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LE DEPISTAGE DU CANCER DU SEIN : UN SUJET D’ACTUALITE

Le dépistage organisé des cancers du
sein est un théme sociomédical qui sus-
cite discours, promesses politiques, polé-
miques et discussions passionnées. Ces
débats sont enflammeés car ils concernent
une communauté médicale hétéroclite
mais aussi de nombreux intervenants so-
ciaux tout aussi disparates. Les femmes,
pourtant « l'acteur » le plus concerné,
s’expriment peu sur le sujet. Peu infor-
mées, elles sont parfois induites en erreur
par des prises de position médiatisées ou
des campagnes de promotion tendan-
cieuses.

Pourtant la thématique parait relative-
ment simple : avec plus de 10 000 morts
par an en France le cancer du sein est
non seulement un probléme de santé
publigue mais aussi un excellent mo-
déle de dépistage. Il s’agit d’'une mala-
die fréquente, sans possibilité de pré-
vention primaire, pour laquelle on
dispose d’'une méthode de diagnostic
sensible et spécifique qui permet d’anti-
ciper le diagnostic de 1 a 3 ans avant
les manifestations cliniques. Enfin, un
traitement d’efficacité démontrée est ap-
plicable a la population dépistée. La
synthése et I'analyse des campagnes
de dépistage permettent d’affirmer que
la réalisation périodique d’'une mammo-
graphie dans une population féminine
réduit la mortalité par cancer du sein.
Pourtant le programme national de dé-
pistage du cancer du sein n’est toujours
pas implanté dans I'ensemble des dé-
partements francais.

Il est difficile pour une communauté mé-
dicale en mutation d’accepter et d’adhé-
rer & une action de santé publique. A
une relation individuelle, base de la pra-
tiqgue médicale, se substitue la participa-
tion a une action collective a laquelle il
faut adhérer en acceptant éventuelle-
ment de perdre son libre arbitre. Cette
action implique une intégration de don-
nées économiques et épidémiologiques
que la majorité des acteurs de santé
n’ont apprises ni sur les bancs de la fa-
culté ni lors des actions de formation
continue. Cela est d’autant plus difficile
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que les interlocuteurs de ces acteurs de
santé sont des représentants des auto-
rités de tutelle, elles aussi en pleine mu-
tation, qui imposent leur réflexion de
maitrise des colts aussi bien a la mé-
decine de ville gqu’hospitaliere. Ce car-
can économique n’est pas seul respon-
sable des retards pris dans ce domaine.
Les différents acteurs médicaux ont
bien fait état de leurs dissensions. On
peut rappeler quelques polémiques,
certaines éteintes, telles que [I'utilité
méme du dépistage, le nombre d’inci-
dences, la périodicité des contrbles,
d’autres encore vivaces telles que le
probleme du dépistage entre 40 et 50
ans, et la possibilité de cohabitation du
dépistage organisé et du dépistage sur
prescription individuelle. D’autres sont &
venir avec les problemes d’organisation
structurelle et d’évaluation. Le probléme
le plus difficile sera sans conteste la part
relative de responsabilité médicolégale
des structures organisatrices et du
corps médical.

Malgré ces difficultés intrinseques, des
campagnes de dépistage organisé se
sont mises en place dans plusieurs pays
d’Europe. Un protocole européen défi-
nissant la qualité du dépistage a été éta-
bli par des experts médicaux et les pro-
tocoles nationaux s’en sont inspiré.

Le systeme frangais de dépistage orga-
nisé obéit aux mémes régles d’'assu-
rance et de contrdle de qualité a tous les
niveaux, de formation préalable des in-
tervenants, d’évaluation et de pilotage
que les autres programmes européens
ou mondiaux. Par contre il est fondamen-
talement différent dans sa conception
structurelle : alors que les autres syste-
mes sont basés sur des centres de dé-
pistage spécialisés, le systéeme francais,
dont le pilotage est national mais dont
l'organisation est départementale, utilise
toutes les structures et les compétences
déja existantes. L’inconvénient d’'un tel
systeme est que la mise en place préa-
lable et le contréle de la qualité et de la
formation des intervenants y sont plus
difficiles. Par contre, il a 'avantage d’étre
parfaitement adapté a notre systéme de
soin, basé sur la médecine de proximité
et le libre choix du praticien. Il a surtout
un avantage d’ordre sociopolitique : en
augmentant les performances et les
compétences de chaque structure, ce
systeme met a la disposition de toutes

les femmes, y compris celles que leur
statut économique ne pousse pas vers
« les grandes filieres de soin », une prise
en charge de qualité dans un souci
d’équité. Le dépistage « a la francaise »
a été organisé a titre expérimental dans
32 départements, avec des protocoles
variables qui devront évoluer en fonction
d’'un nouveau cahier des charges, et des
résultats également variables d’un dé-
partement a l'autre mais qui se consoli-
dent dans le temps. Ces expériences ont
montré qu’a la condition d’'une qualité et
d’une évaluation rigoureuses, ce modele
répondait aux criteres de pilotage définis
par les normes européennes de qualité.
L’extension progressive du dépistage
de masse organisé a I'ensemble de la
population francaise est maintenant lé-
giférée par la modification du Code de
la Santé Publique dont larticle L 1411-
2, relatif a la lutte contre les maladies
aux conséquences mortelles évitables
prévoit la prise en charge intégrale des
actes de dépistage par I'assurance ma-
ladie sous réserve du respect d’un ca-
hier des charges. Elle prévoit la modifi-
cation de [lorganisation actuelle du
dépistage dans les 32 départements et
I'extension progressive a I'ensemble de
la nation qui devra déboucher a terme
sur un seul systeme de dépistage. A
moyen terme, I'extension des dépista-
ges des cancers du célon-rectum et du
col de I'utérus se fera selon la méme or-
ganisation.

Ce programme est basé sur la proposi-
tion d’'une mammographie comprenant
deux incidences par sein (la face et
oblique externe) tous les deux ans pour
les femmes agées de 50 a 69 ans in-
clus, qui pourront poursuivre le dépis-
tage jusqu’a la fin de leur soixante-qua-
torzieme année. Les femmes de 40 a 49
ans, en attendant d’en savoir plus sur
les protocoles qui leur sont adaptés
pour que les avantages espérés soient
supérieurs aux effets délétéres, pour-
ront bénéficier du dépistage sur pres-
cription individuelle. Un cahier des char-
ges précise les notions d’information
des personnes, de formation préalable
de tous les intervenants, du contrdle de
qualité total et continu des actes et des
soins complémentaires, du suivi des
personnes concernées et de la trans-
mission des données nécessaires a
I'évaluation des programmes. Il fixe les
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conditions d’organisation. Il faut souli-
gner l'important effort de formation ef-
fectué par les radiologues grace a la col-
laboration active des responsables
syndicaux avec en particulier mise en
place d’un contréle de qualité du maté-
riel radiologique, des couples film-écran
et du développement.

Le médecin traitant est un acteur essen-
tiel de ce systéme, a la fois pour linci-
tation, la prise en charge et le suivi des
personnes.

L’Assurance Maladie, qui procédera au
remboursement des actes, sera char-
gée de gérer les fichiers de personnes
ainsi que les conventions avec les pro-
fessionnels de santé. Les services so-
ciaux de I'Assurance Maladie, les col-
lectivités locales et les associations
d’usagers ont un role majeur a jouer en
incitant & I'équité et en favorisant la
prise en charge sociale et psychologi-
que des personnes dépistées.

La coordination nationale de 'ensemble
de ce systeme est effectuée par un Co-

mité National de Pilotage du Dépistage
sous I'égide de la Direction Générale de
la Santé. Ce comité s’est octroyé l'aide
de quatre groupes techniques, un pour
chaque cancer et un groupe transversal
pour l'information, le respect de I'éthique,
la prise en charge psychologique etc...
Les agences définissent les regles et les
conduites a tenir. LANAES (Agence Na-
tionale d’Accréditation et d’Evaluation en
Santé) détermine les regles d’accrédita-
tion, de qualité et de fonctionnement ;
elle veille sur la littérature et influence la
mise a jour réguliere des cahiers des
charges. L'AFSSAPS (Agence Fran-
caise de la Sécurité Sanitaire et des Pro-
duits de Santé) veille a la qualité de tous
les dispositifs utilisés.

Le retour a I'état des résultats, garant de
I'obligation de résultat, sera assuré par
I'Institut National de Veille Sanitaire
(INVS) qui est chargé d’analyser les ré-
sultats anonymisés par département, en
fonction de criteres prédéfinis, pour un
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véritable pilotage de la qualité et de I'ef-
fectivité.

La coordination régionale du dépistage
repose sur le Comité Technique Régio-
nal de Cancérologie issu du Comité Ré-
gional des Politiques de Santé, qui dé-
finit les orientations stratégiques dans la
région en fonction des données des
Conférences Régionales de Santé.
Enfin, des structures de gestion dépar-
tementales, instances opérationnelles
de nature juridique variable, organise-
ront et assureront la mise en ceuvre du
dépistage a I'échelon départemental.
En aval du dépistage, la prise en charge
des patientes ayant un test positif est
actuellement en pleine mutation en rai-
son des techniques de sénologie inter-
ventionnelle. Une spécialisation radio-
sénologique s'impose d’elle-méme et se
développera au mieux au sein d’équipes
multidisciplinaires disposant de tous les
moyens de prise en charge des lésions
mammaires.
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ASPECTS EN IRM DE LA SARCOIDOSE
DU SYSTEME NERVEUX CENTRAL

F Zylberberg, E Méary, D Cérez, JF Meder et D Frédy

MRI findings of CNS sarcoidosis

Sarcoidosis is a multisystemic disease of unknown origin characterized pathologically by the presence of noncaseating epi-
thelioid granulomas. Symptomatic involvement of the CNS may developp in a patient with known sarcoidosis or it may be
the initial manifestation. Intracranial sarcoidosis may include meningeal disease, cranial neuropathy, hypothalamic and pitu-
itary dysfunction and both intraaxial and extraaxial mass. The MRI features are variable and non specific, so differentiation
from other lesions (multiple sclerosis, tumour, meningitis, vasculitis) may be difficult, especially in the absence of extracra-
nial disease. Patients with symptoms usually have corresponding CNS lesions at MR imaging, except for cranial nerves
involvement. Under therapy, resolution of lesions at MR imaging lags behind resolution of clinical symptoms. MRI may con-
tribute to confirm a clinically suspected diagnosis or detect subclinical involvement. MRI is also very helpful for follow-up
under therapy.

Key words: Sarcoidosis. Neurosarcoidosis. MRI.
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La sarcoidose est une granulomatose multisystémique d’étiologie inconnue caractérisée en anatomopathologie par la pré-
sence de granulomes épithélioides. L'atteinte du systéme nerveux central peut survenir chez un patient ayant une sarcoi-
dose connue ou étre révélatrice de la maladie. Les Iésions intracraniennes touchent préférentiellement les méninges, les
nerfs craniens et 'axe hypothalamo-hypophysaire. Elle peut également se présenter comme un processus expansif intra-
axial et/ou extra-axial. Les aspects en imagerie par résonance magnétique (IRM) étant polymorphes et non spécifiques, le
diagnostic différentiel avec d’autres affections peut étre difficile (sclérose en plaques, tumeur cérébrale, méningite tubercu-
leuse ou vascularite), surtout en 'absence d’atteinte extracérébrale de la maladie. Il existe le plus souvent une corrélation
entre la symptomatologie clinique et 'imagerie, exceptée pour I'atteinte de nerfs craniens. Sous traitement, la régression
des Iésions en IRM est souvent retardée par rapport a la clinique. L'IRM apporte des éléments en faveur du diagnostic en
cas de suspicion clinique, recherche une atteinte infraclinique chez les patients présentant une sarcoidose connue et per-

met parfois de prévoir et surtout d’apprécier I'efficacité du traitement.

Mots-clés : Sarcoidose. Neurosarcoidose. IRM.

INTRODUCTION

Les premiéres descriptions de la sarcoi-
dose concernent les localisations cuta-
nées. C’est le chirurgien anglais Hut-
chinson, qui décrivit en 1869 une Iésion
cutanée qu’on peut rapporter a la sar-
coidose. Les travaux de Besnier puis de
Boeck précisent I'aspect de cette lésion
que ce dernier nomme sarcoide. Jorgen
Schaumann soulignera le caractére sys-
témique de la maladie et d’autres étu-
des mentionneront ultérieurement des
localisations diverses. La premier cas
d’atteinte du systéme nerveux central
est rapporté par Winkler en 1905.

La place décisive occupée par les tra-
vaux successifs de Besnier, de Boeck et
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nis, 75674 Paris Cedex 14.
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Schaumann explique la terminologie uti-
lisée par les auteurs francophones pour
dénommer la maladie mais le terme de
sarcoidose, universellement admis, lui
est préféré.

La sarcoidose est une granulomatose
multisystémique, d’étiologie inconnue.
C’est une maladie de I'adulte jeune dé-
butant le plus souvent entre 20 et
40 ans. Elle se présente habituellement
comme une polyadénopathie hilaire bi-
latérale, une infiltration pulmonaire et
des lésions cutanées ou oculaires, mais
n’importe quel organe peut étre touché.
Son incidence varie de 7 a 20 pour
100 000 et sa prévalence est de I'ordre
de 40 pour 100 000 (1, 2). Elle est plus
fréquente chez les sujets de race noire
avec une prédominance féminine. L’at-
teinte neurologique clinique survient
dans 1 a 5 % des cas selon les séries
(8-5). Cependant, les séries autopsi-
ques retrouvent des granulomes sarcoi-
dosiques dans le systéeme nerveux cen-
tral chez environ 14 % des patients qui

présentaient une sarcoidose connue,
témoignant d'une atteinte infraclinique
plus fréquente (6).

ANATOMOPATHOLOGIE

Le granulome épithélioide n'est pas
spécifique de la sarcoidose, il est ob-
servé dans de nombreuses autres affec-
tions (fableau I). Il est formé d’un centre
composé de cellules épithélioides et de
cellules géantes multinucléées avec en
périphérie une couronne de lymphocy-
tes, de monocytes et de fibroblastes. Il
peut parfois exister une nécrose fibri-
noide mais jamais de nécrose ca-
séeuse. En cas d'atteinte du systéme
nerveux central, les granulomes tou-
chent avec prédilection les leptoménin-
ges a deux étages, les citernes de la
base et I'espace périmédullaire. L’exis-
tence de granulomes méningés peut en-
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Tableau | :

Principales étiologies de granulome
épithélioide du SNC.

Table I:

Common causes of CNS epithelioid
granulomas.
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Tableau Il :

Manifestations cliniques de la neuro-
sarcoidose (d’apres la série d’'Oksanen
sur 50 cas (5)).

Table II:

Clinical findings of neurosarcoidosis.

Sarcoidose

Mycobactérioses (tuberculose ++)
Brucellose

Lupus érythémateux disséminé
Granulomatose de Wegener
Mycose

trainer des déficits neurologiques par
plusieurs mécanismes :

— par infiltration et/ou compression des
nerfs craniens, des vaisseaux ou bien
encore du systéme ventriculaire ;

— par extension des granulomes le
long des espaces périvasculaires de
Virchow-Robin expliquant les localisa-
tions intracérébrales et intramédullaires
(7).

L’atteinte directe de la paroi des vais-
seaux est rare, elle intéresse surtout les
structures vasculaires encéphaliques de
petit et moyen calibres et peuvent entrai-
ner des sténoses ou des occlusions vas-
culaires responsables d’ischémie dans
les territoires correspondants (2, 8, 9).

CLINIQUE

Les manifestations de la neurosarcoi-
dose sont variées et dépendent des
structures anatomiques atteintes (ta-
bleau Il). Latteinte neurologique de la
sarcoidose est révélatrice de la maladie
dans 0,5 % a 2,5 % des cas (6-8).

Elle peut étre isolée ou associée a une
atteinte systémique. La symptomatolo-
gie initiale est le plus souvent marquée
par une atteinte des nerfs craniens, en
particulier du nerf facial (VIl), du nerf op-
tique (Il) ou un dysfontionnement hypo-
thalamo-hypophysaire (diabéte insipide,
hypopituitarisme) (4-6, 8). Cette atteinte
s’explique par plusieurs mécanismes :
une infiltration intraneurale ou périneu-
rale, une compression par des granulo-
mes ou encore par une hypertension in-
tracranienne. Des crises comitiales
inaugurales sont observées en cas de
localisation intraparenchymateuse (10-
12). Les céphalées sont habituelles en
cas d’hydrocéphalie, de syndrome mé-
ningé, de localisation intraparenchymen-
teuse ou encore de thrombophlébite céré-
brale. Des manifestations psychiatriques
révélatrices : troubles mnésiques, bouf-
fées délirantes ou syndrome démentiel
ont également été rapportés (3-5). Des

Symptémes n %

Déficit des nerfs craniens (VIl ++) 21 42

— atteinte du VII 16 32
— atteinte du Il 5 10
— atteinte du VIII 6 12
— troubles oculo-moteurs (II, IV, VI) 4 8
Céphalées 8 16
Crise comitiale 9 18
Troubles psychiques 15 30
Atteinte neuro-endocrinienne 5 10
— diabéte insipide ++

— aménorrhée, galactorrhée

Tétra-ou paraparésie 5 10
Syndrome méningé 4 8
Syndrome cérébelleux 9 18
Syndrome parkinsonien 2 4

troubles de la marche et/ou un déficit
sensitivomoteur doivent faire rechercher
une localisation médullaire (13-16). Un
accident vasculaire ischémique ou
beaucoup plus rarement hémorragique
en rapport avec des lésions de vascula-
rite, peut survenir (8, 9). Dans environ
la moitié des cas les atteintes sont mul-
tiples (2, 5, 8).

DIAGNQOSTIC

La démarche diagnostique dépend du
contexte clinique, en pratique deux si-
tuations peuvent se présenter.

La symptomatologie neurologique
survient chez un patient suivi
pour une sarcoidose connue.

Dans ce cas, il faut pouvoir rattacher les
manifestations cliniques a la neurosar-
coidose, car d’autres mécanismes d’at-
teinte du systeme nerveux central sont
possibles : complications liées au traite-
ment, a une hypertension artérielle, a
des troubles immunologiques, a l'at-
teinte d’un autre organe (rein, coeur).
L’'IRM cérébrale et/ou médullaire ap-
porte alors des éléments diagnostiques
supplémentaires en montrant certaines
localisations préférentielles de la mala-
die et en éliminant une autre pathologie
responsable des manifestations neuro-
logiques. Une neurosarcoidose peut
toutefois n’avoir aucune traduction sur
limagerie (11).

La symptomatologie
est révélatrice de la maladie

Le diagnostic de neurosarcoidose est
alors difficile a affirmer uniquement sur
l'imagerie si des lésions sont visibles. Il
repose essentiellement sur I'existence
de preuves histologiques en cas de lé-
sions cérébrales ou méningées acces-
sibles a la biopsie. S’il n'y a pas de
preuve anatomopathologique, le dia-
gnostic sera porté sur un faisceau d’ar-
guments cliniques, biologiques, mor-
phologiques et évolutifs.

Un scanner thoraco-abdominal sera
réalisé a la recherche d’une atteinte vis-
cérale, en particulier médiastinopulmo-
naire. Bien qu’il n’existe aucun examen
biologique spécifique de la sarcoidose,
une élévation de I'enzyme de conver-
sion de l'angiotensine retrouvée dans
deux-tiers des cas, est évocatrice du
diagnostic au méme titre que I'anergie
tuberculinique et le test de Kveim positif.
L’étude du liquide cérébrospinal (LCS)
montre comme dans les autres atteintes
inflammmatoires du systéme nerveux
central, une hyperprotéinorachie et une
pléiocytose. Les anomalies du bilan
phosphocalcique sont rares.

ASPECTS EN IMAGERIE PAR
RESONANCE MAGNETIQUE

La scanographie étant moins sensible
que l'imagerie par résonance magnéti-
que (IRM) dans la détection des anoma-
lies neurologiques, nous présenterons
dans cette mise au point les aspects en
IRM (tableau Ill). L'IRM est 'examen de
référence, elle contribue a une meilleure
connaissance de la neurosarcoidose et
a un diagnostic plus précoce (17-21), et
permet également d’apprécier I'effica-
cité du traitement (11, 22). L’examen
doit comporter des séquences en pon-
dération T1 sans et aprés injection de
Gadolinium pour rechercher des attein-
tes méningées et parenchymateuses
(11, 17-20). Des séquences T2 et/ou
FLAIR doivent également étre réalisées
pour détecter des anomalies de la subs-
tance blanche. L’ensemble de 'encéphale
doit étre exploré avec attention, en par-
ticulier la région hypothalamo-hypophy-
saire. En cas de doute clinique, un com-
plément d’exploration médullaire peut
étre justifié. Au moins deux plans d’ex-
ploration perpendiculaires seront néces-
saires pour apprécier I'étendue des lé-
sions. En cas de lésions évocatrices de
vascularite, on complétera 'examen par
une angiographie par résonance ma-
gnétique (ARM) en 3D TOF.

J Radiol 2001,82
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L’IRM est réalisée dés que le diagnostic
est suspecté et il sera recontrblé a plu-
sieurs reprises au cours du traitement.
Bien qu'il existe le plus souvent une cor-
rélation radioclinique, un examen IRM
normal n’éliminera pas forcément le dia-
gnostic et devra étre recontrolé. A Iin-
verse, une anomalie IRM n’aura pas for-
cément de traduction clinique (2, 11).
Toutes les composantes du systeme
nerveux peuvent étre atteintes. On dis-
tinguera par commodité les localisations
méningées, parenchymateuses et mé-
dullaires.

Les Iésions méningées

Linfiltration des méninges peut toucher
la pachyméninge (dure-mére) et/ou la
leptoméninge (pie-mere et arachnoide).
La pachyméninge et la leptoméninge
sont séparées par une membrane ba-
sale constituée de cellules liées par de
nombreuses jonctions cellulaires, ren-
dant leur atteinte simultanée plus rare
(23, 24).

Atteinte leptoméningée

Linfiltration leptoméningée est recher-
chée sur les séquences en pondération
T1 apres injection de Gadolinium. Elle
peut étre focale ou diffuse. En T2, son
signal est hyperintense et il est difficile
de le distinguer de celui du LCS. Elle
touche avec prédilection les leptoménin-
ges de la base du crane et peut s’éten-
dre a l'axe hypothalamo-hypophysaire
et également le long des nerfs craniens.
La leptoméninge suit les reliefs de
I'encéphale, ce qui explique la topogra-
phie de la prise de contraste le long des
sillons corticaux (fig. 1). Parfois cette
prise de contraste est difficilement vi-
sualisée en IRM et devra étre recher-
chée particulierement a la surface de la
protubérance.
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Fig. 1 : Coupes axiales aprés injection
de Gadolinium.

Crises comitiales et déficit moteur de I'hé-
micorps gauche chez une patiente de
36 ans ayant une neurosarcoidose avec at-
teinte leptoméningée.

Fig. 1: Axial contrast-enhanced T1-wei-
ghted images.

Seizure and left motor hemiparesis in a
36 year-old woman with CNS leptomenin-
geal sarcoidosis.

Formes topographiques particuliéres

Les atteintes hypothalamo-hypophy-
saire et chiasmatique sont des localisa-
tions classiques mais non spécifiques
de la neurosarcoidose (fig. 2). Le méca-
nisme physiopathologique le plus vrai-
semblable est I'extension des granulo-
mes leptoméningés des citernes
suprasellaires a la tige pituitaire, a I'hy-
pothalamus ou encore au chiasma (25-
28) ; linfiltration de la glande hypophy-
saire est plus rare. La coalescence de
ces granulomes peut former des mas-
ses (cf. diagnostic différentiel). Les lé-
sions chiasmatiques peuvent s’étendre
secondairement aux nerfs optiques.
Ces lésions se rehaussent de facgon in-
tense apres injection de Gadolinium.

L’atteinte des nerfs craniens se traduit
par une prise de contraste de ces struc-
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Tableau Il :

Aspects en IRM de la neurosarcoidose
(d’apres la série de Christoforidis sur
38 cas (11)).

Table Il

MRI findings of CNS sarcoidosis.

n %
Masse extradurale unique 8 2
ou multiple
Rehaussement focal ou diffus 5 13
pachy — ou leptoméningé
Prise de contraste des nerfs 9 24
craniens
Epaississement de I'axe 5 18
hypothalamo-hypophysaire
Masse intra-axiale unique 8 21
ou multiple
Lésions multifocales 6 16
de la substance blanche
Lésions médullaires 8 21

tures sur les séquences en pondération
T1 apres injection de Gadolinium (ta-
bleau V). Cet aspect est en rapport
avec linfiltration intraneurale ou péri-
neurale, unilatérale ou bilatérale. L’at-
teinte du nerf facial est la plus souvent
rapportée dans la littérature (2-6). L’in-
filtration du nerf optique se fait par at-
teinte directe du nerf lui-méme ou par
extension secondaire d’une localisation
chiasmatique. L’atteinte des nerfs ocu-
lomoteurs (lll, IV, VI) est rare en dehors
d’une invasion de l'orbite ou d’'une hy-
pertension intracranienne. Plusieurs
nerfs craniens peuvent étre atteints.
Une lésion visible en IRM n’a pas forcé-
ment de retentissement clinique et in-

Fig. 2 : Coupes coronale (a) et sagittale (b) en pondération T1 aprés injection de
Gadolinium.
Hypopituitarisme chez une patiente de 41 ans ayant une sarcoidose connue. Localisation
hypophysaire avec extension a la tige pituitaire. Hypophyse volumineuse se réhaussant
de facon hétérogene avec épaississement de la tige pituitaire.

Fig. 2: Coronal (a) and sagittal (b) contrast-enhanced T1-weighted images.
Hypopituitarism in a 41 year-old patient with known sarcoidosis. Pituitary gland involve-
ment with extension into pituitary stalk. Enlarged pituitary gland with heterogenous en-
hancement and thickening of the pituitary stalk.
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versement

une paralysie dun nerf
cranien peut s’accompagner d’'une ima-
gerie normale (11).

Atteinte de la dure-mére

Elle se traduit par un épaissement diffus
ou focal de la méninge (fig. 3, 4 et 5).
La prise de contraste apres injection de
Gadolinium est intense et homogeéne.
La coalescence de granulomes sarcoi-
dosiques localisés a la dure-mere peut
se présenter comme une masse extra-
axiale en isosignal a la substance grise
en pondération T1 et en hyposignal en
T2 (29-32). Cette atteinte pachyménin-
gée peut, dans de rares cas, étre asso-
ciée a des lésions lytiques avec enva-
hissement de la diploé ou au contraire
entrainer une hyperostose de la voite
cranienne en regard (29-30). Le scan-
ner réalisé en complément de I'lRM per-
met de mieux apprécier d‘éventuelles
modifications osseuses et de recher-
cher des calcifications.
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Fig. 4 : Coupes axiale (a) et coronale (b) en pondération T1
apreés injection de Gadolinium. Coupes axiales en pondéra-

tion T2 (c).
Patient de 31 ans, bilan de vertiges.

Epaissement nodulaire de la tente du cervelet entrainant une com-
pression avec cedéme et probable infiltration de la partie latérale

droite de la protubérance.

Fig. 4: Axial (a) and coronal (b) contrast-enhanced T1-weigh-

ted images and axial T2-weighted image (c).

Dizziness in a 31 year-old patient.

Nodular thickening of tentorium cerebelli causing compression
and edema of the pons and probable right pontine involvement.

Une hydrocéphalie secondaire aux at-
teintes méningées par arachnoidite de
la base, est fréquente ; mais d’autres
mécanismes physiopathologiques peu-
vent I'expliquer : hydrocéphalie obstruc-
tive (ventriculite granulomateuse, sté-
nose de l'acqueduc du mésencéphale,
obstruction du quatrieme ventricule par
les granulomes).

Les lésions parenchymateuses

Les Iésions infiltratives
et pseudotumorales

L’atteinte du parenchyme cérébral sem-
ble étre liée a I'extension en profondeur
des granulomes sarcoidosiques le long
des espaces de Virchow-Robin. Ce type
de lésion peut apparaitre sous forme de
nodules multiples disséminés ou coa-
lescents formant de véritables masses.
Leur rehaussement apres injection de
Gadolinium est homogéne ou hétéro-
géne (fig. 6, 7 et 8).

L’cedeme et l'effet de masse sont géné-
ralement discrets. Une prise de contraste
leptoméningée est souvent associée a
une infiltration du parenchyme cérébral
car latteinte méningée est un stade
préalable a I'extension du processus in-
flammatoire le long des espaces périvas-
culaires de Virchow-Robin (7).

Tableau IV :

Diagnostics différentiels des rehausse-
ments anormaux des nerfs craniens.
Table IV:

Abnormal cranial nerves
enhancement : differential diagnosis.

Neurinome

Névrite

Méningite carcinomateuse
Méningiome (nerf optique)
Sarcoidose

Hémangiome (nerf facial)

J Radiol 2001,82
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Fig. 4 : Coupes coronale en pondération T1 aprés injection de Gadolinium (a) et  Fig. 5 : Coupe coronale en pondération
axiale en pondération T2 (b). T1 apres injection de Gadolinium.

Céphalées chez patiente ayant une sarcoidose connue. Pachyméningite de la convexité Pachyméningite diffuse touchant la conve-
prédominant & gauche responsable d’un cedéme cérébral localisé et d’un effet de masse  xité et la tente du cervelet ayant une sar-

avec déviation de la ligne médiane. coidose connue.

Fig. 4: Coronal contrast-enhanced T1-weighted image (a) and axial T2-weighted  Fig. 5: Coronal contrast-enhanced T1-
image (b). weighted image.

Headache in a 42 year-old patient with known sarcoidosis. Marked meningeal thickening  Diffuse thickening of meninges along the
causing cerebral edema and mass effect. convexity and tentorium cerebelli in a pa-

tient with known sarcoidosis.

Fig. 6 : Coupes axiales en pondération
T1 apres injection de Gadolinium (a) et en
pondération T2 (b).

Crises comitiales chez une femme de
36 ans. Masse nodulaire frontale droite se
réhaussant de fagcon hétérogene avec
cedéme périlésionnel modéré. Le diagnostic
initial était celui de tumeur gliale.

Fig. 6: Axial contrast-enhanced T1-wei-
ghted image (a) and coronal T2-weighted
image (b).

Seizure in a 36 year-old woman with unk-
nown sarcoidosis. Heterogenous enhance-
ment of a right frontal nodular mass with mo-
derate surrounding edema. Astrocytoma
was the initial diagnostic consideration.

Fig. 7 : Coupes sagittales en pondération
T1 aprés injection de Gadolinium (a) et
coupe coronale en pondération T2 (b).
Crises comitiales chez un homme africain de
54 ans sans sarcoidose connue. Multiples
prises de contraste nodulaires en regard du
carrefour ventriculaire gauche se traduisant
par une plage d’hypersignal plus diffuse sur
les séquences en T2 avec effet de masse
modéré.

Fig. 7: Sagittal contrast-enhanced T1-wei-
ghted (a) and coronal T2-weighted image

54 year-old African man with seizure disorder
with unknown sarcoidosis. Multiple enhan-
cing foci adjacent to the left ventricular
atrium. T2WI shows a more diffuse hyperin-
tense lesion with moderate mass effect.

J Radiol 2001;82
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Fig. 8 : Coupes axiales en pondération T1
aprés injection de Gadolinium (a) et en
pondération T2 (b).

Troubles des fonctions supérieures chez un
homme de 32 ans chez un patient ayant une
sarcoidose thoracique connue. Petites Iésions
nodulaires prenant le contraste situées en re-
gard du carrefour ventriculaire droit apparais-
sant en T2 sous forme d’un hypersignal plus
étendu, sans effet de masse sur les structures
adjacentes.

Fig. 8: Axial contrast-enhanced T1-weigh-
ted (a) and coronal T2-weighted (b) images.
32 year-old man with fluctuating mental status
with known thoracic sarcoidosis. Small nodular
enhancing lesions around the right ventricular
atrium which appear hyperintense on T2WI
with no mass effect.

Des localisations aux parois ventriculai-
res, au tronc cérébral, a la région pi-
néale et au cervelet ont également été
décrites (25, 33-37) (fig. 9).

En dehors de I'extension des Iésions le
long des espaces périvasculaires de
Virchow-Robin, il peut exister une at-
teinte inflammatoire de la paroi des vais-
seaux de petit et moyen calibres. Des
accidents vasculaires ischémiques ou
hémorragiques dans les territoires cor-
respondants aux zones d’atteinte vas-
culaire peuvent survenir. Ces Iésions de
vascularite lorsqu’elles sont suspectées

Fig. 9 : Coupe axiale en pondération T1
apres injection de Gadolinium.
Infiltration épendymaire sarcoidosique se
traduisant par une prise de contraste Ii-
néaire de la paroi du carrefour ventricu-
laire droit.

Fig. 9: Axial contrast-enhanced T1-wei-
ghted image.

Ependymal sarcoid involvement resulting
in linear enhancement of the left ventricu-
lar atrium.

en IRM, ne sont pas toujours visibles sur
'ARM, en particulier en cas d’atteinte
d’artérite distale. Parfois, TARM mon-
trera des sténoses, souvent en corréla-
tion avec I'angiographie (9), et aura un
intérét dans le suivi évolutif.

Les anomalies de la substance blanche

C’est une des anomalies le plus souvent
décrite au cours de la neurosarcoidose.
Ces lésions ont un aspect non spécifi-
que et prédominent dans la région péri-
ventriculaire mais peuvent également
toucher le tronc cérébral et la région des
noyaux gris centraux. Elles ne se re-
haussent pas aprés injection de Gadoli-
nium. Ces anomalies de la substance
blanche sont généralement irréversibles
et ne répondent donc pas au traitement
corticoide ou immunosuppresseur. Elles
apparaissent comme des zones d’hy-
persignal sur les séquences en pondé-
ration T2 et ne prennent pas le contraste
aprés injection de Gadolinium. Elles
peuvent étre séquellaires d’anciennes
Iésions inflammatoires profondes a type
de gliose ou a une microangiopathie,
cette derniere pouvant avoir une distri-
bution variable (fig. 9).

Les atteintes médullaires

C’est une localisation de la neurosarcoi-
dose, retrouvée dans 5 a 20 % des sé-
ries (3-5, 11) responsable de troubles
sensitivomoteurs. Outre la moelle et les
structures méningées, 'espace épidural
peut étre atteint. Les lésions prédomi-
nent a I'étage cervical ou thoracique
haut (13-16). Les séquences en T1 réa-
lisées aprés injection de Gadolinium
montrent un rehaussement linéaire pé-
rimédullaire correspondant a latteinte
des leptoméninges. Des prises de con-
traste nodulaires intramédullaires sont
également décrites. Elles peuvent étre

associées a un élargissement de la
moelle ainsi qu’a un hypersignal sur les
séquences en pondération T2 (fig. 10).
D’apres Junger, les différents aspects
en IRM sont corrélés au stade évolutif
de la maladie. Comme pour I'encéphale,
latteinte intramédullaire serait secon-
daire & la diffusion leptoméningée. A un
stade tardif, les Iésions peuvent évoluer
vers une atrophie médullaire sans re-
haussement anormal visible apres injec-
tion de Gadolinium. Il classe ces signes
en quatre stades :

— stade 1 : rehaussement linéaire lep-
toméningé,

Fig. 10 : Coupe axiale en pondération
T2.

Multiples hypersignaux de la substance
blanche périventriculaire d’aspect non
spécifique chez un patient de 49 ans ayant
une neurosarcoidose connue.

Fig. 10: Axial T2-weighted image.

Non specific aspect of multiple foci with
high signal intensity in deep periventricular
white matter in a 42 year-old patient with
known sarcoidosis.
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Fig. 11 : Coupes sagittales en pondération T2 (a) et T1 aprés in-
jection de Gadolinium (b) (méme patiente que figure 8).

Troubles sensitivo-moteurs des membres inférieurs chez une pa-
tiente de 62 ans ayant une sarcoidose connue. Elargissement loca-
lisé de la moelle cervicale haute avec prises de contraste périmédul-
laire et & la partie antérieure de la moelle en regard de C3. Sur la
coupe en pondération T2, il existe un hypersignal plus étendu que

la prise de contraste.

Fig. 11: Sagittal T2-weighted (a) and contrast-enhanced T1-wei-
ghted (b) images (same patient as in fig. 8).
Weakness and sensory deficit in a 62 year-old woman with known

sarcoidosis..

Enlargement of the upper cervical cord with perimedullary and cord

enhancement at C3 level..

T2WI shows more extensive high signal intensity in the spinal cord.

— stade 2 : élargissement diffus de la
moelle avec discret rehaussement tardif
intramédullaire,

— stade 3 : important rehaussement in-
tramédullaire unifocal ou multifocal,

— stade 4 : moelle atrophique ou de
calibre normal, absence de prise de
contraste.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

L’aspect en IRM de la neurosarcoidose
n’est pas spécifique et fait discuter plu-
sieurs étiologies, surtout en cas d’at-
teinte neurologique révélatrice ou iso-
Iée. Devant chaque type d’atteinte, les
diagnostics différentiels les plus fré-
quents seront discutés.

Masse extra-axiale

Les épaississements méningés en pla-
que ou nodulaires posent un probléme
de diagnostic différentiel essentielle-
ment avec le méningiome (fig. 11),

J Radiol 2001;82

d’autant qu’il peut exister une hyperos-
tose en regard. Les méningiomes sont
habituellement en isosignal ou hypersi-
gnal en pondération T2. Cependant, les
méningiomes fibroblastiques et les mé-
ningiomes calcifiés apparaissent en hy-
posignal en T2 comme les pseudomé-
ningiomes  sarcoidosiques  (29-38).
Aprés injection de Gadolinium, un
épaississement méningé au contact de
la Iésion peut également étre visible. Ce
signe est dailleurs retrouvé dans
d’autres types de lésion (abces céré-
bral, tumeur intraparenchymateuse ma-
ligne, hémopathie, histiocytose). S’il n'y
a pas d’autres atteintes neurologiques
ou systémiques associées, seul I'exa-
men anatomopathologique permettra de
faire le diagnostic.

Atteinte méningée diffuse

Les rehaussements méningés plus dif-
fus font discuter les autres causes de
méningite chronique ou aigué (ia-
bleau V). Parmi les atteintes granuloma-
teuses, la méningite tuberculeuse qui
prédomine aux méninges de la base
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constitue le principal diagnostic différen-
tiel (23, 24, 39).

Masse intra-axiale

La coalescence de granulomes intrapa-
renchymateux prenant le contraste peut
simuler une tumeur ou un lymphome cé-
rébral (10, 12, 38). L’existence d’une at-
teinte polyviscérale de la sarcoidose as-
sociée a une régression de la Iésion
sous corticoides permet généralement
d’éliminer ce diagnostic. Cependant, les
Iésions de neurosarcoidose ne répon-
dent pas toutes a la corticothérapie et
une régression des lésions peut se voir
dans le lymphome ou I'histiocytose.

Les masses hypothalamo-
hypophysaire et chiasmatique

Les diagnostics les plus fréquemment
évoqués devant une prise de contraste
ou une masse de la région hypothalamo-
hypophysaire sont, en dehors de la neu-
rosarcoidose, les métastases (poumon,
sein, mélanome), le lymphome, le gliome
chiasmatique et I'histiocytose langheran-
sienne. L’aspect des lésions étant peu
spécifique, le diagnostic reposera surtout
sur le contexte clinique et I'éventuelle ré-
ponse a un traitement par corticoides.

Les anomalies de la substance
blanche.

Les hypersignaux des centres semi-ova-
les peuvent faire discuter de multiples

Tableau V :

Diagnostics différentiels des rehausse-
ments méningés anormaux (modifié
d’aprés A. Osborn).

Table V:

Abnormal meningeal enhancement :
differential diagnosis.

Diffus

Postopératoire
Méningite infectieuse
Méningite carcinomateuse
Hémorragie sous-arachnoidienne
Sarcoidose
Histiocytose
Pachyméningite hypertrophique idiopathique
Thrombose d’un sinus dural
Hypotension intracranienne
Focal

Méningiome

Post opératoire (en regard de la craniotomie)
Métastases

Sarcoidose

Histiocytose

Nodule rhumatoide

Hémangiome caverneux dural
Hémangiopéricytome

Lymphome/leucémie

Hématopoiese extramédullaire
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étiologies, mais le diagnostic différentiel
qui est évoqué en priorité est la sclérose
en plaques en raison de I'aspect, de la
topographie des lésions, du terrain tou-
chant souvent des sujets jeunes et des
déficits neurologiques multiples (40, 41).
L’étude du LCS n’est pas discriminante
puisqu’elle peut montrer un profil oligo-
clonal comme dans la sclérose en pla-
ques. Les séquences injectées, en mon-
trant d’autres anomalies associées,
comme les prises de contraste leptomé-
ningées, orientent vers le diagnostic de
neurosarcoidose.

Les lésions médullaires

Les anomalies médullaires observées en
IRM peuvent évoquer des myélopathies
d’autres origines : inflammatoires, infec-
tieuses, tumorales. Parmi les myélites in-
flammatoires, la sclérose en plaques qui
touche des sujets jeunes et dont les Ié-
sions siegent également a I'étage cervi-
cal ou thoracique haut, constitue un des
principaux diagnostics différentiels.

F Zylberberg et al. : Aspects en IRM de la sarcoidose du systéme nerveux central
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Fig. 12 : Coupes axiale (a) et coronale (b) en pondération T1 aprés injection de Ga-
dolinium. Coupe axiale en densité de proton (c).

Baisse de l'acuité visuelle de I'ceil gauche chez un patient de 40 ans sans sarcoidose
connue. Masse sphénocaverneuse gauche se rehaussant intensément apres injection
dont le diagnostic préopératoire était celui de méningiome. Sarcoidose prouveée histolo-

giquement.

Fig. 12: Axial (a) and coronal (b) contrast-enhanced T1-weighted images. Axial pro-

ton density-weighted image (c).

40 year-old man with loss of vision in the left eye with unknown sarcoidosis. Strongly
enhancing sphenocavernous mass that is hypointense on proton density WI, suggestive

of meningioma.

EVOLUTION

Le traitement de cette affection repose
essentiellement sur la corticothérapie.
En cas de non réponse ou de réponse
insatisfaisante cliniquement, un traite-
ment par immunosuppresseurs peut
étre proposé. Le pronostic naturel de
cette affection est médiocre (3). Cepen-
dant, sous corticothérapie et parfois
spontanément, les lésions régressent
partiellement ou totalement, en quel-
ques semaines ou mois en fonction de
la sévérité et de I'activité de la maladie.
Une minorité de patients présentent une
aggravation de leur symptomatologie,
malgré le traitement (11, 22). L'IRM, en
différenciant les lésions réversibles et ir-
réversibles, permet de prédire I'éven-
tuelle efficacité des corticoides (42). En
cas de lésions d’aspect réversible, les
contréles successifs permettent d’ob-
server le plus souvent la régression des
anomalies IRM, qui est retardée par rap-
port a 'amélioration clinique (11).

Les atteintes méningées et des nerfs
craniens répondent le plus souvent trés
favorablement au traitement, contraire-
ment aux anomalies de la substance
blanche qui restent stables.

D’aprés Christoforidis (11), la présence
de masses intraparenchymateuses, res-
ponsables de crises comitiales, serait
de moins bon pronostic puisque des ré-
cidives, une aggravation ou une ab-
sence d’amélioration de la symptomato-
logie serait notée chez 75 % de ces
patients.

CONCLUSION

La neurosarcoidose est une affection
rare qui peut toucher le systeme ner-
veux central mais que I'on doit savoir
évoquer malgré les aspects IRM poly-
morphes et non spécifiques. Elle pose
des problemes diagnostiques avec de
multiples autres entités. Toutefois certai-
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nes localisations préférentielles sont évo-
catrices de neurosarcoidose : leptomé-
ninges de la base, nerfs créniens, axe
hypothalamo-hypophysaire. Il existe le
plus souvent une corrélation entre la
symptomatologie clinique et 'imagerie,
exceptée pour l'atteinte des nerfs cra-
niens. L'IRM apporte des arguments
diagnostiques en cas de suspicion clini-
que, elle recherche une atteinte infracli-
nique chez les patients présentant une
sarcoidose connue et doit permettre
également de prévoir I'efficacité du trai-
tement en évaluant les Iésions réversi-
bles et irréversibles.
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IMAGERIE DES TUMEURS INTRACANALAIRES PAPILLAIRES
MUCINEUSES DU PANCREAS : REVUE DE LA LITTERATURE

O Valette (1), M Cuilleron (1), L Debelle (3), L Antunes (4), JF Mosnier (2), D Régent (3) et C Veyret (1)

ABSTRACT

RESUME

Imaging of intraductal papillary mucinous tumor of the pancreas: literature review

Intraductal papillary-mucinous tumor (IPMT) is defined as a syndrome consisting of dilatation of the main pancreatic duct
and/or branch ducts associated with mucin overproduction.

The purpose was to evaluate the usefulness of different imaging techniques (CT, EUS, ERCP) for determination of tumor
invasion and pancreatic extension. Diagnosis often is delayed because it is confused with chronic pancreatitis or cystic
neoplasms of the pancreas. It is difficult to rule out invasive malignancy. MRCP can be an essential imaging modality
because it is a non-invasive technique. Intraductal ultrasound or pancreatoscopy could become in the future an additional
useful preoperative procedure. A high frequency of invasive carcinoma in patients operated for pancreatic IPMT is
observed. Surgical resection should be extended until a normal tissue margin is encountered.

Key words: Pancreas. Neoplasms. Pancreas. Cysts. Computed tomography. Endoscopic retrograde cholangiopancreato-
graphy. Magnetic resonance Imaging.
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Les tumeurs intracanalaires papillaires mucineuses du pancréas sont caractérisées par une prolifération épithéliale papil-
laire du canal principal et/ou des canaux secondaires.

Le but de ce travail est de préciser la fiabilité des examens d’'imagerie pour affirmer le diagnostic, préciser la topographie
des Iésions et le degré de malignité. Le diagnostic repose sur 'ensemble des examens standards : TDM, EE et CPRE. La
CPRM n’a jamais été comparée avec I'imagerie de référence mais semble prometteuse. La pancréatoscopie et I'échogra-
phie intracanalaire, malgré leur caractéere invasif, ont un intérét préopératoire dans I'appréciation de I'extension des Iésions
et de leur malignité. Environ 40 % de ces tumeurs ont un risque de transformation carcinomateuse. Ainsi s'impose une
exérése chirurgicale dont I'étendue reste guidée par I'histologie extemporanée de la tranche de section.

Mots-clés : Pancréas. Néoplasmes. Pancréas. Kystes. Tomodensitométrie. Cholangio-pancréatographie rétrograde
endoscopique. Imagerie par résonance magnétique.

INTRODUCTION

Les tumeurs intracanalaires papillaires
mucineuses du pancréas (TIPMP) sont
définies histologiquement par une proli-
fération épithéliale d’architecture papil-
laire du canal principal ou des canaux
secondaires, sécrétant du mucus, res-
ponsable d’une dilatation canalaire. Ces
tumeurs sont rares, a potentiel malin,
mais de meilleur pronostic que le clas-
sique adénocarcinome pancréatique.
Leur aspect, leur siége, leur extension
et limportance de la muco-secrétion
sont trés variables. Ceci explique le po-
lymorphisme clinique et radiologique et
les nombreuses appellations de cette
affection depuis la premiére description
par Ohhashi et al. en 1982 (1). En 1996,
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I'Organisation Mondiale de la Santé, fai-
sant référence aux concepts de Lon-
gnecker et al. (2) basés sur I'existence
d’'une séquence adénome-adénocarci-
nome a choisi la dénomination de
« tumeur intracanalaire papillaire muci-
neuse pancréatique » (3).

EPIDEMIOLOGIE

Les TIPMP sont rares (environ 12 %
des tumeurs kystiques du pancréas),
mais ne cessent de susciter un intérét
croissant. Le sex-ratio M/F est de 2,2
(extrémes: 1,05-2,4) (4-8). L’age
moyen du diagnostic est de 65 ans
(extrémes : 30-94 ans). Leur étiopatho-
génie est inconnue. Aucun facteur de
risque, ni association avec les différen-
tes anomalies congénitales du pan-
créas n’ont été mis en évidence (4, 5,
9-13).

ANATOMIE PATHOLOGIQUE

Aspect macroscopique

Le siege des tumeurs est dans 60 %
des cas céphalique, plus précisément
dans le processus uncinatus, dans 20 %
corporéal et 5 % caudal (8, 14-17). Leur
taille moyenne est comprise entre 3 et
5 cm sans dépasser 10 cm (8). Le cali-
bre moyen du canal principal est com-
pris entre 2 et 4 cm. Le canal de Wir-
sung dilaté peut contenir une ou
plusieurs tumeurs sessiles, molles et
framboisées, plus ou moins étendues
en nappe et/ou du matériel mucoide vis-
queux. Dans certains cas, I'ensemble

Abréviations

TIPMP : Tumeurs intracanalaires papillai-
res mucineuses du pancréas.

CPRE : Cholangio-pancréatographie ré-
trograde endoscopique.

EE : Echo-endoscopie.

EIC : Echographie intracanalaire.
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du réseau canalaire pancréatique est
bordé par du tissu tumoral envahissant
I'ampoule de Vater, la papille mineure et
le duodénum (18). Les dilatations des
canaux peuvent s’étendre au-dela des
sites de prolifération épithéliale par effet
obstructif du mucus sécrété. A I'inverse,
des lésions épithéliales s’observent
dans des zones canalaires non dilatées.
L’association a une dilatation congéni-
tale du cholédoque et a une tumeur pa-
pillaire de la vésicule biliaire a été dé-
crite (19). En 1992, Furukawa et al. (20)
ont établi la premiere classification
macroscopique et radiologique de la di-
latation des canaux pancréatiques de
ces tumeurs : type | : dilatation uniforme
du canal principal, type ll: dilatation
segmentaire du canal principal, type Ill :
dilatation pseudo-kystique des canaux
secondaires, type IV : canaux secondai-
res dilatés. En 1997, Kuroda et al. (21)
ont proposé une classification anatomi-
que basée sur la morphologie des ca-
naux pancréatiques et la localisation de
la prolifération papillaire : I. la forme lo-
calisée au canal principal ou «main
duct type » ou le canal de Wirsung est
dilaté et la prolifération tumorale est lo-
calisée uniquement dans le canal prin-
cipal (45 % des cas environ), la forme
localisée aux canaux secondaires ou
« branch duct type » ou la tumeur n’est
pas localisée au canal principal et la di-
latation des branches secondaires est
isolée (40 % des cas environ), et la
forme combinée dans laquelle les lé-
sions touchent a la fois le canal principal
et les canaux secondaires (15 % des
cas environ) (fig. 1).

Aspect microscopique

Les cellules tumorales sont cylindri-
ques, muco-sécrétantes, plus rarement
caliciformes, avec des degrés divers
d’atypie cytonucléaire (modérée a sé-
vere) et une architecture variable :
plane, hyperplasique micropapillaire et
papillaire centrée par un axe conjonc-
tivo-vasculaire (fig. 2). Au sein d’'une
méme tumeur, les lésions épithéliales
sont a des stades variables : hyperpla-
sique, dysplasique plus ou moins sé-
vére et néoplasique (10, 20, 22-24). Des
Iésions de pancréatite chronique sont
observées, avec une atrophie fibreuse
du parenchyme pancréatique en amont
des dilatations canalaires. Elles sont
liées a I'obstruction des canaux par I'ac-
cumulation de mucus (14).

Yamada et al. en 1991 (25) et Furukawa
et al. en 1992 (26), suggérent une sé-
quence dysplasie-carcinome comme
dans les cancers du cOlon. Cette sé-
quence se décompose de la maniére
suivante : hyperplasie plane, papillaire,
dysplasique et enfin carcinome invasif.
L’extension canalaire des lésions tumo-
rales est, sauf exception, continue (27-
29). Ceci a un intérét thérapeutique :
lorsque la tranche de section est saine,
on peut considérer que I'exérése est
suffisante. La classification histologique
de I'Organisation Mondiale de la Santé
(3) de 'ensemble des TIPMP distingue :
I. les adénomes intracanalaires papil-
laires mucineux avec un degré de
dysplasie minime,

1. les tumeurs intracanalaires papillaires
mucineuses « borderline » avec des de-
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Fig. 1 : Classification anatomique d’aprés Furukawa et classification macroscopi-

que et radiologique d’aprés Kuroda.

Fig. 1: Pathological classification proposed by Furukawa and classification based
on gross and radiographic features proposed by Kuroda.

grés de dysplasie modérée ou sévere
(carcinome in situ, non invasif),

lll. les carcinomes intracanalaires papil-
laires mucineux invasifs, infiltrant le pa-
renchyme pancréatique et/ou donnant
lieu a des métastases ganglionnaires ou
viscérales.

CLINIQUE

Le mode de révélation est le plus souvent
une poussée de pancréatite aigué sans
signe de gravité, des douleurs abdomina-
les et/ou un amaigrissement. Dans 15-
40 % des cas, il est noté des épisodes
antérieurs de pancréatite aigué intermit-
tents et récidivants a intervalle variable,
sans étiologie évidente, allant de quel-
ques semaines a quelques années
(moyenne de 48 mois) (4,5, 7-10, 14,
29). Ces poussées de pancréatite résul-
tent soit de I'obstruction canalaire par le
mucus sécrété, soit plus tardivement, de
I'évolution locorégionale d’une transfor-
mation maligne. Ultérieurement, apparait
une insuffisance pancréatique endocrine
(diabéte insulino-dépendant) ou exocrine
(stéatorrhée). Un ictere est noté dans 14
a50 % descas (7, 11, 17, 30-32) souvent
associé a la malignité (15). Il est lié soit a
une extension tumorale a la région am-
pullaire (29), soit a la communication en-
tre la paroi de la tumeur et la lumiere du
cholédoque comprimé (33) ou encore a
une migration d’'un fragment de projection
papillaire intracanalaire temporairement
obstructif au niveau de la papille (15). Plu-
sieurs cas de fistule pancréatico-duo-
dénale avec infiltration de la muqueuse
duodénale ont été rapportés (10, 28, 29,
34, 35). Une wirsungorragie, une masse
abdominale ou une élévation isolée de
amylasémie sont plus rarement révéla-
trices de la maladie. Enfin, la découverte
fortuite de ces lésions augmente et repré-
sente 18-22 % des cas (4, 13, 30).

IMAGERIE

Les objectifs de I'imagerie sont :

I. affirmer le diagnostic de TIPMP;
Il. préciser la topographie exacte des lé-
sions au sein du pancréas en vue d'une
exérese chirurgicale limitée ;

Ill. déceler une éventuelle dégénéres-
cence carcinomateuse invasive.

L’échographie

En échographie, les TIPMP ont 'aspect
de tumeurs kystiques. Le diagnostic
peut étre évoqué s'il existe une dilata-
tion du canal principal ou de plusieurs

J Radiol 2001,82
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Fig. 2 : Aspects microscopiques.
a : Canal principal (HES x 10) : association d’'une hyperplasie plane (petite fleche) et papillaire (grande fleche). Lumiére du canal rempli
de mucus (point).
b : Canal secondaire (HES x 10) : hyperplasie papillaire.
c : Adénome (HES x 40) : faible degré de dysplasie (grande fléche). Axe conjonctivo-vasculaire (petite fleche).
d : Carcinome intracanalaire (HES x 40) : dysplasie sévére. Axe conjonctivo-vasculaire (petite fleche).

Fig. 2: Microscopic findings.

a: Main duct (HESx10): flat (small arrow) and papillary (large arrow) hyperplasia. Main duct filled with mucin (dot).
b: Branch duct (HESx10): papillary hyperplasia.

c: Adenoma (HESx40): mild degree of dysplasia (large arrow). Stromal core (small arrow).

d: Intraductal carcinoma (HESx40): severe dysplasia. Stromal core (small arrow).

de ses branches de division sans calci-
fication (36, 37). Parfois dans les ca-
naux dilatés, de multiples échos hétéro-
génes traduisent la présence de mucus
solidifié (13) pouvant a tort mimer des
tumeurs solides, compte tenu de I'écho-
génicité variable de la mucine.

La tomodensitométrie (TDM)

Le diagnostic de TIPMP est évoqué de-
vant une dilatation réguliere du canal
principal ou des canaux pancréatiques
secondaires sans obstacle évident et le
plus souvent sans calcification (5, 12,
13, 31, 33, 38). La TDM comporte ce-
pendant certaines limites : 'absence de
visualisation du matériel mucoide intra-
canalaire et les dilatations canalaires
confondues avec des tumeurs kystiques
ou des pseudokystes.

I- les tumeurs du canal principal ou
« main duct type » correspondent a une
dilatation du canal de Wirsung, segmen-

J Radiol 200182

taire ou diffuse (31, 33). Dans certains
cas, la dilatation segmentaire peut pren-
dre laspect d’'une masse kystique
céphalique ou corporéo-caudale (fig. 3,
4, 5). Dans les formes étendues a I'en-
semble du canal principal, la dilatation
est isolée ou plus souvent associée a
des canaux secondaires dilatés, locali-
sés au processus uncinatus ou a la
queue du pancréas (38) (fig. 6). En I'ab-
sence de dilatation kystique, la distinc-
tion avec une pancréatite chronique
peut étre impossible (4, 36).

II- les tumeurs des canaux secondaires
décrites par Itai et al. (9) se traduisent
par la présence de petites formations
tubulaires et pseudo-kystiques hypo-
denses et homogénes, siégeant dans
un tiers des cas dans le processus unci-
natus. La forme microkystique est ca-
ractérisée par de multiples lacunes de
densité liquidienne disposées en
« grappe », séparées par de fins septa,
pouvant simuler un cystadénome sé-

reux. La forme macrokystique, plus fré-
quente, peut étre uni ou multiloculaire.
L’atrophie parenchymateuse, initiale-
ment localisée en périphérie des Ié-
sions s’étend progressivement au reste
du pancréas situé en amont (fig. 4 et 6).
Des calcifications amorphes intralumi-
nales probablement dues a des dépéts
de sels calciques au sein de la mucine
sont possibles, mais inhabituelles. Ces
calcifications sont a l'origine de dia-
gnostics erronés de pancréatite chroni-
que (33). La TDM permet de visualiser
les végétations tumorales intracanalai-
res ou intrakystiques, de densité tissu-
laire, spontanément hyperdenses, se
rehaussant apres injection de produit
de contraste (fig. 7). La TDM est égale-
ment performante dans le bilan d’exten-
sion locorégional (13) (fig. 8) et a
distance : dissémination péritonéale ou
pseudomyxome et métastases hépati-
ques.
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Fig. 3, 4 et 5 : TIPMP segmentaire du canal principal de la téte du pancréas avec dilatation d’amont du canal principal, com-

pression du cholédoque et du canal cystique.

Fig. 3, 4 and 5: Main duct IPMT with segmental involvement of the pancreatic head and proximal dilatation of the main duct,
obstruction of common bile duct and cystic duct.

Fig. 3: Coupes scanographiques avec injection de la téte du
pancréas.

a : Dilatation pseudokystique du canal principal de la téte du pan-
créas (point). Communication directe entre le canal principal et la
dilatation pseudo-kystique (petites tétes de fleches).

b : Sur les coupes sous-jacentes : la lésion kystique est interpo-
sée entre la veine mésentérique et le duodénum (grande téte de
fleche), avec des bords réguliers, de fins septa (fleche) et sans
nodule mural.

Fig. 3: Postcontrast CT images through pancreatic head.

a: Cystic-like dilatation of the main duct in the region of the pan-
creatic head (dot). Direct communication between the main duct
and the cystic-like dilatation (small arrowhead).

b: On adjacent slices: the cystic lesion is interposed between
mesenteric vein and the duodenum (large arrowhead), with re-
gular margins, thin septa (small arrowhead) and without mural
nodule.

S/

n._' :
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Fig. 4 : Coupes scanographiques avec injection du corps et
de la queue du pancréas.

Dilatation de la voie biliaire principale (grande téte de fleche) et
du canal cystique (petite téte de fleche) au-dessus de la lésion
kystique. Augmentation de la taille de la vésicule biliaire (point).
a : Ectasie du canal principal du corps du pancréas, a bords ré-
guliers (grande fleche).

b : Atrophie modérée du parenchyme de la queue du pancréas
(petites fleches).

Fig. 4: Postcontrast CT images through pancreatic body and
tail.

Dilatation of the main bile duct (large arrowhead) and cystic duct
(small arrowhead) above cystic lesion. Gallbladder enlargement
(dot).

a: Ectasia of the main duct in the body of the pancreas with regular
margins (large arrow).

b: Moderate parenchymal atrophy of pancreatic tail (small arrow).

h

\

Fig. 5 : CPRM et CPRE.

a : Coupe sagittale en séquence HASTE
(TR 10,9/TE 87,0-Siemens) de la téte du
pancréas. Hypersignal global de la Iésion,
meilleure visualisation des septa internes
(petites fleches) et du nodule le long de la
paroi antérieure (téte de fleche). Dilatation
des voies biliaires intra et extrahépatiques
(grandes fleches).

b : La CPRE montre la dilatation du cho-
lIédoque et du canal principal, mais la pro-
gression intra-kystique du produit de con-
traste est trés difficile.

Fig. 5: MRCP and ERCP.

a: Sagittal HASTE sequence image (TR
10.9/TE 87.0-Siemens) of the pancreatic
head. Overall high signal intensity of the
lesion, increased conspicuousness of the
internal septations (small arrows) and no-
dule (arrowhead) along the ventral mar-
gin. Dilatation of intra and extrahepatic bi-
liary tract (large arrows).

b: ERCP shows the dilated common bile
duct and the main duct but it is extremely
difficult to force contrast into the cyst.

J Radiol 2001,82
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Fig. 7 : TIPMP du canal principal avec
atteinte diffuse. Patiente non opérable.
TDM avec injection de produit de con-
traste.

a: Atrophie parenchymateuse. Petite
masse solide intracanalaire visible dans un
canal principal dilaté (téte de fleche).

b : Effet de masse sur la veine mésentéri-
que et l'artére gastro-duodénale (fleches).
¢ : Coupe sous-jacente : la téte et le pro-
cessus uncinatus sont occupés par une vo-
lumineuse masse kystique a parois irrégu-
lieres (tétes de fleches). Stent biliaire
(fleche).

Fig. 7: Main duct IPMP with diffuse in-
volvement. Surgery was not performed.
Postcontrast CT images.

a: Parenchymal atrophy. A small solid
mass is seen within a dilated main duct (ar-
rowhead).

b: Mass effect on mesenteric vein and gas-
tro-duodenal artery (arrows).

c: On adjacent slices: the head and the
uncinate process are occupied by a large
cystic mass with irregular margins (ar-
rowheads). Biliary stent (arrow).

La cholangio-pancréatographie
rétrograde endoscopique (CPRE)

La CPRE a été décrite comme I'examen
de choix, mais cet examen invasif reste
grevé d’un taux de morbidité et mortalité
non négligeable. Elle permet dans un
premier temps lors de la duodénoscopie
a vision latérale, d’identifier un écoule-
ment mucoide en provenance du pan-
créas au travers d’'une papille béante
(« patulous papilla » des anglo-saxons)
(fig. 9). Ce signe pathognomonique
n'est retrouvé dans la littérature que
dans environ 45-80 % des cas (1, 32)
(10, 30, 39). La dilatation de l'orifice de
la papille est retrouvée dans plus de
80 % des « main duct type » et des for-

J Radiol 200182

mes mixtes contre 54 % dans les
« branch duct type » (40). L'opacifica-
tion met en évidence une dilatation dif-
fuse ou segmentaire du canal principal
sans obstacle canalaire d’aval ni de cal-
cification, des pseudo-kystes uniques
ou multiples en «grappe de raisin »,
dont le caractére communicant avec le
canal de Wirsung est également essen-
tiel au diagnostic (10, 14, 17, 32). Des
lacunes irréguliéres et radio-transparen-
tes intracanalaires ou “filling defects”
sont mises en évidence au sein de ces
dilatations correspondant a I'accumula-
tion de mucus (4, 5, 11, 14, 41) (fig. 10)
ou occasionnellement a des tumeurs
polypoides. La CPRE semble insuffi-
sante pour établir, en préopératoire, la
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Fig. 6 : TIPMP du canal principal avec
atteinte diffuse.

a et b: Coupes scanographiques avec
injection : dilatation modérée du canal prin-
cipal associée a des dilatations des canaux
secondaires de la téte et de la queue du
pancréas, macrokystique (fleches courbes)
et microkystiques (petites fleches). Com-
munication entre le canal principal et les
canaux secondaires (tétes de fleche). Atro-
phie diffuse du parenchyme pancréatique.
c: Lésions kystiques en «grappe de
raisins » du processus uncinatus (fleche)
séparées de fins septa.

Fig. 6: Main duct IPMP with diffuse in-
volvement.

a and b: Postcontrast CT images: Slight di-
latation of the main duct with dilatation of
branch ducts of the pancreatic head and
tail, macrocystic (curved arrows) and mi-
crocystic (small arrows). Communication
between the main duct and branch ducts
(arrowheads). Diffuse atrophy of the pan-
creatic parenchyma.

c: Grapelike cluster of cystic lesions loca-
ted in the uncinate process (arrow) boun-
ded by thin septa.

cartographie complete des Iésions ca-
nalaires, notamment dans les « branch
duct type » avec une architecture pseu-
dokystique multiloculaire, en raison de
la progression limitée du produit de con-
traste (42) (fig. 5). Les impactions mu-
coides canalaires et la béance papillaire
malgré l'utilisation d’un ballonnet ren-
dent difficile I'opacification canalaire
compléte (17, 42, 43). L’'amas de mucus
épais et les éléments tumoraux végé-
tant réalisent des images lacunaires in-
tracanalaires assez voisines voire iden-
tiques (44). La présence de ces
derniéres, est essentielle pour les distin-
guer des adénocarcinomes pancréati-
ques (31), et fortement corrélée avec le
potentiel malin de ces Iésions (45). Les
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Fig. 8 : TIPMP des canaux secondaires de la téte du pancréas. Nodule mural (fleche).

a : Coupe scanographique sans injection de produit de contraste : végétation tumorale sur le bord droit d’'un pseudokyste de la téte du
pancréas spontanément hyperdense. Duodénum (point). Cholédoque (téte de fleche).
b : Coupe scanographique avec injection de produit de contraste : rehaussement du nodule mural.

¢ : IRM coupe axiale séquence SS-FSE (TR 1300/TE 90-GE) : signal hyperintense global de la lésion kystique et nodule mural en
hyposignal.
d : Aspect microscopique (HES x 4) : coupe intéressant la dilatation pseudokystique. Tumeur papillaire visible macroscopiquement.

Fig. 8: Branch duct IPMT of the pancreatic head. Mural nodule (arrow).
a: Noncontrast axial CT: high density tumoral vegetation along the right margin of cyst-like mass of the pancreatic head. Duodenum

(dot). Common bile duct (arrowhead).

b: Postcontrast CT image: enhancement of the mural nodule.
c: Axial SS-FSE sequence image (TR 1300/TE 90-GE): overall high signal intensity of the cystic lesion and lower signal intensity of the

solid nodule.

d: Microscopic appearance (HESx4): cross section though the cyst-like dilatation. Grossly visible papillary tumor.

végeétations intracanalaires sont solidai-
res des parois canalaires ce qui permet
de les distinguer des impactions de mu-
cus mobiles (9).

L’écho-endoscopie (EE)
biliopancréatique,

la pancréatoscopie et I’échographie
intracanalaire (EIC)

L’EE permet de préciser le contenu des
canaux et des lésions kystiques de pe-
tite taille : soit tumoral correspondant a
des épaississements pariétaux irrégu-
liers ou a des formations polypoides hy-
peréchogénes (33, 46, 47) soit mucoide
sous forme de filaments hyperéchoge-
nes mobiles dans la lumiére. La taille des
dilatations kystiques lorsqu’elle est supé-
rieure a 10 mm pour certains (45) ou

30 mm pour d’autres (24) serait forte-
ment suggestive d’'une forme maligne.
L’EE affine le bilan d’extension locorégio-
nal des tumeurs dégénérées, notam-
ment lorsqu’il existe des formations poly-
poides qui franchissent les limites de la
paroi canalaire, pour envahir le paren-
chyme avoisinant (13, 48). Cependant,
la cartographie compléte des lésions
peut étre mise en défaut lorsque la tu-
meur est localisée dans la portion cau-
dale du pancréas (13). Dans I'étude de
Palazzo et al., 'EE avait sous ou sures-
timé I'étendue de la maladie dans 40 %
des cas (49). Taki et al., dans une étude
portant sur 66 patients, soulignent l'inté-
rét de la pancréatoscopie et de I'EIC
dans le bilan d’extension intracanalaire
et l'envahissement tumoral pour les
« main duct type » et la détection des no-

dules muraux dans les «branch duct
type » (50). Le diagnostic histologique de
TIPMP n’est encore aujourd’hui que tres
rarement posé en préopératoire par biop-
sie sous EE des nodules tumoraux ou
des masses solides ou par biopsie trans-
papillaire wirsungienne endoscopique,
qui n’est réalisable que pour les formes
touchant le canal pancréatique (30).

L’IRM et la cholangio-pancréatographie
par résonance magnétique (CPRM)

L’IRM est un examen non invasif et fa-
cilement reproductible. Les séquences
en écho de gradient rapides permettent
'exploration dynamique multiphasique
et I'étude multiplanaire du parenchyme
pancréatique. La CPRM par acquisi-
tions en spin-écho ultra-rapides « single
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shot » fournit une étude canalaire pan-
créatique et biliaire de tres haute qualité
(séquences spin écho rapide TSE-
RARE et TSE-HASTE). Pour affirmer le
diagnostic, il est important de montrer la
présence de substance mucoide dans
les formations pseudokystiques et dans
le canal principal. Mais actuellement
aucune séquence n’a vraiment fait la
preuve de son efficacité dans ce do-
maine. Les séquences en écho-planar
pondérées en diffusion pourraient aider
dans la différenciation entre les tumeurs
mucineuses et les autres lésions kysti-

J Radiol 200182

ques du pancréas, mais leur réalisation
en pratique courante semble encore dif-
ficile. La mucine intracanalaire apparait
en net hypersignal T2 et de signal varia-
ble en T1 en fonction de sa richesse
protéique. Il est surtout important de
confirmer, par cette méthode, la pré-
sence d’'une structure tubulaire mettant
en relation la Iésion kystique et le canal
principal (51). La détection de celle-ci
reste difficile, liée au caractére relative-
ment large et court des canaux de com-
munication. Dans les «branch duct
type » lorsqu’elle apparait sous forme

?'FL‘
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Fig. 9 : TIPMP du canal principal et fis-
tule duodénale : duodénoscopie.

Un élargissement de la papille majeure (pe-
tite fleche) et la fistule duodénale (grande
fleche) avec extrusion de mucine au travers
des deux orifices.

Fig. 9: IPMP main duct and fistula: duo-
denoscopy.

Patulous orifice of the major papilla (small
arrow) and duodenal fistula (large arrow)

d with mucin extruding from both openings.
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Fig. 10 : CPRE de 2 patients dif-
férents.

Volumineuse masse kystique mul-
tiloculaire (fleches courbe) de la
téte (a) et du processus uncinatus
(b). Dilatation kystique des ca-
naux secondaires (petites fle-
ches). Impactions mucoides intra-
canalaires (grandes fleches).

Fig. 10: ERCP images of 2 diffe-
rent patients.

A large multiseptated cystic mass
(curved arrows) of the head (a)
and uncinate process (b). Cystic
dilatation of branch ducts (small
arrows). Fillings defects attributed

b to mucin.

d'une structure tubulaire d’environ
3 mm, elle semble plus spécifique de la
pathologie (51). La CPRM est plus per-
formante que la CPRE (44, 52) dans
I'établissement de la cartographie com-
pléte préopératoire des anomalies ca-
nalaires, notamment dans les formes
débutantes de type Il et IV de la classi-
fication de Furukawa (fig. 11). De plus,
elle présente une plus grande sensibilité
dans la différenciation entre les nodules
muraux et les impactions mucineuses
intracanalaires, et par Ia méme dans la
différenciation entre tumeurs bénignes
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Fig. 11 : TIPMP microkystique des
canaux secondaires de la téte du
pancréas.

a: CPRM coronale oblique en sé-
quence RARE (TR 2800/TE 1100-
Siemens) : canal principal du corps et
de la queue fin et régulier (fleches).
Lésion multiloculaire en hypersignal,
microkystique de la téte (tétes de fle-
che) sans communication évidente
entre la Iésion et le canal principal.

b et c: CPRM axiale en séquence
HASTE (TR 1300/TE 90-Siemens) et
écho de gradient T1 FAT SAT Gado-
linium (TR 182,6/TE 4,0-Siemens) de
la téte du pancréas : Iésions kystiques
en « grappe de raisin » bordées par
des septa fins (fleches).

Fig. 11: Microcystic branch duct
IPMT in the pancreatic head.

a: Oblique coronal RARE sequence
image (TR 2800/TE 1100-Siemens):
thin and regular main duct in the body
and tail of the pancreas (arrows). A
high signal intensity multiloculated,
microcystic lesion of the head (ar-
rowheads) without apparent commu- g
nicating duct between the main duct
and the cystic lesion.

b and c: Axial HASTE MRCP (TR 1300/TE 90-Siemens) and gadolinium-enhanced
axial FAT SAT T1-weighted gradient-echo (TR 182.6/TE 4.0-Siemens) images of the
pancreatic head: grapelike cystic lesions bounded by thin septa (arrows).

et malignes (44, 53, 54). En effet, les sé-
quences HASTE offrent une analyse
mixte du systeme pancréato-biliaire et
du parenchyme adjacent, précisent 'ar-
chitecture tumorale, en particulier les
septa et les végétations intracanalaires.
Dans les formes bénignes, les septa
sont fins et réguliers, et dans les formes
malignes, plus épais et irréguliers asso-
ciés a des nodules muraux. Les nodules
muraux sont parfaitement visualisés en
hyposignal, bordés par le liquide intra-
canalaire en hypersignal (fig. 12). La su-
périorité de la résolution en contraste de
I'IRM par rapport a la TDM permet, dans
un méme temps, une meilleure évalua-
tion de I'extension péripancréatique et
de I'envahissement vasculaire. De plus,
l'innocuité de la CPRM présente un in-
térét dans le suivi des patients non opé-
rés pour évaluer les modifications de
taille, 'extension des tumeurs et pour
déterminer I'apparition de nouvelles 1é-
sions (53). La CPRM est donc plus pré-
cise pour évaluer le type, la taille et I'ex-
tension tumorale des TIPMP que la
CPRE (44), mais le caractere communi-
cant des lésions kystiques et du canal
principal n’est pas toujours évident et
les impactions mucoides sont invisibles.
Malgré limportant arsenal dont nous
disposons actuellement, le diagnostic
semble reposer sur la combinaison de
'ensemble des examens dimagerie.
Barbe et al. (13) dans leur série de
30 patients, montrent que le diagnostic
de TIPMP a été suspecté par la TDM,

I'EE et la CPRE dans respectivement
55, 78 et 92 % des cas. L’association
des trois examens a permis d’évoquer
le diagnostic dans 100 % des cas. L’ex-
tension pancréatique des Iésions n’est
correctement appréciée que dans 60 a
70 % des cas, par chacun de ces exa-
mens ou par leur association (48, 13).
La distinction entre lésions maligne et
bénigne par les moyens d’imagerie
reste difficile (fableau ). La détection de
Iésions malignes invasives ne dépasse
pas 80 % pour la TDM, la CPRE et 'EE
(48). Les valeurs de la CPRM, de la
pancréatoscopie et de I'EIC restent a
préciser, bien que ces dernieres ne fas-
sent pas partie du bilan d’imagerie en
routine. Les publications récentes sem-
blent, cependant, montrer leur supério-
rité dans la cartographie, I'extension ca-
nalaire des lésions et le diagnostic de
malignité.

AUTRES EXAMENS
COMPLEMENTAIRES

La biologie standard et le dosage séri-
que des marqueurs tumoraux (ACE et
Ca 19-9) ne sont pas efficaces dans le
diagnostic et dans le suivi des TIPMP
(7). Lanalyse cytologique du suc pan-
créatique semble avoir une sensibilité et
spécificité meilleures que le dosage sé-

rique des marqueurs tumoraux (sensibi-
lit¢ de 57 et 69 % respectivement et
spécificité de 100 % pour les 2). Les
taux d’ACE, du Ca 19-9, du Ca 72-4 et
des mucines M1 sont habituellement
élevés dans le liquide des Iésions kysti-
ques du pancréas prélevé sous controle
échographique ou TDM, tandis que les
taux de 'amylase et la lipase sont varia-
bles (49). Pour Uehara et al., I'étude cy-
tologique du liquide pancréatique pour
différencier la malignité ou la bénignité
est supérieure a I'EE ou a la CPRE (30),
résultats non confirmés par Yamagushi
et al. (45). Les techniques de biologie
moléculaire avec dosage du Ki-ras per-
mettraient de différencier les TIPMP des
pancréatites chroniques, mais elles sont
encore du domaine de la recherche.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Les TIPMP sont des tumeurs kystiques
du pancréas et deux diagnostics diffé-
rentiels doivent étre évoqués : les pseu-
dokystes de la pancréatite chronique et
les cystadénomes mucineux.

La pancréatite chronique

L’histoire de la maladie est en général
marquée par un passé d’éthylisme chro-
nique, des épisodes de pancréatite avec
une insuffisance exocrine tardive et un
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Fig. 12 : TIPMP macrokystique des canaux secondaires du processus uncinatus.
a-c : Coupes coronales obliques et axiale en séquence FSE (TR 57611/TE 958-GE) : Iésion multiloculaire macrokystique avec des
cloisons fines et une projection papillaire en hyposignal (fleches noires). Dilatation des canaux secondaires de Iisthme du pancréas
(fleches blanches).
d : Coupe axiale en écho de gradient T1 FAT SAT avec Gadolinium (TR 100/TE 1,6-GE) : rehaussement du nodule intrakystique (fleche
blanche).

Fig. 12: Macrocystic branch duct IPMP of the uncinate process.
a-c: Oblique coronal and axial FSE sequence images (TR 57611/TE 958- GE): multiloculated macrocystic lesion with thin septa and
low-signal intensity papillary projection (black arrows). Branch ducts dilatations of the pancreatic neck (white arrows).

d: Gadolinium-enhanced axial T1-weighted gradient-echo image (TR 100/TE 1.6-GE): enhancement of the nodule within the cyst (white

arrow).

Tableau | :

Critéres radiologiques de malignité.
Table I:

Diagnosis of malignancy.

Echographie TDM CPRE EE IRM-CPRM

Dilatation du canal principal (8-10 mm <)
Nodules muraux

Septa épaissis et irréguliers

Extension extra-canalaire

Dilatation de la voie billaire principale
(aspécifique)

Extension locorégionale

++ +H+ A +H++
+ I S S e
+ ++ At
+ ++ +
+++ +H+ +++
+ +++ ++ ++++

age de début plus précoce. La présence
de calcifications intracanalaires, de dila-
tations diffuses, moniliformes a bords ir-
réguliers du canal de Wirsung de 3-
15 mm (moyenne de 6,7 mm) (55, 56)
et des canaux secondaires, est en fa-
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veur d’'une pancréatite chronique. Les
pseudokystes sont fréquents, mais
comme dans les TIPMP, communiquent
dans 70 % des cas avec les canaux
pancréatiques. Dans les formes débu-
tantes de pancréatite chronique, le dia-

gnostic différentiel reste difficile avec les
formes diffuses du canal principal ou
« main duct type », notamment en cas
de calculs radiotransparents.

Les cystadénomes
et cystadénocarcinomes mucineux

L’absence de différence architecturale
significative entre les TIPMP et les tu-
meurs mucineuses kystiques, est a I'ori-
gine d’une confusion entre ces deux en-
tités (37,56). Les cystadénomes
mucineux (43) surviennent le plus sou-
vent chez des femmes d’une cinquan-
taine d’années (sex-ratio F/H de 6), pour
les cystadénocarcinomes, le sex-ratio
est plus proche de 1 et 'dge moyen de
révélation est compris entre 55 et
65 ans. Les cystadénomes siegent plus
souvent dans le corps ou la queue du
pancréas (75 %), contrairement aux
cystadénocarcinomes qui se localisent
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Fig. 13 : Diagnostic différentiel — Cystadénocarcinome mucineux.
a et b : Coupe scanographique avec injection du corps et de la queue du pancréas : dilatation du canal principal et masse kystique de
la queue (fleches).
¢ : Coupe axiale en écho de gradient T1 FAT SAT avec Gadolinium : rehaussement de fines cloisons intrakystiques.

d : Coupe coronale oblique en séquence RARE : masse kystique multi-loculaire (grande fleche). Canal principal du corps du pancréas
dilaté (fleche) en communication directe avec la lésion kystique. Voie biliaire principale (téte de fleche).

Fig. 13: Differential diagnosis—mucinous cystadenocarcinoma.
a and b: Postcontrast CT images through the body and tail of the pancreas: main duct dilatation and cystic mass of pancreatic tail (arrow).
c: Gadolinium-enhanced axial T1-weighted gradient-echo image: enhancement of intra-cystic thin septations.

d: Oblique coronal RARE sequence image: multi-locular cystic mass (large arrow). Dilated main duct of the body of the pancreas (arrow)
and direct communication with the cystic mass. Common bile duct (arrowhead).

préférentiellement dans la téte (60 %
des cas) (16). lls sont découverts fortui-
tement, devant une masse abdominale,
des douleurs abdominales, un ictére,
une altération de I'état général, une sté-
nose duodénale ou une pancréatite
aigué par obstruction canalaire. Les lé-
sions, globalement rondes ou ovalaires,
sont uniques, uni ou pauci-loculaires
constituées d’'un ou plusieurs kystes
mesurant plus de 2 cm de diamétre. Le
diametre global peut étre largement su-
périeur a 10 cm. L’absence de commu-
nication entre le kyste et les canaux
pancréatiques est de regle, ce qui per-
met de les différencier des TIPMP seg-
mentaires touchant le canal principal
(fig. 3b). La papille de Vater est nor-
male, sans extrusion de mucus et le ca-
nal principal est habituellement non di-
laté. Les exceptionnels cas de tumeurs
kystiques mucineuses, ou le mucus se
déverse dans le canal principal, sont

quasiment impossibles, en imagerie, a
différencier des TIPMP segmentaires
touchant le canal principal (fig. 13). Des
végétations endokystiques peuvent faci-
lement étre mises en évidence lorsqu’el-
les sont volumineuses. Des calcifica-
tions périphériques arciformes, sont
présentes dans 10-15 % des cas. Les
cystadénomes sont totalement encap-
sulés par du tissu fibreux ayant une ar-
chitecture identique a celui du stroma
ovarien.

Les cystadénomes séreux

Les cystadénomes séreux sont toujours
bénins, et découverts de maniere for-
tuite en imagerie dans 50 % des cas. lls
touchent plus souvent la femme que
’homme (sex-ratio H/F de 1,5). L’age
moyen est supérieur a 60 ans. lls peu-
vent étre de petite taille, souvent situés
au niveau céphalique (9, 17). Leur pré-

sentation radiologique peut mimer des
TIPMP microkystiques des canaux se-
condaires. En TDM et IRM, ils apparais-
sent sous forme de structures microkys-
tiques en «nid dabeille » avec des
calcifications centrales en « coucher de
soleil », caractéristiques mais rares
(30 % des cas) (16). lls ne présentent
aucune communication avec le canal
principal. Les rares formes macrokysti-
ques (kystes de plus de 2 cm de diamé-
tre) se répartissent en « rayon de roue »
a partir d’'une zone centrale microkysti-
que. Le contenu des macrokystes appa-
rait toujours totalement homogéne et
transsonore en écho-endoscopie. Pour
cette forme, le diagnostic différentiel
avec les TIPMP segmentaires du canal
principal ou macrokystiques des canaux
secondaires reste le plus souvent en
suspens (49).
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Les tumeurs neuroendocrines
a forme kystique

Les tumeurs neuroendocrines a forme
kystique du pancréas sont trés rares.
L’age moyen est de 48 ans, sans prédi-
lection pour le sexe masculin ou fémi-
nin. Elles sont habituellement bénignes,
mais plusieurs observations de tumeurs
malignes avec métastases ont été rap-
portées. Elles peuvent entrer dans le ca-
dre d’une néoplasie endocrinienne mul-
tiple de type 1 (NEM 1). Le diametre
tumoral varie entre 1,2 et 20 cm, avec
un diametre moyen de 8 cm. La lumiére
du kyste contient un liquide citrin sé-
reux, hématique ou un magma nécroti-
ques. En périphérie, le kyste est limité
par une coque fibreuse parfois doublée
en dedans de bourgeons d’allure tumo-
rale, bombant dans la lumiére du kyste.

Adénocarcinomes du pancréas

La présentation des TIPMP est considé-
rée comme radicalement différente des
adénocarcinomes du pancréas. L’'adé-
nocarcinome est originaire de branches
trés périphériques de I'arborescence
pancréatique contrairement aux TIPMP
qui proviennent soit du canal principal
ou des branches secondaires. Cepen-
dant, méme histologiquement, il est par-
fois difficile de faire la différence entre
les carcinomes intracanalaires papillai-
res mucineux invasifs et la composante
invasive des adénocarcinomes canalai-
res du pancréas (23, 56, 57).

TRAITEMENT

Le traitement idéal des TIPMP consiste
a réséquer toutes les lésions canalaires
du fait de leur caractére précancéreux
et des bons résultats obtenus apres chi-
rurgie. En cas de tares viscérales ou bi-
lan d’extension défavorable, un traite-
ment endoscopique peut étre envisagé.

Traitement chirurgical

Une résection pancréatique limitée est
généralement proposée, adaptée au
siége tumoral : une duodénopancréa-
tectomie céphalique, splénopancréatec-
tomie gauche ou isthmectomie. L’éten-
due de l'exérese est donc le probléme
principal si on veut éviter la récidive
adénomateuse ou carcinomateuse a
partir des voies canalaires du moignon
pancréatique. L’examen extemporané
des adénopathies satellites et de la tran-
che de section pancréatique est indis-
pensable et, si possible, la pancréatos-
copie peropératoire. La constatation de
Iésions proliférantes intracanalaires
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confirmée par examen extemporané,
doit conduire a étendre la pancréatecto-
mie et a pratiquer si nécessaire, une
pancréatectomie totale dans des formes
diffuses ou bifocales. Dans une étude
récente portant sur 40 patients, Paye
souligne l'intérét de 'examen extempo-
rané en montrant que le bilan topogra-
phique pré-opératoire (TDM, CPRE et
EE) est pris en défaut dans 41 % des
cas (58). Enfin, le risque carcinologique,
difficilement évalué en préopératoire,
doit étre mis en balance avec I'age, le
terrain, le risque et les conséquences
fonctionnelles de la chirurgie (insuffisan-
ces pancréatiques endocrine et exo-
crine). La morbidité de ces résections
pancréatiques reste encore importante
(59).

Traitement endoscopique

Comme ces tumeurs ont pour la plupart
une évolution assez lente (14, 29), une
approche symptomatique et conserva-
trice peut constituer une alternative
chez des patients inopérables, trop
agés ou avec des lésions envahissant
I'ensemble du pancréas. La sphinctéro-
tomie endoscopique ou la mise en place
de prothéses endocanalaires pancréati-
ques ou biliaires, peuvent supprimer les
symptémes et prévenir les crises de
pancréatite aigué récidivante en levant
I'obstruction canalaire constituée par les
bouchons muqueux (4, 14, 37, 60).
Dans les formes apparemment béni-
gnes, une surveillance clinique, biologi-
que et radiologique sera réalisée. Koito
et al. (53) soulignent, dans ce cadre 13,
lintérét de la CPRM pour évaluer les
modifications de taille, I'extension de la
tumeur et pour déterminer I'apparition
de nouvelles lésions.

EVOLUTION — PRONOSTIC

Evolution chez les malades opérés

Le pronostic des TIPMP est plus favo-
rable que celui des adénocarcinomes
pancréatiques (5, 8-11, 14, 17, 29, 45).
L’analyse de Kimura et al. (7), sur
244 cas de la littérature, indique un taux
de survie global aprés chirurgie a 5 ans
de 82 % contre 17 % pour les adénocar-
cinomes pancréatiques. Les TIPMP
sont caractérisées par un risque de
transformation carcinomateuse élevé,
de l'ordre de 40 %, mais avec une pro-
portion de tumeurs résécables de 87 a
91 % (8). Dans les grandes séries chi-
rurgicales, récemment publiées, il exis-
tait plus de 40 % de cancers invasifs,
pres de 10 a 20 % de dysplasies séve-
res (carcinome in situ), et pres de 30 a

40 % d’hyperplasies ou de dysplasies
minimes a modérées. Un carcinome in-
vasif est trouvé dans 20 a 30 % des cas,
en cas de taille supérieure a 6 cm. Cette
évolution plus favorable (9, 14) doit étre
toutefois modulée comme I'ont confirmé
Paye et al. (59) et Barbe et al. (13) dans
le suivi des formes dégénérées invasi-
ves. En se basant sur la classification
anatomique de Kuroda et al. (21), les
formes touchant le canal principal et la
forme mixte sont de pronostic plus pé-
joratif que la forme localisée aux canaux
secondaires dont la nature histologique
est moins évoluée (adénome et carci-
nome in situ) (7).

Evolution chez les malades non
opérés

Kimura et al. (7), rapportent que sur les
25 cas n’ayant pas bénéficié d’un traite-
ment chirurgical, 13 sont décédés des
suites d’une forme invasive de TIPMP.
Le risque de développer une maladie
métastatique est noté dans plus de
50 % des TIPMP invasives (4, 5).

CONCLUSION

Les tumeurs intracanalaires papillaires
mucineuses du pancréas se caractéri-
sent par une prolifération épithéliale
d’architecture papillaire du canal princi-
pal et/ou des canaux secondaires. Le
mode de révélation habituelle est une
pancréatite aigué récidivante et une in-
suffisance pancréatique. Les progres de
imagerie permettent une meilleure dé-
tection, une appréciation plus précise de
la topographie, de I'extension canalaire
et de son caractéere malin. La TDM, 'EE
et la CPRE constituent les examens de
référence. L'IRM et la CPRM n'ont ja-
mais fait 'objet d’une évaluation spéci-
fique avec I'ensemble de ces techni-
ques, mais semblent prometteuses. La
pancréatoscopie et I'EIC, malgré leur
caractere invasif, ont un intérét préopé-
ratoire dans I'appréciation de I'extension
des lésions et de leur malignité. Le ris-
que de transformation carcinomateuse
(environ 40 % des cas) de ces tumeurs,
longtemps considérées comme de bon
pronostic, impose une exérése chirurgi-
cale dont I'étendue est guidée par I'exa-
men histologique extemporané de la
tranche de section.
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RECONSTRUCTION 3D
DES FOYERS DE MICROCALCIFICATIONS

D Wolf (1), R Gresson (1), J Stines (2), Ch Daul (1) et Ph Troufléau (2)

ABSTRACT 3D Reconstruction of Microcalcification Clusters
Purpose. A characterization of the geometrical or morphological aspect of microcalcifications is not sufficient to confirm a
diagnosis of cancer. On the other hand, it seems that the shape of the cluster is a pertinent and helpful criterion for diagno-
sis. The aim of our study is to work out a method for 3D reconstructions of clusters of microcalcifications.
Materials and methods. After having tested different algorithms for extracting microcalcifications, we have developed a
method of 3D reconstructions of the shape of the cluster from three radiographs. The technique, available using a standard
mammography unit, consists of three principal steps:
— segmentation of three images acquired under different view-points,
— matching of microcalcifications,
— reconstruction of microcalcifications positions in 3D space.
Results. The technique has been tested with two simple tridimensional phantoms and has given results with sufficient pre-
cision for possible clinical use.
Conclusion. We plan now to apply the method in vivo with adaptation on a dedicated mammographic stereotactic unit with
digital acquisition.
Key words: 3D Reconstruction. Microcalcification clusters. Mammography.
J Radiol 2001;82:647-51

RESUME Objectifs. Caractériser la géométrie et la morphologie de microcalcifications sur une mammographie n’est pas suffisant
pour poser le diagnostic de cancer. En revanche, il semble que la forme du foyer dans I'espace soit un élément pertinent
d’aide au diagnostic. Le but de ce travail est d’élaborer une méthode de reconstruction en 3D de foyers de microcalcifi-
cations.
Matériel et méthodes. Apres avoir testé des algorithmes d’extraction des microcalcifications, nous avons mis au point une
méthode de reconstruction 3D de la forme du foyer a partir de trois radiographies. La technique, exploitable sur un mam-
mographe standard, comporte trois étapes principales :
— segmentation de trois images acquises sous trois incidences,
— mise en correspondance des microcalcifications,
— reconstruction de la position des microcalcifications dans I'espace.
Résultats. La technique a été testée sur deux fantdbmes simples tridimensionnels avec des résultats suffisamment précis
pour laisser espérer une transposition a des situations cliniques.
Conclusion. Nous envisageons maintenant d’appliquer cette méthode in vivo en I'adaptant a une table de stéréotaxie
mammaire avec capteurs numériques.
Mots-clés : Reconstruction 3D. Foyers de microcalcifications. Mammographie.

INTRODUCTION gnes de celles qui sont bénignes. On image unique permet la détection, la

La présence de microcalcifications sur
une mammographie est l'un des si-
gnes qui peut faire évoquer la pré-
sence d’'un cancer du sein, mais il
s’agit d’un signe peu spécifique. De
nombreuses études ont été menées
sur les microcalcifications afin de ten-
ter de distinguer celles qui sont mali-
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a commencé d’abord par une analyse
visuelle simple des clichés puis par
une analyse informatisée apres numé-
risation. La forme, le nombre, la taille
et plus généralement la géométrie des
microcalcifications ont été étudiés afin
de trouver des parameétres discrimi-
nants vis a vis du cancer, mais la dis-
tinction entre les foyers bénins et les
foyers malins reste aléatoire.

Fondées sur le traitement automatique
ou semi-automatique des mammogra-
phies numérisées, la plupart des recher-
ches ont porté sur I'exploitation d’'une
seule incidence mammographique et
donc sur une seule projection géomé-
trique des microcalcifications sur le film
radiographique. Si Il'analyse d’une

segmentation et la caractérisation des
microcalcifications, elle ne permet pas
d’obtenir les paramétres de forme du
foyer et plus généralement des informa-
tions tridimensionnelles sur le foyer. Or,
il est admis que la forme du foyer dans
'espace apporte des informations com-
plémentaires permettant un meilleur
diagnostic. Selon Lanyi (1), il existe une
relation entre la forme tridimensionnelle
du foyer et le type de lésion. Les can-
cers intraductaux tendent a adopter une
forme pyramidale, tandis que les Iésions
bénignes auraient des calcifications de
topographie plutét sphérique ou ovoide.
Il pourrait donc y avoir un intérét a ob-
tenir une représentation dans I'espace
de la forme du foyer.



648

Le but de ce travail a été d’étudier la fai-
sabilité d’une reconstruction dans I'es-
pace des foyers de microcalcifications
en partant de vues stéréotaxiques, pour
appliquer ensuite la méthode in vivo
pour visualiser en 3D des foyers de mi-
crocalcifications mammaires.

MATERIEL ET METHODE

Notre méthode se propose d’aboutir a
une reconstruction 3D des foyers de mi-
crocalcifications. L’objectif final est d’ob-
tenir une méthode completement auto-
matique et applicable in vivo.

Il s’agit d’'une étude sur fantdbmes pour
laquelle nous avons, dans un premier
temps, fait une étude comparative de
différentes méthodes d’extraction de
microcalcifications (filtrage de Chan,
morphologie mathématique : techni-
que du Chapeau Haut de Forme, seg-
mentation par les fractales : méthode
classique et par des ondelettes, multi-
résolution : approche pyramidale, fil-
trage par Hystérésis, seuillage par
entropie).

Pour toutes ces méthodes testées, a été
appliqué un post-filtrage qui a consisté
a supprimer les éléments qui ne vérifient
pas les trois régles suivantes :

— la surface d’'un élément doit étre
supérieure a celle d’'une microcalcifica-
tion de 100 microns de diameétre, soit
9 pixels,

— la surface d’un élément doit étre
inférieure a celle d’une microcalci-
fication de 1 mm de diameétre, soit
900 pixels,

— le nombre d’éléments par cm? doit
étre supérieur a 3 pour que 'ensemble
soit considéré comme étant un foyer et
ses éléments conservés.

Nous ne détaillons pas ici le protocole
d’évaluation des méthodes de détection
et de segmentation qui ont été dévelop-
pées dans la thése de Doctorat de Ré-
gis Gresson (2). C’est I'association des
méthodes de Chan et de la morphologie
mathématique en niveaux de gris que
nous avons utilisée pour la suite de
I'étude.

L’étape suivante a consisté a effectuer
des reconstructions 3D d’objets fixes
(fantébmes), grace a un systéme de re-
péres tridimensionnels mis en place sur
un sénographe DMR de la compagnie
General Electric, en deux étapes : cali-
bration du systeme de vision et détermi-
nation de la position de la source de
rayons X puis reconstruction 3D par
mise en correspondance des microcal-
cifications simulées (2).

D Wolf et al. : Reconstruction 3D des foyers de microcalcifications

RESULTATS

Segmentation
des microcalcifications

La qualité de la reconstruction 3D du
foyer dépend en premier lieu de la qua-
lité de la détection et de la segmentation
des microcalcifications. De nombreux
travaux ont été publiés sur le sujet ces
quinze derniéres années. Afin de déter-
miner la méthode de segmentation la
plus efficace, les principales méthodes
recensées dans la littérature ont été
testées. Les criteres d’évaluation des
méthodes ont été choisis en fonction de
I'objectif de reconstruction 3D des
foyers. Les critéres retenus sont les sui-
vants :

— aptitude a respecter la forme du
foyer aprés segmentation,

— aptitude a respecter la taille du foyer
aprés segmentation,

— minimisation des faux positifs et faux
négatifs,

— minimisation de la délocalisation des
microcalcifications apres segmentation.
Ces criteres difficilement mesurables
ont été appréciés par des médecins
radiologues spécialisés dans la lecture
des mammographies. Cent quarante-
sept mammographies contenant des mi-
crocalcifications et 126 mammogra-
phies n’en contenant pas ont été seg-
mentées puis soumises a examen par
les radiologues.

Les résultats ont fait apparaitre deux
méthodes parmi les six testées. La mor-
phologie mathématique et en particulier
la transformée chapeau haut de forme
est la plus performante en terme de dé-
tection, tandis que le filtrage de Chan
est le meilleur en terme de fausse re-
connaissance. Ces conclusions nous
ont amenés a batir un algorithme de
segmentation résultant de la fusion de
ces deux algorithmes. Ainsi, on cumule
les avantages des deux techniques, tout
en atténuant fortement leurs défauts. Le
critere de fusion est fondé sur la mesure
du bruit présent dans les images (en
fonction de I'intensité du bruit, on utilise
'une ou l'autre des deux méthodes).
Cette nouvelle méthode de segmenta-
tion entierement automatique a permis
d’atteindre les performances suivantes :
— 92 % de détection et de segmenta-
tion des microcalcifications jugées bon-
nes par les spécialistes,

— 8 % de non détection,

— 15 % de faux positifs.

Ces résultats, sans étre parfaits, sont
suffisants pour la reconstruction 3D. Le
taux de faux positifs et faux négatifs en-
gendreront cependant des difficultés
lors de la reconstruction.

Reconstruction 3D

La prise d’image

Pour reconstruire le foyer de microcalci-
fications dans 'espace, il faut disposer
d’au moins deux images prises sous
deux incidences différentes. A partir de
ces deux images il est possible, en uti-
lisant les principes de la stéréovision,
d’estimer les caractéristiques tridimen-
sionnelles des microcalcifications. Ce-
pendant, avec deux images seulement,
il peut se produire des ambiguités, no-
tamment avec des objets d’allure sphé-
rique comme les microcalcifications. I
est alors nécessaire d’exploiter une col-
lection d'images a différentes inciden-
ces. Certains chercheurs utilisent un
nombre important de radiographies :
7 images pour Maidment. Ce nombre
important facilite la procédure de re-
construction au détriment de I'irradiation
subie par les patientes. Dans la mé-
thode proposée, le nombre de radiogra-
phies est limité a 3, prises a — 15°, 0° et
+ 15°. Les radiographies sont réalisées
par un mammographe standard, auquel
est adjoint un dispositif de repérage
permettant d’estimer avec précision les
paramétres géométriques utiles a la
reconstruction 3D  (position de la
source X, facteurs d’échelle). La figure 1
montre le repere tridimensionnel. Il est
constitué de plaques de PMMA (Poly-
Méthyl MéthAcrylate®) collées sur les-
quelles ont été gravées de minces fen-
tes remplies de pate de plomb. La
figure 2 représente le dispositif complet
lors des prises de vues. Bien entendu,
entre chaque radiographie le systéme
ne doit pas bouger. C’est la source X qui
tourne.

La méthode de reconstruction 3D est
faite en cinq étapes principales :

— prise de 3 images sous des inciden-
ces de — 15°, 0°, + 15°,

— détection, segmentation et caractéri-
sation des microcalcifications dans cha-
que image par la méthode décrite ci-
dessus,

— recherche de la position virtuelle de
la source X dans I'espace,

— mise en correspondance des micro-
calcifications,

— reconstruction du foyer en 3D.

Recherche de la position virtuelle de la
source X dans l'espace

L'utilisation d’'un mammographe stan-
dard entraine la mise en place d’un sys-
teme de calibration pour I'obtention de
données 3D quantitatives. C’est a partir
du dispositif gravé (fig. 1) que I'on cal-
cule les coordonnées 3D de la source X
pour chaque incidence. La projection
des gravures « verticales » forme un
faisceau de droites sur le film. Linter-
section de ces droites donne la projec-
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Fig. 1 : Repére tridimensionnel utilisé.
Les «lignes » sont utilisées pour calculer la position de la
source X dans I'espace.

Fig. 1: Tridimensional reference lines used for the calcula-
tion of the position of the X ray source.
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Fig. 3 : Principe de la mise en correspondance.

La ligne épipolaire réduit la quantité de données a traiter lors de la mise

en correspondance.

Fig. 3: Principle of 3D reconstructions by a projection method.
The use of epipolar lines reduces the number of data to be treated for

the reconstruction.
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Fig. 5 : Le fantdme en PMMA.
Les points noirs représentent les microcalcifications.

Fig. 5: The PMMA phantom.
The black dots simulate microcalcifications.
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Fig. 2 : Le dispositif de prise de vue.
La plaque radiographique est paralléle a un des plans du repere
D.

Fig. 2: The film is parallel to one of the 3D reference planes.
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Fig. 4 : Projection d’un foyer réel sous
deux incidences.

En noir, la premiére incidence, en blanc la
seconde.

Fig. 4: Projection of the real cluster in
two different incidences.

In black, the first one and in white, the se-
cond one.
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Fig. 6 : Fantdéme en cire d’allure pyramidale.
Fig. 6: Pyramidal wax phantom.
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tion de la position de la source X sur le
plan du film. Le rapport entre la longueur
réelle des gravures « horizontales » et
la longueur mesurée sur le film numé-
risé fournit le facteur d’échelle. L’asso-
ciation de ces deux grandeurs permet
de déterminer les coefficients de pas-
sage entre le film et le repere lié a la ma-
chine.

Mise en correspondance
des microcalcifications

La détermination de la position des
microcalcifications dans I'espace néces-
site de labelliser chaque microcalci-

Fig. 7 : Reconstruction du fantéme en PMMA.

En gris clair, les positions réelles. En gris foncé, les positions calculées. La topologie du

foyer reconstruit correspond a celle du foyer réel.
Fig. 7: Reconstruction of the PMMA phantom.

In pale grey, the real positions and in dark grey, the calculated positions. The topology

of the reconstructed cluster is simular to the one of the real cluster.

fication dans chaque image. Cette
opération s’appelle la mise en corres-
pondance. Le principe est fondé sur les
deux remarques suivantes :

— les microcalcifications se déplacent
d’une incidence a l'autre en translation
selon une droite qui s’appelle la ligne
épipolaire (fig. 3). La recherche de mise
en correspondance se raméne donc a
une recherche sur cette droite ;

£ {em)

— la relation d’ordre sur les tailles des
microcalcifications se conserve d'une
incidence a l'autre (fig. 4).

Le processus de mise en correspon-
dance consiste donc d’un point de vue
théorique a rechercher d’'une image a
l'autre chaque microcalcification en le-
vant les ambiguités éventuelles par la
taille. En réalité, ces deux critéres ne
sont pas toujours suffisants et il peut
subsister des ambiguités qui sont le-
vées par un processus de plausibilité
entre les trois images (— 15°, 0°, + 15°).

Reconstruction du foyer en 3D

Ayant déterminé la matrice de passage

entre le repére réel et les repéres proje-
tés et connaissant la position de chaque
microcalcification dans chaque image, il

34
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est alors possible de représenter le
foyer dans I'espace. Cette opération se
réalise formellement par un processus
mathématique.

Afin de tester I'efficacité de la méthode
et d'obtenir des résultats quantitatifs,
deux fantébmes ont été construits. Le
premier, rigoureusement connu d’'un
point de vue géométrique, permet de
vérifier la précision de la méthode. Il est
constitué de plaques de PMMA dans
lesquelles ont été insérées a des posi-
tions parfaitement définies des billes de
verre afin de simuler les microcalcifica-
tions. La figure 5 montre la géométrie de

{a')

Fig. 8 : Comparaison entre les projections du foyer reconstruit (b, b’) et les radio-

graphies prises sous les mémes angles de projection (a, a’).

Images a et b : projection a 0°, images a’et b’: projection a 90°.

Fig. 8: Comparison between projections of the reconstructed cluster (b, b’) and
the X-rays taken with the same angles of projection (a, a’).
Images a and b : projection at 0°, images a’ and b’: projection at 90°.

{h" ce premier fantéme.

Le second fantdme est plus proche de
la réalité clinique. Il est constitué de
nombreuses billes de verres qui engen-
drent volontairement de nombreuses
ambiguités lors de la mise en corres-
pondance. Ce fantdbme représenté en
figure 6 permet de juger de la qualité de
la reconstruction 3D du foyer.
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La figure 7 montre les résultats obtenus
sur le fantdbme en PMMA. On peut juger
visuellement de la qualité de la recons-
truction. Toutes les microcalcifications
ont été correctement mises en corres-
pondance, a I'exception de deux a gau-
che et a droite du graphique. Cette er-
reur est due principalement au faible
nombre de prises de vues : 3. Cepen-
dant, elle n’altere pas la forme générale
du foyer. Du point vue quantitatif les ré-
sultats sont les suivants :

— précision absolue de positionnement
du foyer selon I'axe z : 20 %,

— précision relative (inter-microcalcifi-
cation) selon 'axe x : 10 %,

— précision relative selon 'axey : 1 %,
— précision relative selon laxe z:
0,5 %.

Dans la figure 8, c’est le fantdbme en cire
(fig. 6) qui a été analysé. Afin, de juger
de la qualité de la reconstruction sur ce
foyer compliqué, la procédure suivante
a été suivie :

a) reconstruction du foyer par la
méthode exposée a partir de 3 images
(—=15°, 0°, + 15°),

b) projection numérique du foyer re-
construit dans la direction 0° et 90°,

c) comparaison entre les projections du
foyer reconstruit et les radiographies
correspondantes prise a 0° et 90°.

DISCUSSION

Plusieurs équipes dans le monde ont
essayé d’obtenir des informations spa-
tiales sur les microcalcifications. Bates
(3) a étudié des biopsies qu’il refroidit
avant de les inclure dans un tétraedre
constitué de fils métalliques. A partir de
quatre radiographies prises selon les
quatre plans du tétraédre et d’'un repé-
rage manuel des microcalcifications, un
algorithme de reconstruction tridimen-
sionnelle fournit la forme du foyer et la
position des microcalcifications dans
I'espace. Cette procédure semi-automa-
tigue dure 20 minutes et ne peut donc
pas étre utilisée en diagnostic (biopsie).
Maidment (4) utilise un mammographe

J Radiol 2001;82

numérique équipé d’'un systéeme de sté-
réotaxie. Ce systéme permet de prendre
plusieurs images in vivo sous différen-
tes incidences en connaissant parfaite-
ment (par construction) la position de la
source X dans l'espace. La segmen-
tation et la reconstruction des micro-
calcifications est semi-automatique. Un
opérateur réalise la mise en correspon-
dance de chaque microcalcification
dans chaque image et la segmentation
utilise la technique de croissance de ré-
gions. Cette méthode permet de visua-
liser et d’analyser la forme de chaque
microcalcification en exploitant un nom-
bre minimal de 7 radiographies prises
tous les 15° entre — 45° et + 45°. Des
tests réalisés par des radiologues ont
montré l'efficacité de la méthode : sur
26 biopsies, 40 a 50 % des biopsies
auraient pu étre évitées en analysant la
forme et l'orientation du foyer, contre 10
a 30 % avec l'analyse bidimensionnelle
sur 'image numérisée.

Notre méthode a, par rapport aux pré-
cédentes, I'avantage d’étre entierement
automatique et indépendante des opé-
rateurs. Elle ne nécessite que trois cli-
chés et a montré son efficacité sur deux
fantdmes relativement simples compor-
tant douze microcalcifications simulées
de 300 um de diamétre.

Les résultats obtenus sur fantbmes sont
encourageants mais nous ne les avons
testés que sur des fantdmes relative-
ment simples. Les figures 7 et 8 per-
mettent d’apprécier la bonne correspon-
dance entre la topologie du foyer
reconstruit et celle du foyer contenu
dans notre fantdme avec un degré de
précision compatible avec une utilisa-
tion clinique. Tous les algorithmes sont
entierement automatiques. Il est difficile
cependant dans I'état actuel des choses
de se rendre compte si la méthode est
utilisable pour la reconstruction de
foyers de microcalcifications in vivo.

La méthodologie décrite utilise un mam-
mographe standard sur lequel a été
adapté un repére permettant la calibra-
tion de la reconstruction 3D. Il existe
actuellement des mammographes nu-
mériques qui évitent la numérisation du
film et qui devraient trés largement sim-
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plifier la calibration 3D. Nous travaillons
sur le portage et 'adaptation de nos lo-
giciels sur une table stéréotaxique dé-
diée (LORAD), cette nouvelle version
permettra de visualiser simplement la
géométrie du foyer sans manipulation
complémentaire.

CONCLUSION

La reconstruction d’'un foyer de micro-
calcifications nécessite deux grandes
étapes. La premiere est la phase de
segmentation, c’est la plus importante.
Une erreur de segmentation est difficile
a corriger dans la suite. La seconde est
la reconstruction proprement dite, a sa-
voir, la calibration du mammographe et
la mise au point du processus de mise
en correspondance afin de lever le
maximum d’ambiguités.

Cest un avantage par rapport aux
autres méthodes relevées dans la litté-
rature pour deux raisons :

— la premiére est évidemment un gain
de temps pour les opérateurs,

— la seconde est que les résultats sont
exempts de tout caractere subjectif lié
aux opérateurs.
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IMPACT DU TRAITEMENT HORMONAL SUBSTITUTIF

DE LA MENOPAUSE SUR LA LECTURE
DES MAMMOGRAPHIES DE DEPISTAGE

NE Meyer (1), P Schaffer (1, 2), G Hédelin (1), C Guldenfels (2) et B Gairard (2)

Impact of hormone replacement therapy on screening mammography reading

Purpose. To assess difficulties in reading screening mammographies related to hormone replacement therapy (HRT) in the
setting of a breast cancer screening program. Disagreement between two readers is used as the assessment criterion.
Population and methods: The study population consisted of all women participating in the ADEMAS breast cancer
screening program in Bas-Rhin (France). Agreement between the two radiologists was considered when the same global
conclusion (call-back or not of the women for further examination) or the same conclusion for each of the nine possible
lesions was observed.

Results. HRT is associated with a higher risk of disagreement between the two radiologists on global conclusion and on
opacities. Conversely, disagreement risk is lowered for microcalcifications (whether benign or malignant) for HRT users.
Conclusion. HRT is associated with a higher risk of disagreement on global conclusion. This has an impact on whether the
women should be called-back or not according to reading of breast cancer screening program mammographies.

Key words: HRT. Screening. Breast Cancer. Mammography.
J Radiol 2001,82:653-9

Objectifs. Evaluer les difficultés de lecture des clichés de mammographies induites par la présence d’'un THS, dans le
cadre d’'un programme de dépistage du cancer du sein. Le critere d’évaluation de la difficulté de la lecture des clichés est
la discordance entre les conclusions des deux premiers lecteurs.

Population et méthodes. La population d’étude est constituée par 'ensemble des femmes ayant participé a la campagne
de TADEMAS de dépistage du cancer du sein dans le Bas-Rhin. Il y a concordance lorsque les deux radiologues donnent
la méme conclusion globale (rappel ou non de la femme pour examens complémentaires) ou la méme conclusion pour
chacune des neufs images possibles.

Résultats. Le THS est associé a une augmentation du risque de discordance entre les 2 lecteurs sur la conclusion globale
et sur les opacités. Le risque de discordance sur les microcalcifications bénignes et malignes est diminué en présence d'un
THS.

Conclusion. Le THS est associé a plus grand risque de discordance dans la décision de rappel de la femme lors de la

lecture des clichés d’'une campagne de dépistage du cancer du sein.

Mots-clés : THS. Dépistage. Cancer du sein. Mammographie.

INTRODUCTION

Les effets bénéfiques du traitement hor-
monal substitutif (THS) de la méno-
pause sur I'ostéoporose, les maladies
cardio-vasculaires et les symptdémes de
la ménopause sont maintenant bien
connus. Ces effets bénéfiques semblent
cependant étre contrebalancés par un
probable accroissement du risque de
cancer du sein chez les femmes suivant
un THS (1). Ces cancers seraient par
ailleurs de meilleur pronostic que les
cancers se développant chez des fem-

(1) Laboratoire d’Epidémiologie et de Santé Publi-
que, Faculté de Médecine, 4, rue Kirschleger,
67091 Strasbourg Cedex. (2) ADEMAS, 10, rue de
Leicester, 67000 Strasbourg.

Correspondance : NE Meyer

mes ne prenant pas de substitution hor-
monale (2-4). Ces effets adverses ont
contribué a remettre en question l'intérét
global du THS (5, 6).

Parallélement a ces effets cliniques, le
THS se caractérise par des modifica-
tions radiologiques de la glande mam-
maire. Parmi ces modifications, on ob-
serve notamment des variations de la
densité radiologique des seins. Cette
densité est couramment évaluée par la
classification de Wolfe (7, 8). Elle peut
également étre exprimée par la propor-
tion de tissu radiologiquement dense
estimée en pourcentage de la surface
totale occupée par la glande mammaire
sur la mammographie (9). La densité ra-
diologique mammaire diminue principa-
lement avec I'dge, la proportion de seins
radiologiquement denses passant de 43
a 17 % entre 50 et 67 ans (10-13). Cette
diminution s’accélére avec la survenue

de la ménopause, par I'intermédiaire de
la chute des taux endogénes d’hormo-
nes. Le tissu glandulaire est alors
progressivement remplacé par du tissu
graisseux dont la densité radiologique
est plus faible. Le THS modifie cette in-
volution naturelle de la glande mam-
maire en la ralentissant, voire en la stop-
pant. Cette tendance peut méme
s’inverser, car chez environ 10 a 25 %
des femmes, on observe une augmen-
tation de la densité radiologique des
seins lors de la prise d’'un THS (12-20).

Abréviations

THS : Traitement hormonal substitutif.

OR : Odds-ratio.

IC : Intervalle de confiance.

ADEMAS : Association pour le dépistage
des maladies du sein.
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Ainsi, le risque de passer de la catégorie
des seins radiologiquement clairs a la
catégorie des seins radiologiquement
denses est double chez les femmes sui-
vant un THS (14). Cette augmentation
de la densité existe qu’elle soit mesurée
par la classification de Wolfe ou par la
proportion de surface occupée par du
tissu dense sur les clichés (15).

Il est par ailleurs connu que le risque d’ap-
parition d’un cancer du sein est plus grand
chez les femmes ayant des seins radiolo-
giquement denses (7, 8, 13, 21-24).
Ainsi, le THS modifie I'incidence et le
pronostic du cancer du sein et aug-
mente la densité radiologique des
seins. L'usage de plus en plus fré-
quent du THS est donc a méme
d’avoir un impact sur les campagnes
de dépistage du cancer du sein. Plu-
sieurs études ont évalué le rdle du
THS sur la sensibilité et la spécificité
du dépistage du cancer du sein. Ces
études montrent en général que pour
les femmes sous THS ou ayant été
sous THS, la sensibilité et la spécifi-
cité du dépistage sont plus basses que
pour les femmes n’ayant pas de THS
(25-33).

Ces modifications de I'efficacité des cam-
pagnes de dépistage du cancer du sein
par le THS peuvent s’expliquer par deux
mécanismes éventuellement concomi-
tants. Tout d’abord, le THS pourrait mo-
difier I'histoire naturelle du cancer en en
raccourcissant la phase préclinique, ex-
pliguant un plus grand nombre de can-
cers de l'intervalle chez les femmes sous
THS (21, 27, 29). Ensuite, la diminution
de la sensibilité et de la spécificité de la
mammographie de dépistage pourrait
s’expliquer par une difficulté accrue de la
lecture des mammographies pour les
seins denses, secondaire a 'augmenta-
tion de la densité radiologique ou par mo-
dification directe de limage par le THS
(26, 27, 29, 34). Plusieurs études ont
analysé les difficultés de lecture des
mammographies de dépistage. Les ana-
lyses ont porté, soit sur la fréquence des
discordances entre lecteurs et la conduite
a tenir face a une image anormale (35,
36), soit sur le role du THS sur l'aspect
mammographique du sein, sa densité ra-
diologique et I'évolution de cette densité
(14-16, 18) soit encore sur les difficultés
de lecture (37) et les différences morpho-
logiques existant entre les cancers ratés
et les cancers détectés lors du dépistage
(38, 39). En revanche, a notre connais-
sance, aucune étude n’a évalué [in-
fluence du THS sur les difficultés globales
de lecture et sur la lecture des anomalies
radiologiques permettant de suspecter un
cancer du sein sur les clichés de mam-
mographie dans le cadre d'un pro-
gramme de dépistage du cancer du sein.

OBJECTIF

Notre objectif est d’évaluer les difficultés
de lecture des clichés de mammogra-
phies induites par la présence d’'un
THS, dans le cadre d’'un programme de
dépistage organisé du cancer du sein.
Le critére d’évaluation de la difficulté de
la lecture des clichés est la discordance
entre les conclusions des deux premiers
lecteurs.

MATERIEL ET METHODE

La population d’étude est constituée par
'ensemble des femmes ayant participé
a la campagne de 'ADEMAS (Associa-
tion pour le Dépistage des Maladies du
Sein) de dépistage du cancer du sein du
Bas-Rhin (40, 41). Les femmes incluses
dans la campagne de dépistage sont les
femmes agées de 50 a 64 ans révolus.
Le délai entre deux vagues est de
24 mois.

Nous avons retenu pour les analyses,
les mammographies des trois premiéres
vagues réalisées entre 1989 et 1996.
Ont été recueillis, outre les parametres
radiologiques, la date de naissance de la
personne, son statut hormonal (méno-
pausée ou non) et la présence d’un éven-
tuel THS. Le statut hormonal, la date
éventuelle de la ménopause et l'exis-
tence d’'un THS sont rapportés par la pa-
tiente. La durée du THS n’est pas
connue. Seule est connue la présence ou
non d’'un THS lors de la mammographie.
Une mammographie est composée de
deux clichés, un pour chaque sein. Les
clichés ne comportent qu’une seule in-
cidence, oblique externe.

Les données radiologiques comportent,
pour chaque cliché droit ou gauche de
la mammographie, la recherche des
9 images suivantes : clarté, opacité ar-
rondie a contour régulier ou irrégulier,
image stellaire, rupture d’architecture,
rétraction localisée, signes cutanés,
opacité diffuse, microcalcifications béni-
gnes et microcalcifications malignes.
Pour chague mammographie, le radio-
logue donne une conclusion (image pré-
sente ou absente) pour chacune des
9 images pour chacun des deux cotés.
Ces conclusions sont appelées ici
conclusions élémentaires.

Chague mammographie est lue par le
radiologue ayant réalisé le cliché et par
un des radiologues experts de I'ADE-
MAS. La deuxiéme lecture est centrali-
sée a 'ADEMAS. Dans I'optique du dé-
pistage, chacun des 2 lecteurs donne
pour une mammographie 'une des trois
conclusions suivantes :

1. image normale,

2. anomalie ne nécessitant pas d’exa-
men diagnostique,

3. anomalie nécessitant une procédure
diagnostique.

Cette conclusion, portant sur la mam-
mographie, est appelée ici conclusion
globale. En cas de désaccord entre les
deux premiers lecteurs, un arbitrage est
fait par un troisieme lecteur appartenant
au groupe des experts.

Sur chaque mammographie, la densité
radiologique du sein a été évaluée selon
la classification de Wolfe (7). Sont clas-
sés «N» les seins essentiellement
graisseux, « P1» les seins a forte
composante adipeuse, ne comportant
pas plus d'un quart d’éléments fibro-
glandulaires, « P2 » les seins a forte
composante fibro-glandulaire et « DY »
les seins trés denses dits dysplasiques.
Le classement suivant la classification
de Wolfe est effectué par le deuxieme
lecteur uniquement.

Définition des concordances
utilisées

Pour analyser les relations entre le THS
et la lecture des mammographies, nous
définissons pour chaque conclusion élé-
mentaire et donc pour chaque type
d’image la concordance et la discor-
dance de la fagon suivante : pour un type
d’image, si les deux lecteurs donnent la
méme conclusion élémentaire pour les
deux cétés, il y a concordance entre les
deux lecteurs. Si pour ce méme type
d’'image, les deux lecteurs ne donnent
pas la méme conclusion pour l'un au
moins des coétés, il y a discordance. La
concordance et la discordance sont donc
deux aspects strictement complémentai-
res des conclusions conjointes des deux
lecteurs. Par exemple, pour le type
d’'image « opacité », si les deux lecteurs
notent I'absence d’opacité sur les deux
c6tés de la mammographie, il y a concor-
dance. Si seul 'un des deux lecteurs
note la présence d'une opacité sur le
c6té gauche par exemple, il y a discor-
dance sur cette mammographie pour le
type d'image en question. Pour chaque
type d’'image, la somme du nombre de
concordances et du nombre de discor-
dances est, par construction, égale au
nombre de mammographies. Ces défini-
tions s’adressent donc aux cas de discor-
dance sur un méme type d’image (pré-
sente/absente) et non au cas ou la
discordance implique deux types
d’image différents (image type 1/image
type 2). Par exemple, si le premier lec-
teur note une opacité et une microcalci-
fication bénigne et le second une opacité
et une microcalcification maligne, nous
notons une concordance sur I'opacité et
une discordance pour chaque type de
microcalcifications.
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Pour la conclusion globale, la concor-
dance est définie de la fagon suivante :
si les deux lecteurs donnent les mémes
conclusions en terme de dépistage,
c’est-a-dire rappel ou non de la femme
pour examens complémentaires, il y a
concordance. Dans le cas contraire, il y
a discordance. Les conclusions « image
normale » et « anomalie ne nécessitant
pas d’examen diagnostique » sont fu-
sionnées en une seule catégorie. En ef-
fet, pour ces deux catégories, I'attitude
pratique est la méme et consiste en I'ab-
sence de rappel de la femme pour exa-
mens complémentaires.

Les définitions précédentes permettent
donc de calculer pour chaque conclu-
sion élémentaire la fréquence des
concordances et des discordances en-
tre les deux lecteurs.

Ces fréquences doivent étre clairement
distinguées du coefficient x de concor-
dance utilisé pour mesurer I'accord entre
juges au-dela de la concordance liée au
hasard. Ce coefficient k a également été
calculé, pour la conclusion globale et pour
chaque type d'image. Nous avons utilisé
ici le coefficient k non pondéré (42).
Pour chaque type d’image, ainsi que pour
la conclusion globale, les concordances
et discordances sont considérées comme
les deux niveaux d’'une méme variable.
Elles ont été analysées par régression lo-
gistique (43, 44). Dans ces analyses, la
concordance est prise en niveau de réfé-
rence. Pour chaque analyse, les varia-
bles explicatives testées sont la méno-
pause, le THS, lage, la vague, le
deuxiéme lecteur et la classification de
Wolfe. La régression logistique fournit
pour chaque variable explicative 'odds-
ratio (OR) associé a la discordance. Les
deux variables « ménopause » et
« THS » ont été systématiquement for-
cées dans les modeles. Le THS estinclus
dans chaque modéle comme facteur em-
boité dans la ménopause. Les modeles
ont été construits par la méthode du pas
a pas ascendant, avec un seuil d’entrée
fixé a 0,2. Le seuil de sortie est fixé a
0,05. Il est possible de rendre obligatoire
la présence d'une variable dans un mo-
dele de régression logistique. On dit alors
que la variable est forcée dans le modéle.
Cela permet d’obtenir pour ces variables
les valeurs des OR ajustées, quelle que
soit la significativité qui leur est attachée
in fine. L’évaluation portant sur le THS et
devant obligatoirement inclure le role de
la ménopause, ces deux variables ont
donc été forcées dans les différents mo-
déles, ainsi que I'age.

Les relations univariées entre variables
qualitatives ont été mesurées par le test
du x>

Les analyses ont été effectuées avec le
logiciel BMDP 7.0 (45).

L'unité statistique est la mammogra-
phie.
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RESULTATS

Le nombre de mammographies est de
127 988. Le nombre de femmes vues a
au moins l'une des vagues est de
55 810. Les effectifs par catégorie pour
chaque variable sont représentés au
tableau I. Les effectifs ont été calculés
sur le fichier complet et sur le fichier res-
treint retenus pour les analyses multiva-
riées. Le fichier restreint a été obtenu
apres suppression des sujets ayant des
données manquantes pour au moins
'une des 6 variables explicatives utili-
sées dans les régressions logistiques.
La plupart des informations manquantes

Tableau | :

concernent le statut hormonal et le ni-
veau dans la classification de Wolfe et
se situent pour I'essentiel dans les pre-
miéres années de la campagne de dé-
pistage.

Le nombre d'images observées par cha-
cun des lecteurs ainsi que les fréquen-
ces des discordances pour les neuf ty-
pes dimage sont présentés au
tableau Il. Les effectifs des images et
les fréquences des discordances ont été
calculés sur le fichier complet et sur le
fichier restreint retenus pour les régres-
sions logistiques. Le fichier restreint a
été obtenu aprés suppression des su-
jets ayant des données manquantes
pour 'une des 6 variables explicatives

Répartition des variables pour les données d’origines et les données retenues pour

les régressions logistiques.

Table I:
Distribution for original data and for logistic regression restricted data.
Fichier complet  Retenues
pour l'analyse
multivariée
n=127 988 n=93552
Vague premiére 55810 29 958
deuxieme 42 071 37179
troisieme 30 107 26 415
Ménopause manquant 6 965 -
non 14 037 11131
oui 106 986 82 421
THS manquant 20 355 -
non 82 260 73 571
oui 25 373 19 981
Deuxieme lecteur manquant 7 -
1 38 544 25 469
2 11 440 4699
3 33 654 24 267
4 23259 20 709
5 18 478 16 125
6 2573 2283
Conclusion globale cliché normal 89 505 67 462
anomalies bénignes 31313 21 508
anomalies suspectes 7170 4 582
Conclusions du premier lecteur cliché normal 97 203 72742
anomalies bénignes 21616 14 597
anomalies suspectes 9169 6213
Conclusions du second lecteur cliché normal 102 788 76 243
anomalies bénignes 17 065 11765
anomalies suspectes 8135 5544
Grade Wolfe manquant 22 586 -
N 24 534 21513
P1 57 076 50 544
P2 21726 19 605
DY 2 066 1890
Discordance globale concordant 116 206 85 349
discordant 11782 8 203
Classe d’age 50-54 38 906 28012
55-59 38 308 27 250
60-64 35 461 25 465
65 et plus 15313 12 825
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Tableau Il :

Fréquences des discordances.
Table II:

Frequencies of discrepencies.
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Fichier complet

Fichier restreint pour la régression logistique

n=127 988 n=93552

Image Nombre d’'images* Discordances™  9%** Nombre d'images* Discordances™  %**
Clarté 498 481 0,38 382 368 0,39
Opacité arrondie 24149 20 339 15,89 17 352 14 673 15,68
Image stellaire 3030 2 805 2,19 2168 2 006 2,14
Rupture d’architecture 4037 3910 3,05 2599 2525 2,70
Rétraction localisée 1110 1077 0,84 686 666 0,71
Signes cutanés 112 110 0,09 87 85 0,10
Opacité diffuse 6 971 6 561 5,13 3760 3 586 3,83
Microcalcifications bénignes 18 876 16 174 12,64 14 875 12 699 13,57
Microcalcifications malignes 3 380 2935 2,29 1642 1419 1,52

* Nombre de mammographies pour lesquelles au moins un des deux lecteurs signale la présence d’une image.

** Nombre et fréquence des discordances.

Valeurs pour le fichier complet et pour les mammographies retenues pour les régressions logistiques.

considérées. Pour chaque type d’'image,
le nombre d’'images observées est trés
faiblement supérieur au nombre de dis-
cordances. Sur les deux fichiers, la fré-
quence des discordances entre lecteurs
pour chaque type d’'image est trés varia-
ble. Pour le fichier restreint, cette fré-
quence va de moins de 1 pour mille pour
les signes cutanés a 15,9 % pour les
opacités arrondies. Outre la fréquence
des discordances, nous avons calculé
pour chaque type d’image, le coefficient
k de concordance, index plus synthéti-
que. Ces coefficients sont présentés au
tableau lll. Les valeurs des coefficients
k sont faibles (de 0,045 a 0,302) et mon-
trent une mauvaise concordance entre
les lecteurs.

Les résultats des analyses par régres-
sion logistique de la concordance sur la
conclusion globale et des concordances
sur les conclusions élémentaires sont
présentés au tableau IV. Les analyses
ont porté sur les 93 552 fiches pour les-
quelles les renseignements étaient
complets pour les variables d’intérét.
L’analyse portant sur les signes cutanés
n’a pu étre réalisée, un nombre trop fai-
ble de discordances empéchant la
convergence du modéle.

Pour la conclusion générale, le THS est
associé a une augmentation du risque
de discordance entre les deux lecteurs
(OR =1,11 IC =1,04-1,17). Le niveau
dans la classification de Wolfe est éga-
lement associé a une augmentation du
risque de discordance entre les lec-
teurs. Le risque de discordance aug-
mente en fonction de la densité radiolo-
gique du sein (pour la catégorie des
seins dysplasiques DY : OR =2,19, IC
=1,87-2,55). La ménopause modifie le
risque de discordance en diminuant ce

risque (OR =0,96, IC =0,86-0,99). Le
risque de discordance diminue avec la
vague de dépistage, indiquant une amé-
lioration de la lecture avec le temps,
malgré la persistance d’'une hétérogé-
néité entre les seconds lecteurs. L'age
ne modifie pas le risque de discordance
globale (p =0,11).

Concernant les conclusions élémentai-
res, le THS ne modifie la discordance
que pour les opacités diffuses, avec une
augmentation du risque de discordance
(OR =1,14), les microcalcifications bé-
nignes (OR = 0,88) et les microcalcifica-
tions malignes (OR = 0,83) avec pour
ces deux types d’images une diminution
du risque de discordance entre lecteurs.
Le THS ne modifie pas la fréquence des
discordances sur les autres types d'ima-
ges. Excepté pour les rétractions locali-
sées, le niveau dans la classification de
Wolfe est toujours associé a une aug-
mentation du risque de discordance,
quelle que soit 'image considérée. Pour
toutes les conclusions élémentaires, le
risque de discordance diminue avec la
vague (OR significativement inférieurs a
1 pour la deuxiéme et la troisieme va-
gue). |l persiste une hétérogénéité im-
portante entre seconds lecteurs (OR si-
gnificativement différents de 1 pour un
nombre variable de lecteurs selon
limage considérée) et ceci pour toutes
les conclusions élémentaires.

La réalisation d’une régression logisti-
que séparée pour chaque type d'image
ne permet pas de prendre en compte les
éventuelles associations existant entre
ces différentes images. Pour rechercher
'existence de ces associations, nous
avons mesuré l'indépendance entre les
neuf types d'images, deux a deux, par
un test du x2. Ces y? ont été calculés

pour les deux cbtés de la mammogra-
phie et pour les deux lecteurs. Parmi les
144 tableaux ainsi obtenus, 97 (67 %)
sont significatifs au seuil de 5 % (don-
nées non présentées). L’hypothese d’in-
dépendance entre types dimage est
donc rejetée.

DISCUSSION

Le THS est un traitement préventif dont
l'usage tend a se généraliser. Il modifie
la densité mammographique du sein
tant globalement que localement. Cette
densité diminue avec I'age et la surve-

Tableau lll :

Coefficients k de concordance entre les
deux lecteurs pour chaque type
d’image et pour la conclusion globale.
Table lli:

Kk agreement coefficients between the
two readers for each type of image and
for the global conclusion.

Type d’image K
Clarté 0,069
Opacité 0,302
Image Stellaire 0,134
Rupture d’architecture 0,051
Rétraction localisée 0,062
Signes cutanés 0,045
Opacité diffuse 0,084
Microcalcifications bénignes 0,240
Microcalcifications Malignes 0,242
Conclusion globale 0,261
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Tableau IV :

Résultats des régressions logistiques pour la concordance globale et la concordance sur chaque type d’image.

Table IV:

Results of logistic regressions for global agreement and agreement on each type of image.

Concordance
Globale

Concordance par type d’'image

Clarté

Opacité

Image Stellaire

Rupt. Architecture Rétraction localisée

Opacité diffuse

Microcal. bénignes Microcal. malignes

Ménopause

THS

Wolfe

Vague

Deuxieme
lecteur

Non
QOui
Non
QOui

50-54
55-59
60-64
65 et plus

N
P1

P2
DY

qre
oe
3¢

OO =

.—*
0,96 (0,86-0,99)
Jor
1,11 (1,04-1,17)

A
1,08 (1,01-1,15)
1,07 (1,00-1,15)
1,04 (0,95-1,14)

hd

1,86 (1,74-2,00)
2,29 (2,12-2,47)
2,19 (1,87-2,55)

i

0,52 (0,49-0,54)
0,41 (0,39-0,44)

i

1,22 (1,11-1,35)
0,90 (0,85-0,96)
0,86 (0,81-0,93)
0,84 (0,78-0,90)
0,85 (0,73-1,01)

4
1,31 (0,93-1,86)
]

0,98 (0,75-1,27)

A
0,97 (0,74-1,29)
0,90 (0,67-1,21)
0,58 (0,36-0,93)

i

1,62 (1,20-2,20)
1,97 (1,41-2,76)
1,33 (0,63-2,81)

i

0,47 (0,37-0,60)
0,53 (0,39-0,72)

i

2,27 (1,53-3,35)
1,17 (0,87-1,56)
1,11 (0,80-1,53)
1,50 (1,10-2,06)
0,57 (0,21-1,56)

qrE*

0,97 (0,86-0,98)
1
1,04 (0,99-1,09)

R

1,14 (1,08-1,19)
1,11 (1,05-1,17)
1,12 (1,04-1,20)

e

1,27 (1,21-1,33)
1,30 (1,23-1,38)
1,02 (0,89-1,17)

L R

0,73 (0,70-0,77)
0,66 (0,63-0,70)

qrE*

1,09 (1,01-1,18)
0,77 (0,74-0,81)
0,98 (0,94-1,04)
0,84 (0,79-0,89)

( )

1,01 (0,90-1,13

4
1,00 (0,86-1,17)
]

1,00 (0,87-1,12)

4
1,15 (1,02-1,31)
1,03 (0,90-1,18)
1,12 (0,94-1,33)

i

1,44 (1,27-1,62)
1,34 (1,17-1,55)
0,58 (0,37-0,92)

L R

0,68 (0,61-0,76)
0,53 (0,47-0,61)

L R

1,20 (0,98-1,49)
1,14 (1,01-1,30)
1,53 (1,34-1,74)
1,14 (0,99-1,32)
1,51 (1,14-1,99)

4
0,96 (0,84-1,09)
>

0,96 (0,87-1,07)

4:
1,14 (1,02-1,27)
1,22 (1,09-1,38)
1,10 (0,93-1,29)

b

1,94 (1,71-2,20)
2,25 (1,96-2,59)
1,58 (1,15-2,17)

L R

0,58 (0,52-0,63)
0,47 (0,42-0,54)

L R

1,08 (0,92-1,34)
0,74 (0,67-0,83)
0,68 (0,60-0,76)
0,61 (0,54-0,70)
0,67 (0,50-0,90)

4
1,06 (0,82-1,38)
]

0,89 (0,72-1,09)

A
1,12 (0,90-1,40)
1,25 (0,99-1,56)
1,10 (0,81-1,50)

1

i

0,55 (0,46-0,66)
0,39 (0,31-0,49)

i

0,45 (0,30-0,69)
0,62 (0,51-0,77)
0,94 (0,77-1,15)
0,44 (0,33-0,58)
0,66 (0,37-1,18)

4
0,91 (0,82-1,02)
o

1,14 (1,05-1,25)

4
0,98 (0,89-1,08)
1,09 (0,98-1,08)
0,96 (0,83-1,10)

i

3,03 (2,66-3,45)
4,46 (4,02-6,18)
4,99 (4,02-6,18)

L R

0,61 (0,56-0,66)
0,50 (0,45-0,55)

L R

1,18 (1,02-1,36)
0,76 (0,69-0,83)
0,81 (0,73-0,89)
0,88 (0,79-0,98)
0,99 (0,80-1,24)

L R

1,13 (1,05-1,21)

1:
0,88 (0,84-0,93)
-

1,16 (1,10-1,23)
1,39 (1,32-1,48)
1,57 (1,46-1,69)

b

1,46 (1,39-1,54)
2,22 (2,09-2,36)
2,89 (2,56-3,26)

L R

0,83 (0,79-0,87)
0,80 (0,76-0,85)

L R

1,28 (1,17-1,40)
1,14 (1,09-1,20)
1,05 (0,99-1,11)
1,05 (0,99-1,12)
2,96 (2,68-3,27)

4
0,99 (0,84-1,17)
oA

0,83 (0,72-0,96)

4
1,13 (0,97-1,31)
1,09 (0,93-1,27)
1,07 (0,86-1,34)

b

1,97 (1,65-2,35)
3,36 (2,80-4,04)
4,47 (3,34-5,98)

L R

0,47 (0,41-0,53)
0,38 (0,32-0,45)

L R

1,54 (1,24-1,91)
1,00 (0,86-1,16)
1,17 (1,00-1,37)
1,16 (0,99-1,37)
1,07 (0,73-1,56)

La ménopause, le THS ainsi que I'age sont forcés dans les modeéles.
Le signe « —» indique qu’une variable non forcée n’est pas significative dans le modéle considéré.
*p<0,05 **p<0,01, *** p<0,001.
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nue de la ménopause alors que le THS
augmente cette densité chez un quart
des femmes (15-20). Dans les campa-
gnes de dépistage du cancer du sein,
les femmes suivant un THS ont un taux
de rappel de 37 % supérieur aux fem-
mes sans THS (33), traduisant soit une
plus grande difficulté de lecture soit une
fréquence plus grande des anomalies
permettant de suspecter une lésion can-
céreuse. Porter et al. (46) rappellent que
les trois causes d’'un défaut de détection
d’'une lésion cancéreuse sont les er-
reurs techniques ou d’interprétation, les
caractéristiques de la tumeur ou du sein
(histologie de type lobulaire, une ab-
sence de calcification macroscopique
ou microscopique ou une densité aug-
mentée), qui peuvent masquer la tu-
meur et enfin une tumeur a croissance
rapide, qui apparait entre deux vagues
de dépistage.

La présente étude montre que le THS
accroit le risque de discordance dans la
lecture des mammographies de dépis-
tage lorsque cette discordance est éva-
luée sur la décision de rappel de la
femme. En revanche, la lecture des ima-
ges élémentaires prises individuelle-
ment n’apparait modifiée par la pré-
sence du THS que pour trois des neuf
images élémentaires. Parmi les neuf
images élémentaires recherchées, le
risque de discordance pour deux d’entre
elles (microcalcifications bénignes et
malignes) semble méme diminué par la
présence du traitement substitutif.

Les analyses menées pour cette étude
portent sur les discordances entre lec-
teurs. Elles ne permettent donc pas de sa-
voir quelle est la vraie prévalence de cha-
cune des neuf anomalies. Nous n’avons
par conséquent pas montré que le THS
modifiait la fréquence de ces anomalies,
mais que sa présence rend l'interprétation
des clichés globalement plus difficile, in-
dépendamment du fait que les anomalies
observées ou non existent vraiment ou
pas. L’hypothése sous-jacente a ces ana-
lyses est que si les images sont plus dif-
ficiles a lire et donc plus souvent douteu-
ses, la fréquence des discordances entre
lecteurs sera augmentée, en fonction des
facteurs associés a cette difficulté de lec-
ture (la densité essentiellement) et & I'ex-
périence des lecteurs.

Nous observons un effet du THS indé-
pendant de la densité qui est elle-méme
un facteur accroissant la fréquence des
discordances lors de la lecture des cli-
chés mammographiques. La fréquence
des discordances sur la conclusion glo-
bale est diminuée avec les vagues, ce
qui laisse supposer que I'expérience
des lecteurs peut dans une certaine me-
sure contrebalancer les effets conju-
gués du THS et de la densité du sein
sur la lecture des clichés. Cependant,
d’autres éléments, tels que la variation

de 'age moyen a chaque vague, 'amé-
lioration de la qualité des films et de la
technique de la chaine mammographi-
que, participent probablement a 'amé-
lioration de la lecture des clichés.
Fajardo et al. (34) ont montré que la cer-
titude de linterprétation de la mammo-
graphie par le radiologue diminue quand
la densité radiologique du sein aug-
mente. Nos résultats vont globalement
dans le méme sens. Nous montrons
qu’en présence d’'un THS et pour des
femmes ayant des seins radiologique-
ment denses, la probabilité d’avoir une
discordance entre radiologues sur les
conclusions de la mammographie est
augmentée. Ceci n'implique pas une re-
lation causale entre THS et densité ra-
diologique mammaire d’une part et dis-
cordance d’autre part, car notre étude
est une étude d’observation. Une des li-
mites de notre étude est de ne pas pren-
dre en compte de fagcon longitudinale les
modifications de la densité mammaire
radiologique et du THS.

Une autre limitation de notre étude tient
au fait que le statut hormonal est rap-
porté par la femme. De plus, les types
et durées des traitements de substitu-
tion ne sont pas connus. Ces traite-
ments font par ailleurs peut-étre I'objet
d’'une sous-déclaration par méconnais-
sance de leur réle.

A partir de la premiére vague incidente,
les lecteurs disposent des clichés anté-
rieurs, ce qui pourrait modifier leur inter-
prétation. Cependant, Blanks et al. (47)
estiment que le fait d’avoir les clichés
précédents ne change pas l'interpréta-
tion des clichés de la vague en question.
Seul le nombre d’examens complémen-
taires serait diminué par la lecture des
clichés des vagues antérieures (48).

Le niveau dans la classification de
Wolfe n’est évalué que par le second
lecteur. La prise en compte de la clas-
sification de Wolfe telle qu’évaluée par
le premier lecteur aurait permis de pré-
ciser les relations entre THS, densité et
difficulté de lecture. La classification de
Boyd (49), n'a pas été utilisée car elle
n’est pas relevée en routine dans le ca-
dre de la campagne de dépistage du
Bas-Rhin.

Nous concluons que le THS est associé
a un plus grand risque de discordance
dans la décision de rappel de la femme
lors de la lecture des clichés d’'une cam-
pagne de dépistage du cancer du sein.
Cet effet, qui n’existe que pour une des
images élémentaires, prend toute son
importance lorsqu’il est associé aux no-
tions d’une plus faible sensibilité et spé-
cificité des campagnes de dépistage du
cancer du sein en présence de THS, un
plus grand taux de rappel ayant été
montré par ailleurs pour les femmes
sous THS (33). Ces éléments, associés
au fait que l'incidence des cancers du

sein est augmentée en présence de
THS et que la survie de ces cancers est
meilleure, montrent qu’il est donc
particulierement important d’évaluer le
réle de ce traitement sur les différentes
composantes d’'une campagne de dé-
pistage. Les conséquences économi-
ques et psychologiques de ces résultats
devront étre intégrées a une évaluation
globale de I'apport du THS sur la santé
des femmes ménopausées et sur l'inté-
rét des campagnes de dépistage du
cancer du sein.
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SEMEIOLOGIE ANTENATALE DES DIASTEMATOMYELIES

L Chat, P Sonigo, | Simon, P Schmit et F Brunelle

ABSTRACT Prenatal appearance of diastematomyelia

Diastematomyelia is a rare spinal malformation characterized by a division of the spinal cord. More often, the two hemi-
cords are separated by a midline and sagittal osseous or fibrocartilaginous spur.

In this report we describe two cases of diastematomyelia detected at routine second trimester detailed sonography and
further assessed by MRI and spiral CT with surface shaded 3D-reconstructions.

In addition to providing diagnosis, prenatal evaluation helps differentiate between diastematomyelia with good or bad prog-
nosis.

Key words: Diastematomyelia. Spinal cord. Prenatal diagnosis. MRI. CT 3D imaging.
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RESUME La diastématomyélie est une malformation médullaire rare, caractérisée par un dédoublement de la moelle. Les deux cor-
dons médullaires sont le plus souvent séparés par un éperon médian, osseux ou fibreux, qui traverse le canal rachidien
dans le plan sagittal.
Les auteurs rapportent deux cas de diastématomyélie et décrivent la séméiologie anténatale de cette malformation, dont le
diagnostic est fait par I'échographie et précisé par I'lRM, voire la TDM hélicoidale avec reconstruction 3D comme le cas de
la deuxiéme observation.

Le bilan prénatal, outre le diagnostic, permet de distinguer les formes de bon et mauvais pronostic.

Mots-clés : Diastématomyélie. Moelle épiniere. Diagnostic anténatal. IRM. Scanner 3D.

INTRODUCTION

OBSERVATION N° 1

La diastématomyélie, malformation
médullaire rare, est un dysraphisme
spinal fermé, qui consiste en un dédou-
blement de la moelle. Les deux cor-
dons médullaires peuvent étre séparés
par un éperon mésenchymateux, mé-
dian, osseux ou fibreux, qui traverse le
canal rachidien dans le plan sagittal.
L’association a une myéloméningo-
cele, une syringomyélie, une moelle
bas insérée ou un kyste neuro-entéri-
que est rapportée (1).

Nous allons décrire a travers deux cas
de diastématomyélie, la sémiologie
anténatale de cette malformation, dont
le diagnostic est fait par I'échographie,
peut étre précisé par I'IRM, voire la
TDM hélicoidale avec reconstruc-
tion 3D.

Service de Radiologie Pédiatrique, hopital Necker-
Enfants Malades,149 rue de Sevres, 75743 Paris
Cedex 15.

Correspondance : L Chat, Résidence Al bous-
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Il s’agit d’'une premiére grossesse chez
une femme de 28 ans, sans antécédent
pathologique. L’échographie morpholo-
gique a 22 semaines d’aménorhée (SA)
montre une formation kystique lombo-
sacrée, postérieure, associée a un
épaississement cutané évoquant une
méningocele. Le méme aspect est re-
trouvé a 24 SA (fig. 1).

Le reste du bilan morphologique est nor-
mal, ainsi que le caryotype (46 XX) et
I'électrophorése des acétyl-cholinesté-
rases. La patiente est adressée pour
avis a 32 SA, ou I'échographie réalisée
montre un élargissement du canal lom-
baire avec une moelle terminale dupli-
quée, attachée basse et une tuméfac-
tion sous-cutanée bien recouverte. La
méningocele a régressé. (fig. 2). Le dia-
gnostic de diastématomyélie isolée est
posé. Il n'y a pas d’anomalie rénale et
la vidange vésicale est bonne. Le bilan
cérébral est normal, notamment il n’y a
pas de malformation d’Arnold-Chiari. La
mobilit¢é des membres inférieurs est
bonne.

A la naissance, 'examen clinique mon-
tre une tuméfaction cutanée épithéliali-
sée, rouge, violacée, médiane, lombaire

Fig.1: Echographie en coupe longitudi-
nale a 24 SA. Elargissement du canal ra-
chidien lombo-sacré. Petite formation liqui-
dienne bien limitée sous-cutanée (fleche).

Fig.1: Sagittal sonogram view of the
fetal spine at 24 weeks showing inter-
pedicular widening in the lumbosacral re-
gion and a subcutaneous cyst of the back
(arrow).

et non douloureuse. L’examen neurolo-
gique est normal.

L’échographie médullaire néonatale
confirme les données prénatales avec
une moelle dédoublée, bas insérée, en
regard des derniéres piéces sacrées.
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Fig. 2 : Echographie en coupe transver-
sale a 32 SA. Deux cordons médullaires
(fleche).

Fig.2: Transverse sonogram views of
the fetal spine at 32 weeks showing
two hemicords (arrow).

Une IRM préopératoire faite a deux
mois de vie montre une diastématomyé-
lie sans anomalie osseuse et sans épe-
ron individualisable (fig. 3).

La cure chirurgicale de la diastémato-
myélie consiste en la section des adhé-
rences reliant la face postérieure de la
moelle aux méninges sans éperon os-
seux. Les suites opératoires sont sim-
ples et 'examen neurologique serait
strictement normal a 'Age de 7 ans en
précisant que I'enfant pratique comme
sport I'équitation.

OBSERVATION N° 2

Il s’agit d’'une deuxieme grossesse chez
une femme de 29 ans, sans antécédent.
L’échographie morphologique a 22 SA
montre une zone hyperéchogene intra-
canalaire rachidienne, lombaire basse,
associée a un épaississement cutané
en regard, sans méningocele. L’écho-

L Chat et al. : Séméiologie anténatale des diastématomyélies

graphie de référence a 24 SA met en
évidence un canal rachidien élargi, en
association avec une image échogéne
intracanalaire, évoquant un éperon os-
seux dans le cadre d'une diastémato-
myeélie. Le reste du bilan montre une hy-
potrophie du mollet droit et une
malposition du pied droit en talus. Le
reste du bilan est normal : bonne vi-
dange vésicale, absence de malforma-
tion d’Arnold-Chiari.

Le caryotype est normal (46 XY) ainsi
que I'électrophorése des acétyl-choli-
nestérases (en faveur d’'un dysraphisme
fermé).

L’'IRM fcetale réalisée a 28 SA, apres
prémédication maternelle par Atarax
25mg, en séquences pondérées T2
dans les trois plans de I'espace et pon-
dérées T1 dans le plan sagittal, montre
un élargissement du canal rachidien
lombo-sacré, une moelle attachée
basse avec deux hémimoelles séparées
par un éperon osseux transverse en re-
gard de L5 (fig. 4a et 4b). On note I'hy-
potrophie de I'hémimoelle droite (du
méme c6té que I'hypotrophie du mollet
et le pied talus), et une vessie de grande
taille (fig. 5).

La TDM hélicoidale a 30 SA montre
I'éperon médian ossifié, réunissant I'arc
postérieur, dédoublé, au corps vertébral
sans anomalie des corps vertébraux
mise en évidence. L'IRM et la TDM por-
tent ainsi le diagnostic de diastémato-
myélie associée a un trouble neurologi-
que du membre inférieur droit du coté
de 'hémimoelle atrophique. Les parents
désirent mener a terme la grossesse.
L’examen clinique a la naissance re-
trouve une tuméfaction lombaire para-
médiane droite, une hypotrophie du
mollet avec déficit du triceps sural droit
et un pied droit talus. L’'imagerie post-
natale (échographie et IRM) est super-
posable aux données prénatales, mon-
trant deux cordons médullaires asymé-
triques, séparés par un éperon 0SSseux,
en regard de L5. Les tests urodynami-

Fig. 3 : IRM médul-
laire lombo-sacrée
post-natale. Coupe
axiale T1.

Les deux hémimoel-
les sont de volume
symétrique, sépa-
rées par un septum
sagittal, médian (fle-
che).

Fig.3: Axial T1W
MRI of the lumbo-
sacral spine, post
delivery.

Both hemicords are
of similar size and
are separated by a
midline sagittal sep-
tum (arrow).

-

ques se révélent normaux a la nais-
sance. Il n’y a pas de décision chirurgi-
cale immédiate. Il existe, par ailleurs,
une difficulté de vidange vésicale et I'en-
fant présente une infection urinaire a un
mois de vie.

DISCUSSION

La diastématomyélie résulte d’'une ano-
malie du développement de la noto-
chorde. Elle est caractérisée par une di-
vision longitudinale de la moelle par un
éperon osseux médian situé a la partie
basse de la fente médullaire. Cet épe-
ron, est souvent unique, limité, rarement
multiple parfois seulement cartilagineux
ou réduit a un tractus fibreux. Il nait de
I'arc vertébral postérieur dédoublé et se
dirige en avant, transfixiant la moelle. Le
siége est habituellement thoraco-lom-
baire, rarement cervical (2, 3). En cas
de diastématomyélie, 'anomalie cuta-
née la plus caractéristique, est la pré-
sence d’'une « touffe de cheveux » sur
la partie médiane en regard de la dupli-
cation de l'arc postérieur (4).

Les relations entre les hémimoelles et
les enveloppes arachnoidiennes et du-
rales permettent de différencier deux ty-
pes, qui ont une prévalence égale (3, 5,
6). Le premier type regroupe les diasté-
matomyélies avec enveloppes arach-
noidiennes et durales communes. Cette
forme, souvent isolée, est rarement
symptomatique et n'est pas associée a
un éperon osseux, mais a de simples
adhérences fibreuses (premiére obser-
vation). Le deuxiéme type est repré-
senté par les diastématomyélies avec
doubles enveloppes arachnoidiennes et
durales. Les deux sacs duraux sont le
plus souvent séparés par un éperon 0s-
seux ou cartilagineux. Cet éperon est
bien mis en évidence en tomodensito-
métrie de méme que les anomalies os-
seuses associées. Ces formes sont
symptomatiques, mais la clinique n’est
nullement spécifique (observation n° 2).
La diastématomyélie est une cause fré-
quente de scoliose (50 a 60 % des
cas), le plus souvent dorsolombaire ou
dorsale haute. D’autres anomalies peu-
vent s’associer, comme celles que I'on
observe dans les dysraphismes, no-
tamment angiome, lipome et sinus der-
mique.

Le tableau clinique associe des signes
neurologiques liés a la division médul-
laire, comme I'hypotrophie et la dénerva-
tion d’'un membre inférieur correspon-
dant a I'hémimoelle hypotrophique, le
pied bot ou la vessie neurologique (7, 8).
La radiographie peut montrer des anoma-
lies osseuses qui sont quasi contantes.

J Radiol 2001,82
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alb
Fig. 4 : IRM en coupe sagittale (a) et coronale (b) du rachis, en T2, a 28 SA. Canal
rachidien lombo-sacré élargi (fléche noire), avec présence d’un éperon osseux transverse
(fleche courbe). Epaississement cutané en regard (fleche blanche).

Fig.4: Sagittal (a) and coronal (b) MRI T2 weighted of the fetal spine at 28 weeks.
Widening of the fetal spinal canal (black arrow), with transverse bony spurs (curved
arrow) in front of skin thickness (open arrow).

7

Fig. 5 : IRM en coupe transversale sur
le rachis lombo-sacré en T2 a 28 SA.
Asymétrie de taille entre les deux cordons
médullaires avec hypotrophie de la moelle
droite (fleche). Vessie de grande taille (fle-
che courbe).

Fig.5: Axial MRI in T2 weighted of the
fetal lumbosacral spine at 28 weeks
two asymmetric hemicords with smaller
right hemicord (arrow). Enlarged bladder
(curved arrow).

Elles portent sur les corps vertébraux (hé-
mivertebres, verteébres «en papillon »,
bloc vertébral), et sur larc postérieur
(épaississement des lames, fusion inter-

J Radiol 2001;82

segmentaire, élargissement de la dis-
tance interpédiculaire maximale au ni-
veau su siege de I'éperon) (9).

Le diagnostic anténatal de la diastémato-
myélie est possible a I'échographie foetale
(1) ; la présence d’'une anomalie cutanée
foetale en regard du rachis lombo-sacré
doit faire rechercher une anomalie médul-
laire, qui peut amener au diagnostic de
diastématomyélie. Le diagnostic différen-
tiel se pose avec les autres anomalies
médullaires avec électrophoréses des
aceétyl-cholinestérases normales dans le
liquide amniotique : méningoceéle isolée et
spina-lipome. L’échographie morphologi-
que doit étre complete avec étude de la
mobilité des membres inférieurs, de la vi-
dange vésicale et des reins (10).

L’'IRM représente une imagerie de
deuxiéme intention, notamment dans
I'appréciation de la taille du canal médul-
laire et de la taille des deux hémimoelles
dont I'appréciation échographique peut
étre génée par l'ossification de I'éperon.
L'IRM permet également d’étudier I'as-
pect du filum terminal et de préciser la po-
sition du céne médullaire, mais la moelle
est souvent mieux analysée a I'échogra-
phie en sonde haute fréquence si la po-
sition foetale le permet (dos antérieur).
Le contenu utérin peut mettre en évidence
un élargissement de la distance interpédi-
culaire et des anomalies vertébrales.

La TDM hélicoidale réalisée au troisieme
trimestre (en raison de [lirradiation) avec
reconstruction 3D permet d’analyser avec
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précision lanatomie vertébrale et de
I'éperon osseux. Les indications de la
TDM feetale doivent cependant rester li-
mitées et discutées au cas par cas.

CONCLUSION

La diastématomyélie est une malforma-
tion rare, dont le diagnostic anténatal
est possible grace a un examen écho-
graphique attentif. L'IRM est indiquée
en seconde intention pour un bilan ana-
tomique plus précis. Le bilan prénatal
permet également de distinguer les for-
mes de bon et mauvais pronostic et d’'af-
finer les décisions thérapeutiques.
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IMAGERIE EN COUPES ET ABCES MYOCARDIQUES

PARAVALVULAIRES SUR MITRALE NATIVE

AU DECOURS D’ENDOCARDITES INFECTIEUSES : 4 CAS

Ch Reynier, JM Garcier, B Legault, P Motreff, J Ponsonnaille, A Ravel, Ch de Riberolles et L Boyer

ABSTRACT

RESUME

Cross-sectional imaging of post endocarditis paravalvular abscesses of native mitral
valves : review of 4 cases

Four cases of submitral myocardial abscess imaged by CT or MRI following endocarditis are described. All cases occurred
in fragile patients (diabetes mellitus, dialysis, severe cardiovascular diseases). An iatrogenic source was noted in one
patient. Staphylococcus aureus was responsible in 2 patients.

If subvalvular aortic abscesses are usually described, submitral myocardial abscesses are infrequent.

In addition to transesophageal echocardiography, a technique superior to transthoracic echocardiography, CT and MRI may
incidentally suggest the correct diagnosis. Both techniques provide useful morphological evaluation, information that can be
used to optimize the timing for surgical repair.
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Quatre abcés myocardiques paravalvulaires sur mitrale native survenus au décours d’endocardites infectieuses, documen-
tés par TDM et/ou IRM, sont décrits. Les épisodes infectieux avaient des causes variables, mais se développaient toujours
sur un terrain débilité (diabéete, hémodialyse, antécédents cardiovasculaires) ; une origine iatrogene était retenue pour une
patiente. Staphylococcus aureus a été mis en cause dans 50 % des cas.

La localisation préférentielle des abcés paravalvulaires est aortique, I'atteinte de I'anneau mitral étant considérée comme
beaucoup plus rare.

A coté de I'échographie transcesophagienne, plus performante que I'échographie transthoracique, 'lRM et la tomodensito-
métrie, qui peuvent fortuitement révéler le diagnostic, donnent un bilan morphologique précis, et permettent de déterminer

au mieux 'heure de la chirurgie.

Mots-clés : Abcés myocardique.

INTRODUCTION

L’endocardite infectieuse est responsa-
ble de Iésions valvulaires a type de vé-
gétations et perforations. Les abceés
myocardiques paravalvulaires en sont
une complication redoutable, siégeant
préférentiellement au niveau de lan-
neau aortique ou atteignant plus rare-
ment I'anneau mitral en dehors de la
zone de continuité intra-aortique (1).

Nous rapportons quatre observations
d’abcés paravalvulaires mitraux déve-
loppés sur valve native. Le diagnostic
des infections de I'endocarde repose
habituellement sur I'échographie trans-
thoracique (ETT) et surtout transceso-
phagienne (ETO), mais il est difficile, le
nombre des abcés pouvant étre sous-
estimé et leurs rapports précis difficiles
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a préciser. De telles lésions peuvent
étre découvertes fortuitement par TDM
et/ou IRM, qui sont aussi sGrement inté-
ressantes pour apprécier la topographie
des lésions par rapport aux structures
environnantes avant d’envisager la chi-
rurgie.

OBSERVATIONS

Observation 1

Monsieur F.H., 70 ans, diabétique non
insulino-dépendant  était hospitalisé
pour courbatures et fievre, alors qu’était
connue depuis un mois la surinfection
de maux perforants plantaires par Sta-
phylococcus aureus meti-S. Malgré une
antibiothérapie  antistaphylococcique,
I'état neurologique se détériorant (som-
nolence, déficit moteur des membres in-
férieur droit et supérieur gauche), les
hémocultures et la ponction lombaire

ont permis d’affirmer le diagnostic de
méningite a Staphylococcus aureus.
Une ETO montrait des végétations sur
la grande valve mitrale, probablement
responsable d’emboles septiques céré-
braux. Elle montrait aussi un faux ané-
vrisme circulant de 4 cm de grand axe
du versant externe de I'anneau mitral.
Une TDM thoracique et cérébrale a mis
en évidence un petit hématome pariétal
postérieur gauche associé a des zones
hypodenses occipitales, un épanche-
ment pleural bilatéral, un épanchement
péricardique en regard de [loreillette
gauche, mais confirmait aussi 'image
d’addition ovoide de 40 mm de grand
axe en regard du sillon atrio-ventricu-
laire gauche, se rehaussant intensé-
ment et harmonieusement aprées injec-
tion. Apyrexie avec discret syndrome
inflammatoire persistant, porte d’entrée
cutanée en voie de cicatrisation, simple
persistance d’une parésie des membres
inférieurs droit et supérieur gauche ca-
ractérisaient I'évolution immédiate. Un
souffle systolique d’insuffisance mitrale
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Fig. 1 : Observation n° 1.
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L’IRM montre un faux anévrisme, contigu a la petite valve mitrale, avec un signal de flux permanent.

Fig. 1: Case n° 1.

MRI shows a false aneurysm, adjacent to the mitral valve, with signal intensity consistent with continuous flow.

était entendu. L’échographie permettait
de visualiser une insuffisance mitrale vo-
lumineuse et un important faux ané-
vrisme du versant externe de I'anneau
mitral, circulant, expansif en systole,
mesurant 4 cm de grand axe. L'IRM
confirmait la fuite mitrale (fig. 1) et mon-
trait clairement une image d’addition ar-
rondie de 25 mm de diamétre, contigué
a la petite valve mitrale, animée d'un
signal de flux permanent, traduisant un
faux anévrisme circulant, en bonne
concordance avec une ventriculogra-
phie (qui ne fournissait pas d’élément
supplémentaire).

A Tintervention, la grande valve mitrale
était épaissie, la petite valve le siége
d’une perforation, et leurs zones d’inser-
tion respectives calcifiées massivement.
La résection de la petite valve mitrale
objectivait une perforation annulaire,
conduisant a une vaste cavité, nécessi-
tant la mise en place d’un patch péricar-
dique afin de couvrir l'orifice de rupture
annulaire. La valve mitrale était rem-
placée par une bioprothése. L’examen
anatomopathologique confirmait les lé-
sions d’endocardite, avec infiltrat in-
flammatoire composé essentiellement
d’éléments mononucléés. Les suites
postopératoires ont été émaillées par
I'apparition d’'un bloc auriculo-ventricu-
laire complet, nécessitant I'implantation
d’un stimulateur cardiaque.

Observation 2

Madame M.Y., 63 ans, hémodialysée,
avait subi une cholécystectomie. On
connaissait une insuffisance mitrale mo-
dérée et une cardiomyopathie hypertro-
phique. Une antibiothérapie IV postopéra-
toire systématique durant une dizaine de

jours était prolongée d’un relais per os.
Trois semaines plus tard, la patiente souf-
frait d’'une cécité brutale de l'ceil droit,
pour laquelle on concluait a une throm-
bose de 'artére centrale de la rétine, vrai-
semblablement secondaire a une aryth-
mie complete par fibrillation atriale
inconnue jusqu’alors. L'ETT mettait en
évidence une image échogéne en arriére
de la petite valve mitrale. ATETO, la valve
mitrale apparaissait remaniée, calcifiée,
avec des images additionnelles hyperé-
chogenes, atteignant 15 mm de diametre
pour la plus volumineuse, semblant s’in-
sérer en arriére de la petite valve, qui évo-

quaient plus des végétations que des lé-
sions thrombotiques.

Le cathétérisme faisait le diagnostic de
maladie mitrale calcifiée (sténose non
serrée et fuite modeste) avec rétrécisse-
ment aortique modéré. La patiente était
apyrétique, mais il persistait un syn-
drome inflammatoire. Les hémocultures
étaient négatives. Une antibiothérapie
par voie IV a large spectre était mise en
route. Une TDM visualisait (fig. 2), en
avant de 'abouchement des veines pul-
monaires, une image d’addition arrondie,
circulante, de 10 mm de diameétre, com-
muniquant avec loreillette gauche, et

Fig. 2 : Observation n° 2.

TDM thoracique aprées injection : image d’addition arrondie en communication avec

I'oreillette gauche.
Fig. 2: Case n° 2.

Postcontrast CT chest: small rounded cavity in communication with the left atrium is

shown.
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Fig. 3 : Observation n° 3.

Radiographie thoracique conventionnelle de face : opacité arrondie rétro-cardiaque gau-

che.
Fig. 3: Case n° 3.

Frontal chest radiograph: left retrocardiac rounded opacity.

Fig. 4 : Observation n° 3.

TDM thoracique aprés injection : volumineux faux anévrismes mycotiques communicant

avec les cavités cardiaques gauches.
Fig. 4: Case n° 3.

Postcontrast CT chest: large mycotic false aneurysm in communication with the left car-

diac cavities.

mitrales.
septique

d’'importantes  calcifications
Aucune autre localisation
n’était mise en évidence.

A Pintervention, on notait un anneau de
la petite valve mitrale trés remanié, avec
des bourgeons de 5 a 7 mm de dia-
metre, contenant un liquide puriforme,
et communiquant avec une cavité plus
vaste développée dans les calcifications
de 'anneau. Les lésions valvulaires et
paravalvulaires aortiques étaient dystro-
phiques. Valves mitrale et aortique ont
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été remplacées par des prothéses mé-
caniques. Quarante-huit heures plus
tard, un syndrome douloureux abdomi-
nal aigu imposait une laparotomie en ur-
gence qui révélait un infarctus mésenté-
rique, conduisant au déceés.

Observation 3

Madame S.S., 67 ans, affectée d’'une
cardiomyopathie obstructive symptoma-
tique, avait été hospitalisée pour mise en
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place d’'un pacemaker. Deux mois plus
tard était apparue une fievre avec septi-
cémie a Staphylococcus aureus. A l'aus-
cultation, on entendait un souffle d’insuf-
fisance mitrale (2/6) et un souffle
systolique éjectionnel. Une premiére
ETO était normale, mais une seconde
exploration réalisée huit jours plus tard
montrait un élément mobile de 11 mm de
long, solidaire de la sonde atriale. Le pa-
cemaker était retiré, permettant le retour
rapide a l'apyrexie. La culture des son-
des retrouvait Staphylococcus aureus.
Huit mois plus tard, était découverte et
traitée par chimiothérapie une néoplasie
du sein droit. La deuxieme cure devait
étre interrompue en raison d'une dé-
compensation cardiaque globale. La
radiographie thoracique de face (fig. 3)
visualisait une cardiomégalie, une dila-
tation des arteres pulmonaires, et une
opacité arrondie, d’environ 5 cm de dia-
meétre, se projetant en arriere du bord
gauche, justifiant une TDM thoracique,
qui mettait en évidence non pas une
opacité parenchymateuse, mais une
image d’addition de 5cm de diametre
(fig. 4) au contact de la mitrale. La base
d’implantation de la petite valve mitrale
apparaissait a distance du muscle, cette
paroi latérobasale amincie faisant sus-
pecter la porte d’entrée de la communi-
cation avec le ventricule gauche. Le dia-
gnostic de faux anévrisme mycotique
était posé. L'ETT objectivait une impor-
tante dilatation de [loreillette gauche,
une insuffisance mitrale de grade lI-lll,
et au niveau du sillon auriculo-ventricu-
laire, une volumineuse néocavité, dont
le collet se situait dans le ventricule gau-
che au pied de la petite valve mitrale. La
ventriculographie confirmait la commu-
nication avec le ventricule gauche.

Une cure chirurgicale a été récusée,
compte tenu du pronostic carcinologique.

Observation 4

Madame B.M., 78 ans, était hospitalisée
pour pneumopathie trainante du lobe
supérieur gauche. Parmi ses antécé-
dents, on notait un rétrécissement aor-
tique et un accident ischémique transi-
toire deux ans auparavant. L’évolution
sous antibiothérapie se compliquait d’'un
malaise avec dyspnée et douleur basi-
thoracique droite, évoquant une embo-
lie pulmonaire que confirmait la scinti-
graphie. L’échographie Doppler veineux
des membres inférieurs mettait en évi-
dence une thrombose surale droite. Un
traitement anticoagulant était instauré.
Deux mois plus tard, la patiente était de
nouveau hospitalisée pour hyperther-
mie associée a une dyspnée. L’auscul-
tation permettait d’entendre quelques
crépitants bilatéraux, un souffle de ré-
trécissement aortique et de fuite mitrale.
La radiographie thoracique objectivait
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Fig. 5 : Observation n° 4.

TDM thoracique apres injection : opacification d’une cavité circulante détergée dans le

ventricule gauche.
Fig. 5: Case n°4.

Postcontrast CT chest showing a vascular cavity ruptured into the left ventricle.

une cardiomégalie, une surcharge hi-
laire et un épanchement pleural bilaté-
ral. L'ETT constatait un rétrécissement
aortique calcifié hyper-serré avec hy-
pertrophie ventriculaire gauche, sténose
mitrale, et fuite mitrale de grade I-ll. Une
indication chirurgicale était proposée,
dés que I'état de la patiente le permet-
trait. Un mois plus tard, la patiente apy-
rétique présentait une dyspnée brutale
avec hypoxie sévere, faisant craindre
une récidive embolique et motivant la
réalisation d’'une TDM. Celle-ci ne faisait
pas retenir de lacune suspecte d’embo-
lie jusqu’au niveau segmentaire ; par
contre, on mettait en évidence une ca-
vité polylobée opacifiée par du sang cir-
culant, développée en arriere du ventri-
cule gauche, communiquant avec ce
dernier par un pertuis de taille réduite au
niveau de la valve mitrale (fig. 5) faisant
évoquer un abcés. L’ETO confirmait une
néocavité circulante, expansive, au pied
de la petite valve mitrale, mesurant
4,5 x 3,5 cm de diamétre, avec un collet
situé sur le versant ventriculaire de I'an-
neau mitral. Une coronarographie re-
trouvait I'oblitération de la seconde mar-
ginale, collatérale de la circonflexe.

Un double remplacement valvulaire mi-
tral et aortique associé a une plastie de
'anneau mitral amenait a contrdler un
orifice de 2,5 cm de diamétre dans 'an-
neau mitral, conduisant a une vaste ca-
vité rétrocardiaque contenant peu de
thrombus : faux anévrysme sur rupture
du mur ventriculaire ou abcés détergé ?
La réparation par patch péricardique

s’est avérée impossible, conduisant au
décés. L'examen bactériologique était
négatif, mais dans une adénopathie mé-
diastinale on retrouvait de nombreuses
cellules folliculaires, parfois centrées
par de la nécrose, compatibles avec une
origine myco-bactérienne.

DISCUSSION

La plupart des abcés myocardiques
sont la conséquence d’une endocardite
infectieuse. Jusqu’a 30 % de ces endo-
cardites peuvent se compliquer d’abcés
paravalvulaires (2), alors que leur sur-
venue est sporadique au cours des an-
giographies cardiaques et angioplasties
coronaires percutanées (3). Selon plu-
sieurs études autopsiques, l'incidence
des abcés méconnus car asymptomati-
ques atteindrait 0,57 a 1,52 % (4-5).
Chakrabarti (6) a proposé une classifi-
cation clinique regroupant les abceés
myocardiques en trois catégories : ceux
survenant au cours d'une endocardite
infectieuse sur valve native ou prothé-
tique, ceux secondaires a un état
septique, et une troisiéme catégorie réu-
nissant ceux résultant soit d’un « trau-
matisme », soit d’'une procédure cardia-
que invasive, soit d’'une séropositivité
HIV, soit enfin ceux cliniquement silen-
cieux. La localisation préférentielle de
ces abces est aortique, atteignant 64 a

90 % des cas selon les séries ; les ab-
ces de 'anneau mitral sont plus rares et
correspondent seulement a 10 % des
endocardites infectieuses sur valve na-
tive (7).

Dans la littérature comme dans nos ob-
servations, Staphylococcus aureus est
le germe le plus souvent en cause (1, 4,
7), mais un streptocoque, Staphylococ-
cus epidermidis, pseudomonas, E. coli,
candida, brucella, une flore microbienne
polymorphe ou, comme peut le laisser
supposer notre quatrieme observation,
une myco-bactérie, peuvent également
étre incriminés. Aucun agent microbien
n’est identifié dans 26,7 % des cas (8).
Les abcés myocardiques peuvent se
déterger dans les cavités cardiaques
(notamment le ventricule gauche (4)),
conduisant a la formation d’'un pseudo-
anévrisme ou anévrisme mycotique,
ovalaire ou circulaire, dont le collet ap-
parait de taille variable (9). Devant une
telle image, si une origine infectieuse
est la plus fréquente, le faux anévrisme
peut aussi étre la conséquence d’une
rupture du mur ventriculaire secondaire
a un infarctus, le plus souvent transmu-
ral (4, 10), un remplacement valvulaire
ou un traumatisme cardiaque. Une rup-
ture myocardique localisée est conte-
nue par un caillot, I'épicarde, ou des ad-
hésions péricardiques. Des pseudo-
anévrismes ventriculaires de survenue
spontanée ont également été décrits
dans les populations noires du sud et de
'ouest de I'Afrique (9, 11).

Les faux anévrismes contiennent
souvent des petits thrombi ou des
végétations, peu solidaires de la paroi,
potentiellement responsables de compli-
cations thromboemboliques périphéri-
ques. Détergées ou non, ces néocavités
ont tendance a s’expandre au sein de
'espace péricardique, pouvant induire
des perturbations hémodynamiques et
exposant a une rupture et au déces par
tamponnade (4, 12).

La radiographie thoracique peut parfois
orienter le diagnostic mais est souvent
normale. Dans notre troisieme observa-
tion, I'opacité arrondie basithoracique
gauche avait fait évoquer I'hypothése
d’'une masse tumorale pulmonaire en
raison du contexte carcinologique.
Dans le cadre du bilan diagnostique de
suspicion d’atteinte infectieuse a locali-
sation cardiaque, méme en l'absence
d’altération de la fonction valvulaire,
I'ETT peut évoquer le diagnostic d’ab-
cés ou de pseudo-anévrisme, en préci-
sant ses caractéres anatomiques (taille,
situation). Un abcés myocardique appa-
rait comme une zone d’épaississement
myocardique ou une cavité échogene,
au sein du myocarde ou a proximité de
'anneau valvulaire (3, 13). Le change-
ment paradoxal de taille d’'une image au
cours du cycle confirme son caractére
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communicant avec la chambre de pres-
sion ventriculaire, permettant le dia-
gnostic différentiel avec un épanche-
ment péricardique localisé (14). LETO
apparait plus performante (3, 7, 12, 14,
15), pour la détection des abcés myo-
cardiques (sensibilité évaluée a 80-
88 % contre 25-36 % pour 'ETT) (3, 7,
15). Elle permet de mieux détecter les
abcés paravalvulaires, éventuellement
associés a végeétations, perforations val-
vulaires, fistules, rupture de cordage (4).
Sa sensibilité dans le diagnostic de
végétations atteint également 88 %
(contre 55 % pour 'ETT) (7). Mais le
diagnostic d’abces reste difficile, notam-
ment devant les limites représentées
par les artefacts créés par des prothe-
ses valvulaires ou des calcifications res-
ponsables de cbnes d’ombre acousti-
ques. La difficulté du diagnostic des
petites Iésions peut justifier de renouve-
ler FETO. Ces deux techniques écho-
graphiques, complémentaires (6, 16),
doivent aussi étre prescrites au cours de
la surveillance aprés traitement médical
ou chirurgical.

Si la coronarographie reste la référence
pour affirmer la perméabilité vasculaire,
il n’est pas toujours facile de préciser les
rapports du faux anévrisme septique
avec les coronaires.

La ventriculographie qui, effectuée dans
des conditions septiques, peut engen-
drer des complications, montre en cas
de cavité détergée la communication
avec la chambre de chasse ventriculaire
(14, 17). Mais des lésions partiellement
thrombosées peuvent étre difficiles a
détecter, et elles ne sont pas toujours
alimentées a partir du ventricule. La
ventriculographie peut aujourd’hui étre
remplacée par TDM et/ou IRM.

En IRM, l'abcés présente en écho de
spin un signal hétérogéne en T1 et T2,
ou les zones d’hypersignal sont dues a
la présence de thrombus et de nécrose
(18). L’injection de Gadolinium peut ob-
jectiver un rehaussement du signal pé-
rilésionnel, qui permettrait de distinguer
un abcés évolutif inflammatoire (18). Le
ciné-IRM précise la présence ou non
d’'un flux entre la cavité du faux ané-
vrisme et les cavités cardiaques. Assu-
rant un bilan morphologique précis,
'IRM permet aussi d’infirmer les dia-
gnostics différentiels, notamment une
dilatation du sinus coronaire (18), un
anévrisme ou une fistule coronaire.
Mais elle ne permet pas seule de faire
la différence entre faux anévrisme my-
cotique et faux anévrisme aseptique,
pas plus que le cathétérisme cardiaque.
Dans un contexte septique chez un pa-
tient porteur d’anomalie valvulaire, la
TDM permet une évaluation compléte

J Radiol 2001;82

du poumon et du médiastin. La brieveté
des temps d’acquisition en TDM spira-
lée a rotation continue, s’affranchissant
mieux du flou cinétique, peut aussi ame-
ner au diagnostic d’abces : cela était le
cas pour 2 de nos observations (un an-
gioscanner thoracique a visée pulmo-
naire prescrit pour une dyspnée sévére
inexpliquée, et une TDM thoracique a ti-
tre de bilan d’extension de néoplasie
mammaire). La TDM rend possible le
diagnostic de Iésions peu ou pas acces-
sibles en ETO, quant elles sont a dis-
tance de I'cesophage, ou développées
au sein méme du médiastin ou dans la
paroi thoracique, dans un contexte sep-
tique postopératoire. La TDM est égale-
ment intéressante dans le bilan morpho-
logique et évolutif d’'un faux anévrisme
connu.

Toutes ces méthodes d’imagerie doi-
vent permettre un diagnostic Iésionnel
précis : localisation exacte des lésions,
volume, rapport avec les artéres coro-
naires, afin d’adapter la prise en charge
chirurgicale tant dans le temps que dans
la nature du geste. Les indications clini-
ques du traitement chirurgical de 'endo-
cardite valvulaire sont le non contrdle du
processus infectieux et la mauvaise to-
Iérance hémodynamique liée aux rema-
niements valvulaires. La découverte
d’abcés traduit une extension du pro-
cessus infectieux au-dela de la valve et
de l'anneau dans les tissus adjacents :
paroi aortique, septum interatrial, myo-
carde ventriculaire. Une modification
des images lors d’examens itératifs té-
moigne du caractére évolutif de ces 1é-
sions soit du fait de l'infection, soit du
fait des contraintes mécaniques dans la
cavité néoformée. Une telle constatation
est un argument important en faveur
d'une prise en charge chirurgicale
rapide.

CONCLUSION

Le diagnostic d’abcés ou pseudo-ané-
vrismes développés au cours des en-
docardites infectieuses est un argu-
ment important dans la décision de la
prise en charge chirurgicale. L’'imagerie
joue donc un role essentiel en permet-
tant la détection de ces complications.
TDM et IRM constituent des complé-
ments précieux de I'échographie. Plus
généralement, l'analyse des cavités
cardiaques doit faire partie intégrante
de linterprétation d’'une TDM ou d’une
IRM thoracique.

669

Références

1. Aguado JM, Gonzalez-Vilchez F, Martin-
Duran R, Arjone R, Vazquez de Prada
J. Perivalvular abscesses associated with
endocarditis. Chest 1993; 104:88-93.

2. Scanlan JG, Seward JB, Tajik AJ. Valve
ring abscess in infective endocarditis: vi-
sualization with  wide angle two-
dimensional echography. Am J Cardiol
1982;49:1794-800.

3. Terry SM, Ryan PE Jr. Penetrating mitral
valve annular abscess. J Heart Valve Dis
1997,6:621-4.

4. Giannoccaro P, Ascah KJ, Sochowski
RA, Chan KL, Ruddy TD. Spontaneous
drainage of paravalvular abscess dia-
gnosed by transesophageal echocardio-
graphy. J Am Soc Echocardiogr
1991;4:397-400.

5. Fan CC, Anderson BR, Shaga S. Isolated
myocardial abscess causing coronary ar-
tery rupture and fatal hemopericardium.
Arch Pathol Lab Med 1994; 118:1023-5.

6. Chakrabarti J. Diagnostic evaluation of
myocardial abscesses. A new look at an
old problem. Int J Cardiol 1995;52:189-

96.

7. Lesbre JP, Tribouilloy C, Jaubourg ML et
al. Les abces para-annulaires ; a propos
de 59 cas. Arch Mal Coeur 1995;8: 321-8.

8. Jault F, Gandjbakhch |, Chastre JC, Le-
vasseur JP, Bors V, Gibert C, Pavie A, Ca-
brol C. Prosthetic valve endocarditis with
ring abscesses. Surgical management
and long-term results. J Thorac Cardio-
vasc Surg 1993;105:1106-13.

9. Antunes MJ. Submitral left ventricular
aneurysms. Correction by a new transa-
trial approach. J Thorac Cardiovasc Surg
1987;94:241-5.

10. Stewart S, Huddle R, Stuard |, Schreiner
BF, De Wesse JA. False aneurysm and
pseudoaneurysm of the left ventricle: etio-
logy, pathology, diagnosis and operative
management.  Ann  thorac  Surg
1981,;31:259-65.

11. Feint JA, Richardson JP, Clarebrought
JK. Subvalvular left ventricular aneurysm
following mitral valve replacement. Aust N
Z J Surg 1975;45:151-4.

12. Chan R, Lubicz S, Oliver L, Calafiore
P. Left ventricular false aneurysm compli-
cating mitral valve repair. Ann Thorac
Surg 1993;56:175-6.

13. Come PC, Riley NW. Echographic reco-
gnition of perivalvular infection complica-
ting aortic bacterial endocarditis. Am
Heart J 1994;127:166-8.

14. Tai YT, Mok CK, Chow WH. Left ventricu-
lar pseudoaneurysm after replacement of
the mitral valve: long-term survival and
spontaneous closure. Int J Cardiol
1989;25:349-51.

15. Choussat R, Thomas D, Isnard R et al. Pe-
rivascular abscesses associated with en-
docarditis clinical features and prognos-
tic factors of overall survival in a series of
233 cases. Eur Heart J 1999; 20:232-41.

16. Daniel WG, Mugge A, Martin RP, Lindert
O, Hausmann D, Nonnast-Daniel B, Laas
J, Lichtlen PR. Improvement in the dia-
gnosis of abscesses associated with en-
docarditis by transesophageal echocar-
diography. N Engl J Med 1991;324: 795-
800.

17. Watanabe A, Kazui T, Tsukamoto M, Ko-
matsu  S.Left ventricular pseudo-
aneurysm and intracardiac fistulas after
replacement of mitral valve prosthesis.
Ann Thorac Surg 1993;55:1236-9.

18. Furber A, Geslin P, Le Jeune JJ, Doss-
Louca N, Laporte J, Jallet P, Tadei A. Va-
lue of MRI with injection of gadolinium in
the diagnosis of mitral ring abscess. A
propos of a case. Arch Mal Coeur Vaiss
1997;90:399-404.



FAIT CLINIQUE

J Radiol 2001;82:670-2

© Editions Francaises de Radiologie, Paris, 2001.

TRAITEMENT ENDOVASCULAIRE D’UN EPISTAXIS
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ABSTRACT

RESUME

OPHTALMIQUE : A PROPOS D’UN CAS

J Sédat (1), M Dib (1), JC Odin (2), F Pédulla (1), C Aboulker (1) et J Santini (2)

Embolization of branches of the ophthalmic artery for control of epistaxis: report of one case

Embolization of the internal maxillary artery is an accepted method for control of severe or recurrent posterior epistaxis.
Such endovascular treatment may fail if the vascular supply to the bleeding vessels originates in branches of the oph-
thalmic artery. We report one case in which embolization of the ophthalmic artery was performed to control epistaxis. Distal
catheterisation at least beyond the second portion enables safe embolization.

Key words: Epistaxis. Embolization. Ophthalmic artery.
J Radiol 2001,82:670-2

Si I'obstruction par voie endovasculaire des branches nasales de la carotide externe est une indication actuellement recon-
nue des épistaxis rebelles, la ligature transorbitaire des artéres ethmoidales reste le traitement classique de référence des
épistaxis d’origine ethmoidale. Les auteurs rapportent un cas d’épistaxis antérieur abondant, d’origine ethmoidale, chez un
patient a haut risque chirurgical, qui a bénéficié d’un traitement par embolisation dans le territoire ophtalmique. L’embolisa-
tion dans le territoire ophtalmique nécessite de placer I'extrémité du microcathéter au-dela de la deuxiéme portion de
I'artere ophtalmique intraorbitaire, pour éviter les complications visuelles. Ainsi effectué, le traitement endovasculaire des
épistaxis d’origine ethmoidale constitue une alternative a la ligature transorbitaire des artéres ethmoidales, et peut étre
réalisé en cas de contre-indication au traitement chirurgical.

Mots-clés : Epistaxis. Embolisation. Artére ophtalmique.

INTRODUCTION

Les lésions vasculaires ou tumorales si-
tuées au niveau frontal ou au niveau de
I'étage antérieur de la base du créne
sont souvent alimentées par les bran-
ches de l'artere ophtalmique : fistules
durales, hémangiomes, malformations
artério-veineuses, méningiomes... (1-
4). L’embolisation de ces lésions, autre-
fois contre-indiquée en raison des ris-
ques sur la fonction visuelle, a été ren-
due possible grédce aux progrés
effectués dans les microcathéters, et
grace a une meilleure connaissance de
'anatomie vasculaire de la région.

Si le traitement de premiére intention
des épistaxis graves ou réfractaires
consiste a obturer par voie endovascu-
laire (5) les sources artérielles de la ca-
vité nasale, issues des artéres carotides
externes, le traitement des saignements
d’origine ethmoidale consiste en une li-

(1) Unité de Neuroradiologie Interventionnelle,
Hopital St Roch, CHU de Nice, 2 rue Pierre, Devo-
luy, 06000 NICE. (2) Service d’Oto-Rhino-Laryngo-
logie, Hopital Pasteur, CHU de Nice.
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gature chirurgicale par voie transorbi-
taire des arteres ethmoidales. En cas de
saignement important nécessitant un
geste d’hémostase rapide, ou chez les
patients a haut risque chirurgical, la na-
vigation endovasculaire dans lartere
ophtalmique, et l'obstruction par voie
endovasculaire des branches ethmoida-
les peuvent étre réalisées par une
équipe entrainée. Nous rapportons le
cas d'un patient de 67 ans présentant
un épistaxis antérieur grave, pour lequel
une embolisation dans le territoire oph-
talmique a été réalisée. Ce traitement
endovasculaire s’est effectué dans le
méme temps opératoire que I'embolisa-
tion en territoire carotidien externe.

OBSERVATION

Monsieur C, 4gé de 67 ans, a été hos-
pitalisé en urgence dans le département
d’oto-rhino-laryngologie du CHU de
Nice pour un épistaxis de la fosse na-
sale droite ayant débuté 12 heures
auparavant. Malgré la mise en place
d’un double tamponnage, le saignement
ne s’est pas tari, et le patient a été dirigé

vers 'unité de Neuroradiologie Interven-
tionnelle pour la réalisation d’'une embo-
lisation d’hémostase.

Outre une hypertension artérielle
connue et traitée, le patient présentait
une insuffisance cardiaque importante,
avec une fraction d’éjection ventriculaire
voisine de 25 %, contre-indiquant toute
anesthésie générale. Aucun antécédent
personnel, ni familial d’épistaxis n’était
retrouvé.

Le bilan artériographique a été réalisé
sous anesthésie locale et a comporté
plusieurs séries avec des injections sé-
lectives dans les deux artéres carotides
internes, les deux artéres maxillaires et
les deux artéres faciales. Cet examen a
mis en évidence ni fuite de produit de
contraste, ni anomalie vasculaire sus-
ceptible d’expliquer le saignement.
Dans un second temps, un cathétérisme
des deux arteres sphénopalatines a été
effectué grace a une sonde vertébrale
de 4 French (Nycomed®) et une emboli-
sation artérielle a été réalisée a I'aide de
particules calibrées a 250-400 microns
(Drivalon, Nycomed®). Lors de la réali-
sation des séries angiographiques de
contrdle, qui montraient une oblitération
compléte des deux artéres sphénopala-
tines, un saignement de la fosse nasale
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droite d’environ trois cents millilitres
s’est brusquement extériorisé. Une nou-
velle série angiographique avec injec-
tion de l'artere carotide interne droite a
été effectuée a nouveau, et a permis de
retrouver une fuite extravasculaire de
produit de contraste provenant des ar-
teres ethmoidales droites (fig. 1), non vi-
sualisée sur Il'angiographie réalisée
avant embolisation. Un traitement par
voie endovasculaire immédiat a été dé-
cidé, compte tenu de l'importance du
saignement chez ce patient fragile.

Un cathéter porteur a été mis en place
au niveau de lartére carotide interne
droite, a lintérieur duquel un microca-
théter (Magic 1,5 Balt®) a été introduit de
fagon coaxiale, aprés avoir formé a la
vapeur la partie distale de celui-ci afin
qu’il puisse s’accrocher dans lartére
ophtalmique. L’extrémité de ce microca-
théter a été mis en place au niveau du
troisieme segment de l'artere ophtalmi-
que, en aval de l'origine de lartere la-
crymale. Une embolisation a ensuite été
effectuée grace a l'injection de 0,1 milli-
litre d’'un mélange d’Histoacry!® (Braun)
et de Lipiodol® (Guerbet) (fig. 2).

Cette embolisation a permis I'arrét im-
médiat de I'épistaxis.

En dehors d'une légére douleur sus-
orbitaire ressentie pendant quelques
jours, les suites ont été simples, sans
complication visuelle, ni récidive hémor-
ragique.

DISCUSSION

L’artere ophtalmique dans son trajet in-
tra-orbitaire est classiquement divisée
en trois portions : un segment distal et

.

Fig. 1 : Cliché de profil de la carotide interne : extravasation
de produit de contraste a partir des branches de I'artere ophtal-

mique (fleches blanches).

Fig. 1: Internal carotid injection demonstrates contrast extra-
vasation from branches of the ophthalmic artery (white arrows).
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un segment proximal de direction pos-
téro-inférieure, séparés par un court
segment intermédiaire, qui croise le
nerf optique en prenant un trajet obli-
que en avant et en bas, et qui est mar-
qué par l'origine de l'artére lacrymale.
Au cours de son trajet intra-orbitaire,
'artére ophtalmique va donner des
branches pour le nerf optique, la rétine
et le globe oculaire. Des études anato-
miques (6) ont montré que I'artére cen-
trale de la rétine était issue de la pre-
miere partie de I'artére ophtalmique, ou
de la jonction entre la premiére et la
deuxiéme partie.

Cette disposition anatomique s’explique
par les origines embryologiques diver-
ses des différentes portions de I'artére
ophtalmique (7).

En effet, embryologiquement, le tronc
de lartere ophtalmique dérive de deux
systemes : celui de 'artere ophtalmique
primitive (artere ophtalmique interne), et
celui de la branche supérieure ou supra-
orbitaire de I'artére stapédienne (artére
ophtalmique externe).

L’artere ophtalmique primitive donne les
futures arteres ciliaires (responsables
du croissant choroidien sur I'artériogra-
phie) et I'artere centrale de la rétine.
La branche supra-orbitaire de lartére
stapédienne, qui est la future artere mé-
ningée moyenne, entre dans 'orbite par
la fissure orbitaire supérieure, et va étre
a l'origine de la vascularisation artérielle
des structures musculaires, aponévroti-
ques et glandulaires de l'orbite.

Apres plusieurs épisodes de « régres-
sion-annexion » lors du développement
embryonnaire, la premiere partie de I'ar-
tere ophtalmique intra-orbitaire défini-
tive sera constituée uniquement a partir
de l'ancienne artére ophtalmique primi-
tive, la troisiéme partie sera formée in-

(fleche blanche).

tégralement par la partie distale de la
branche supra-orbitaire de l'artére sta-
pédienne, et la seconde partie corres-
pondra a la zone d’anastomose entre
l'artére ophtalmique primitive et la bran-
che supra-orbitaire de l'artére stapé-
dienne.

A partir de cette embryologie, il ressort
que seule la premiére portion de l'artére
ophtalmique sera a l'origine de la vas-
cularisation artérielle des structures vi-
suelles. Ainsi, I'oblitération des structu-
res naissant en aval de la deuxieme
partie de I'artere ophtalmique, ne s’ac-
compagnera d’aucun trouble visuel (1).
Lors d’'une embolisation, le point de sé-
curité correspondra a I'origine de l'artére
lacrymale (4).

Le traitement endovasculaire d’un épis-
taxis réfractaire d’origine ethmoidale n’a
été rapporté que deux fois dans la litté-
rature (8) : dans un des deux cas, le pa-
tient présentait déja une cécité complete
avant embolisation, et dans l'autre cas,
la vision fut volontairement sacrifiée,
compte tenu du risque vital existant pour
le patient.

Si l'efficacité de I'embolisation dans le
traitement des épistaxis rebelles est
aujourd’hui largement reconnue (5), le
traitement endovasculaire ne s’adresse
qu’aux saignements issus des branches
de l'artere carotide externe; les épis-
taxis d’'origine ethmoidale étant pris en
charge de facon efficace et relativement
simple par voie chirurgicale. L’embolisa-
tion a été effectuée dans notre cas
d’une part du fait de I'existence d’un ter-
rain fragile pour lequel tout acte d’anes-
thésie générale s’accompagnait d’un
risque important et d’autre part devant
la mise en évidence d’'un saignement
actif important qui nécessitait un geste
d’hémostase immédiat. Le cas rapporté

|

Fig. 2 : Cliché de profil de la carotide interne aprés emboli-
sation. Occlusion de la troisieme partie de I'artere ophtalmique

Fig. 2: Internal carotid angiogram after embolization. The thira
part of the ophthalmic artery is occluded (white arrow).
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ici, ttmoigne donc de la possibilité de
traiter ces patients avec succes par un
abord endovasculaire, lorsque la chirur-
gie est impossible ou lorsqu’elle peut
s’avérer difficile, en particulier pour les
saignements d’origine tumorale.

D’un point de vue technique, un cathé-
ter de type « flux dépendant » a été
préféré pour le cathétérisme de lar-
tére ophtalmique en raison de son ca-
ractere peu traumatisant. Son extré-
mité a été formée a la vapeur pour
« accrocher » I'ostium de I'artére oph-
talmique.

Concernant le matériel d’embolisation,
I'obstruction artérielle a été realisée
dans notre cas par une injection lente de
colle acrylique diluée qui permet, dans
notre expérience, d’éviter tout risque de
reflux pendant la procédure, en particu-
lier lorsque l'extrémité du cathéter est
obstructive.

L’utilisation de spheres de petit cali-
bre, adaptées au diamétre du cathé-

ter, constitue une alternative possible
a 'emploi de la colle acrylique.

CONCLUSION

Si la ligature trans-orbitaire des ethmoida-
les constitue le traitement de premiére in-
tention des épistaxis d’origine ethmoidale,
le traitement endovasculaire peut consti-
tuer une alternative au traitement chirurgi-
cal. Lembolisation de I'artére ophtalmique
nécessite de placer 'extrémité du cathéter
en aval de l'origine de l'artere lacrymale,
afin d’éviter les complications visuelles.

Références

1. Alvarez H, Rodesch G, Garcia-Monaco
R, Lasjaunias P. Embolization of the
ophthalmic artery branches distal to its
visual supply. Surg Radiol Anat 1990;
12:293-7.

. Lefkowitz M, Gianotta ST, Hieshima G et

al. Embolization of neurosurgical lesions
involving the ophthalmic artery. Neurosur-
gery 1998;43:1298-303.

. Rootman J, Kao SCS, Graeb DA. Multidis-

ciplinary approaches to complicated vas-
cular lesions of the orbit. Ophthalmology
1992; 99: 1440-6.

. Matsumaru Y, Alvarez H, Rodesch G,

Lasjaunias P. Embolization of the ophthal-
mic artery. Interventional Neuroradiology
1997,3:239-45.

. Elden L, Montanera W, Terbrugge K, Wil-

linsky R, Lasjaunias P, Charles D. Angio-
graphic embolization for the treatment of
epistaxis: a review of 108 cases. Otola-
ryngol Head Neck Surg 1994; 111:44-50.

. Hayreh SS, Dass R. The opthalmic artery.

3 Branches. Br J Ophthalmol 1962;
46:212-47.

. Lasjaunias P, Berenstein A. Surgical Neu-

roangiography. 1 Functional anatomy of
craniofacial arteries. Springer-Verlag,
édit., Heidelberg, 1987.

. Moser FG, Rosenblatt M, De La Cruz F,

Silver C, Burde RM. Embolization of the
ophthalmic artery for control of epistaxis:
report of two cases. Head Neck
1992;14:308-11.

J Radiol 2001,82



FAIT CLINIQUE

J Radiol 2001;82:673-5

© Editions Francaises de Radiologie, Paris, 2001.

METASTASES MEDULLAIRES ET CAVITES SYRINGOMYELIQUES

ABSTRACT

RESUME

B Surcin (1), D Bersani (1), A Lippa (1), C Tauzin (1) et N Quenel-Tueux (2)

Intramedullary metastases associated with syrinx

Intramedullary metastases from a non neurogenic cancer are relatively rare, representing approximately 1-2,1% of meta-
static sites according to published autopsy reports. Their association with syrinx is extremely rare. Four cases have been
described in the last 30 years. We report the case of a 60 year old female with past medical historiy of Peutz-Jeghers dis-
ease, who presented with clinical signs suggestive of medullary lesions of the cervical spine. MR imaging showed tumoral
lesions at different levels associed with syrinx. Surgical biopsy confirmed the intramedullary lesions which, by pathology,
were found to be of metastatic origin.

Key words: MRI. Intramedullary tumor. Intramedullary metastases. Syrinx.
J Radiol 2001,82:673-5

Les métastases intramédullaires d’un cancer non neurogéne sont relativement rares et représentent environ, selon les
séries autopsiques, 1 a 2,1 %, des localisations métastatiques. Leur association a des cavités syringomyéliques est excep-
tionnelle : 4 cas décrits en 30 ans. Les auteurs rapportent le cas d’'une patiente de 60 ans dont les signes cliniques sont
évocateurs de lésions médullaires cervicales, et dont les antécédents se limitent a une maladie de Peutz-Jeghers. L'IRM
visualisait des lésions tumorales médullaires étagées associées a des cavités syringomyéliques. L'intervention chirurgicale
a confirmé la topographie intramédullaire et 'examen anatomopathologique des biopsies a prouvé 'origine métastatique.

Mots-clés : IRM. Tumeur Intramédullaire. Métastases Intramédullaires. Cavités. Syringomyéliques.

INTRODUCTION

Les métastases intramédullaires sont
rares (1 a 2,1 %) (1) comparées aux 18
a 20 % de métastases cérébrales re-
trouvées sur autopsie de patients aux
antécédents de néoplasie.

Dans 2 % des cas, le primitif n’est pas
retrouvé (2). A travers ce cas clinique,
nous rappelons I'existence de 'associa-
tion de métastases intramédullaires et
de cavités syringomyéliques ainsi que la
place de 'IRM en premiére intention de-
vant un tableau clinique de lésion mé-
dullaire.

OBSERVATION

L’histoire neurologique de cette patiente
de 60 ans remonte a novembre 1997,
soit un an et demi avant la date d’hospi-
talisation, avec I'apparition de troubles
sensitifs du pied gauche et des difficultés
a la marche. Les troubles neurologiques
se sont progressivement aggraves, avec

(1) Service de Radiologie, (2) Service d’Oncologie,
Centre Hospitalier de Pau, 4 Boulevard Hauterive,
BP 1156, 64046 Pau Université Cedex.
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survenue d’une paralysie du VI et du VI
droits et d’une ataxie associée a un défi-
cit rendant la marche impossible. La
ponction lombaire montrait une hyper-
protéinorachie et huit éléments sans cel-
lule tumorale, avec culture négative. Le
scanner cérébral était normal.

L’IRM médullaire cervico-dorsale réali-
sée montrait ; en séquence pondérée
T1 (fig. 1) : des zones hypointenses au
sein d’un cordon médullaire bosselé ;
en séquence pondérée T2 (fig. 2) : ces
zones apparaissaient hyperintenses.
En séquence pondérée T1 aprés injec-
tion de chélates de Gadolinium (fig. 3)
on retrouvait des prises de contraste in-
tramédullaires multiples a I'étage cervi-
cal et a I'étage dorsal. Il s’agissait de
plages mal limitées, hétérogenes, cor-
respondant a des lésions tumorales a
centre nécrotique. On visualisait égale-
ment des prises de contraste ménin-
gées au niveau de la fosse postérieure
en regard de la protubérance et du
4° ventricule.

Cet examen, complété par une IRM
encéphalique, montrait une prise de
contraste leptoméningée au niveau des
lobes temporaux et des vallées sylvien-
nes. Devant la présence de Iésions mé-
dullaires suspectes, un bilan a été réa-
lisé a la recherche d'un primitif et
comprenant un scanner thoraco-abdo-
mino-pelvien, une échographie thyroi-

Fig. 1 : IRM coupes sagittales, séquence
pondérée en T1.

Aspect bosselé de la moelle avec cavita-
tions hypointenses étageés au niveau de
la moelle cervicale et dorsale.

Fig. 1: Sagittal T1 weighted MR images.
Lobulated margin of the cord with hypoin-
tense lesions within the cervical and tho-
racic cord.
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dienne et pelvienne, et enfin une mam-
mographie. Ce bilan est resté négatif.
Une biopsie médullaire a été effectuée
en regard de T11-T12. L’examen ana-
tomopathologique a retrouvé un adé-
nocarcinome indifférencié et mucose-
crétant faisant évoquer en premier lieu
une origine digestive. Une coloscopie
effectuée en 1998 ne retrouva que
quelques polypes sans cellule tumo-
rale. La patiente fut prise en charge
dans le service d’oncologie et une chi-
miothérapie par carboplatine et predni-
sone (solupred®) fut entreprise. Ce trai-
tement complété par une radiothérapie,
fut sans succes, la patiente décédant
dans les semaines qui suivirent.

B Surcin et al. : Métastases médullaires et cavités syringomyéliques

Fig. 2 : IRM coupes sa-
gittales, séquence pon-
dérée T2.

Aspect homogene hype-
rintense des cavitations
intramédullaires.

Fig. 2: Sagittal T2 wei-
ghted MR images.

Homogenous high signal
of intramedullary lesions.

DISCUSSION

Les métastases intramédullaires repré-
sentent 1 & 2,1 % des localisations mé-
tastatiques (1) et moins d’1 % des locali-
sations métastatiques des cancers non
neurogenes (3). Pour Grem et al. (4), la
moelle thoracique est plus fréquemment
touchée que la moelle cervicale (respec-
tivement 42 et 31 %). Pour Crasto et al.
(5), ces métastases se situent préféren-
tiellement au niveau lombaire (45 %) puis
aux niveaux thoracique et cervical pour
part égale (27 %). Le plus souvent, la dif-
fusion métastatique s’effectue par voie
hématogéne artérielle (6) ou veineuse via

Fig. 3 : IRM coupes sa-
gittales, séquence
pondérée T1 aprés in-
jection de Gadolinium.
Prise de contraste multi-
ples a I'étage cervical et
dorsal. Il s’agit de Iésions
hétérogenes a centre né-
crotique.

Fig. 3: Postcontrast sa-
gittal TTW MR images.
Multiple heterogeneously
enhancing lesions with
necrotic components.

les plexus veineux vertébraux. Les primi-
tifs les plus fréquemment retrouvés sont,
par ordre de fréquence (5, 7) : le poumon
(carcinome bronchique) : 49 % ; le sein
(carcinome): 14 % ; les lymphomes :
9% ; les mélanomes: 7,5 % ; le cblon
(adénocarcinome) : 7 % ; I'endomeétre
(carcinome) : 1,2 %. Dans 2 % des cas le
primitif n’est pas connu (ni dans les anté-
cédents du patient ni aprés la réalisation
d’un bilan étiologique) (2).

Les tumeurs intramédullaires primitives
et secondaires représentent 10 a 20 %
de toutes les tumeurs intrarachidiennes
(3). Il s’agit le plus souvent d’épendymo-
mes et de gliomes. Dans le diagnostic
de tumeurs intramédullaires, I''lRM est
'examen de choix en raison de sa sen-
sibilité. En séquence pondérée T1 spin
écho, on retrouve parfois un aspect bos-
selé de la moelle, souvent étendu, en
raison de I'cedeme périlésionnel asso-
cié. En séquence pondérée T2 spin
écho, la lésion se présente sous la
forme d’'un iso ou d’'un hypersignal en
rapport avec la tumeur et I'cedeme
sous-jacent. Cet hypersignal est géné-
ralement étendu a plusieurs métame-
res. En séquence pondérée T1 apres in-
jection de Gadolinium, on retrouve une
prise de contraste précoce souvent no-
dulaire et homogene, parfois en anneau
(centre nécrotique). La prise de
contraste est intense dans plus de la
moitié des cas. L'injection permet éga-
lement de bien délimiter la tumeur de
'oedeme et éventuellement de mettre
en évidence une localisation lepto-mé-
ningée associée, ('un n’éliminant pas
lautre, I'association ayant déja été dé-
crite par Crasto et al.) (5). Sur le plan
clinique, ces lésions donnent le plus
souvent un tableau de myélopathie su-
baigué avec déficit sensitivo-moteur
dont l'évolution est rapidement fatale
(8).

L’analyse du liquide céphalo-rachidien
(LCR), contrairement au cas des métas-
tases méningées, ne retrouve pas de
cellule tumorale. Dans notre cas, le ca-
ractére étagé des lésions intramédullai-
res, la présence d’'images suspectes in-
tracérébrales (non vues au scanner), et
'antécédent de maladie de Peutz-Je-
ghers ont fait évoquer I'origine métasta-
tique des Iésions.

Post et al. (6), sur une série de 12 pa-
tients atteints de métastases intra-mé-
dullaires, ont retrouvé, chez 3 patients,
la présence de métastases intracéré-
brales (intra-parenchymateuse et sous-
arachnoidiennes) visualisées les 3 fois
par une IRM et par TDM dans seule-
ment 2 cas. Ceci confirme la supériorité
de 'lRM dans la dépistage des localisa-
tions secondaires intracérébrales. La
myélographie et/ou le myéloscanner
montrent des signes indirects (9) avec,
au mieux, une déformation nodulaire de
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la moelle qui peut prendre un aspect fu-
siforme. Les lésions sont souvent uni-
ques et volontiers a centre nécrotique
dans le cas de métastases non neuro-
génes (6, 8), alors gu’en cas de métas-
tases neurogénes l'aspect serait plutét
celui de nodules de tailles variables (6).
L’association cavité syringomyélique-tu-
meur médullaire primitive est retrouvée
dans 25 a 57,7 % des cas. La tumeur
primitive la plus souvent associée a une
cavité hydro-syringomyélique est I'hé-
mangioblatome.  Viennent  ensuite
I'épendymome puis les tumeurs de la
voie gliale bénignes (astrocytomes) ou
malignes (glioblastomes) (3).

Les kystes syringomyéliques associés a
une métastase intra-médullaire sont ex-
ceptionnels : 4 cas décrits en 30 ans (1,
10, 11). En 1997, Crasto et al. (5), sur
une étude menée de 1990 a 1995, ont
trouvé 26 métastases intramédullaires
de cancers non neurogenes chez 18 pa-
tients, sans cavité syringomyélique asso-
ciée. Foster (11) rapporte deux cas prou-
vés chirurgicalement : I'un exploré par
myéloscanner et I'autre par IRM qui ne
retrouvait qu’une Iésion kystique sans lé-
sion tumorale associée. |l s’agissait d’'un
adénocarcinome colique dans un cas et
d’un adénocarcinome mammaire dans
Pautre. L’évolution clinique était de
6 mois en moyenne avant la chirurgie.
Deux mécanismes, intriqués, sont a l'ori-
gine des cavités syringomyéliques (4,
12) : interruption du flux de LCR par obs-
tacle tumoral ; transsudation ou exsuda-
tion de liquide par les vaisseaux tumo-
raux ou la tumeur elle-méme. Ces
cavités syringomyéliques sont a distin-
guer des kystes intra-tumoraux dont la
sémiologie en IRM est la suivante : bords
nets, signal hétérogéne et prise de
contraste des parois alors que le signal
des cavités syringomyéliques est homo-
géne sans prise de contraste. Notons
également l'intérét de 'immuno-histochi-
mie : la positivité au GFAP (Glial Fi-
brillary Acidic Proteine) dans les cellules
néoplasiques serait en faveur d'un
gliome, bien gu’une réaction négative
n’exclut pas formellement le diagnostic
de tumeur primitive. Comme autre dia-
gnostic différentiel des métastases intra-
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médullaires, il convient de citer la myélo-
pathie nécrosante paranéoplasique (13).
Pour la plupart des auteurs (4, 13-15) la
radiothérapie (souvent associée a une
corticothérapie) semble étre le traite-
ment préférentiel méme s'’il n'est que
palliatif. Pour Winkelmann et al. (13), la
chirurgie n’a pas fait ses preuves sauf
chez des patients sélectionnés Iésion
unique et encapsulée, le primitif étant
contrélé. Pour d’autres (1, 16), la pré-
sence d’'une cavité syringomyélique se-
rait une indication chirurgicale du fait du
caractere plus facilement résécable de
la tumeur. Enfin, l'efficacité d’'une chi-
miothérapie systémique ou locale est
discutée (17). Quoiqu’il en soit, le pro-
nostic reste mauvais : 80 % de mortalité
a 3 mois aprés la survenue des pre-
miers symptomes (9).

CONCLUSION

Bien qu’exceptionnelle, I'association
métastase intramédullaire — cavité sy-
ringomyélique existe et doit étre évo-
quée chez un patient présentant un
tableau clinique de myélopathie su-
baigué avec en imagerie une moelle
kystique associée a des lésions pre-
nant le contraste.

La connaissance d’un primitif rend ce
diagnostic plus aisé.

L’IRM retrouvant ces lésions intra-mé-
dullaires, conditionne la prise en charge
diagnostique (recherche d'un primitif in-
connu : le plus souvent, néoplasie pul-
monaire ou mammaire), et un traitement
précoce de ces métastases le plus sou-
vent par radiothérapie.
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DUPLICATION DIGESTIVE MULTIPLE :
A PROPOS D’UN CAS NEONATAL

L Noél (1), F Becmeur (2), C Jacques (1), B Langer (3), L Marcellin (4), JL Dietemann (1) et D Christrnann (1)

Multiple Gl tract duplication cysts: a case report in a newborn

We report the case of newborn with multiple Gl tract duplication cysts. Prenatal diagnosis was that of duodenal stenosis. A
complete screening for polymalformative syndrome is required in the neonatal period and the authors insist on the impor-
tance of US and color Doppler US imaging.

Key words: Multiple alimentary tract duplications. Ultrasonography.

Les auteurs décrivent un cas de duplication digestive multiple chez un nouveau-né. Le diagnostic anténatal posé était celui

de sténose duodénale. L'analyse de la lésion a la naissance a l'aide de I'échographie couplée au Doppler a permis de
diagnostiquer la présence de trois duplications digestives.

Mots-clés : Duplications digestives multiples. Echographie.

ABSTRACT

J Radiol 2001;82:676-8
RESUME
INTRODUCTION

Les duplications digestives (DD) sont
des malformations congénitales rares.
Leur incidence varie de 0,1 a 0,3 % de
'ensemble des malformations (1).

s’agit de malformations sphériques ou
allongées, creuses, comportant une pa-
roi musculaire lisse et délimitée par une
membrane muqueuse, qui reproduit
'une des muqueuses du tube digestif.
Les duplications communicantes (15 %
des cas) ou non peuvent se rencontrer
depuis la base de la langue jusqu’a
'anus. La localisation la plus fréquente
est l'intestin gréle. Environ 7 % des du-
plications digestives sont multiples (2).
Nous rapportons le cas de trois duplica-
tions digestives chez un nouveau-né.

OBSERVATION

Une échographie effectuée a 28 semai-
nes d'aménorrhée chez une femme de
20 ans nullipare et primigeste met en évi-
dence une formation anéchogéne intra-
abdominale mesurant 1,2cm x 3,7 cm
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(2) Service de Chirurgie Infantile, (3) Service de Gy-
nécologie-Obstetrique I, (4) Service d’Anatomo-
Pathologie, Hopitaux Universitaires de Strasbourg,
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Strasbourg Cedex.

Correspondance : D Christmann

Fig. 1 : Echographie anténatale (coupe
transverse de I'abdomen du feetus).

Aspect de double bulle faisant évoquer le
diagnostic d’atrésie duodénale. Notez que
la paroi de M1 n’est pas individualisable.

Fig. 1: Prenatal ultrasound examination
(transverse scan of the fetal abdomen).
double anechoic bubble sign suggesting
duodenal atresia.

(fig. 1). Elle présente un aspect de dou-
ble bulle et fait évoquer le diagnostic de
sténose duodénale. Un caryotype par
amniocentese est normal 46 XY. L’en-
fant nait par voie basse, a terme avec
un poids de 3 100 grammes.

A 1 jour de vie, la radiographie de I'ab-
domen de face ne retrouve pas I'aspect
en double bulle mais objective une aéra-
tion digestive du gréle qui apparait refou-
Iée vers la gauche (fig. 2). L’échographie
abdominale montre trois formations ané-
chogénes de forme variable, kystiques.
La plus volumineuse (M1) est située
dans le flanc droit et fait Iégerement em-

I’abdomen

Fig. 2 : Radiographie de
sans préparation de face.
Masse de tonalité hydrique non calcifiée
du flanc droit refoulant les structures di-
gestives vers le bas et la gauche.

Fig. 2: Plain film of abdomen showing a
mass with fluid density in the right
flank.

preinte sur le pdle inférieur du rein droit.
Elle mesure 36 x 26 mm. Une autre ar-
rondie (M2) est située un peu en des-
sous de la précédente et mesure
12 x 11 mm. La troisieme (M3) se situe
au-dessus du déme vésical dans le flanc
droit, présente une forme de virgule et
mesure 23 x 15 mm. Ces lésions pré-
sentent une paroi mesurant 3 mm et
composée d’'une couche interne écho-
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Fig. 3 : Coupes échographiques longitudinales du flanc droit (a-c) montrant trois for-
mations (M1, M2, M3) d’allure liquidienne contenant de fins échos mobiles et présentant
une paroi. La formation la plus basse (M3) présente un aspect en virgule. Echographie
Doppler couleur (d) de M1 montrant la vascularisation pariétale (fleche).

Fig. 3: Abdominal ultrasound (sagittal images) showing three anechoic masses
(M1, M2, M3) with fluid content and a wall. On color Doppler (d), the vascularization
of the intestinal wall of M1 is well seen (arrow).

Fig. 4 : Transit oesogastroduodénal montrant une empreinte sur le cadre duodénal
par la masse la plus haute (M1) au temps précoce. (a) Au temps tardif (b), le caractere
non communicant est objectivé par 'absence de remplissage par le produit de contraste.

Fig. 4: UGI study showing mass effect from the highest mass (M1) on the inner wall
of the duodenum. (a) On a subsequent image (b), there is no opacification of the three
masses.

Fig. 5 : IRM. Coupe coronale pondérée T2
HASTE (TR/TE = 3640/138 msec) préci-
sant en préopératoire la topographie res-
pective des trois lIésions (M1, M2, M3).

Fig. 5: MRI. Coronal T2 weighted HASTE
images (TR/TE=3640/138msec). showing
the three masses preoperatively (M1, M2,
M3)
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géne et d’'une couche hypoéchogéne ex-
terne. Cette paroi est vascularisée au
Doppler couleur au niveau de sa couche
interne (fig. 3). Il n’existe pas d’épanche-
ment liquidien intrapéritonéal et le reste
de 'examen échographique est normal.
Au 4° jour de vie, un transit baryté mon-
tre trois empreintes extrinséques sur le
tube digestif. L’'une se fait sur la partie
interne du cadre duodénal et les deux
autres sur le cblon ascendant et le cae-
cum. |l n’existe pas de remplissage des
structures kystiques par le produit de
contraste, méme a un temps tardif
(fig. 4). Une échographie de controle
réalisée le méme jour met en évidence
une augmentation de taille des 3 lésions
et un minime épanchement liquidien in-
trapéritonéal. Une IRM au 6° jour de vie
précise la topographie exacte de ces
3 Iésions. Elles présentent le méme as-
pect et apparaissent hypointenses en
T1 et hyperintenses en T2 limitées par
un fin liseré hypointense en T2 (fig. 5).
L’enfant est opéré au 8° jour de vie. L’opé-
ration chirurgicale révéle une premiére
masse prépancréatique piriforme chevau-
chant le deuxieme duodénum. Deux
autres masses sont situées dans le mé-
socdlon droit. L'une présente un aspect
en virgule et se localise au niveau du bord
mésentérique et 'autre au-dessus de la
précédente, localisée sur le bord antimé-
sentérique est sessile (fig. 6). Ainsi, 'opé-
ration révéle la présence de deux DD co-
liqgues et d’'une troisieme probablement
intestinale gréle. Une résection de ces du-
plications sans résection de l'intestin est
réalisée. Aucune autre anomalie n’est si-
gnalée et les suites sont simples.
L’examen histologique révéle au niveau
des trois Iésions la présence d’un revé-
tement cubique unistratifié et quelques
récessus glandulaires muqueux repo-
sant sur une tunique musculeuse lisse.
Ainsi, il confirme le diagnostic de trois
DD intestinales.

DISCUSSION

Les duplications digestives sont le plus
souvent diagnostiquées chez le nou-
veau-né ou durant la premiere année de
vie. On rapporte également de nom-
breux cas découverts tardivement a
'age adulte (3-5). La symptomatologie
varie suivant la taille, la localisation et la
variété anatomique. Les duplications au
niveau abdominal peuvent se manifes-
ter par des douleurs, une occlusion, une
hémorragie intrakystique, une abcéda-
tion, une perforation (6-9) ou étre dé-
couvertes fortuitement, souvent en
anténatal. Enfin, il faut évoquer ce dia-
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Fig. 6 : Aspect macroscopique peropé-
ratoire des trois masses (M1, M2, M3).

Fig. 6: Peroperative gross appearance
showing the three well defined masses
(M1, M2, M3).

gnostic devant une masse abdominale
palpable chez le nouveau-né.

Ces duplications sont généralement uni-
ques mais elles peuvent étre multiples
(10-13). En rapportant plusieurs études,
Macpherson trouve un taux de 7 % de
duplications multiples (2). Les duplica-
tions multiples rapportées sont en fait
doubles. L’association d’'une duplication
de l'oesophage et de l'intestin gréle est
la plus classique.

Notre observation concerne la décou-
verte de trois localisations abdominales.
L’une sous-péritonéale est prépancréati-
que et les deux autres sont coliques. La
présence de trois duplications digestives
a notre connaissance n’a jamais été rap-
portée. Le diagnostic de DD est actuelle-
ment évoqué par une échographie anté-
natale (1). Mais le caractére multiple des
DD rend ce diagnostic plus difficile en an-
ténatal. Dans notre observation, I'hypo-
thése d'une atrésie ou d’'un diaphragme
duodénal avait été évoquée a I'échogra-
phie prénatale. A la naissance, 'ASP
peut redresser ce diagnostic, en mettant
en évidence une aération normale voire
refoulée du tube digestif. L’échographie
abdominale montre une image kystique
de forme et de taille variable transsonique
a paroi fine uni ou biloculée avec un ren-
forcement postérieur d'intensité variable.
Dans les DD non communicantes, la
masse est bordée de la structure diges-
tive porteuse. Lorsqu’il s’agit d’'une DD
communicante, la paroi peut apparaitre
discontinue en échographie et on peut
mettre en évidence la communication
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avec I'anse digestive satellite. Le contenu
du kyste peut étre échogene en cas de
duplication digestive compliquée (hémor-
ragie, infection), par stase ou sila DD est
communicante. Les formes kystiques
sont les plus fréquentes et seulement
10 % des formes sont tubulaires et de
diagnostic plus difficile. Une analyse fine
de la paroi du kyste, notamment par un
examen Doppler couleur est indispensa-
ble. Son aspect de paroi bien individuali-
sée sous forme d'une couche interne
échogene vascularisée et d'une couche
externe hypoéchogene est évocateur
mais non spécifique (14). La présence
d'une paroi et son analyse permet de
faire le diagnostic différentiel avec un
kyste simple de type mésentérique ou un
pseudokyste. L’échographie précise éga-
lement le siége, la dimension et les rap-
ports anatomiques de la duplication (15,
16). Les examens barytés comme le la-
vement ou le transit du gréle sont utiles
pour préciser si la DD est communicante
ou non par la réalisation de clichés tardifs.
Les formes non communicantes, comme
dans notre observation, sont les plus fré-
quentes et sont plus souvent situées sur
le jéjunum. Comme dans I'observation
rapportée dans cet article, I'alimentation
du nouveau-né peut provoquer une aug-
mentation de la taille de la DD et un épan-
chement intrapéritonéal.

Les principaux diagnostics différentiels
sont le kyste de I'ovaire chez la fille, le
lymphangiome kystique, un faux kyste
du cholédoque, un kyste de l'ouraque
ou encore plus rarement un kyste pan-
créatique malformatif (2, 16). Dans une
trés rare localisation rétropéritonéale, il
faut évoquer un hématome de la surré-
nale ou un neuroblastome kystique (17).
Dans environ 15 % des cas, il s’associe
aux duplications des malformations ver-
tébrales (hémivertebre, spina bifida) ou
pulmonaires (1, 18).

CONCLUSION

La présence de duplications digestives
multiples est particulierement rare chez
lenfant et son diagnostic anténatal est
plus difficile. Afin d'effectuer une bonne
prise en charge néonatale, notamment
chirurgicale, I'échographie couplée au
Doppler contribue grandement au dia-
gnostic et au bilan néonatal. Son but est
d’évoquer le diagnostic, de localiser préci-
sément ces lésions, d’évaluer leur nom-
bre, leur taille et de dépister une éventuelle
complication. En bilan préopératoire, les
examens complémentaires tels que le
transit baryté ou I'lRM permettent de pré-
ciser leur topographie et une éventuelle
communication avec le tube digestif.
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HEMATOMEﬁOUS-CAPSULAIRE DU FOIE ET GROSSESSE

A PROPOS DE 4 OBSERVATIONS

M Mahi, M Chellaoui, | Nassar, L Chat, D Alami, F Achdaban, A Najid et H Benamour-Ammar

ABSTRACT

RESUME

Subcapsular hematoma of liver during pregnancy. A report of 4 cases.

A Subcapsular hematoma of the liver is a rare but very serious complication of pregnancy. Diagnosis is confirmed at imag-
ing (Ultrasound, CT, MRI) since clinical symptoms are not specific and biological signs have a delayed manifestation.

The management of this complication depends on the integrity or rupture of Glisson’s capsule.

We report the cases of 4 patients and review of the literature.

Key words: Subcapsular hematoma. Liver. Pregnancy. Imaging.
J Radiol 2001,82:679-82
L’hématome sous-capsulaire du foie est une complication rare mais gravissime de la grossesse. Devant une symptomato-

logie clinique souvent non spécifique et un tableau biologique retardé, son diagnostic est basé essentiellement sur les
moyens de I'imagerie (échographie, TDM, IRM). Son traitement est fonction de I'intégrité ou non de la capsule de Glisson.

Les auteurs rapportent les observations de 4 patientes avec revue de la littérature.

Mots-clés : Hématome sous-capsulaire. Foie. Grossesse. Imagerie.

INTRODUCTION

L’hématome sous-capsulaire du foie
(HSF) est une complication rare et gra-
vissime au cours de la prééclampsie (1).
Il survient dans un tableau clinique rela-
tivement stéréotypé, mais non spécifi-
que, ce qui souvent entraine un retard
du diagnostic (1). Sa rupture secondaire
est 'une des plus graves complications
obstétricales (1, 2) : la mortalité mater-
nelle est de 50 a 75 %, celle du foetus
est de 60 a 80 % (2). L'objectif de ce tra-
vail est de mettre en relief l'intérét de
I’échographie et du scanner pour un dia-
gnostic précoce au stade de non rup-
ture, condition sine qua non d’un bon
pronostic.

OBSERVATION N° 1

Madame S., 4gée de 39 ans, V geste,
IV pare, consulte a 37 semaines
d’aménorrhée pour un syndrome dou-
loureux abdominal a maximum au ni-
veau de I'hypochondre droit d’appari-
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tion progressive depuis une semaine,
associé a des céphalées et des nau-
sées. L’'examen a I'admission trouve
une patiente en bon état général,
ayant une tension artérielle de 200/
120 mmHg, une albuminurie a ++++
au labstix et une légére sensibilité de
’lhypochondre droit a la palpation.
L’échographie abdominale (fig. 1)
montre une importante formation hy-
poéchogéne, et hétérogéne compri-
mant le parenchyme hépatique adja-
cent, sans épanchement liquidien
intrapéritonéal, faisant évoquer le dia-
gnostic d’'un HSF non rompu. Sur le
plan obstétrical, la grossesse est tou-
jours évolutive. Une TDM abdominale
(fig. 2) réalisée apres ingestion des
hydrosolubles iodés et injection intra-
veineuse de produit de contraste en
coupes axiales avec reconstructions
sagittales et coronales montre une for-
mation franchement hypodense, bien
limitée, biconvexe, tassant le paren-
chyme hépatique, confirmant ainsi les
données échographiques.

En dehors d’une discrete cytolyse hé-
patique (ASAT = 90 Ul/l), le bilan bio-
logique est normal. La patiente est
mise sous traitement antihyperten-
seur avec réalisation d'une césa-
rienne, en urgence donnant nais-
sance a un nouveau-né bien portant.
L’HSF est respecté. L’évolution est fa-
vorable aussi bien sur le plan mater-
nel que feetal.

Fig. 1 : L’examen échographique montre
un hématome sous-capsulaire du foie
comprimant le parenchyme adjacent.

Fig. 1: Abdominal ultrasound shows a
subcapsular hematoma of the liver.

Fig. 2 : L’examen tomodensitométrique
montre un hématome sous-capsulaire
du lobe droit du foie.

Fig. 2: Abdominal computed tomogra-
phy shows a subcapsular hematoma in
the right lobe of the liver.
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OBSERVATION N° 2

Madame M., 4gée de 37 ans, Il geste,
Il pare, consulte a 34 semaines d’amé-
norrhée pour des douleurs de I'hypo-
chondre droit, des céphalées et des vo-
missements. L’examen clinique
retrouve une patiente agitée avec une
tension artérielle a 220/110 mmHg,
+++ d’albumine dans les urines, et une
hypertonie utérine conduisant a une
césarienne en urgence amenant un
mort-né macéré. Deux jours plus tard,
on note l'apparition d’'une distension
abdominale et des signes de choc avec
une tension artérielle de 70/30 mmHg.
L’échographie abdominale réalisée en
urgence objective une formation hy-
poéchogéne périhépatique avec un
épanchement liquidien péritonéal, té-
moignant d’'un HSF rompu. Ces don-
nées sont confirmées par la TDM ab-
dominale (fig. 3). Le bilan biologique
objective une anémie a 8g/l, une
thrombopénie a 46 000 éléments/mm?,
un taux de prothrombine a 25 % et une
cytolyse hépatique (ALAT =525 Ul/,
ASAT = 410 Ul/l). L’attitude thérapeuti-
que a consisté en une réanimation
préopératoire avec stabilisation de
I’état hémodynamique et une laparoto-
mie avec évacuation de 2 litres de sang
et une hémostase hépatique. La pa-
tiente est sortie 25 jours aprés son ad-
mission.

OBSERVATION N° 3

Patiente de 31 ans, lll geste, Il pare
ayant des antécédents de mort feetale
in utero dans un contexte d’hyperten-
sion artérielle gravidique, consulte a
36 semaines d’aménorrhée pour un
syndrome douloureux abdominal avec
des céphalées et des nausées. L'exa-
men clinique révéle une tension arté-
rielle & 180/110 mmHg et une albuminu-
rie a +++. L’échographie obstétricale
montre une grossesse arrétée. La pa-
tiente est mise sous traitement antihy-
pertenseur avec activation du travail
aboutissant a un mort-né macéré. Vingt-
quatre heures plus tard, la patiente ac-
cuse toujours des douleurs abdomina-
les et une instabilité hémodynamique
obligeant I'obstétricien a intervenir. L'ex-
ploration chirurgicale montre une cavité
péritonéale pleine de sang, ayant
comme origine un HSF rompu. Une su-
ture hépatique d’hémostase et une éva-
cuation du sang sont réalisées. Un exa-
men TDM abdominal (fig. 4) montre la
régression de 'hématome. L’évolution a
moyen terme est favorable.
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Fig. 3 : La TDM abdominale objective un
hématome sous-capsulaire du foie as-
socié a un épanchement périsplénique.

Fig. 3: Abdominal CT shows a subcap-
sular hematoma of the liver and hemo-
peritoneum.

Fig. 4 : TDM abdominale montrant la
régression de ’hématome.

Fig. 4: Abdominal CT demonstrates a
small perihepatic hematoma.

OBSERVATION N° 4

Madame B., agée de 30 ans, V geste,
Il pare, ayant des antécédents de mort
foetale in utero, consulte a 31 semaines
d’aménorrhée pour une abolition des
mouvements foetaux associée a des
douleurs épigastriques et des vomisse-
ments. L’'examen a 'admission objective
une patiente en assez bon état général
ayant une tension artérielle de 190/
110 mmHg et ++++ d’albumine au labs-
tix. L'échographie obstétricale montre
une mort foetale in utero, poussant I'obs-
tétricien a entamer un traitement antihy-
pertenseur avec activation du travail ame-
nant un mort-né. L'’examen des délivres
objective un hématome rétroplacentaire.
Le post-partum immédiat est marqué par
exacerbation de la symptomatologie ab-
dominale, 'apparition des signes de choc
hypovolémique et 'augmentation du vo-
lume de 'abdomen a 'examen clinique.
L’échographie abdominale découvre un
HSF avec un épanchement liquidien pé-
ritonéal témoignant de sa rupture. Le bi-

lan biologique est perturbé avec une
anémie a 8 g/l et un taux de prothrom-
bine moins de 10 %. Des mesures de
réanimation sont entreprises avant l'in-
tervention chirurgicale qui a permis I'éva-
cuation de 400 ml de sang et une ligature
de 'artére hépatique droite associée a un
packing par le grand épiploon. Quinze
heures plus tard, la patiente est décédée
dans un tableau d’insuffisance hépato-
cellulaire grave.

DISCUSSION

Prés de 200 cas d’'HSF ont été décrits
dans la littérature depuis la description
princeps par Abercrombie en 1844 (1, 3).
C’est une complication rare de la gros-
sesse (1/45000), souvent révélatrice
d’une toxémie gravidique (4).
Survenant le plus souvent chez la mul-
tipare agée de plus de 30 ans, 'HSF se
voit dans 50 % des cas apres 36 semai-
nes d’aménorrhée. Dans 85 % des ob-
servations, il se révéle avant le travail et
dans 15 % des cas dans le post-partum
immédiat (1).

En dehors de la prééclampsie, 'HSF
peut survenir lors d’'un traumatisme di-
rect ou sur une lésion focale hépatique
préexistante (hémangiome, adénome,
hyperplasie nodulaire focale) (2).
L’hématome intéresse plus fréquem-
ment le lobe droit (75 % des cas), le
lobe gauche dans 14 % et les deux lo-
bes dans 11 % des cas (2).

Sur le plan clinique, on peut distinguer
le tableau de 'HSF non rompu et celui
de 'hématome rompu (1) :

— I’'hématome non rompu correspond a
un tableau de prééclampsie plus ou
moins sévere, associé a un syndrome
douloureux abdominal épigastrique et/
ou de I'hypochondre droit. Il s’y associe
souvent des signes peu spécifiques tels
que des céphalées, des nausées voire
des vomissements qui peuvent retarder
le diagnostic (1)...

— I'hématome rompu réalise un ta-
bleau d’'urgence abdominale avec ag-
gravation du syndrome douleureux
abdominal et 'association d'un état de
choc hypovolémique (1-3).

Malgré son aspect stéréotypé, la non
spécificité du tableau clinique entraine
souvent un retard diagnostique préjudi-
ciable aux patientes (3). Ce diagnostic
doit étre évoqué tout au long de la gros-
sesse et dans le post-partum immédiat,
et au moindre doute la réalisation d’un
bilan radiologique (échographie, scan-
ner) s’avére nécessaire.

Sur le plan physiopathologique, deux
théories sont avancées, mais sont en
fait complémentaires (5).
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En effet, la prééclampsie s’accompagne
de phénomenes de coagulation intra-
vasculaire disséminés a I'origine de dé-
pbts de fibrine dans les capillaires sinu-
soides et dans les artérioles hépatiques,
aboutissant a une nécrose périportale,
puis secondairement a une nécrose hé-
morragique multifocale (1-3).

Par ailleurs, du fait de I'ischémie utéro-
placentaire, la libération d’angiotensine
induite par la sécrétion d’une substance
rénine-like, va étre a l'origine d’'un va-
sospasme artériel, amorgant ainsi un
cercle vicieux pathogénique (1).
Secondairement, la coalescence des
foyers de nécrose hémorragique multi-
focale sera a [lorigine de I'HSF non
rompu (1, 2). Cet hématome pourra se
rompre secondairement soit spontané-
ment du fait de la mise en tension de la
capsule de Glisson, soit du fait des
contractions utérines, convulsions, vo-
missements (6) ou microtraumatismes
souvent inconnus de la patiente (1, 2).
Sur le plan biologique, il n’existe pas de
signes spécifiques. En dehors, des stig-
mates biologiques de la toxémie gravi-
dique (albuminurie, hyperuricémie, trou-
bles de la crase sanguine) (7, 8), le foie
toxémique se caractérise par I'associa-
tion d'une hémolyse, d’une thrombopé-
nie et d'une cytolyse. Cette association
est encore retrouvée sous l'acronyme
évocateur de HELLP syndrome (hemo-
lysis, elevated, liver enzymes, low pla-
telet count), décrit pour la premiere fois
par Weinstein en 1982 (9), mais sans
quantification précise de ces différents
éléments. C’est en 1990 que Sibai (10)
propose une définition précise avec
thrombopénie inférieure a 100 000 pla-
quettes/ml, une augmentation des tran-
saminases supérieure a 70 U/l ; I'hé-
molyse est affirmée par la présence de
schizocytes ; I'élévation de la bilirubine
totale au-dessus de 1,2 mg/ml ou une
augmentation des LDH supérieure a
600 UI/I (1).

A noter que les signes cliniques et les
Iésions hépatiques peuvent précéder
toutes modifications biologiques. Ceci
souligne d’autant plus I'intérét de I'ima-
gerie médicale comme aide au diagnos-
tic (3, 8).

Dans un contexte d’urgence, I'échogra-
phie hépatique s'impose comme l'exa-
men indispensable au diagnostic. Ano-
dine pour le feetus, rapidement et
facilement réalisable, elle permet de
confirmer la présence d’'un hématome
hépatique sous forme de formation hé-
térogéne hypoéchogéne par rapport au
reste du parenchyme (2, 6, 11) et de
suspecter déja une fissure en cas
d’épanchement intrapéritonéal associé
(12, 13). Il s’agit, par ailleurs, d’'un exa-
men aisément renouvelable, fait capital
dans le suivi de ces patientes aprés
abstention chirurgicale (3).
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Pour Manas (2, 14), le scanner est plus
fiable et donne des renseignements
plus précis que I'échographie. Il a main-
tenant fait la preuve de son efficacité
tant dans la détection de I'’hémopéri-
toine que dans la mise en évidence des
Iésions hépatiques. L'examen doit cou-
vrir 'ensemble de la cavité abdomino-
pelvienne depuis les sommets des cou-
poles diaphragmatiques jusqu’au cul-de-
sac de douglas. Il comporte des coupes
sans et apres injection intraveineuse de
produit de contraste pour ne pas dé-
masquer les hématomes frais, sponta-
nément hyperdenses, mais plus ou
moins isodenses par rapport au paren-
chyme hépatique apres injection des
contrastes iodés. L’examen TDM per-
met une délimitation parfaite de 'héma-
tome qui apparait comme une zone
hypo, iso ou hyperdense entourée d’un
halo hypodense déformant les contours
hépatiques (2).

L’imagerie par résonance magnétique,
actuellement en cours d’évaluation,
aura vraisemblablement dans l'avenir
sa place dans ce type de pathologie,
d’autant plus qu’elle n’est pas irradiante.
Elle n’a pas d’'intérét dans un contexte
d’urgence, mais peut s’avérer utile dans
la détection secondaire d’éventuelles Ié-
sions causales (2, 3, 15). Sa réalisation
ne doit pas retarder 'action thérapeuti-
que chez ces patientes.

La conduite a tenir devant un HSF dé-
pend de l'intégrité ou non de la capsule
de Glisson (1).

La réanimation pré, per et post-
opératoire vise a corriger I'nypertension
artérielle, I'hypovolémie, le collapsus
éventuel et les altérations de la coagu-
lation (2).

Le premier temps opératoire est tou-
jours I'extraction foetale par césarienne.
Seule celle-ci permet de stopper I'évo-
lution des lésions hépatiques liées a la
prééclampsie et au HELLP syndrome
(1).

— En cas d'intégrité de la capsule, la
plupart des auteurs sont d’accord sur :
L’abstention chirurgicale au niveau hé-
patique, la stabilisation de la tension ar-
térielle afin d’éviter les pics tensionnels
pouvant entrainer une rupture secon-
daire et une surveillance clinique et sur-
tout radiologique (scanners répétés) de
la régression spontanée de I’hématome
(1-3).

L’attitude interventionniste entrainerait
de nombreuses complications qui ag-
graveraient le pronostic maternel (2).
Manas, en 1985, qui a préconisé le pre-
mier cette attitude conservatrice, rap-
porte 100 % de survie maternelle et
85 % de survie foetale a propos de 7 cas
d’HSF non rompu (1-3).

— En cas de rupture de la capsule de
Glisson, l'intervention au niveau hépati-
que est indispensable (2, 3, 16). Apres
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évacuation de 'hématome, I'hémostase
est obtenue par des moyens aussi
conservateurs que possible (coagulation
au bistouri, apposition de la colle biologi-
que ou de compresses de collagéne, su-
ture des éléments portaux ou sus-
hépatiques béants), mais en cas d’échec
des gestes de résection limitée sont a
envisager (2). Un cas de transplantation
hépatique a été rapporté apres rupture
spontanée d’'un HSF (17). Des succes
d’embolisation de l'artere hépatique ont
aussi été rapportés (18, 19). Cette mé-
thode pourrait étre utilisée en premiere
intention en cas d’'HSF rompu, si ’hémo-
dynamique du malade le permet, ce qui
est rarement le cas. Elle pourrait égale-
ment s’intégrer dans la surveillance d'un
hématome non rompu en l'absence de
régression spontanée ou devant I'appa-
rition de signes de choc (1).

CONCLUSION

Le diagnostic d’HSF doit étre évoqué
chez toute parturiente présentant une
douleur de I'hypochondre droit et/ou de
I'épigastre dans un contexte de préé-
clampsie. L’échographie hépatique est
'examen de choix pour confirmer le dia-
gnostic en urgence et devrait faire partie
de la surveillance de toute prééclampsie
sévere ou HELLP syndrome. Seule
cette démarche permetira de faire un
diagnostic précoce au stade infraclini-
que et de prendre des mesures préven-
tives pour éviter la rupture de cet héma-
tome, condition sine qua non pour
améliorer le pronostic materno-feetal de
la maladie.

La conduite a tenir devant un HSF dé-
pend de l'intégrité ou non de la capsule
de Glisson. L’abstention chirurgicale
vis-a-vis de la lésion hépatique est re-
commandée par la plupart des auteurs.
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OBSERVATION

Une enfant agée de 6 ans est hospitali-
sée pour métrorragies apparues depuis
une quinzaine de jours et poussée
mammaire bilatérale. Elle n’a aucun an-
técédent particulier et aucune prise mé-
dicamenteuse n’est signalée. L'examen
clinique confirme la présence d’un bour-

Fig. 1 : Echographie, coupe axiale sur le pelvis.
Fig. 1: US, female pelvis in axial plane.

geon mammaire bilatéral, une avance
staturo-pondérale a + 2 DS. Il n’est pas
objectivé de signe de virilisation ou de
tache café au lait. La palpation abdomi-
nale et thyroidienne est normale.

La radiographie du poignet et de la main
gauche montre un &ge osseux normal a
6 ans (méthode de Greulich et Pyle).
Le test au LHRH montre une LH effon-
drée (inférieure a 0,2 U/l) non stimulable

et une FSH basse (inférieure a 0,5 U/l)
non stimulable.

Le taux sérique d'cestradiol est élevé
(environ 300 pmol/L).

Une échographie pelvienne (fig. 1) et
une IRM pelvienne (fig. 2 a 4) sont réa-
lisées.

Quel est votre diagnostic ?

Fig. 2 : IRM, coupe axiale sans injection en ES T1 (450/14).

Fig. 2: MRI, non contrast axial SE T1-weighted (450/14)

image.

Fig. 3 : IRM, coupe sagittale en T2 TSE (4533/128).
Fig. 3: MRI, sagittal TSE T2-weighted (4533/128).

Fig. 4 : IRM, coupe coronale en T2 TSE (5244/128).
Fig. 4: MRI, coronal TSE T2 weighted (5244/128) image.
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DIAGNQOSTIC

Tumeur ovarienne de la granulosa
révélée par une pseudopuberté pré-
coce.

DESCRIPTION DES IMAGES

L’échographie pelvienne (fig. 1) montre
une masse anéchogene kystique de
40 mm de grand axe contenant des pe-
tites végétations tissulaires vasculari-
sées au Doppler.

L’IRM confirme une masse latéro-uté-
rine peu spécifique, a limites nettes,
sus-vésicale droite en hyposignal T1
(fig. 2) En T2 pondéré, I'analyse est plus
pertinente. En effet, le contenu liquidien
en net hypersignal T2 révéle la pré-
sence de végétations endokystiques en
hyposignal (fig. 3 a 4).

L’'utérus est modérément augmenté de
volume (35 mm de grand axe) et I'endo-
metre est épaissi compte tenu de I'dge

(fig.- 4)

Fig.1: Echographie, coupe axiale sur le pelvis.
Fig. 1: US, female pelvis in axial plane.

L’analyse macroscopique de la piece
opératoire confirme la nature kystique a
contour externe lisse, et, la présence de
végétations endokystiques. Le contenu
correspond a un liquide visqueux.
L’analyse microscopique réveéle la pré-
sence de cellules apparentées aux cel-
lules de la granulosa au sein de la paroi.

SYNTHESE

La clinique est en faveur d’une puberté
précoce (rappelons que le premier signe
pubertaire chez la fille est la poussée
mammaire qui apparait vers 11 ans et
demi en moyenne).

La biologie est essentielle dans la dé-
marche diagnostique. Le taux sérique
élevé d'cestradiol associé a des taux ef-
fondrés de LH et FSH non stimulables
au test de LHRH signe une cause péri-
phérique surrénalienne ou ovarienne ;
le terme de pseudopuberté précoce
(PPP) est alors consacré, car il n’y a pas
d’activation de I'axe hypothalamo-hypo-
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physo-gonadotrope comme dans les
causes centrales.

Dans notre observation, I'origine surré-
nalienne (corticosurrénalome) peut étre
écartée en l'absence de signe clinique
de sécrétion d’androgéne et de masse
surrénalienne a I'échographie.

En revanche, la présence d’'une masse
pelvienne oriente vers une tumeur ova-
rienne. Celles-ci représentent 1 a 3 %
des pubertés précoces de la fille (1). Le
couple échographie-IRM pelvienne per-
met de visualiser la tumeur et de recher-
cher des signes d’agressivité (carci-
nose, adénomégalies). L’histologie ne
peut étre affirmée que par I'étude ana-
tomopathologique de la piece opéra-
toire.

Les tumeurs de la granulosa (GCT) dé-
rivent des cellules entourant les follicu-
les, elles constituent la tumeur a sécré-
tion cestrogénique la plus fréquente (2,
3) et sont des causes classiques de
PPP. D’autres types de tumeurs a lori-
gine d'une PPP sont exceptionnelle-
ment rapportés : tumeurs a cellules de
Sertoli, tumeurs des cordons sexuels,
gynandroblastome. On peut ajouter cer-
tains kystes fonctionnels de ['ovaire

Fig. 2 : IRM, coupe axiale sans injection en ES T1 (450/14).

Fig. 2: MRI, non contrast axial SE T1-weighted (450/14)

image.

Fig. 3 : IRM, coupe sagittale en T2 TSE (4533/128).
Fig. 3: MRI, sagittal TSE T2-weighted (4533/128).

Fig. 4 : IRM, coupe coronale en T2 TSE (5244/128).
Fig. 4: MRI, coronal TSE T2 weighted (5244/128) image.
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(syndrome de Mac Cune-Albright et
syndrome de I'X fragile).

Citons également d’autres tumeurs ova-
riennes a 'origine d’'une PPP par sécré-
tion d’hCG : carcinome embryonnaire,
choriocarcinome et tumeurs germinales
mixtes (1).

Sur le plan anatomopathologique, deux
formes de GCT sont distinguées : adulte
GCT (4ge moyen 50-55 ans) et juvénile
GCT (4ge moyen de 13 ans).

La forme adulte est de loin la plus
commune puisqu’elle représente 95 %
de toutes les GCT et 5 a 10 % des tu-
meurs solides de I'ovaire (4). Les signes
d’hyper-cestrogénie peuvent se traduire
par des métrorragies, une hyperplasie
ou des polypes de I'endométre. L’asso-
ciation avec des cancers de 'endometre
est estimée a 3 a 25 % (5).

La forme juvénile est a I'origine de 10 %
des pubertés précoces (4).

Bien que rhistologie et le terrain diffe-
rent, 'aspect radiologique des deux for-
mes se rapproche et peut étre étudié de
fagcon commune (6). Dans la plupart des
cas, I'aspect est celui d’'une tumeur vo-
lumineuse kystique, multiloculaire avec
contingent tissulaire. Des hémorragies
intrakystiques sont souvent présentes.
Des tumeurs solides pures ou des kys-
tes uniloculaires sont également possi-
bles (7, 8).

L’échographie recherchera la présence
du contingent solide et les parois kysti-
ques épaisses et irrégulieres.

L’IRM visualise une masse pelvienne
unilatérale complexe, le caractere hé-
morragique des kystes (hypersignal en
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T1 pondéré) est assez évocateur du dia-
gnostic. Elle montre également I'épais-
sissement de 'endomeétre et laugmen-
tation de volume de l'utérus.

Le pronostic est corrélé a la taille de la
tumeur et a sa différenciation. Dans la
plupart des formes juvéniles, la tumeur
est confinée a 'ovaire et le taux de gué-
rison apres chirurgie est de 80 a 90 %.
La forme adulte a également un excel-
lent pronostic (90 % de survie a 5 ans
(5)), les récidives locales sont néan-
moins un peu plus fréquentes.

Une dissémination péritonéale ou des
métastases viscérales étant rarement
observées. Ces récurrences peuvent
survenir des dizaines d’années aprés
le diagnostic initial (8, 9). Un suivi pro-
longé des malades est, de ce fait, né-
cessaire.

CONCLUSION

La survenue d’une puberté précoce est
un événement rare. Devant un tableau
de puberté précoce, la biologie est es-
sentielle, puisqu’elle identifie I'origine
haute ou basse. Parmi ces derniéres,
les tumeurs de la granulosa se distin-
guent par leur fréquence. L’échogra-
phie pelvienne et 'lRM pelvienne per-
mettent d’identifier la masse et de
préciser son extension en phase préo-
pératoire. Le pronostic est en régle gé-
nérale bon.
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M Coumbaras (1), P Fossati (1), E Masméjean (2), Ph Denormandie (3) et E Schouman-Claeys (1)

OBSERVATION

Un patient de 45 ans, sportif (joueur de
tennis), droitier, consulte en chirurgie or-
thopédique pour douleurs chroniques
de I'épaule droite, sans notion de trau-
matisme déclenchant. On note dans les
antécédents des épisodes de luxations
récidivantes de I'épaule controlatérale,

Fig. 1 : Cliché standard de I’épaule droite.

Fig. 1: Plain radiograph of right shoulder.

aujourd’hui stable. Les douleurs, depuis
trois mois se majorent aprés chaque
match de tennis.

Cliniguement, on constate une amyotro-
phie évidente de la fosse sous-épineuse
et des signes d’instabilité postérieure de
I'épaule droite.

Les explorations radiologiques suivan-
tes sont a analyser :

— Cliché standard de I'épaule droite,
incidence de profil glénoidien (fig. 1).
— Arthro-scanner de [I'épaule droite
(fig. 2).

— Une imagerie par résonance magné-
tique (IRM) avec des coupes axiales et
sagittales dans les pondérations spin-
écho T1 et T2 (fig. 3a et b).

Quel est votre diagnostic ?

Fig. 2 : Arthro-scanner de I’épaule droite.

Fig. 2: CT arthrogram of the right shoulder.

Fig. 3 : Coupes IRM axiale T1 (a) et sagittale T2 (b).
Fig. 3: Right shoulder MRI. Axial weighted T1 (A) and sagittal T2 weighted images (B).

(1) Service de Radiologie, (2) Service de Chirurgie orthopédique, Groupe Hospitalier Bichat-Claude Bernard, 46, rue Henri Huchard, 75877 Paris Cedex 18,
(3) Service de Chirurgie orthopédique, Hopital Raymond Poincaré.
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DIAGNQOSTIC

Compression kystique du nerf supra-
scapulaire droit dans I’échancrure
spino-glénoidienne.

DESCRIPTION DES IMAGES

L’incidence en profil glénoidien montre
un pincement postérieur de l'interligne
articulaire gléno-huméral et une ostéo-
phytose postérieure de la gléne (fig. 1).

L’arthro-scanner d’épaule met en évi-
dence une chondropathie glénoi-
dienne postérieure (disparition du re-
vétement cartilagineux glénoidien) et
d’importantes Iésions du bourrelet glé-
noidien postérieur qui n'apparait plus
identifiable. Ces remaniements dégé-
nératifs s’intégrent dans des séquelles
d’instabilité postérieure d’épaule, sans
poche de luxation individualisable.
L’arthro-scanner met aussi en évi-
dence une formation hypodense bilo-
bée, effacant la graisse de I’échan-
crure spino-glénoidienne et formant
des encoches osseuses sur I'épine de
la scapula (fig. 2). Une opacification
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lente et progressive du kyste est obte-
nue (fig. 2)

L'IRM montre une masse bilobée, de
contours nets et réguliers et permet sa
caractérisation liquidienne (fig. 3a et b).
La localisation de cette formation appa-
rait plus précise en IRM, dans I'échan-
crure spino-glénoidienne, sur le trajet du
nerf supra-scapulaire (fig. 3a). Enfin,
'IRM évalue le degré datrophie des
muscles supra et infra-spinatus. Dans
cette observation, il existe une atrophie
isolée, sévere du muscle infra-spinatus.
Linfiltration graisseuse du muscle infra-
spinatus est caractérisée par des ban-
des en hypersignal sur les images pon-

Fig. 2 : Arthro-scanner de I’épaule droite.

Pincement majeur de linterligne postérieur gléno-huméral et
destruction du bourrelet glénoidien postérieur. Encoches os-
seuses sur la scapula en regard de I'échancrure spino-glénoi-
dienne traduisant la présence d’un kyste bilobé (fleches). L’'opa-
cification progressive du kyste est obtenue (fleche longue).

Fig. 1 : Cliché standard de I’épaule droite. Incidence en profil
glénoidien.

Pincement postérieur de linterligne gléno-huméral. Ostéophytose
postérieure de la gléne.

Fig. 1: Plain radiograph of right shoulder. Glenoid view.

Thinning of the posterior glenoid rim and bony spur formation. Fig. 2: CT arthrogram of the right shoulder.

Posterior glenohumeral cartilage is thinned. Severe posterior
glenoid labral tear is showed. Erosions of the scapula at the
glenoid notch in relation with a ganglion cyst is demonstrated
(arrows). Progressive opacification of the cyst is visualized
(long arrow).

Fig. 3 : Coupes IRM axiale T1 (a) et sagittale T2 (b).
a : Formation bilobée en hyposignal T1 (téte de fleche) développée sur le trajet du nerf supra-scapulaire (fleche).
b : L'extension postérieure du kyste, en hypersignal intense, est mis en évidence sur la coupe sagittale T2 (fleches).

Fig. 3: Right shoulder MRI. Axial weighted T1 (A) and sagittal T2 weighted images (B).
a : Multilobular cyst in low signal T1 (arrowhead) is demonstrated along the course of the suprascapular nerve (arrow).
b : The posterior extension of the cyst is shown on the sagittal T2 weighted image (arrows).
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dérées en T1 et dont le signal diminue
sur les images pondérées en T2. L'IRM
permet par ailleurs 'analyse des autres
éléments extra-articulaires tels que les
tendons, la trophicité des autres mus-
cles, les bourses péri-articulaire et le si-
gnal de l'os spongieux sous-chondral.
Tous ces éléments apparaissent nor-
maux dans cette observation.

SYNTHESE

L’atteinte du nerf supra-scapulaire par
compression, devant une douleur de
I'épaule est une entité connue mais sous-
estimée, évoquée souvent a un stade tar-
dif lorsque I'atrophie musculaire est déja
présente (1). Deux grands types de mé-
canismes peuvent entrainer des lésions
du nerf supra-scapulaire. La distension
du nerf s’observe lors de microtraumatis-
mes répétés, a son origine, sur le premier
tronc primaire supérieur, au cours de
mouvements alternés et répétitifs chez
les sujets sportifs qui lévent le bras
(joueurs de tennis, volleyeurs) (2). L’autre
mécanisme est compressif, le plus sou-
vent du fait d’'un kyste para-glénoidien (1,
3, 4), moins fréquemment d’'une adéno-
pathie (3, 5). Le kyste siege le plus sou-
vent dans [I'échancrure spino-glénoi-
dienne, entrainant une compression
distale du nerf et donc une amyotrophie
isolée du muscle infra-spinatus. La topo-
graphie Iésionnelle et I'étiologie nerveuse
de l'atrophie musculaire sont appréciées
par I'électromyogramme (EMG) (6). Dans
notre observation, 'TEMG mettait en évi-
dence une atteinte séveére, récente, évo-
lutive et isolée du muscle infra-spinatus.
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Plus rarement, il peut exister une com-
pression du nerf supra-scapulaire dans
I'échancrure sous-coracoidienne, provo-
quant alors I'atrophie des muscles supra
et infra-spinatus. L’association de kystes
spino-glénoidiens aux lésions du bourre-
let postérieur secondaires a linstabilité
gléno-humérale est trés fréquente et est
clairement établie par Tirman et al. (7) ou
100 % de la série des patients étudiés
(20 patients) présentaient a ''RM des lé-
sions du labrum. La formation du kyste
serait le résultat du passage du liquide ar-
ticulaire au travers d’'une zone de décol-
lement ou de fissuration du fibrocartilage
de la glene (7). L'arthro-scanner est un
examen d’excellente spécificité lorsque
l'opacification des kystes est obtenue
aprés injection intra-articulaire de produit
de contraste. Le résultat reste cependant
aléatoire, soit parce que le scanner est
réalisé trop précocement (kyste non en-
core opacifié), soit que la lésion est ex-
clue, ou de contenu trop épais génant la
pénétration du contraste. Dans notre ob-
servation, I'opacification du kyste était ob-
tenue, partiellement et tardivement.

Le traitement chirurgical consiste a la
décompression nerveuse par exérese
du kyste. L’aspiration du kyste guidée
par TDM est également proposée (3).
Cependant, le nombre insuffisant
d’étude et 'absence de recul ne permet
pas d’éliminer une possible récidive du
kyste par ces techniques.

CONCLUSION

Cette observation a pour but de rappeler
la nécessité d’évoquer le plus précoce-
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ment possible, avant le stade d’atrophie
musculaire, l'atteinte compressive du
nerf supra-scapulaire devant une dou-
leur mal systématisée de I'épaule chez
un patient jeune et sportif. Il souligne
aussi I'intérét de I''lRM dans le diagnos-
tic topographique (rapport avec le nerf),
la caractérisation des lésions (kystique)
et le retentissement musculaire du syn-
drome compressif.
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Intérét du scanner hélicoidal dans le
bilan des coliques néphrétiques.
Conséquences dosimétriques

E Abecidan, Y Petegnief, P Karilo-
Cohen, M Valero, G Boirie, Y Menu,
JP Laissy, E Schouman-Claeys
(Hbpital Bichat)

But. Déterminer l'intérét du scanner héli-
coidal sans injection dans le bilan des co-
liques néphrétiques en tenant compte de
I'estimation des doses regues aux organes
comparativement a 'ASP.

Méthode. Le scanner hélicoidal peut re-
présenter une alternative a la combinaison
échographie-ASP et/ou UIV. La dose déli-
vrée est un facteur déterminant pour éta-
blir le rapport efficacité diagnostic/exposi-
tion du patient. Une étude comparative sur
fantbme anthropomorphique et patient,
utilisant des pastilles thermoluminescen-
tes a été réalisée. Sur patient, les doses
ont été mesurées a la peau et aux gona-
des, et sur fantdbme en surface, a mi-épais-
seur, aux ovaires et aux gonades.
Résultats. Sur fantéme, les doses a la
peau sont 4 fois plus élevées en scanner
gu’en ASP. Aux ovaires, des variations de
la dose dans un plan de coupe peuvent
entrainer une dose 30 fois supérieure en
TDM qu’en ASP. Les doses aux testicules
restent comparables. Les doses évaluées
sur patients restent comparables.
Conclusion. Le choix du scanner hélicoi-
dal dans le bilan des coliques néphréti-
ques peut se justifier, d’'un point de vue do-
simétrique, par rapport a la réalisation de
plusieurs clichés conventionnels (UIV) ex-
cepté pour la jeune femme.

Les images hypoéchogénes pseudo-
tumorales du testicule

B Martin, V Owczarczak, A Dana,
L Levy, G Teman
(Institut de Radiologie de Paris)

Les tumeurs malignes du testicule se pré-
sentent généralement sous forme d’'une
Iésion solide hypoéchogéne intraparen-
chymateuse.

Or, plusieurs entités bénignes se tradui-
sent aussi en échographie par des anoma-
lies hypoéchogénes intratesticulaires. Les
connaitre est donc indispensable dans la
pratique de I'échographie scrotale.

(SFR)

Paris, le 19 juin 2000

Schématiquement,
grands groupes :

e Les lésions hypoéchogenes pseudo-
tumorales qui suivent la cartographie de

on distingue deux

structures anatomiques normales et qui

n’ont en conséquence pas de contours
nodulaires.

Ce groupe inclut :

— l'hypertrophie du réseau veineux
vasculaire, surtout veineux sous albugi-
néal : le plus frequemment rencontré
aprés chirurgie scrotale (antécédent de
cryptorchidie) ;

— la dilatation canalaire du rété testis a
I'aspect ultrasonore caractéristique : pe-
tit réseau de fines structures millimétri-
ques canalaires; toujours située au
niveau du hile testiculaire, presque tou-
jours aussi bilatéral (plus ou moins asy-
métrique), observée chez 'homme de la
cinquantaine, aux antécédents fré-
quents de chirurgie pelvienne ;

— la fibrose interlobulaire du testicule :
elle suit les septa interlobulaires et pré-
sente donc une cartographie tout a fait
évocatrice : fines bandes hypoéchoge-
nes tendues de la capsule vers le hile,
plus ou moins vascularisées en Doppler
(vaisseaux interlobulaires).

Dans ces trois circonstances, le diagnostic
échographique peut étre posé en toute
certitude.

e Le second groupe englobe les modifi-
cations fibreuses post-infectieuses et/ou
post-ischémiques.

Il s’agit des Iésions fibreuses secondai-
rement notées aprés une orchite en
général insuffisamment traitée médica-
lement. Le diagnostic ne se fait pas alors
seulement sur la séméiologie ultraso-
nore qui peut totalement en imposer
pour un nodule tumoral hypoéchogéne
mais avant tout sur lanamnése a la re-
cherche d’'un épisode infectieux anté-
rieur.

La confrontation de I'échographie mon-
trant I'image atypique hypoéchogéene
avec d’éventuels documents antérieurs
échographiques est essentielle, si tant
est que l'on puisse avoir ces docu-
ments.

Dans certains cas, on ne parvient pas a
obtenir une anamnése clinique satisfai-
sante et ce sont la les rares cas ou une

scrototomie exploratrice peut étre indi-
quée.

Heureusement, dans la majorité des
cas, la bonne connaissance de la sé-
méiologie échographique des images
piege permet d’éviter les explorations
chirurgicales inutiles.

Fistules artérielles intrarénales de
causes inhabituelles : a propos de
6 cas

M Lapeyre, O Hélénon, C Balleyguier,
G Djen et JM Corréas

(Service de radiologie adulte — Hdpital
Necker, Paris)

Objectif. Présenter 6 cas de faux-anévris-
mes (FA) et fistules artérioveineuses
(FAV) de siége intrarénal et d’étiologie
rare.

Matériel et méthode. 5 patients explorés
par US et Doppler (5), tomodensitométrie
(4) et artériographie sélective (4).
Résultats. Deux FA découverts lors du
suivi échographique de deux angiomyoli-
pomes hémorragiques ont été traités par
embolisation sélective (1 cas) et néphrec-
tomie partielle (1 cas). 4 FAV ont été dia-
gnostiquées. Les circonstances de surve-
nues étaient traumatique (1 cas),
iatrogéniques (tumorectomie) dans deux
cas ou infectieuse, un cas compliquant
I'évolution d’une pyélonéphrite hémato-
gene. Le meilleur signe diagnostique a été
I'artéfact périvasculaire présent dans tous
les cas. Pour chaque patient un traitement
a été nécessaire en raison d'une HTA
(4 cas), d’'une élévation de la créatininé-
mie (1 cas) ou d'une insuffisance cardia-
que (1 cas). Le traitement a été percutané
dans 3cas, chirurgical aprés échec de
'embolisation dans 1 cas ou médicamen-
teux (1 cas).

Conclusion. Le FA peut étre une compli-
cation hémorragique d’un angiomyolipome
rénal. Son risque hémorragique impose un
traitement rapide. L’artéfact périvasculaire
est le signe le plus sensible pour mettre en
évidence une FAV et doit étre recherché
méme si le contexte n'est pas évocateur.
L’échographie-couleur reste la technique
d’exploration non-invasive la plus perfor-
mante pour les complications vasculaires
intrarénales.
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Echographie de contraste des mas-
ses rénales aprés injection de
FSO 69 : étude en inversion de phase

A Lesavre, JM Correas, A Mejean,
A Khairoune, O Hélénon

(Hépital Necker, Paris)

But. Etudier le rehaussement du rein nor-
mal et des masses rénales apres injection
de FSO 69 (Optisona, Mallinckrodt) en in-
version de phase.

Matériel et méthode. 14 patients (3 fem-
mes, 11 hommes, &ge moyen 57 ans) por-
teurs d’'une masse rénale ont bénéficié
d’une échographie de contraste en inver-
sion de phase intermittente aprés injection
intraveineuse périphérique en bolus de
FSO 69 (2 a 4 ml). Les parametres d’ima-
gerie incluaient une puissance a I'émis-
sion minimale (index mécanique entre 0,3
et 0,4) et un balayage intermittent du rein.
La tolérance était évaluée par un bilan
sanguin et urinaire, un ECG (avant, 2 h et
48 h apres l'injection) et la mesure répétée
des parametres vitaux. Les résultats ont
été systématiquement corrélés au scanner
rénal et a la chirurgie (8 adénocarcinomes
a cellules claires, 1 tumeur carcinoide ré-
nale primitive, 1 hamartome rénal, 2 kys-
tes atypiques, 2 angiomyolipomes atypi-
ques).

Résultats. Un rehaussement cortical était
obtenu de fagon constante. La durée du
rehaussement utile ne dépassait pas
2 minutes et correspondait au pic de re-
haussement. Un rehaussement intratumo-
ral net était visible pour toutes les masses
malignes et I'hamartome, a I'exception
d’'une masse hyperéchogéne a dévelop-
pement intrasinusal strict. Les plages de
nécrose étaient parfaitement soulignées et
correspondaient exactement a I'aspect to-
modensitométrique. En cas de kyste aty-
pique, aucun rehaussement n’était visible.
Aucun rehaussement n’était visualisé au
sein des angiomyolipomes. En revanche,
le flux circulant au sein d’un faux ané-
vrisme rompu dans un angiomyolipome
était parfaitement identifié. Aucun effet se-
condaire d’'intensité modérée ou sévere
n’était rapporté.

Conclusion. L’échographie de contraste
en inversion de phase permet d'identifier
les microvaisseaux corticaux et tumoraux
et de réaliser une véritable parenchymo-
graphie. En revanche, le rehaussement
n’est pas visible en cas de masse hyperé-
chogéne. Cet agent est par ailleurs bien
toléré.

Apport de 'IRM au diagnostic de né-
crose corticale aigué

JP Akakpo, MF Bellin, O Lucidarme,
Ph Cluzel, L Mercadal, G Deray,

H Beaufils, Ph Grenier

(Hépital de la Pitié, Paris)

Objectif. La nécrose corticale aigué
(NCA) est une affection rare chez 'adulte ;
elle peut se compliquer d’insuffisance ré-
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nale aigué anurique puis chronique. Son
diagnostic repose sur la biopsie rénale ;
seul un cas comportant une description
IRM a été rapporté. Notre but est de dé-
crire les signes IRM et de souligner l'inté-
rét de I'IRM pour le pronostic et la sur-
veillance.

Matériels et méthodes. Nous avons revu
trois examens IRM de deux patientes (31
et 22 ans), atteintes respectivement de
NCA bilatérale massive et segmentaire,
apparues en post-partum et aprés infec-
tion au cours du diabéte. Des séquences
EG T1, SE T1 avant et apres gadolinium,
FSE T2 ont été réalisées a 1,5 T, et leurs
résultats corrélés a 'anatomopathologie.
Résultats. Les reins étaient de taille nor-
male, avec une nette atrophie corticale
dans un cas. Un hyposignal en bande était
visible en SE T2 a la jonction cortico-mé-
dullaire, a la limite interne des Iésions. Les
zones lésionnelles ne se rehaussaient pas
aprés gadolinium et ont partiellement ré-
gressé dans 1 cas tandis que la fonction
rénale s’améliorait.

Conclusion. L'IRM permet le diagnostic
de NCA sans risque de néphrotoxicité ;
elle en apprécie I'étendue et I'évolution.

Bilan préopératoire des tumeurs du
rein en scanner multibarrette —
Transmission d’informations au chi-
rurgien

A Blum, T Ludig, F Walter, P Gimel,
D Hennion, J Hubert (Hépital Central,
Nancy)

Avec le développement de la chirurgie de
préservation néphronique dans les tu-
meurs rénales, le bilan scanographique
doit étre trés performant. Il doit étre en me-
sure de préciser la localisation de la tu-
meur, son extension en profondeur dans
le rein et ses relations avec le systeme ex-
créteur. Il doit détecter les lésions satelli-
tes, fournir une cartographie vasculaire
précise, démontrer les variantes anatomi-
ques et préciser les rapports du rein avec
les structures osseuses de voisinage.
Trois, voire quatre, passages doivent étre
réalisés : un passage sans injection (pour
localiser les organes et identifier des cal-
cifications ou de la graisse intratumorale),
une phase artérielle (la plus performante
pour apprécier la vascularisation arté-
rielle), une phase parenchymateuse (la
plus performante pour détecter les petites
|ésions et explorer 'ensemble du systeme
veineux) et une éventuelle phase excré-
toire (pour apprécier les rapports de la tu-
meur avec les structures pyélocalicielles).
Les phases artérielle et parenchymateuse
réalisées en 4*1, avec des coupes de
1,25 mm, fournissent une cartographie
vasculaire d'une grande précision. Les
branches segmentaires sont parfaitement
analysées. Les informations doivent étre
transmises au chirurgien sous forme
dynamique : un balayage des coupes na-
tives, des MPR puis du MPVR et du VRT
permettent de préparer l'intervention chi-
rurgicale.

691

Echographie Doppler couleur des re-
flux veineux spermatiques : quantifi-
cation par Doppler pulse et mode TM
avant et aprés embolisation

K Hamida, F Cornud, A Khairoune,
JM Correas, O Hélénon,
(Hépital Necker, Paris)

Objectifs. Rapporter les résultats du Dop-
pler pulsé et en mode couleur TM dans
'exploration de lincontinence veineuse
spermatique chez les patients avec varico-
ceéle palpable et non palpable et évaluer
lintérét du Doppler dans la surveillance
apres embolisation.

Matériels et méthodes. 420 patients ont
été explorés avant embolisation spermati-
que et entre 2 et 3 mois aprés le geste. La
durée du reflux a été mesurée en mode
pulsé chez 87 patients et couleur TM chez
333 patients. Le varicocele gauche était
palpable chez 383 patients, bilatéral chez
58 patients et non palpable chez 37 pa-
tients.

Résultats. Parmi les 840 veines sperma-
tiques examinées, I'écho-Doppler a enre-
gistré 598 reflux. Les reflux prolongés de
plus de 2 secondes ont été enregistrés au
niveau de 527 veines (527/598, 88 %),
des reflux intermédiaires de moins de
2 secondes a partir de 71 veines (71/598,
12 %). Parmiles 527 reflux prolongés, 441
étaient palpables (84 %), 86 étaient non
palpables (16 %). Aucun reflux intermé-
diaire (< 2 secondes) était palpable.
L’embolisation a été réalisée chez 565 pa-
tients. Parmi les 33 cas de veines non ca-
thétérisées, 5 correspondaient a un échec
de cathétérisme et 28 a la présence d’'une
veine spermatique continente sur la phlé-
bographie. Parmi ces 28 patients, le Dop-
pler montrait un reflux prolongé dans 4 cas
(4/527, 0,7 %) et un reflux intermédiaire
dans 24 cas (24/71, 34 %, p < 0,05). Seu-
lement 10 % (42/521) des reflux prolongés
palpables ou non palpables et 41 % des
reflux intermédiaires (18/41) n’étaient pas
modifiés apres embolisation (p < 0,05). Au
total, 59 % des reflux intermédiaires (42/
71) n’étaient pas attribués a une inconti-
nence de la veine spermatique interne.
Conclusion. Les résultats de ce travail
montrent une différence significative entre
les reflux prolongés et intermédiaires indi-
quant que seuls les reflux prolongés non
palpables sont de véritables varicoceles
infracliniques.

Evaluation de la fonction rénale par
la mesure tomodensitométrique de la
surface corticale

E Kuhl, JP Tasu, L Rocher, B Bried;,
V Kuoch, A Miquel, M Bléry
(Hbpital Bicetre, Paris)

La masse corticale rénale est un indice de
la fonction rénale et elle s’apprécie en
échographie par I'épaisseur du cortex dont
le volume est corrélé au nombre de néph-
rons fonctionnels.
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Notre étude a pour but d’évaluer la fonc-
tion rénale a partir de I'estimation de la
surface du cortex rénal en tomodensito-
métrie. Trente-cinq patients &gés de 16 a
82 ans (moyenne de 53 ans) ont été éva-
lués par tomodensitométrie en réalisant
des coupes jointives de 10 mm au temps
cortical, aprés injection de produit de
contraste iodé. Une segmentation semi-
automatique du cortex de chaque rein a
été effectuée permettant d’obtenir une sur-
face corticale globale.

Cette valeur a été comparée a la clairance
de la créatinine, calculée a I'aide de la for-
mule de Cockroft.

Les patients atteints d’insuffisance rénale
fonctionnelle ou organique ont été exclus
de cette étude.

L’épaisseur corticale est mesurée en
moyenne a: 13 163 mm? (6 595-19 744)
(DS : 3113 mm?).

Une relation significative a été retrouvée
entre la surface corticale rénale globale et
la clairance de la créatinine : y = 0,042x
+37 Kg. /mmol, r =0,48, p =0,02.Le
scanner spiralé permet non seulement un
analyse morphologique rénale mais éga-
lement une approche de la fonction rénale
par estimation de la masse corticale.

Aspects tomodensitométriques des
anévrismes de I’artére rénale

S Merran, O Hélénon, Y-S Cordoliani
(Département d’Imagerie Médicale FMP,
Paris)

(Service de radiologie, Hopital Necker, Paris)

(Service de Radiologie HIA Val de Gréce,
Paris)

Introduction. Nous rapportons I'aspect
TDM des 21 cas d’anévrisme des artéres
rénales (AAR).

Matériels et méthodes. Nous avons étu-
dié rétrospectivement 21 cas d’AAR chez
20 patients. L’examen TDM était indiqué
pour : calcification des aires rénales sur des
clichés d’ASP (7 cas), masse rénale calci-
fiée du plle supérieur (2 cas), découverte
fortuite lors d’'un examen TDM (12 cas).
Des coupes sans injection suivies de cou-
pes injectées sont réalisées en mode dyna-
mique a hauteur de 'anomalie. Une angio-
graphie a été réalisée dans 10 cas.

Résultats. En TDM I'AAR comme une
masse de 0,3 a 4 cm de diametre située
sur le trajet du pédicule vasculaire rénale
avec des calcifications curvilinéaires (19
sur 21) sur les coupes sans injection. L'uti-
lisation du scanner dynamique permet de
confirmer facilement le diagnostic en mon-
trant 'opacification et le lavage de l'ané-
vrisme synchrone a I'aorte abdominale. En
cas d’anévrisme totalement thrombosé le
diagnostic repose sur les calcifications et
la situation anatomique de I'anomalie.
Dans un cas d’anévrisme thrombosé non
calcifié¢ la masse tissulaire mise en évi-
dence n'a été rattachée a un anévrisme
d’une artéere capsulaire qu’a l'intervention.
Conclusion. TDM permet de faire facile-
ment le diagnostic d’AAR surtout quand la
sémiologie est compléte. L'étude morpho-
logique pré thérapeutique nécessite ce-
pendant une étude angiographique.

Echo-Doppler des anévrismes arté-
riels du rein

M Mordefroid, O Hélénon, JM Correas,
A Khairoune (Paris)

Objectif. Décrire les résultats de I'écho-
Doppler couleur dans le diagnostic des
anévrismes des arteres rénales (AR) et en
évaluer les performances.

Matériel et méthodes. 16 patients por-
teurs de 13 macroanévrismes et dans
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3 cas de microanévrismes multiples ont
été explorés par écho-Doppler couleur
avant toute autre technique d’imagerie.
Les résultats du Doppler ont été corrélés
a l'artériographie (n = 13) et au scanner
(n = 4). Au plan étiopathogéniques les Ié-
sions étaient d’origine athéromateuse
(n = 3), fibrodysplasique (n =8), inflam-
matoire (vascularite, n = 3) ou indétermi-
née (n =2). Le siege des macroanévris-
mes était le tronc de 'AR (n = 4) ou une
branche lobaire (n=9). Les microané-
vrismes siégeaient sur les artéres intraré-
nales principalement interlobaires et ar-
quées.

Résultats. Les macroanévrismes (diame-
tre de 4 a 80 mm) se traduisait par une
poche circulante située sur le trajet d’'un
tronc artériel, contenant un flux bidirec-
tionnel en Doppler couleur et en analyse
spectral sur I'enregistrement intralésion-
nel. Contrairement au faux-anévrismes ia-
trogénes, le Doppler pulsé n’enregistrait
jamais un flux en va-et-vient au niveau du
collet de I'anévrisme. Dans un cas, I'ané-
vrisme s’est traduit en échographie par
une calcification curvilinéaire sinusale.
L’analyse des résultats en fonction de la
taille et du caractére remanié des anévris-
mes montre que tous les faux négatifs (8
FN) concernent des anévrismes de dia-
meétre <5 mm en dehors de 2 cas d’ané-
vrismes massivement calcifiés ou throm-
bosés (10 et 22mm) et dun cas
d’anévrisme géant (80 mm) simulant un
anévrisme aortique. Tous les anévrismes
circulants de diametre supérieur a 5 mm
a I'exception d’'un cas massivement calci-
fi¢ (8 VP) ont été diagnostiqués par
I’écho-Doppler.

Conclusion. L’écho-Doppler couleur ap-
parait performant pour le diagnostic des
anévrismes circulant de I'AR de plus de
5 mm de diamétre lorsque I'examen est
techniquement adéquat.

J Radiol 2001,82
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Rappel

menées, études de cohortes ;

séries de cas.

Selon le niveau de preuve des études sur lesquelles elles sont fondées, les recommandations proposées sont classées en
grade A, B ou C selon les modalités suivantes :
¢ Une recommandation de grade A est fondée sur une preuve scientifique établie par des études de fort niveau de preuve,
par exemple des essais comparatifs randomisés de forte puissance et sans biais majeur et/ou méta-analyse d’essais controlés
randomisés, analyse de décision basée sur des études bien menées ;
* Une recommandation de grade B est fondée sur une présomption scientifique fournie par des études de niveau intermédiaire
de preuve, par exemple essais comparatifs randomisés de faible puissance, études comparatives non randomisées bien

* Une recommandation de grade C est fondée sur des études de moindre niveau de preuve, par exemple études cas-témoins,

En I'absence de précisions, les recommandations proposées correspondent a un accord professionnel.

La maladie d’Alzheimer est une affection
neurodégénérative du systéme nerveux
central caractérisée par une détérioration
durable et progressive des fonctions co-
gnitives et des lésions neuropathologiques
spécifiques (dégénérescences neurofibril-
laires et plagues séniles). L’évolution na-
turelle de la maladie conduit & la démence
qui est une détérioration des fonctions co-
gnitives suffisamment sévéere pour retentir
sur la vie quotidienne du patient. Elle s’ac-
compagne d’'une désorganisation de la
personnalité.

Ces recommandations pratiques pour le
diagnostic de la maladie d’Alzheimer ont
pour objectif de définir une démarche dia-
gnostique pour un patient dont le motif de
consultation est une plainte mnésique ou
un autre symptébme évoquant un déclin
des fonctions cognitives. Cette démarche
comporte un entretien, un examen clinique
et des examens paracliniques.

L"ENTRETIEN

Il est recommandé d’effectuer un entretien
avec le patient et un accompagnant capa-
ble de donner des informations fiables sur
les antécédents médicaux personnels et
familiaux, les traitements antérieurs et ac-
tuels, I'histoire de la maladie, le retentisse-
ment des troubles sur les activités quoti-
diennes de la vie du patient.

La recherche des antécédents médicaux
porte notamment sur les antécédents fa-
miliaux de maladie d’Alzheimer, ainsi que
sur les antécédents et les facteurs de ris-
que cérébro-vasculaires. L’interrogatoire
recherche la prise d’alcool ainsi que les
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prises de médicaments pouvant induire ou
aggraver des troubles cognitifs.

L’histoire de la maladie est reconstituée
avec le patient et son accompagnant en
recherchant le mode de début insidieux et
I'évolution progressive des troubles.

Pour chacune des fonctions cognitives, les
symptomes évoquant une détérioration in-
tellectuelle doivent étre recherchés : trou-
ble de la mémoire des faits récents et des
faits anciens (biographie du patient...),
trouble de l'orientation temporo-spatiale,
trouble des fonctions exécutives (calcul,
jugement, pensée abstraite), trouble du
langage (aphasie), difficulté a réaliser des
gestes et des actes de la vie courante mal-
gré des fonctions motrices intactes
(apraxie), difficulté ou impossibilité a re-
connaitre des personnes ou des objets
malgré des fonctions sensorielles intactes
(agnosie).

Le retentissement des troubles cognitifs
sur les activités de la vie quotidienne doit
étre apprécié. Il peut étre évalué a l'aide
de l'échelle des activités instrumentales
de la vie quotidienne (IADL, Instrumental
Activities of Daily Living). L’échelle simpli-
fiée comportant les 4 items les plus sensi-
bles (utilisation du téléphone, utilisation
des transports, prise des médicaments,
gestion des finances) peut étre utilisée. La
nécessité d’'une aide du fait des troubles
cognitifs @ au moins un de ces items
constitue un retentissement significatif de
ces troubles sur l'activité quotidienne du
patient.

L’entretien doit rechercher une dépression
qui peut parfois se présenter sous I'aspect
d'un syndrome démentiel. La version a
4 items de I'échelle de dépression gériatri-
que peut étre utilisée. Le comportement du
patient pendant I'entretien doit étre appré-
cié. L’entretien doit rechercher des troubles
psychologiques et comportementaux (apa-
thie, dépression, anxiété, trouble du
comportement, hallucinations, idées déli-
rantes...) pouvant s’intégrer dans le cadre

d’'une maladie d’Alzheimer ou d’une autre
démence dégénérative (maladie des corps
de Lewy, démence fronto-temporale...).
Cet entretien peut étre structuré de ma-
niére a pouvoir remplir une échelle de dé-
pression telle que la GDS (Geriatric De-
pression Scale), une échelle de troubles
comportementaux telle que le NPI (Neu-
ropsychiatric Inventory), et une échelle de
comportement frontal telle que la FBS
(Frontotemporal Behavioral Scale). Une
version traduite en frangais et validée
existe pour chacune de ces échelles.

L'EXAMEN CLINIQUE

L’examen doit apprécier I'état général
(perte de poids) et cardio-vasculaire (hy-
pertension artérielle), le degré de vigilance
(recherche d’une confusion mentale), et
les déficits sensoriels (visuel ou auditif) et
moteurs pouvant interférer avec la passa-
tion des tests neuropsychologiques.
L’examen neurologique reste longtemps
normal dans la maladie dAlzheimer.
L’existence de signes neurologiques (si-
gne de Babinski, syndrome pseudobul-
baire, réflexes archaiques, signes extra-
pyramidaux, troubles de la verticalité du
regard, troubles sphinctériens, troubles de
la posture et de la marche...) doit faire
évoquer un autre diagnostic que celui de
maladie d’Alzheimer a l'origine des trou-
bles cognitifs.

L’examen doit comprendre une évaluation
des fonctions cognitives. Il est recom-
mandé d’effectuer cette évaluation de ma-
niére standardisée a I'aide du Mini Mental
Status Examination (MMSE) dans sa ver-
sion consensuelle établie par le GRECO
(Groupe de Recherche et d’Evaluations
Cognitives) (accord professionnel). Le
MMSE ne peut en aucun cas étre utilisé
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comme seul test diagnostique d’'une mala-
die d’Alzheimer. L’'age, le niveau socio-
culturel, ainsi que I'état affectif (anxiété et
dépression) et le niveau de vigilance du
patient doivent étre pris en considération
dans linterprétation de son résultat.

Il n’y a pas d’accord professionnel concer-
nant le choix des autres tests a effectuer
dans le cadre d’'une évaluation des fonc-
tions cognitives d’'un patient suspect de
maladie d’Alzheimer. Des tests de réalisa-
tion simple (épreuve de rappel de 5 mots,
tests de fluence verbale, test de I'horloge,
épreuve d’arithmétique, épreuve de simili-
tude...) sont utilisés en pratique clinique
en fonction de I'expérience de chaque pra-
ticien.

Si, en dépit de la plainte mnésique, les
fonctions cognitives appréciées par le
MMSE, les activités de la vie quotidiennes
évaluées par I'échelle IADL, et le contexte
clinique (absence de troubles de 'humeur
et du comportement) sont strictement nor-
maux, une évaluation neuropsychologique
comparative doit étre proposée au patient
dans le cadre d’'un suivi, 6 a 12 mois plus
tard.

S'il existe le moindre doute sur lintégrité
des fonctions cognitives ou des atypies
dans la présentation clinique ou neuropsy-
chologique, le patient doit étre orienté vers
une consultation spécialisée afin de réali-
ser un examen neuropsychologique et
psychiatrique approfondi.

Le choix des tests neuropsychologiques a
effectuer dans le cadre d’'une consultation
spécialisée est laissé a I'appréciation de
chacun. Ce bilan neurospsychologique se
devra d’évaluer chacune des fonctions co-
gnitives et tout particulierement la mé-
moire épisodique. Les tests appréciant la
mémoire verbale épisodique et compor-
tant un indicage et un rappel différé sont
trés utilisés, notamment le test de Grober
et Buschke.

D’autres batteries de tests (Wechsler mé-
moire, WAIS-R, Profil d’Efficience Cogni-
tive,...) sont utilisées en fonction de I'expé-
rience de chaque consultation spécialisée.

LES EXAMENS
PARACLINIQUES

Les examens biologiques sont demandés
afin de rechercher d’une part une cause
curable aux troubles cognitifs observés et
d’autre part afin de dépister une comorbi-
dité.

Le groupe de travail recommande la pres-
cription systématique d’'un dosage de la
TSH, dun hémogramme, d’un iono-
gramme sanguin (incluant une calcémie),

et d’'une glycémie (accord professionnel).
Si ces examens biologiques ont déja été
pratiqués récemment pour une raison
quelconque, il est inutile de les prescrire a
nouveau.

La sérologie syphilitique, la sérologie HIV,
le dosage de vitamine B12, le dosage de
folates, le bilan hépatique, la ponction lom-
baire seront prescrits en fonction du
contexte clinique.Le génotypage de 'apo-
lipoprotéine E n’est pas recommandé
comme test de dépistage de la maladie
d’Alzheimer (accord professionnel).

Dans I'état actuel des connaissances, le
groupe de travail ne recommande pas la
réalisation d’'un génotypage de I'apolipo-
protéine E comme test diagnostique
complémentaire de la maladie d’Alzheimer
(grade C).

Une imagerie cérébrale systématique est
recommandée pour toute démence d'ins-
tallation récente (accord professionnel).
Le but de cet examen est de ne pas mé-
connaitre I'existence d’une autre cause de
démence (processus expansif intra-cra-
nien, hydrocéphalie a pression normale,
|ésions d’origine vasculaire...).

Il n’est pas recommandé d’effectuer une
injection de produit de contraste en I'ab-
sence d’élément pouvant le justifier (ac-
cord professionnel).

Si une imagerie cérébrale a déja été ré-
cemment pratiquée, il n'est pas recom-
mandé de la répéter en I'absence d’élé-
ment susceptible de la motiver.

Cet examen sera au mieux une imagerie
par résonance magnétique nucléaire, a
défaut une tomodensitométrie cérébrale,
en fonction de l'accessibilité a ces techni-
ques (accord professionnel).

La réalisation systématique d’'une imagerie
par émission monophotonique (SPECT)
dans le but de porter un diagnostic positif
de maladie d’Alzheimer n’est pas recom-
mandée (accord professionnel). Cet exa-
men peut étre demandé en cas de dé-
mence atypique, ou Ss'il existe un doute
quant au diagnostic différentiel avec une
démence fronto-temporale (grade C).

La réalisation d’'une imagerie par émission
de positrons (PET) n’est pas recomman-
dée (accord professionnel). Cet examen
pourrait étre utile dans les cas ou le dia-
gnostic cliniqgue n’est pas établi, mais en
I'état actuel des choses dans notre pays,
cet examen est réservé aux protocoles de
recherche clinique.

La réalisation d'un électroencéphalo-
gramme (EEG) n’est recommandée qu'en
fonction du contexte clinique (crise comitiale,
suspicion d’encéphalite ou d’encéphalopa-
thie métabolique, suspicion de maladie de
Creutzfeldt-Jakob...) (accord professionnel).
La réalisation d'un électroencéphalo-
gramme avec analyse spectrale (EEG
quantifié) et I'enregistrement des poten-

Recommandations ANAES

tiels évoqués cognitifs ne sont pas recom-
mandés (accord professionnel).

Au terme de cette démarche, le groupe de
travail recommande d'utiliser les criteres
diagnostiques de la maladie d’Alzheimer
selon le DSM-IV.

Apparition de déficits cognitifs multiples,
comme en témoignent a la fois :

1. une altération de la mémoire (altéra-
tion de la capacité a apprendre des infor-
mations nouvelles ou a se rappeler les
informations apprises antérieurement) ;
2. une (ou plusieurs) des perturbations
cognitives suivantes :

c) aphasie (perturbation du langage),
d) apraxie (altération de la capacité a
réaliser une activité motrice malgré des
fonctions motrices intactes),

e) agnosie (impossibilité de reconnaitre
ou didentifier des objets malgré des
fonctions sensorielles intactes),

f) perturbation des fonctions exécutives
(faire des projets, organiser, ordonner
dans le temps, avoir une pensée abs-
traite).

Les déficits cognitifs des criteres A1 et A2
sont tous les deux a l'origine d’une altéra-
tion significative du fonctionnement social
ou professionnel et représentent un déclin
significatif par rapport au niveau de fonc-
tionnement antérieur.

L’évolution est caractérisée par un début
progressif et un déclin cognitif continu.
Les déficits cognitifs des criteres A1 et A2
ne sont pas dus :

7. a d’autres affections du systéme ner-
veux central qui peuvent entrainer des
déficits progressifs de la mémoire et du
fonctionnement cognitif (p. ex. maladie
cérébro-vasculaire, maladie de Parkin-
son, maladie de Huntington, hématome
sous-dural, hydrocéphalie a pression
normale, tumeur cérébrale) ;

8. a des affections générales pouvant
entrainer une démence (p. ex. hypothy-
roidie, carence en vitamine B12 ou en
folates, pellagre, hypercalcémie, neuro-
syphilis, infection par le VIH) ;

9. a des affections induites par une
substance.

Les déficits ne surviennent pas de fagon
exclusive au cours de 'évolution d’un de-
lirium.

La perturbation n’est pas mieux expliquée
par un trouble de I'Axe | (p. ex. trouble dé-
pressif majeur, schizophrénie).

L’annonce du diagnostic ne pourra se faire
qu’en temps opportun et dans le cadre
d'un projet thérapeutique incluant le pa-
tient et sa famille.
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Editorial
P Devred

ers la fin des années 70 I'échographie est venue trans-

former la radiologie en proposant une technique d‘ima-

gerie ne faisant pas appel aux radiations ionisantes. Les
premiers pionniers se sont heurtés a un certain scepticisme de
leurs collegues radiologues, mais son grand intérét et I'absence
de contréle politique des installations a permis une diffusion
rapide de cette technique. Les radiopédiatres ont tres vite com-
pris I'intérét de cette imagerie non irradiante. En quelques
années la qualité des images obtenues a été suffisante pour per-
mettre d'opérer des substitutions irréversibles : I'UIV considérée
comme technique de dépistage des uropathies ou comme pre-
mier examen dans le bilan des masses rétropéritonéales, a trés
vite été supplantée par |'échographie, le TOGD a été abandonné
pour le diagnostic de sténose hypertrophique du pylore et le
lavement opaque pour celui d'invagination intestinale aigué, de
méme le nombre de cathétérisme cardiaque a diminué de facon
sensible, permettant de supprimer un examen invasif et des
installations colteuses, devenues inutiles. De nouveaux champs
se sont ouverts : échographie transfontanellaire, échographie

Service de Radiologie Pédiatrique, CHU La Timone, 13385 Marseille Cedex.
Correspondance : P Devred. E-mail : pdevred@op-hm.fr

J Radiol 2001;82:715
© Editions Francaises de Radiologie, Paris, 2001

médullaire et thoracique, échographie de hanche... Un livre,
coordonné par Gabriel Kalifa et pour lequel il avait réuni un
« collectif » de jeunes radiopédiatres qui s'étaient appropriés
cette technique, est paru en 1982, il est resté tres longtemps
une excellente référence dans ce nouveau domaine.

Les progrés technologiques, le développement du Doppler ont
permis d’améliorer la qualité et la « lisibilité » des images, ils ont
surtout rendu les examens plus faciles a réaliser. Actuellement,
dans la plupart des situations pathologiques pédiatriques,
I'échographie joue un role essentiel que ce soit le domaine car-
dio-vasculaire, abdominal et pelvien, neurologique en période
néonatale ou ostéo-articulaire (hanche, infection...). L'échogra-
phie doit toujours étre guidée par une bonne connaissance cli-
nique et si les images sont devenues faciles a obtenir, encore
faut-il bien les utiliser. Le cours transversal des JFR 2000 permet
de proposer a travers ce numéro une réactualisation des
connaissances dans ce domaine. Un certain nombre des auteurs
avaient participé au livre de 82, tous ont éprouvé un plaisir par-
ticulier a réaliser cette mise au point.
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L'échographie cérébrale en I'an 2001.
Le point sur I'exploration d'une macrocranie du nourrisson

C Veyrac, A Couture, M Saguintaah, C Baud

ABSTRACT

Brain sonography in 2001. Evaluation of macrocrania in the infant

Transfontanelle sonography has become a routine imaging modality to assess infants with macrocrania: detection of hydro-
cephalus and diagnosis of its underlying etiology, detection and mapping of extra-axial collections, value of Doppler US for
diagnosis of intracranial lesions, hemodynamic evaluation using pulsed Doppler imaging...

Key words: Brain, abnormalities. Ultrasound, Doppler studies. Infants, newborn, central nervous system. Brain, ultrasound.

J Radiol 2001,82:717-25.

Les auteurs font le point sur I'approche actuelle par I'échographie transfontanellaire d’une macrocranie du nourrisson : dia-

gnostic positif et étiologique d'une hydrocéphalie, détection et bilan anatomique d’une collection extra-cérébrale, apport du
Doppler couleur a I'analyse diagnostique des Iésions intra-craniennes, appréciation de leur retentissement hémodynamique

par le Doppler pulsé...

Mots-clés : Méninge, nouveau-né. Encéphale, hémorragie. Echographie, anomalie congénitale. Doppler, flux sanguin cérébral.

a découverte par le pédiatre ou le médecin généraliste

d'une accélération de la croissance du périmetre cranien

est une constatation clinique extrémement fréquente.
Elle peut étre isolée ou associée a des signes cliniques d'hyper-
tension intra-cranienne, des convulsions, une fiévre, des trou-
bles du tonus... une notion de traumatisme, des antécédents
de prématurité ou de souffrance périnatale...

L'examen échographique est le premier examen morphologi-
gue a réaliser si la fontanelle est ouverte. Il nécessite |'utilisation
de sondes sectorielles, en associant aux sondes de moyenne fré-
guence, des sondes de haute fréquence (qui étudieront le paren-
chyme cérébral superficiel et les espaces péri-cérébraux). La
fontanelle antérieure est la fenétre acoustique préférentielle, les
coupes coronales obliques d’avant en arriere et sagittales obli-
gues de droite a gauche sont systématiques. L'examen est tou-
jours complété, surtout dans cette pathologie, par une analyse
en Doppler pulsé qui sera guidée par le Doppler couleur.

L'échographie morphologique (1) permettra de détecter une
hydrocéphalie, une collection extra cérébrale, une masse occupant
la boite cranienne. Nous allons envisager ces différentes possibilités.

L'HYDROCEPHALIE

1. Le diagnostic positif
Il repose sur la mise en évidence d'une dilatation ventriculaire
marquée ou/et évolutive. L'échographie doit aussi situer I'obsta-
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cle sur la filiere ventriculaire. Les critéres d'analyse sont morpho-
logiques et dynamiques.

La dilatation des ventricules latéraux débute au niveau des cor-
nes occipitales (fig. 1) et des carrefours ventriculaires, alors que
les cornes frontales sont encore de morphologie normale.

A un degré de plus, les cornes frontales deviennent arrondies
sur les coupes coronales, le plancher du ventricule perd sa
concavité, les cornes temporales sont élargies de facon contem-
poraine (fig. 2). Enfin lorsque la dilatation devient massive, les
cornes occipitales ne se distinguent plus des corps ventriculaires
(fig. 3) et I'on peut quelquefois visualiser des fenestrations dans
le septum inter-ventriculaire.

La dilatation du 3¢ ventricule est d’abord visible dans le plan
sagittal médian, elle prédomine au niveau des récessus anté-
rieurs et postérieurs ; puis elle apparalt dans le sens transversal
sur les coupes coronales (fig. 2).

Lorsque le 4¢ ventricule est dilaté, il peut garder une morpho-
logie triangulaire, a base antérieure, comme c’est le cas dans les
hydrocéphalies communicantes (fig. 4a), ou bien prendre une
configuration arrondie, globuleuse, comprimant le tronc en
avant, ce qui est le cas dans les hydrocéphalies non communi-
cantes. De facon paralléle, la grande citerne est visible lorsque
la dilatation est communicante, elle disparait lorsqu’elle est blo-
quée (fig. 4b).

Aucune mensuration n’est fiable pour le diagnostic initial de
dilatation ; par contre chez un méme enfant, ces mesures (dia-
métre transversal des ventricules latéraux au niveau des trous de
Monro et diametre antéro-postérieur des carrefours ventriculai-
res sur les coupes sagittales) peuvent étre utiles a I'appréciation
de I'évolutivité.

Le deuxieme critere diagnostique de la dilatation ventriculaire
est en effet dynamique. C'est d'une part I'accentuation de cette
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dilatation a des examens ultrasonores successifs ; cette évoluti-
vité peut étre trés variable selon I'étiologie, le caractére commu-
nicant ou non de la dilatation.

C’est d'autre part la mise en évidence d'une hyperéchogé-
nicité en flammeche de la substance blanche péri-ventriculaire
gue I'on ne doit pas confondre avec une atteinte ischémique
(leucomalacie péri-ventriculaire, qui peut d'ailleurs étre asso-
ciée) et qui est le signe direct de la résorption transépendy-
maire du LCR.

Le troisieme critere de diagnostic d'hydrocéphalie est la mise
en évidence par le Doppler pulsé de perturbations hémodyna-
miques que nous détaillerons ultérieurement.

2. Le diagnostic différentiel

Il ne se pose que devant un élargissement modéré des ventricu-
les latéraux. Il faut alors envisager la possibilité :

— d'une atrophie cérébrale dont le diagnostic n'est pas échogra-
phigue mais s'appuie sur un faisceau d'arguments cliniques,
éventuellement complétés par une IRM et qui ne s"accompagne
pas de macrocranie ;

—d'un syndrome malformatif comme |'agénésie du corps cal-
leux, I'holoprosencéphalie, la dysplasie septo-optique... ou
I'anomalie ventriculaire n'est qu’un élément d’'une sémiologie
plus riche et plus complexe.

3. Le diagnostic étiologique

L'échographie doit rechercher des anomalies morphologiques
orientant vers une étiologie particuliére. Dans le contexte qui
nous intéresse (nourrisson accessible a I'échographie transfon-
tanellaire) le profil de ces étiologies a été considérablement
modifié par I'évolution du diagnostic anténatal et par I'impor-
tance de la pathologie péri et néonatale : les malformations
cérébrales sont maintenant dépistées par |I'échographie fcetale,
les hydrocéphalies post-hémorragiques sont devenues prépon-
dérantes dans toutes les séries récentes.

Fig. 2: Dilatation triventriculaire avec gros caillot intraluminal gauche (—). Coupe
coronale.
F: corne frontale. T : corne temporale. V3 : 3 ventricule.

Fig. 2: Triventricular dilatation with large right intraluminal clot (—). Coronal plane.
F: frontal horn. T: temporal horn. V3: 3rd ventricle.

Fig. 1: Colpocéphalie.Coupe para-sagittale le long de I'axe ventriculaire. Petite dila-
tation du carrefour.

Fig. 1: Colpocephaly. Parasagittal plane along the axis of the lateral ventricle. Slight
atrial dilatation.

3.1. Echos anormaux dans les Lumiéres ventriculaires

L'échographie montre des échos anormaux dans les lumiéres
ventriculaires, les parois des ventricules latéraux sont hyperé-
chogeénes. Il peut s'agir d'une hémorragie ventriculaire ou d'une
méningite bactérienne compliquée de ventriculite.

e |e saignement intra-ventriculaire est tres facile a reconnaitre : les
échos intraluminaux sont trés intenses, ils sont souvent déja au sta-
de de caillot avec un pourtour échogéne et un centre hypoéchoge-
ne (fig. 2) ; enfin a un stade plus tardif, ils apparaissent comme des
images trés hyperéchogénes, déclives dans les cornes occipitales
(fig. 3). Notons que I'on est actuellement beaucoup plus souvent
confronté a la surveillance évolutive d’une ventriculomégalie chez
un prématuré porteur d'une hémorragie ventriculaire deja dépistée.

Fig. 3 : Dilatation ventriculaire majeure avec caillot déclive dans la corne occipitale
(—). Coupe para-sagittale.

Fig. 3: Massive ventricular dilatation with gravity-dependent clot within the occipital
horn (—). Parasagittal plane.
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Fig. 4 (a et b) : Dilatation tétraventriculaire. Coupe sagittale médiane.
a: 4% ventricule (fleche courbe) triangulaire, grande citerne (fleche blanche) bien visible : dilatation communicante
b : 4° ventricule (V4) globuleux, grande citerne non visible : dilatation non communicante. Noter que I'aqueduc de Sylvius est élargi. V3 : 3¢ ventricule dilaté.

Fig. 4 (a and b): Tetraventricular dilatation. Midline sagittal plane.

a: The enlarged 4th ventricle remains triangle-shaped (curved arrow). The cisterna magna is well visualized (white arrow): communicating dilatation.
b: The 4th ventricle (V4) appears rounded; the cisterna magna is no longer visible: non communicating dilatation. Note the enlarged aqueduct of Sylvius. V3: dilated 3rd ventricle.

® une ventriculite bactérienne se manifeste par des échos tres
fins, mobiles dans les ventricules latéraux, souvent associés a des
filaments qui bougent avec la respiration (fig. 5).

e aussi bien dans la pathologie hémorragique que dans la patho-
logie infectieuse le Doppler couleur peut aider au diagnostic en vi-
sualisant des flux colorés dans I'aqueduc de Sylvius (2) ; ils sont
faciles a distinguer de flux vasculaires dans les vaisseaux adjacents ;
ils sont visibles sur la coupe sagittale médiane, soit spontanément,
soit lors de I'appui intermittent de la sonde sur la fontanelle anté-
rieure ou lors de pressions abdominales manuelles intermittentes
(fig. 6). Ces flux colorés signalent I'existence d'éléments figurés
dans le liquide céphalorachidien, sans spécificité ; ils sont utiles au
diagnostic lorsque les échos intra-luminaux sont tres peu abon-
dants et que le diagnostic de certitude n’est pas établi.

3.2. Anomalies de type malformatif

L'échographie montre des anomalies de type malformatif,
associées a la malformation ventriculaire, ou elle rentre dans le
cadre du bilan d'une anomalie connue (par exemple le myélo-
méningocéle). Ce groupe d'étiologies ne sera pas développé car
il concerne I'échographie cérébrale anténatale.

Nous insisterons seulement sur I'anévrysme de la veine de
Galien (fig. 7) car le Doppler couleur permet de montrer la
nature vasculaire d'une lésion kystique située sur la ligne
médiane, en arriére du 3¢ ventricule et d’éliminer trés facilement
les kystes arachnoidiens ou autres anomalies non vasculaires ; il
permet surtout d'étudier les artéres afférentes de I'anévrysme,
ainsi que les veines de drainage. Le Doppler pulsé démontre les
anomalies hémodynamiques (3): augmentation souvent
majeure des vitesses systoliques, diastoliques et moyennes et
diminution de I'indice de résistance au niveau des artéres nour-
riciéres contrastant avec une hémodynamique normale dans les
artéres qui ne participent pas a la malformation ; appréciation

de I'importance des flux veineux dans les sinus de drainage,
détection d'une sténose sur le drainage veineux, dont I'existence
améliore souvent le pronostic ; bien entendu, surveillance de ces
différents éléments apres traitement d’embolisation si celui-ci a
été décidé.

3.3. Syndrome tumoral

Les tumeurs cérébrales de la premiére année de vie sont excep-
tionnelles, mais elles se manifestent trés volontiers par une

hydrocéphalie et leur dépistage échographique permet d’orien-
ter directement vers la réalisation d'une I'IRM.

Fig. 5 : Hydrocéphalie triventriculaire compliquant une méningite néonatale a Pro-
teus. Nombreux filaments et échos fins intraluminaux.

Fig. 5: Triventricular dilatation after neonatal proteus meningitis. Multiple intralumi-
nal thin echoes and strands.
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Le diagnostic de tumeur est en régle facile lorsqu’elle est solide,
échogeéne (fig. 8), volontiers hétérogéne ; il peut étre plus difficile
lorsqu’elle est essentiellement kystique et de gros volume. Les
tumeurs de développement intra-ventriculaire comme les papillo-
mes du plexus choroide (fig. 9) ont un aspect échographique tres
caractéristique. Pour tous les autres cas de figure, I'imagerie écho-
graphique n’a, bien entendu, aucune spécificité.

3.4. Anomalies parenchymateuses

La dilatation ventriculaire s'accompagne d’anomalies parenchy-
mateuses, sans effet de masse :

—des lésions kystiques de la matrice germinale (fig. 10), des
images hyperéchogeénes ramifiées des noyaux lenticulostriés
orienteront vers une foetopathie virale (CMV, toxoplasmose
notamment) ol peuvent s'associer des troubles de la gyration ;
— des lésions kystiques intra-parenchymateuses, communiquant
ou non avec le ventricule dilaté, orienteront plutot vers une étio-
logie ischémique.

UNE COLLECTION EXTRA-CEREBRALE

En utilisant une sonde de haute fréquence, il est trés facile de
diagnostiquer une collection liquidienne péri-cérébrale.

Fig. 6 (a-c) : Hémorragie intraventriculaire. En Doppler couleur, détection de
flux colorés dans I'aqueduc de Sylvius et la filiere ventriculaire. Ces flux sont al-
ternativement codés en rouge (a) et bleu (b), bien différenciés des flux vasculai-
res par leur topographie et éventuellement leur analyse en Doppler pulsé (c).
1. Artére cérébrale antérieure ; 2. Tronc basilaire ; 3. Veine cérébrale interne ;
4. Artere péricalleuse ; 5. Flux dans la filiere ventriculaire.

Fig. 6 (a-c): Intraventricular hemorrhage. On color Doppler, signals are detected
within the aqueduct of Sylvius and ventricular lumen. These flows are alterna-
tively coded red (a) and blue (b), easily distinguished from vascular flows (be-
cause of their location) and assessed by pulsed Doppler (c).

1. Anterior cerebral artery; 2. Basilar artery; 3. Internal cerebral vein; 4. Perical-
losal artery; 5. Intraventricular flow.

La premiére étape est d'éliminer des espaces péri-cérébraux
normaux dont on sait qu'ils sont plus larges, et plus variables
d'un enfant a I'autre avant I'age de deux ans que plus tard. Des
valeurs normales ont été proposées : une valeur seuil de 3 mm
pour la distance entre la paroi du sinus longitudinal supérieur et
le cortex cérébral sur une coupe coronale en haute fréquence
est acceptée comme normale par la plupart des auteurs.

Deux types de collections péri-cérébrales sont rencontrés chez
le nourrisson : des épanchements sous-arachnoidiens et des col-
lections sous-durales. La séméiologie morphologique est main-
tenant trés bien décrite (4) :

— I"épanchement sous-arachnoidien est anéchogene, s'insinue
entre les sillons de la convexité qu'il élargit, sans entrainer aucun
effet de masse, ni sur les circonvolutions cérébrales ni sur la faux
du cerveau (fig. 11). Il est bilatéral et prédomine habituellement
dans les régions frontales ; il contient de nombreux petits vais-
seaux, dont certains sont pulsatiles ; le Doppler pulsé et le Dop-
pler couleur montrent qu'il s'agit de veines et d’artéres dont la
topographie sous-arachnoidienne est normale (5) ;

—la collection sous-durale prend un aspect différent selon son
abondance et son caractére compressif ou non. Lorsqu’elle est peu
abondante et surtout peu compressive, |'espace sous-arachnoi-
dien reste visible, assez large, séparé de la collection sous durale
par une membrane fine ; les vaisseaux sous arachnoidiens sont
bien visibles également, décollés de la surface cérébrale (fig. 12a).
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On visualise souvent une ou deux grosses veines latéralisées (3) qui
drainent le réseau veineux superficiel vers le sinus longitudinal su-
périeur (fig. 12b). L'étirement ou la déchirure de ces grosses veines
est a I'origine des hématomes sous-duraux qui sont une complica-
tion classique des épanchements sous arachnoidiens fréquem-
ment rencontrés chez le nourrisson avec macrocranie.

Lorsque la collection sous durale est compressive, elle tasse
contre la surface cérébrale cet espace sous arachnoidien qui
n‘est plus visible ; les sillons sont fermés. Le Doppler couleur ne
montre pas de petits vaisseaux au sein de la collection sous-
durale mais uniquement des vaisseaux accolés a la surface céreé-
brale (fig. 13).

Le caractére hématique ou non de la collection sous-durale
est trés facile a diagnostiquer : I'hématome sous-dural est écho-
gene (fig. 14), contenant de multiples échos fins, régulierement
répartis, dont I'intensité est bien corrélée avec le caractére récent
de I'hémorragie ; I'hygroma sous-dural est totalement anécho-
gene (fig. 12).
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Fig. 7 (a-c) : Anévrisme de la veine de Galien chez un nourrisson de 15 jours adressé pour insuffisance cardiaque et macrocrénie.
a : Coupe sagittale médiane. Volumineuse Iésion kystique en bissac, occupée de fins échos, comprimant vers I'avant le 3¢ ventricule et I'aqueduc de Sylvius.

b : En Doppler couleur la Iésion apparalt comme une véritable pieuvre vasculaire.

¢ : L'analyse en Doppler pulsé doit intéresser tous les pédicules artériels et le sinus veineux de drainage. Ici I'artere cérébrale antérieure montre des vitesses trés accélérées et

un indice de résistance bas, signant sa participation a la malformation anévrysmale.

Fig. 7 (a-c): 15-day old infant. Congestive heart failure and macrocrania. Aneurysm of the vein of Galen.
a: Midline sagittal plane. Large cystic structure, filled by thin echoes, displacing 3" ventricle and aqueduct, anteriorly.

b: Color Doppler: the lesion appears as a hypervascular octopus.

c: Pulsed Doppler: all the feeding arteries and draining veins should be depicted and assessed. Here, the anterior cerebral artery shows extremely high flow velocities, and a low

resistive index: this artery contributes to the aneurysmal malformation.

Lorsque I'hématome sous-dural est passé a la chronicité on peut
visualiser de multiples membranes, volontiers paralléles a la
convexité cérébrale, qui le cloisonnent en formant des logettes.

Lorsque la collection sous-durale a une paroi épaisse, ou
gu’elle est cloisonnée (fig. 15), et qu'elle s'accompagne d’une
hyperhémie nette (de sa paroi et des sillons de la convexité sous
jacente), le diagnostic d’empyéme sous-dural compliquant une
méningite bactérienne est le premier a évoquer.

Tout hématome sous-dural aigu doit faire rechercher des
lésions parenchymateuses sous-jacentes notamment au niveau
de la substance blanche qui sont visibles en utilisant une sonde
de haute fréquence ; on doit toujours évoquer I'hypothése d'un

syndrome des enfants battus et faire rechercher d’autres signes
qui vont confirmer ou infirmer cette hypothése diagnostique. Le
diagnostic d’hématome « spontané » doit étre un diagnostic
d’élimination.

L'ECHOGRAPHIE MONTRE UNE MASSE INTRA-
CRANIENNE SANS HYDROCEPHALIE

Il peut s’'agir d'une Iésion kystique ou solide, dont le bilan sera
complété par un autre examen d‘imagerie, volontiers une IRM.
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Fig. 8 (a et b) : Tumeur de type PNET (tumeur primitive du neuro-ectoderme) chez un nourrisson de 4 mois, adressé pour macrocranie et strabisme convergent.
Hydrocéphalie triventriculaire avec tumeur échogene du thalamus droit.

a: Coupe coronale, bonne visibilité de I'effet de masse de la tumeur sur le 3° ventricule.

b : Coupe parasagittale.

Fig. 8 (a and b): Primitive neuroectodermal tumor. 4-month old infant with macrocrania and strabismus. Triventricular hydrocephalus with echogenic mass of the right thalamus.
a: Coronal plane. Compression of 3rd ventricle by the mass.
b: Parasagittal plane.
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Fig. 9 : Papillome du plexus choroide. Coupe coronale. La tumeur est hyperéchogéne
(comme le plexus choroide normal) et occupe la lumiere du 3° ventricule. L'hydro-
céphalie est évidente.

Fig. 10 : Feetopathie virale a CMV. Dilatation ventriculaire, agénésie du corps calleux,
kystes de la matrice germinale.

Fig. 10: Fetal cytomegalovirus infection. Ventricular dilatation, corpus callosum age-

Fig. 9: Choroid plexus papilloma. The tumor is highly echogenic (as a normal choroid nesis, germinal matrix cyst.

plexus) and fills the 3 ventricle lumen. Hydrocephalus is obvious. Coronal plane.

Fig. 11 (a et b) : Epanchement sous arachnoidien.

Sonde de haute fréquence.

a: Coupe coronale

b : Coupe parasagittale. Epanchement liquidien bilatéral, « ouvrant » la
scissure interhémisphérique et les sillons de la convexité, traversé de
. petits vaisseaux visibles en échelle de gris, dont certains sont pulsatiles

Fig. 11 (a and b): Subarachnoid effusion. High frequency transducer.
a: Coronal plane.

b: Parasagittal plane. The bilateral fluid collection enlarges the interhe-
mispheric fissure and sulci of the cerebral surface; many small vessels
cross the fluid space; they are visible on gray scale sonography, some
of them are pulsatile.
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Fig. 12 (a et b) : Collection sous-durale peu compressive. a : coupe coronale : la collection liquidienne péri-cérébrale est divisée en 2 compartiments : I'espace sous arachnoidien
(ESA) reste bien visible, occupé de multiples petits vaisseaux ; la collection sous-durale (CSD) périphérique est anéchogene. b : coupe para-sagittale oblique. Visualisation d'une
grosse veine (—), codée en rouge, car drainant le flux veineux du réseau superficiel vers le sinus longitudinal supérieur (SLS) et qui traverse la collection sous-durale.

Fig. 12 (a and b): Subdural collection without mass effect. The pericerebral fluid collection (a. coronal plane) is divided in two compartments: the subarachnoid space remains
well visible, crossed by multiple small vessels. The external subdural fluid space is anechoic (b. oblique parasagittal plane). A large vein (—) coded in red is displayed: it drains
the venous flow from the superficial cerebral veins toward the superior sagittal sinus and crosses the subdural space.

1 o i L’hypertension intra-crénienne se manifeste donc par une
! diminution des vitesses diastoliques avec des flux qui peuvent
s'annuler ou méme devenir rétrogrades ; I'indice de résistance
augmente donc progressivement jusqu’a 1 et plus (fig. 718a).
Dans cette pathologie, si les perturbations hémodynamiques
existent, elles sont diffuses et I'étude de I'artére cérébrale anté-
rieure qui est la plus facile a réaliser par voie transfontanellaire,
est en général suffisante. L'augmentation de I'indice de résis-
tance est corrélée avec I'augmentation de la pression intra-cra-
nienne, la rapidité d’évolution de la dilatation ventriculaire, le
caractére non communiquant de cette dilatation. C’est un indice
trés utilisé pour le diagnostic initial d'hypertension intra-cra-
nienne, pour la surveillance d'une ventriculomégalie par exemple
post-hémorragique, pour le contréle de I'efficacité ou de la non

Fig. 13 : Collection sous-durale trés compressive. L'espace sous-arachnoidien n’est
plus visible, ses vaisseaux sont accolés & la surface cérébrale.

Fig. 13: Subdural collection with marked mass effect. The subarachnoid space is oc-
cluded, its vessels are embedded on the cerebral surface.

LA RECHERCHE DE CRITERES HEMODYNAMIQUES
D'HYPERTENSION INTRA-CRANIENNE FAIT PARTIE
INTEGRANTE DU BILAN D'UNE MACROCRANIE,
QUELS QUE SOIENT LES RESULTATS DE L'EXAMEN
MORPHOLOGIQUE

Ces critéres reposent en échographie sur le Doppler pulsé, le
signe cardinal est |'existence d’une augmentation de I'indice de
résistance (vitesse systolique — vitesse diastolique/vitesse systo-
lique) qui refléte surtout une diminution de la vitesse diastolique.
En effet a /'état normal, la vascularisation cérébrale est un
systéme a basse résistance, qui maintient donc un flux dias- Fig. 14 : Hématome sous-dural aigu. La collection sous-durale est échogene, |'espace
tolique antérograde. L'indice de résistance normal varie en sous-arachnoidien sous-jacent reste visible. Sonde de haute fréquence. Coupe para-
. 2 ) ) x sagittale.
fonction de I'age gestationnel et de I'age post-natal. Des g

normes sont maintenant bien établies sur des grandes séries Fig. 14: Acute subdural hematoma. The subdural collection is echogenic ; subjacent
(fig. 16 et 17) (3). subarachnoid fluid space remains visible. High frequency probe. Parasagittal plane.
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Fig. 15 : Empyeme sous-dural chez un nourrisson de 5 mois, méningite & pneumaco-
que. Sonde de haute fréquence, coupe coronale. Collection dans la scissure interhé-
misphérique, échogéne, cloisonnée.

Fig. 15: Subdural empyema. 5-month old infant. Streptococcus pneumoniae meningi-
tis. High frequency probe. Coranal plane. Echogenic and septated collection within the
interhemispheric fissure.

ARTERE CEREBRALE ANTERIEURE
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Fig. 16 : Valeurs normales des vitesses systoliques (VS), moyennes (VM) et diastoli-
ques (VD) de I'artére cérébrale antérieure en fonction de I'age gestationnel (s) et post-
natal (M) (3).

Fig. 16: Normal values of systolic (VS), mean (VM), and diastolic velocities (VD) of an-
terior cerebral artery according to age (3).

efficacité des gestes thérapeutiques (ponction lombaire avec
soustraction de liquide céphalorachidien, ponction ventriculaire,
drainage externe, shunt ventriculo-péritonéal...).

Dans certaines situations cliniques difficiles ou la dilatation
ventriculaire apparait évolutive, alors que les indices de résis-
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Fig. 17 : Valeurs normales de I'index de résistance des arteres cérébrales en fonction
de I'4ge gestationnel (s) et postnatal (M) (3).

Fig. 17: Normal values of the resistive index of cerebral arteries according to age (3).

tance restent normaux, certains auteurs (6) ont proposé de sen-
sibiliser I'évaluation hémodynamique en appliquant une
compression sur la fontanelle antérieure. Cette compression
entraine de facon physiologique une augmentation de I'indice
de résistance, mais celle-ci est nettement majorée dans les états
pathologiques (interprétée comme une perte de la compliance
cérébrale). Cette variabilité peut étre chiffrée par un AIR (IR
aprés compression fontanellaire — IR de base/IR de base). Le
A IR normal doit étre inférieur a 20 %, au-dela de 20 % il est
considéré comme pathologique (fig. 18b). Ces auteurs propo-
sent donc ce critéere pour guider la surveillance d'une ventricu-
lomégalie et sa prise en charge thérapeutique.

Cette technique apparait intéressante dans la surveillance lon-
gitudinale d'une dilatation ventriculaire, par exemple dans les
suites d’une hémorragie intra-ventriculaire ou d’'une méningite
bactérienne.

Par contre, une indication chirurgicale ne peut étre portée que
sur un faisceau d’arguments cliniques, morphologiques, évolutifs,
et non pas sur une augmentation isolée d'un indice de résistance.

L'ECHOGRAPHIE CEREBRALE EST NORMALE

Si I'échographie transfontanellaire, techniqguement compléte et
de qualité est normale, ce sont les données cliniques qui orien-
teront la conduite diagnostique et décideront de la poursuite
des explorations morphologiques qui seront alors, la plupart du
temps, une IRM.

L'exploration d’une macrocranie du nourrisson repose donc sur
une échographie transfontanellaire dont I'examen morphologique
reste la base, a condition qu'il soit rigoureux, complet et utilise
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Fig. 18 (a et b) : Surveillance d'une dilatation ventriculaire post-hémorragique. Etude en Doppler pulsé de I'artére cérébrale antérieure.

a: L'indice de résistance est spontanément augmenté, égal a 1 : hypertension intracranienne.

b : Lors de la compression de la fontanelle antérieure par la sonde, la vitesse systolique reste inchangée, la vitesse diastolique se négative, I'indice de résistance augmente a
1,45, le A IR est égal a 45 %, nettement supérieur a la normale. Cet indice est surtout utile lorsque I'IR de base est a la limite de la valeur normale.

Fig. 18 (a and b): Follow up of a posthemorrhagic ventricular dilatation. Increased intra cranial pressure. Pulsed Doppler assessment of the anterior cerebral artery.
a: Resistive index (RI) is increased, equal to 1.
b: During compression of the anterior fontanelle, the peak systolic velocity is unchanged, the diastolic flow reverses, resistive index increases up to 1.45; A Rl is 45%, higher
than normal value ; this index is mainly useful when the baseline Rl remains within normal range.

des sondes de haute fréquence. Les techniques Doppler apporte
des éléments d'appoint, mais aussi des renseignements fonda-
mentaux pour le diagnostic, la prise en charge et le pronostic.
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Cas clinique : Questions - Réponses

L'échographie cérébrale en I'an 2001.
Le point sur I'exploration d’'une macrocranie du nourrisson

C Veyrac

HISTOIRE DE LA MALADIE est hospitalisé, intubé, ventilé, mis sous traitement anti-comitial
et un examen échographique est réalisé (fig. 1)

Dragan, cing semaines de vie, sans antécédent néonatal est
trouvé gémissant dans son berceau. A I'arrivée du SAMU, il est QUESTIONS
pale, tachycarde, hypotonique, présente rapidement des mou-
vements convulsifs des quatre membres et un coma réactif ; sa
fontanelle est trés tendue ; il n’existe pas de signes infectieux. II 1. Quel est votre diagnostic ?
2. Quelles sont les hypothéses étiologiques ?

= a | E-lll
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a

Fig. 1: Examen échographique en haute fréquence.
a: coupe coronale.

b : coupe parasagittale droite.

¢ : coupe parasagittale gauche.
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REPONSES

Il existe une collection sous-durale bilatérale (fig. 7a), compressive, qui écrase les espaces sous-arachnoidiens contre la surface cérébrale
et comprime les hémisphéres dont les sillons sont fermés.
A droite, la collection sous-durale contient une structure échogéne, caractéristique d’un caillot en début d’organisation (fig. 1b).
A gauche, elle est totalement anéchogéne, mais sous tension (fig. 1¢).

Fig. 2: Contrdle échographique trois jours apres I'admission.
a : coupe coronale oblique droite.

b : coupe coronale oblique gauche.

C : coupe parasagittale droite.

d : coupe parasagittale oblique gauche.

L'existence d'une structure hyperéchogéne dans la collection sous-durale droite fait penser qu'il existe un saignement récent
en cours de caillotage, d’autant qu'il ne s'agit pas de cloisons épaisses ni d'un aspect en rayon de miel et qu'il n'existe pas de
signe d'infection septicémique ni méningitique. A I'inverse, le caractére anéchogéne de la collection sous-durale gauche, évoque
un hygroma non hématique, probablement secondaire a un saignement ancien.
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La bilatéralité de I'épanchement, le caractére asymétrique de son échogénicité évoquent la possibilité d’'un hématome sous-
dural aigu droit survenu spontanément chez un nourrisson présentant préalablement une macrocranie et une collection péricé-
rébrale « bénigne » de topographie sous-arachnoidienne. On sait que cette situation trés fréquente prédispose a la survenue d'un
saignement par étirement-déchirure des veines dure-mériennes. Du coté gauche, la collection sous-durale est probablement le
résultat d'un épisode hémorragique de méme type, mais plus ancien et asymptomatique.

Toutefois, dans le contexte clinique, en I'absence de traumatisme reconnu, il est important d'évoquer la possibilité d'un enfant
maltraité, notamment d'un enfant « secoué » (shaken baby) et de rechercher d’'autres arguments diagnostiques : hémorragie
rétinienne par un fond d’ceil, traumatisme osseux ou ostéocartilagineux par une scintigraphie ou par des radiographies. Chez ce
patient, des fractures d'age différent au niveau des cotes, de la clavicule gauche, des métaphyses du tibia et du fémur droits,
confirment le diagnostic de syndrome de maltraitance.

Dans cette pathologie, des lésions ischémiques multifocales, notamment cortico-sous-corticales, sont fréquemment observées
soit par bas débit soit par mécanisme de cisaillement de la jonction cortico-sous-corticale. Ces Iésions apparaissent en imagerie
échographique ou tomodensitométrique de facon différée. Chez notre patient, I'échographie est controlée trois jours aprés |'exa-
men d’entrée ; elle confirme I'existence de larges plages échogénes (fig. 2) de la substance blanche sous-corticale, laissant une
fine bande de cortex hypo-échogeéne autour des sillons, typiques de lésions ischémiques étendues. La tomodensitométrie confirme
ces données. L'enfant décéde 15 jours apres le début de I'hospitalisation.
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L'échographie dans la pathologie thoracique de I'enfant

Ch Durand (1), C Garel (2), F Nugues (1), P Baudain (1)

ABSTRACT

Sonography of thoracic diseases in children

This article reviews the major indications for chest sonography in children. Sonography should be performed after chest ra-
diographs have been obtained in order to assess the need for further imaging with CT and/or MRI. Sonography allows accu-
rate assessment of the pleural compartment especially for evaluation of pleural effusions, the diaphragm, peripheral lung
lesions and anterior, middle and postero-inferior mediastinal lesions. Imaging of the thymus is emphasized because normal
thymus can mimic pathologic situations and tumors may arise within the thymus. This technique allows tissue characterization
and it is superior to other modalities in characterization of fluid. Sonography may be used to guide aspirations and biopsies.
Sonography of the chest is the modality of choice in children because of its lack of ionizing radiation and ease to perform.

Key words: Thorax, US. Radiography, in infants and children.

J Radiol 2001:82:729-37.

Cet article rappelle les principales indications de I'échographie thoracique chez I'enfant. L'échographie doit étre un examen
de premiére intention, réalisée apres la radiographie du thorax, guidant la stratégie des autres explorations, TDM ou IRM. Elle
permet en effet une étude fiable de la plévre et notamment des épanchements pleuraux, du diaphragme, des lésions pulmo-
naires périphériques et des opacités du médiastin antérieur, moyen et postéro-inférieur. L'imagerie du thymus est soulignée
car le thymus normal peut simuler des situations pathologiques et qu'il peut étre le siege de tumeurs. Cette technique offre
une bonne caractérisation tissulaire, supérieure aux autres modalités dans la caractérisation des liquides. Elle peut guider les
ponctions et les biopsies. L'échographie du thorax est une technique de choix chez I'enfant car elle est facilement réalisable
et non irradiante.

Mots-clés : Thorax, technique d'exploration. Pédiatrie, technique d'exploration.

INTRODUCTION

L'imagerie de la pathologie thoracique repose toujours sur la
radiographie de thorax qui reste I'examen a réaliser en premiere
intention. Cependant, on connaft les limites de son interpréta-
tion qui repose entre autres, sur I'analyse des clartés et des opa-
cités en sachant qu’il n’est pas toujours possible de distinguer
au sein d’'une opacité, un épanchement d'une condensation pul-
monaire, et enfin sur I'analyse des lignes médiastinales permet-
tant de détecter une Iésion et de la localiser mais sans possibilité
d’analyse tissulaire. La tomodensitométrie (TDM) pallie ces
inconvénients, elle permet une bonne analyse du parenchyme
pulmonaire et une caractérisation tissulaire des masses médias-
tinales. Cependant, il faut garder a I'esprit qu'il s’agit d'un exa-
men trés irradiant chez I'enfant, ce d'autant que I'on multiplie
les « hélices » et les clichés haute résolution. L'imagerie par réso-
nance magnétique (IRM) a fait la preuve de son efficacité dans
le domaine du médiastin, mais nécessite une sédation chez le
petit enfant.

L'échographie thoracique a fait I'objet de nombreuses publi-
cations chez I'enfant depuis plusieurs décennies. En 1973, Gold-
berg (1) décrivait déja I'intérét de I"échographie dans I'approche

(1) Service de Radiopédiatrie, CHU Grenoble, BP 217, 38043 Grenoble Cedex 09,
(2) Service de Radiopédiatrie, Hopital Robert Debré, 75935 Paris Cedex 19.
Correspondance : Ch Durand

diagnostique des masses médiastinales, Lemaitre et coll. (2) en
1985 précisaient la place de I'échographie dans la stratégie
d’'exploration des masses et pseudo-masses du médiastin.
Cependant, cette technique reste peu utilisée a I'étage thoraci-
que, alors que son application a I'étage abdominal, a I'étage
encéphalique et au niveau des parties molles est d’une pratique
courante chez I'enfant. Deux raisons peuvent expliquer ce phé-
nomene, la méconnaissance de I'apport de cette technique en
pathologie thoracique et le développement des autres techni-
ques d'imagerie.

Notre propos n’est pas de présenter |'échographie comme un
examen substitutif dans tous les cas de la TDM ou de I'IRM, mais
de montrer qu’elle permet dans de nombreuses situations de
parvenir au diagnostic a un moindre coUt financier et sans irra-
diation supplémentaire de I'enfant. Nous excluons de ce travail
I'échographie cardiaque.

TECHNIQUE

L'examen ultrasonographique du thorax comprend plusieurs
volets :

—'étude de la plevre ;

— |"étude du diaphragme ;

— |'étude du parenchyme pulmonaire ;

— I'étude du médiastin.
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L'étude de la plévre et du parenchyme pulmonaire peut étre
réalisée dans les meilleures conditions a I'aide d'une sonde a
balayage linéaire de 7 a 12 MHz en utilisant les fenétres acous-
tiques intercostales, para-sternales et transsternales. La voie
transsternale n’est utilisable que chez le nourrisson car le ster-
num encore cartilagineux offre une fenétre acoustique. Pour
étudier les régions au contact du diaphragme, on utilise les voies
sous-xiphoidienne, transhépatique a droite, transsplénique a
gauche avec une sonde sectorielle.

L'étude du médiastin est réalisée de préférence avec une
sonde sectorielle, permettant des incidences plus variées, de 3
a 7 MHz. Les voies d'abord sont nombreuses. La voie sus-ster-
nale et les voies sus-claviculaires permettent de réaliser des cou-
pes frontales, sagittales et obliques du médiastin supérieur et
moyen. Les voies sous-xiphoidienne, transhépatique, transsplé-
nigue permettent de réaliser des coupes longitudinales, obliques
et transverses du médiastin inférieur. Elles permettent également
une étude du diaphragme, une approche des anomalies juxta-
diaphragmatiques du parenchyme pulmonaire et de la plévre.

L'utilisation du Doppler (couleur, énergie, pulsé) n'est pas sys-
tématique mais permet d'identifier les vaisseaux médiastinaux,
de rechercher un vaisseau anormal, d'apprécier la vascularisation
d’'une Iésion.

LA PLEVRE

A I'état normal, on observe plusieurs bandes de réflexion cor-
respondant a différents compartiments qui sont de la superficie
a la profondeur : le fascia endothoracique, la plévre pariétale, la
plevre viscérale et l'interface avec le poumon aéré (3). Des arte-
facts en miroir sont responsables de la projection dans le pou-
mon des tissus mous de la paroi thoracique. A la frontiére entre
la plévre viscérale et le poumon, on peut observer des artefacts
en queue de comete (3). L'espace pleural est virtuel. La plévre
viscérale glisse librement sur la plevre pariétale pendant la res-
piration et ceci peut s'observer en temps réel (4).

Chez I'enfant, la pathologie pleurale est largement dominée
par les épanchements.

L'échographie représente une indication validée et fondamen-
tale dans I'évaluation diagnostique des épanchements pleuraux.
Elle est plus sensible que la radiographie du thorax en décubitus
dorsal (pratiquée notamment chez le nourrisson et dans les uni-
tés de soins intensifs et de néonatologie) pour détecter un épan-
chement pleural de petite abondance. En effet, I'utilisation des
clichés de thorax seuls ne permet de détecter que 55 % des
épanchements diagnostiqués en échographie (4).

L'approche étiologique d’'un épanchement dépend de I'age de
I'enfant.

Chez le nouveau-né de méme que chez le feetus, la majorité
des épanchements pleuraux isolés sont des chylothorax et sont
anéchogeénes tant que I'enfant n’est pas alimenté (5), de méme
que les épanchements d’origine cardiaque. Les rares épanche-
ments de nature inflammatoire peuvent contenir des cloisons.
Les épanchements d’origine iatrogéne, a la suite de la pose d'un
cathéter ou post chirurgicaux peuvent étre hétérogénes.

Chez I'enfant plus grand, la discussion sur la nature de I'épan-
chement se rapproche de celle qu’on peut avoir chez I'adulte et
dans ce domaine, I'échographie donne des informations beau-

coup plus précises que la TDM (4) en montrant le caractére écho-
gene ou anéchogene de I'épanchement, I'existence de cloisons
ou d'adhérences. L'échographie permet aussi de visualiser les
épaississements de la plévre, se rencontrant notamment dans la
tuberculose, les empyémes ou en cas de fibrose (4). Il peut
cependant étre difficile de distinguer un épanchement hyperé-
chogene d'un épaississement pleural ou plus rarement d'une
masse. En cas d'épanchement, on peut observer une modifica-
tion de forme de la lésion avec la respiration (6), des turbulences
au sein de I'échogénicité lors de la mobilisation de I’'enfant (6).
L'existence d'une vascularisation au sein de I"hyperéchogénicité
en Doppler couleur oriente vers une masse (6).

Les transsudats sont en général anéchogénes. Les exsudats se
présentent de maniére variée, anéchogenes ou hyperéchogénes
cloisonnés ou non (6, 7). L'association d'un épaississement pleu-
ral et a des anomalies parenchymateuses pulmonaires est évo-
catrice d’exsudats (6). Les épanchements hyperéchogeénes et
homogénes s'observent dans les épanchements hémorragiques
et les empyemes. Outre qu’elle fournit des informations diagnos-
tigues, I'échographie permet aussi de guider une ponction pleu-
rale, notamment en cas d'épanchement cloisonné ou de petite
abondance.

Signalons qu’en cas de pneumothorax, les mouvements de
glissement de la plévre viscérale sur la plévre pariétale disparais-
sent de méme que les artefacts en queue de cométes (3).

Les tumeurs bénignes ou malignes de la plévre ainsi que les
métastases sont rares.

L'échographie permet de préciser le siége pleural, extra-pleu-
ral ou parenchymateux d'une lésion périphérique. Une lésion
extra-pleurale refoule les plévres pariétale et viscérale et forme
avec la paroi thoracique un angle obtus. La présence d'une infil-
tration musculaire ou d’une destruction costale est bien sGr un
argument supplémentaire. Une lésion pulmonaire forme un
angle aigu avec la paroi thoracique (3). Certaines lésions de
petite taille peuvent se situer en zone aveugle en échographie,
notamment si elles siégent en arriére d'une cote.

Un épaississement de la plevre et la présence de nodules sug-
gerent une pathologie maligne.

LE DIAPHRAGME

Le diaphragme apparait comme une fine bande hypo-échogene
difficile a distinguer de I'hyperéchogénicité liée a la réflexion du
poumon.

La coupole droite est examinée en utilisant le foie comme fené-
tre acoustique ; a gauche, la fenétre acoustique constituée par la
rate est plus petite et on peut étre géné par I'estomac. Il est inté-
ressant d’utiliser la voie sous-xiphoidienne pour voir simultané-
ment les mouvements des deux coupoles diaphragmatiques et
identifier ainsi un mouvement paradoxal. On constate a |'état nor-
mal une discréte diminution de la course de la coupole droite par
rapport a la gauche (4). Par ailleurs, la partie postérieure du
diaphragme est plus mobile en rapport avec I'expansion plus
importante des lobes inférieurs (4). Nous rappelons que les piliers
du diaphragme sont bien visibles en échographie délimitant en
arriere I'espace inframédiastinal postérieur.

L'utilisation du mode TM est importante dans I'étude de la
mobilité du diaphragme (8). Si I'on recherche une paralysie
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diaphragmatique chez un enfant ventilé, il faut penser a décon-
necter la ventilation pendant quelques cycles respiratoires afin
d’'observer la mobilité spontanée du diaphragme. L'étude de la
mobilité diaphragmatique en mode B et en mode TM permet
d’apprécier la course d'une coupole, d'identifier une paralysie,
une diminution de I'amplitude des mouvements ou un mouve-
ment paradoxal (8).

Le repérage du diaphragme permet de préciser I'origine sus
ou sous-diaphragmatique d'une opacité en projection de la base
pulmonaire.

Le diagnostic de hernie diaphragmatique repose sur la mise
en évidence d'un défect diaphragmatique parfois difficile a
visualiser, sur la topographie du ou des viscéres herniés et sur
les angles de raccordement de I'organe hernié par rapport au
reste de I'organe en situation normale (9, 10). Dans les hernies,
I'angle est aigu alors que dans les éventrations, I'angle est obtus.

LE POUMON

Le poumon aéré est une barriere aux ultrasons, responsables
d'artefacts en miroir. Lors de I'échographie par voie transhépa-
tique ou transsplénique, les artefacts en miroir du foie ou de la
rate sont responsables de fausses images de condensation pul-
monaire des bases.

Quand le poumon est peu ou pas aéré, il transmet les ultra-
sons et il peut alors étre étudier en échographie. Le cas le plus
classique est celui de I'atélectasie ou du foyer de condensation
pulmonaire. Le poumon pathologique apparait sous la forme
d’une image échogene dont I'échogénicité est voisine de celle
du foie, on parle de « poumon hépatisé ». Le caractére paren-
chymateux de la lésion est affirmé par trois éléments: le
bronchogramme aérique, le bronchogramme liquidien et le
« vasculogramme ».

L'air contenu dans les bronches explique le bronchogramme
aérique visible en échographie sous la forme d'images hyperé-
chogénes, branchées présentant des divisions dichotomiques
s'étendant au sein du foyer de condensation (fig. 7). Ces images
sont visibles méme en I'absence de bronchogramme aérique sur
la radiographie de thorax (4).

Lorsque les bronches sont remplies de liquide, I"échographie
donne une image de bronchogramme liquidien permettant
d'affirmer le caractere alvéolaire de la pathologie ce que ne per-
met pas toujours la TDM (4).

En cas de collapsus complet, le signe du bronchogramme aéri-
que et du bronchogramme liquidien n’est plus visible. Le Doppler
couleur est alors tres utile, montrant au sein de la lésion des
divisions vasculaires pulmonaires, branches distales de I'artére
pulmonaire, réalisant I'image couleur de ce que nous appelons
le « vasculogramme ».

Savoir reconnaitre une condensation pulmonaire en échogra-
phie nous parait indispensable afin d‘affirmer ce diagnostic
devant une image radiologique classique mais piege, la pneu-
mopathie a forme ronde qui pose un probléme de diagnostic
différentiel avec une masse.

Les images liquidiennes rencontrées dans les abcés pulmonai-
res et les pneumopathies cavités peuvent étre visibles en écho-
graphie plus précocement qu’'en TDM. La prise en charge

thérapeutique de ces deux pathologies est cependant différente
(11).

La découverte d'un hémithorax opaque doit faire réaliser une
échographie qui permettra rapidement de différencier une
condensation pulmonaire (bronchogramme aérigue, vascularisa-
tion pulmonaire), d'un épanchement pleural ou plus rarement
d’une masse (fig. 2).

Les malformations pulmonaires, maladies adénomatoides,
séquestrations ont fait I'objet de nombreuses publications en
anténatal. En post-natal, on retrouve ces images sous la forme
de plages échogénes associant plus ou moins des images kysti-
ques (9, 10, 12, 13).

Les séquestrations sont de deux types : les séquestrations extra
lobaires dont le retour veineux se fait dans le systéme cave et
les séquestrations intra lobaires dont le retour veineux se fait
dans le systtme pulmonaire. La localisation fréguente de ces
lésions au niveau des lobes inférieurs et dans les segments pos-
térieurs permet un abord échographique facile. Le diagnostic
repose sur la mise en évidence d'un pédicule vasculaire anormal
naissant de I'aorte et vascularisant la lésion. Le Doppler facilite
la recherche de ce pédicule. L'échographie peut montrer le
retour veineux anormal dans le systeme cave en cas de séques-
tration extra lobaire. Les séquestrations extra lobaires se présen-
tent classiquement sous la forme d’une lésion hyperéchogéne
homogéne posant en I'absence de diagnostic anténatal le pro-
bleme d’'une tumeur neurogene sur la radiographie de thorax,
I"échographie suffit a porter le diagnostic en montrant le pédi-
cule vasculaire (fig. 3). Les séquestrations intra lobaires s'aérent
a la naissance et la mise en évidence du pédicule vasculaire est
plus difficile mais reste possible.

Les maladies adénomatoides comportent en nombre variable
des macrokystes (> 20 mm), des microkystes et/ou des zones
solides suivant le type anatomo-pathologique décrit par Stocker
et al. (14). L'aspect est tres évocateur devant une lésion écho-
gene contenant en son sein des kystes (fig. 4). En général, on
ne distingue pas de pédicule vasculaire systémique. L'association
maladie adénomatoide-séquestration est cependant possible
(15).

Les tumeurs pulmonaires primitives sont rares chez |'enfant,
les pseudotumeurs inflammatoires sont parmi les moins rares.
Leur description échographique n’est pas spécifique mais il existe
des aspects tres évocateurs devant une lésion d’origine paren-
chymateuse (signe du bronchogramme ou du vasculogramme)
hypervascularisée envahissant les vaisseaux médiastinaux, le
caractére invasif était retrouvé dans trois observations d'Hedlund
et al. (16).

LE MEDIASTIN

1. Le thymus

Une opacité médiastinale antérieure est de découverte fréquente
chez le nourrisson en raison d'une « banale » hypertrophie thy-
migue. Les signes radiologiques décrits sur la radiographie de
thorax sont bien connus : signe de la vague, signe de la voile,
variabilité extréme au cours du cycle respiratoire (2). Ces signes
traduisent la consistance molle de la masse et ses déformations
au contact de la paroi thoracique ou au cours du cycle respira-
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Fig. 1: Pneumopathie du lobe inférieur droit avec images hyperéchogenes de bron-
chogramme aérique.

Fig. 1: Right lower lobe consolidation with highly echogenic air bronchogram.

toire, mais ils ne permettent pas de différencier une « banale »
hypertrophie thymique d’une tumeur de consistance molle de
type graisseux ou liquidien (fig. 5). L'échographie est un moyen
simple, non irradiant et peu onéreux permettant d'affirmer le
diagnostic d’hypertrophie thymique.

Le thymus normal est une structure bilobée, présentant des
bords réguliers et dont I'échostructure est échogene, homo-
gene. Son échogénicité est voisine de celle du foie. Il n‘entraine,
guel que soit son volume, aucune compression sur les structures
médiastinales adjacentes et notamment vasculaires. Le thymus
normal est visible chez le nourrisson mais aussi chez I'enfant plus
grand et présente les mémes caractéristiques (17).

Le thymus normal peut cependant présenter des variantes indi-
viduelles et anatomiques. Chez le grand enfant, nous avons
constaté que I'échostructure pouvait devenir discretement hétéro-
gene. L'involution graisseuse explique peut-étre ce phénomene.

Par ailleurs, le thymus peut présenter des extensions inhabituelles :
cervicales, sur la face externe ou en arriére de la veine cave supé-
rieure, dans la fenétre aorto-pulmonaire (2, 17, 18). Ces extensions
posent le probléme d'une masse médiastinale sur la radiographie de
thorax. L'échographie est un examen performant qui permet d’affir-
mer le diagnostic d'extension thymique en montrant la continuité
de la lésion avec le reste du thymus normal.

Fig. 2 (a-c) : PNET thoracique. Enfant de trois ans hospitalisé pour suspicion de pleu-
ropneumopathie.

a : La radiographie de face montre une opacité hémithoracique droite refoulant la tra-
chée a gauche.

b : L'échographie révele une volumineuse masse échogene, hétérogéne refoulant
I'aorte témoignant d'une Iésion tumorale.

¢ : La TDM aprés injection de produit de contraste confirme I'existence d'une masse
hétérogene avec des zones de nécrose.

Fig. 2 (a-c): Thoracic PNET. This three-year-old child was admitted in our hospital
with a diagnosis of pleuroparenchymal disease.

a: Frontal radiograph demonstrates a right chest mass causing leftward displacement
of the trachea.

b: Sonography shows a large heterogeneous and echogenic mass causing displace-
ment of the aorta. The findings are consistent with tumor.

¢: Contrast-enhanced CT confirms a heterogeneous mass with areas of necrosis.
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Fig. 3 a et b : Séquestration chez un nouveau-né.

a : Coupe échographique transverse passant par les piliers du diaphragme et la partie supérieure de I'abdomen montrant une masse hyperéchogéne sus-diaphragmatique.

b : Coupe échographique transverse avec Doppler couleur passant par |a partie supérieure de I'abdomen. Mise en évidence d'une artére anormale naissant de |'aorte abdominale,
alimentant la séquestration.

Fig. 3 a et b: Sequestration in a newborn.
a: Transverse sonogram of the right diaphragm and upper abdomen shows a highly echogenic mass located above the diaphragm.
b: Transverse sonogram with color Doppler of upper abdomen. An aberrant systemic artery feeding the sequestration is identified originating from the abdominal aorta.

Ces extensions inhabituelles sont a différencier des vérita- Chez le grand enfant, les opacités de la fenétre aorto-pulmo-
bles thymus ectopiques. En effet, le thymus ectopique est naire peuvent correspondre a un résidu thymique mais font
completement séparé de la glande thymique. L'échographie craindre une adénopathie. Nous rappelons que dans ces situa-
permet d’évoquer le diagnostic mais pas de I'affirmer et la tions, I'échographie peut différencier une adénopathie, masse
nature n’est prouvée en général qu’a I'examen histopatholo-  ovalaire bien limitée d'un reliquat thymique en continuité avec
gique (18, 19). le thymus normal (fig. 6).

a

Fig. 4 a et b : Maladie adénomatoide kystique.
a: La radiographie de face montre une opacité basale dans le lobe inférieur gauche.
b : L'échographie par voie intercostale montre une masse échogene avec de nombreuses images kystiques.

Fig. 4 a and b: Cystic adenomatoid malformation.
a: Frontal radiograph demonstrates a pyramidal water-density mass in the left lower lobe.
b: Sonography using a transverse intercostal approach demonstrates an echogenic mass containing numerous cysts.



734

Ch Durand et al. L'échographie dans la pathologie thoracique de I'enfant

a

Fig. 5 a-c : Tératome kystique.

a: Laradiographie de face montre un élargissement du médiastin supérieur in-
terprété initialement comme un thymus normal.

b : L'échographie en coupe axiale et longitudinale découvre une masse anté-
rieure kystique refoulant les gros vaisseaux en arriere. VC : veine cave supé-
rieure. AO : aorte.

¢ : L'IRM en coupe coronale T1 retrouve une masse kystique.

Fig. 5 a-c: Cystic teratoma.

a: Frontal radiograph demonstrates widening of superior mediastinum initially
interpreted as representing normal thymus.

b: Axial and longitudinal sonogram reveal a cystic anterior mass displacing the
great vessels posteriorly. VC: superior vena cava, AQ: aorta.

c: Coronal T1 weighted image confirms the cystic component.

Chez le nourrisson, la suspicion d'un syndrome de DiGeorge
doit faire réaliser une échographie. L'absence de thymus évoque
fortement ce diagnostic (4).

.01 i BRI
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Fig. 6 : Thymus normal dans la fenétre aorto-pulmonaire. Le patient était adressé pour
suspicion de lymphome devant un bombement de la fenétre aorto-pulmonaire visible
sur la radiographie standard. L'échographie montre qu'il s'agit d'un résidu thymique
en continuité avec le thymus normal.

Fig. 6: Normal thymus in aortopulmonary window. Patient suspected of lymphoma be-
cause plain radiograph demonstrates a prominent aortopulmonary window. Sonogra-
phy reveals normal thymic tissue contiguous with normal thymus.

A I'état pathologique, le thymus est augmenté de volume, il
perd ses bords réguliers, il devient compressif sur les structures
adjacentes et surtout, son échostructure est hétérogene.

Dans I'histiocytose langerhansienne, le thymus est de grande
taille, ses contours sont nodulaires ou lobulés, son échostructure
est hétérogéne pouvant associer des plages liquidiennes et des
calcifications (20). Dans les hémorragies thymiques post-trauma-
tigues ou exceptionnellement dans le cadre d'une maladie
hémorragique du nouveau-né, le thymus est d'échostructure
hétérogéne avec des lésions de différentes formes et de diffé-
rentes échostructures, fonction de la taille et de I'age des héma-
tomes (21). Chez les enfants HIV, le thymus peut étre le siége
de Iésions kystiques multiloculaires (22). L'infiltration du thymus
dans les lymphomes malins non hodgkinien et les leucémies est
une situation fréquente dont nous reparlerons plus loin.

2. Les masses médiastinales

La découverte d’une opacité médiastinale sur une radiographie
thoracique de face conduit trop souvent a des explorations com-
plémentaires : TDM ou IRM. Chez I'enfant, et a fortiori chez le
nourrisson, la réalisation de ces examens nécessite une sédation,
voire une anesthésie générale, une injection de produit de con-
traste. L'utilité d'un bilan complémentaire doit se discuter en
fonction de I'dge de I'enfant, de la topographie de la lésion et
de la stratégie thérapeutique.
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Fig. 7 a-c : Retour veineux pulmonaire anormal total (RVPAT).

a: La radiographie de face montre une opacité para-trachéale gauche simulant une
masse tumorale.

b : L'échographie découvre une anomalie vasculaire avec un collecteur se drainant
dans un vaisseau anormal de grande taille, évoquant un RVPAT.

¢ : L'angiographie confirme le diagnostic. Le retour veineux anormal dans la veine
cave supérieure explique bien I'image de la radiographie standard.

Fig. 7 a-c: Total anomalous pulmonary venous return (TAPVR).

a: Frontal radiograph demonstrates a left paratracheal mediastinal opacity simulating
amass lesion.

b: Sonography demonstrates vascular abnormality with a common venous drainage to
an abnormally large vessel related to TAPVR.

¢: Angiography confirms this diagnosis. The venous drainage to the superior vena
cava explains the opacity seen on the radiograph.

La radiologie du thorax outre le dépistage de la lésion, doit
préciser la topographie de la masse, ses rapports avec |'axe tra-
chéo-cesophagien, la présence de calcifications, I'existence ou
|"absence de lésions osseuses, costales ou vertébrales.

A notre avis, I'échographie doit étre le deuxiéme examen &
pratiquer chaque fois que la topographie de la lésion le permet.

L'échographie permet premiérement d'affirmer I'origine
médiastinale d'une opacité et de la distinguer d'une opacité
pleurale, parenchymateuse ou d’origine sous-diaphragmatique,
deuxiemement de porter le diagnostic de masse médiastinale et
d’éliminer le piege classique des pseudo-masses d’origine thy-
mique ou pulmonaire dont nous avons déja parlé. Elle permet
aussi le diagnostic plus rare des pseudo-masses d’origine vascu-
laire telles qu’une dilatation de la veine azygos sur continuation
azygos de la veine cave inférieure, d'une dilatation de I'artére
pulmonaire, d'une aorte cervicale, d'un pseudo anévrisme de
I'aorte et d'un retour veineux pulmonaire anormal total sus-
diaphragmatique (fig. 7) (2, 4, 23). Le Doppler facilite le diagnos-
tic en montrant la nature vasculaire de la lésion. Enfin le dia-
gnostic de masse du médiastin établi, I'échographie permet de
déterminer la nature solide, kystique ou mixte de la tumeur.

Les masses du médiastin antérieur, du médiastin moyen sont
explorables en échographie. Les masses du médiastin postérieur
ne sont accessibles que lorsqu’elles sont situées dans le médias-
tin inférieur.

3. Les masses kystiques du médiastin

Elles sont nombreuses, comprenant les kystes bronchogéniques,
les duplications oesophagiennes, les tératomes kystiques, les
lymphangiomes kystiques. Les kystes neuroentériques, les
méningocéles situés dans le médiastin postérieur ne sont pas
explorables en général en échographie, les kystes pleuropéricar-
digues sont exceptionnels (2, 4, 10, 23).

Le lymphangiome kystique dans sa forme habituelle est de siege
cervico-médiastinal, situé le plus souvent dans le médiastin anté-
rieur. L'échographie montre une masse cervico-médiastinale,
d’'échostructure liquidienne, pluriloculaire, cloisonnée, non cal-
cifiée en I'absence de complications.

Les tératomes kystiques siégent dans le médiastin antérieur et
se présentent sous la forme d'une masse liquidienne, pluri-tis-
sulaire pouvant associer des zones échogénes tissulaires et des
zones hyperéchogénes avec cdne d’'ombre postérieur correspon-
dant a des calcifications.

Les kystes bronchogéniques siégent classiquement dans la
région para-trachéale, para-oesophagienne et dans la région
sous-carinaire. L'échographie montre une Iésion kystique unilo-
culaire a paroi fine. Le caractére liquidien est parfois plus facile
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Fig. 8 a-c : Kyste bronchogénique. Ce gargon présentait une toux et une dyspnée.

a : La radiographie montre une masse médiastinale comprimant la trachée.

b : L'échographie révele une Iésion kystique située au-dessus de |'aorte.

¢ : IRM. La coupe sagittale pondérée T1 montre la lésion en isosignal T1. Cet aspect
simule une Iésion tissulaire.

Fig. 8 a-c: Bronchogenic cyst. This boy presented with cough and dyspnea.

a: Plain radiograph demonstrates a mediastinal mass narrowing the trachea.

b: Sagittal sonogram reveals a cystic lesion above the aorta.

c: MRI. Sagittal T1 weighted image demonstrates the lesion with intermediate signal
on T1. This appearance simulates a solid mass.

a affirmer en échographie qu’en TDM ou IRM du fait du contenu
mucineux du kyste (fig. 8).

Les duplications de I'oesophage siegent le long de |'oesophage.
L'imagerie est superposable a celle des kystes bronchogéniques,
le transit oesophagien permet souvent de les différencier.

4. Les masses solides du médiastin

Elles sont dominées par les lésions malignes et les adénopathies
d’origine infectieuse. Le lymphome malin non hodgkinien
(LMNH), le lymphome de Hodgkin et les tumeurs neurogénes
sont les tumeurs les plus fréquentes. Les sarcomes, les tératomes
malins, les thymomes sont plus rares (2, 4, 23-26).

Dans le domaine des tumeurs malignes, bien entendu la stra-
tégie diagnostique comprendra une imagerie en coupe, TDM ou

Ch Durand et al. L'échographie dans la pathologie thoracique de I'enfant

IRM. L'échographie permet cependant d'affirmer le caractére
solide de la masse et de faire dans certaines situations d'urgence
un premier bilan d’extension. Le tableau clinique classique de
révélation d'un LMNH thoracique est celui d'un enfant présen-
tant une compression des voies aériennes supérieures. La dysp-
née est parfois trés intense et la TDM difficilement réalisable.
L'échographie montre une masse échogéne, hétérogéne entrai-
nant une compression de |'axe trachéal, des troncs veineux bra-
chio-céphaliques, de la veine cave supérieure associée a un
épanchement pleural et/ou péricardique. En urgence, I"échogra-
phie peut suffire, la ponction de I'épanchement ou de la masse
permettra d'affirmer le diagnostic et de mettre en urgence un
traitement chimiothérapique.

Le diagnostic de tumeur neurogene est évoquée devant une
masse du médiastin postérieur ou de |'apex pulmonaire, surtout

AMARLYSE CINELDOF

BIATRIE CHU GRENOELE

Fig. 9 : Adénopathie tuberculeuse.
L"échographie montre un ganglion avec un « piqueté » hyperéchogene.

Fig. 9: Tuberculous lymphadenopathy.
Sonogram demonstrates a lymph node with highly echogenic foci.
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si elle présente des calcifications punctiformes. L'échographie en
cas de lésion de I'apex ou de I'espace inframédiastinal postérieur
est facilement réalisable, et montre une masse échogéne plus
ou moins calcifiée. Elle permet une approche du bilan d‘exten-
sion par I"étude des prolongements au niveau cervical en cas de
lésion de I'apex et au niveau abdominal en cas de lésion de
I'espace infra médiastinal postérieur.

Les adénopathies infectieuses n'ont pas de particularité écho-
graphique, en dehors des adénopathies tuberculeuses qui peu-
vent se présenter sous la forme de masses ovalaires échogenes,
avec des zones punctiformes hyperéchogenes réalisant un
« piqueté » hyperéchogeéne (fig. 9).

En résumé, I'approche diagnostique d'une opacité médiasti-
nale repose en premier lieu sur le couple radiographie de thorax-
échographie. Ce couple permet d'affirmer le siege médiastinal
d’une lésion, d'éliminer une pseudo-tumeur, de préciser le carac-
tére liquidien ou solide de la lésion.

CONCLUSION

L'échographie est une technique qui doit étre utilisée a I'étage
thoracique. Elle nécessite un apprentissage et une technique
rigoureuse. Chez le nourrisson, elle est supérieure a la TDM pour
affirmer une hypertrophie thymigue. Quel que soit I'dge, elle
doit étre couplée a la radiographie standard pour I'exploration
d’une opacité pleurale, d'un hémithorax opaque, d'une opacité
au contact de la coupole diaphragmatique, au contact de la
paroi thoracique ou d'une opacité médiastinale. L'approche dia-
gnostique de ces anomalies est en effet facilitée par la réalisation
d’une échographie qui permettra au mieux de guider les explo-
rations complémentaires nécessaires et suffisantes.
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Cas clinique : Question - Réponse

L'échographie dans la pathologie thoracique de I'enfant

Ch Durand, F Nugues, C Garel

HISTOIRE DE LA MALADIE

Ce nourrisson est hospitalisé pour bilan d’une masse médiastinale postéro-supérieure droite découverte dans un contexte de rhino-
pharyngite.
Le premier examen complémentaire réalisé est une échographie thoracique (fig. 1).

QUESTION

Quel diagnostic évoquez-vous ?

Fig. 1: Coupe échographique axiale passant par la veine cave supérieure, |'aorte et le
tronc de I'artére pulmonaire.
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DIAGNOSTIC

Extension postérieure inter-artico-cave du thymus.

IMAGERIE

L'échographie médiastinale montre une masse d’'échostructure tissulaire échogéne homogéne (fig. 7). La radiographie thoracique
montre une opacité médiastinale postéro-supérieure droite avec la trachée en position médiane, non comprimée (fig. 2). Surtout,
I'échographie met en évidence un prolongement inter aortico-cave de la Iésion et sa continuité avec le thymus antérieur normal.
L'échographie est I'examen utile et suffisant pour affirmer le diagnostic d’extension postérieure du thymus.

COMMENTAIRES

Le thymus normal est visible chez le nourrisson et les caractéristiques radiographiques sont bien connues : masse de siege anté-
rieure non compressive, s'étalant en position couchée et en expiration. Ces seuls éléments ne permettent pas d'éliminer formel-
lement une masse de nature liquidienne ou graisseuse. Par ailleurs, le thymus peut présenter des extensions inhabituelles
cervicales, dans la fenétre aorto-pulmonaire, sur la face externe ou en arriére de la veine cave supérieure. Ces localisations inha-
bituelles doivent faire évoquer différentes pathologies : adénopathies, tumeur neurogéne, ou tumeur d‘autre nature.

L'échographie de réalisation facile chez le nourrisson permet d'affirmer le diagnostic d'extension thymique sur I'aspect de la
lésion : échogene, homogene et sur la mise en évidence de la continuité de la lésion avec la structure thymigue normale. Dans
notre expérience, I'échographie est aussi performante et de réalisation plus facile chez le nourrisson que les autres types d'imagerie
en coupe, tomodensitométrie ou imagerie par résonance magnétique.

Fig. 1: Coupe échographique axiale passant par la veine cave supérieure, |'aorte et le
tronc de I'artére pulmonaire.

Fig. 2 : Radiographie pulmonaire de face.
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Echographie abdominale de I'enfant : foie et voies biliaires

D Pariente

ABSTRACT

Sonography of the pediatric abdomen: liver and biliary tract

Ultrasound is a routine imaging modality that is quite valuable to assess the pediatric abdomen. The objective of this article
is to describe the sonographic appearance of the liver and bile ducts in children. Our goal is to emphasize normal variants and
specific pediatric diseases, even if some of them may be encountered in adults.

Key words: Liver, US. Bile ducts, US. Radiology in infants and children.
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L'échographie représente I'examen radiologique par excellence de I'abdomen pédiatrique.

Ce chapitre a pour objectif de présenter les particularités échographiques pédiatriques de I'exploration échographique du foie
et des voies biliaires. Notre but est de mettre |'accent sur les variantes du normal et sur des pathologies spécifiquement pé-
diatriques, méme si certaines d’entre elles sont parfois retrouvées chez I'adulte.

Mots-clés : Foie, voies biliaires. Echographie. Pédiatrie.

INTRODUCTION

L'échographie est une technique particulierement performante
pour l'exploration du foie chez I'enfant. Du fait de sa faible
épaisseur et teneur en graisse, il peut étre exploré avec des son-
des de fréquence et résolution élevées.

Le calme de I'enfant peut étre le plus souvent obtenu grace
a la présence des parents, de jouets ou d’'une tétine sucrée. La
patience de I'enfant est cependant de courte durée et il est
recommandé de prendre les clichés au fur et a mesure de I'exa-
men avant méme d’avoir établi le diagnostic.

Comme chez 'adulte, on s’efforcera d'effectuer un examen
complet, standardisé, c’est-a-dire comprenant les coupes de
référence des vaisseaux du foie et illustrant bien les anomalies
découvertes.

Le Doppler couleur est souvent utile pour repérer rapidement
les structures vasculaires et identifier les voies biliaires.

Confronté aux données cliniques et biologiques pertinentes et
avec quelques connaissances de base de la pathologie pédiatri-
que, l'examen échographique donnera le plus souvent une
bonne orientation diagnostique et permettra d'orienter au
mieux les investigations plus invasives.

Nous traiterons successivement quelques aspects trompeurs
du foie normal du nouveau-né, les principales tumeurs hépati-
ques, et la pathologie des voies biliaires, en insistant surtout sur
les différences a connaitre par rapport a I'adulte.

Service de Radiologie Pédiatrique, Hopital Bicétre, 78, rue du Général Leclerc, 94275 Le
Kremlin Bicétre Cedex.

Correspondance : D Pariente, E-mail : daniele.pariente@bct.ap-hop-paris.fr

ASPECT ECHOGRAPHIQUE NORMAL DU FOIE
DU NOUVEAU-NE

L'aspect du systéme porte chez le nouveau-né témoigne encore
de la circulation foetale et doit étre connu pour ne pas étre pris
pour un élément pathologique.

La veine ombilicale arrive dans le foie au niveau de la branche
porte gauche dans le récessus de Rex. Avant de s'oblitérer et de
devenir le ligament rond, elle apparait large et hypo-échogene
mais sans flux retrouvé au Doppler.

Le ductus venosus ou canal d'Arantius, qui prolonge in utero
la veine ombilicale depuis la branche porte gauche jusqu’a la
veine cave inférieure rétro hépatique, peut rester perméable
jusqu’a trois semaines de vie, voire au-dela chez les prématurés
(1, 2). Sa perméabilité peut donner un aspect trompeur
d'absence de flux dans la branche porte gauche qui ne doit pas
étre pris pour une thrombose (fig. 7).

TUMEURS HEPATIQUES

Les tumeurs hépatiques sont rares chez I'enfant mais I'échogra-
phie joue un réle fondamental dans leur diagnostic. La connais-
sance des principales tumeurs que I'on peut rencontrer a I'age
pédiatrique permet dans la majorité des cas d'évoquer le dia-
gnostic et d'orienter les examens complémentaires.

Voici tout d'abord quelques notions de fréquence (3).

Les tumeurs malignes représentent 60 % des tumeurs hépa-
tiques et peuvent se voir a tout age. Les tumeurs malignes pri-
mitives comprennent, par ordre de frégquence décroissante,
I'hépatoblastome, I'hépatocarcinome (ou carcinome hépatocel-
lulaire), les sarcomes et le carcinome fibrolamellaire. Les métas-
tases hépatiques peuvent compliquer presque toutes les tumeurs
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Fig. 1 : Perméabilité physiologique du ductus venosus : coupe longitudinale médiane
du foie.
Visibilité du ductus venosus a J7 de vie (entre les croix) qui relie la veine porte gauche
a la veine cave inférieure, avec absence de flux dans la branche porte gauche. Le con-
trole a un mois de vie montrait la fermeture du ductus venosus et un systéme porte
normal.

Fig. 1: Physiological patency of the ductus venosus: median longitudinal scan through
the liver.

The ductus venosus is seen (cross markers) at D7, without flow in the left portal
branch. At follow-up at one month of life, there was closure of the ductus venosus and
normal appearance of the portal vein.

pédiatriques, mais le plus souvent la tumeur primitive est connue
ou évidente. Les tumeurs bénignes principales sont, par ordre
de fréquence décroissante, les angiomes, I'hamartome mésen-
chymateux kystique, I'hyperplasie nodulaire focale et I'adénome.

1. Hépatoblastome

C'est de loin la plus fréquente des tumeurs malignes du foie de
I'enfant. Elle atteint surtout le petit enfant de moins de trois ans et
a méme été rapportée en période anténatale. Dans environ 90 %
des cas le probléme diagnostique ne se pose pas car une élévation
treés importante de I'alpha foetoprotéine sérique est présente.

En échographie c’est une masse le plus souvent unique et
volumineuse, parfois multicentrique. Son échostructure est
solide, hétérogéne avec petites zones de nécrose et de calcifica-
tions (fig. 2). La thrombose ou I'amputation d'une branche porte
ou sus-hépatique sont les signes les plus formels de malignité.

En tomodensitométrie la lésion reste hypodense par rapport
au foie sain aprés injection en bolus de produit de contraste,
avec parfois un fin liseré hyperdense de prise de contraste péri-
phérique (3, 4).

Le traitement est chirurgical apreés chimiothérapie de réduction
et permet en moyenne 70 % de guérison (5). L'imagerie doit
préciser la localisation segmentaire de la Iésion. La tache est sou-
vent plus facile apres la chimiothérapie qui fait fondre de facon
spectaculaire la lésion et permet de retrouver les repéres anato-
miques. C'est seulement en cas d’impossibilité d'exérése chirur-
gicale, et en l'absence d'adénopathie hilaire ou de métastase
pulmonaire, qu’une transplantation hépatique sera envisagée.

Devant I'association d'une tumeur hépatique et d’'une éléva-
tion de l'alpha foetoprotéine les diagnostics différentiels sont
peu nombreux :

— carcinome hépatocellulaire : beaucoup plus rare chez I'enfant,
survenant surtout sur hépatopathie chronique ou porteur du
virus B ;

— élévation physiologique néonatale de I'alpha foetoprotéine ; la
comparaison avec les courbes de référence ou le dosage répété
8 jours plus tard permettent de redresser le diagnostic ;

— tumeur sécrétante du sac vitellin (tératome sacro-coccygien ou
rétropéritonéal...) avec métastases hépatiques ;

— tyrosinémie héréditaire avec nodules de stéatose ou de
cirrhose ; cette maladie hépatique métabolique s'accompagne
de signes d'insuffisance hépatocellulaire et peut étre diagnosti-
guée biochimiguement (fig. 3).

2. Autres tumeurs malignes primitives

2.1. Le carcinome hépatocellulaire

Il est beaucoup plus rare et survient le plus souvent chez des
enfants plus agés porteurs d’hépatopathie chronique ou du
virus B. L'alpha foetoprotéine n'est élevée que dans 50 % des
cas environ. La tumeur n’est pas différenciable radiologiquement
de I'hépatoblastome, mais elle est plus souvent multifocale. Son
pronostic est plus péjoratif du fait de sa faible chimiosensibilité
et de I'hépatopathie sous jacente. Le bilan d’extension est donc
essentiel car le traitement repose soit sur I'exérése totale de la
tumeur soit sur la transplantation hépatique.

2.2. L’hépatocarcinome fibrolamellaire

Variante histologique non sécrétante d'évolution plus lente, elle
peut se rencontrer chez le grand enfant ; son diagnostic est his-
tologique.

2.3. Les sarcomes

Ceux-ci comprennent principalement les rhabdomyosarcomes des
voies biliaires et les sarcomes indifférenciés. Lorsqu'ils sont a point
de départ hilaire, les rhabdomyosarcomes des voies biliaires ont
souvent une présentation caractéristique en échographie avec dila-
tation des voies biliaires et croissance endoluminale de la tumeur.

Les sarcomes indifférenciés peuvent présenter de larges zones
kystiques de contenu gélatineux pouvant simuler une tumeur
bénigne (fig. 4).

3. Tumeurs malignes secondaires

Les métastases hépatiques ne sont que rarement révélatrices
d'une tumeur primitive, a I'exception du syndrome de Pepper,
neuroblastome métastatique du nourrisson dans lequel I'hépa-
tomégalie est au premier plan. Les nodules hépatiques apparais-
sent en échographie hypo-échogenes, a la limite de la visibilité
ou exceptionnellement kystiques. Le diagnostic est en fait faci-
lement posé par le dosage urinaire des catécholamines ou de
leurs dérivés qui est augmenté dans 95 % des cas.

4. Tumeurs bénignes

4.1. Angiomes hépatiques

C'est la tumeur hépatique la plus fréquente du nouveau-né et
du nourrisson (6). Sur le plan histologique il s’agit d'un héman-
gio-endothéliome infantile, c’est-a-dire d'un angiome capillaire
qui a une tendance naturelle a la régression spontanée aprés
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Fig. 2 : Hépatoblastome.

Petit garcon de 16 mois. Découverte d'une masse épigastrique a la palpation.

Masse du foie gauche de 9 cm de grand axe, solide, hétérogene avec petites zones
centrales de nécrose et de calcification. Le diagnostic d'hépatoblastome est trés vite
posé sur une élévation trés importante de |'alpha foetoprotéine. Aprés chimiothérapie
permettant la fonte tumorale, I'enfant a été opéré : la tumeur était localisée dans le
segment 1.

Fig. 2: Hepatoblastoma.

16 months old boy with epigastric mass.

There is a large solid mass, measuring 9cm in diameter in the left liver, heterogeneous,
with central areas of necrosis and calcifications. The diagnosis was made because of
marked elevation of serum alpha fetoprotein. After chemotherapy with tumoral regres-
sion, the child underwent complete resection of the tumor which was located in
segment 1.

Fig. 3 : Tyrosinémie.
Le diagnostic d’hépatoblastome diffus avait été posé chez cette petite fille de six mois devant une volumineuse hépatomégalie nodulaire avec élévation trés importante de |'alpha
foetoprotéine. L'échographie montrait un foie multinodulaire mais sans aucune thrombose vasculaire et une néphromégalie surprenante dans ce contexte. En fait I'association a
une insuffisance hépato-cellulaire, et a une splénomégalie a fait suspecté le diagnostic de tyrosinémie, maladie métabolique par déficit enzymatique avec cirrhose précoce, con-
firmée par les dosages biochimiques.

Fig. 3: Tyrosinemia.

une phase de croissance parfois menacante. Il est donc trés
important d’en faire le diagnostic car son traitement n’est pas
chirurgical.

Il se présente sous deux formes clinico-radiologiques différen-
tes, la forme solitaire et la forme multinodulaire (3) :
— la forme solitaire est découverte par une hépatomégalie ou for-
tuitement par échographie parfois anténatale. Elle se présente
comme une masse échogéne, hétérogéne avec zones hypo-
échogeénes et calcifications centrales. Une dilatation de I'artere
hépatigue et des veines sus-hépatiques de drainage peut étre
mise en évidence (fig. 5). Le diagnostic différentiel se pose avec
I'hépatoblastome ou plus rarement un sarcome. La prise de con-
traste est caractéristique en TDM ou IRM et est identique a celle
gue l'on rencontre dans I'hémangiome caverneux de |'adulte :
trés intense, périphérique et de progression centripete, respec-
tant la zone centrale de fibrose et de calcifications. L'évolution
est le plus souvent simple, avec calcification et régression de la
lésion vers un an en moyenne ;
—la forme multinodulaire diffuse est de pronostic plus réservé.
Elle se présente comme un foie « métastatique », truffé de no-
dules hypo-échogénes ou en cocarde, avec des signes d’hyper-
vascularisation nets : artére hépatique dilatée avec flux de vitesse
trés rapide et index de résistance bas et veines sus-hépatiques di-
latées dont les branches de division sont visibles jusqu’en péri-
phérie du foie. Le diagnostic différentiel se pose essentiellement
avec le syndrome de Pepper et peut étre fait sur la prise de con-
traste trés intense en TDM ou IRM des nodules, soit homogéne
soit en cocarde périphérique. Cette forme est souvent associée a
des angiomes cutanés tubéreux. L'évolution peut se compliquer
d’insuffisance cardiaque, de CIVD, d’hémorragie, de diffusion a

Diffuse hepatoblastoma was first diagnosed in this six month old girl presenting with voluminous hepatomegaly and increased serum levels of alpha fetoprotein. At US the liver
appeared multinodular but without venous thrombosis and there was marked nephromegaly. The association with liver failure and splenomegaly was suggestive of tyrosinemia,
a hereditary metabolic disorder complicated by cirrhosis, which was confirmed on laboratory studies.
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Fig. 4 : Sarcome hépatique.

Douleurs de I'hypocondre droit brutales chez une grande fille de 8 ans. En échographie,
volumineuse masse hépatique multikystique suggérant une tumeur bénigne a type de
hamartome mésenchymateux kystique. En fait a I'intervention le diagnostic va étre ce-
lui de sarcome embryonnaire polymorphe.

Fig. 4: Liver sarcoma.

Acute onset of abdominal pain in an 8 year old girl. On US there is a large multicystic
mass in the right lobe of the liver, consistent with a benign cystic hamartoma. At sur-
gery the diagnosis of malignant sarcoma was made.
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d'autres organes voire de récidive et son traitement est tres
discuté : corticothérapie, interféron alpha2, embolisation par
voie artérielle ou portale, radiothérapie (fig. 6)...

4.2. Hamartome mésenchymateux kystique

C’est une tumeur du petit enfant, de moins de deux ans en
général, souvent trés volumineuse. Son aspect en échographie
est trés caractéristique : il se présente sous la forme de kystes
bien limités, de taille variable, anéchogénes, séparés par des cloi-
sons plus ou moins épaisses (fig. 7). Le traitement est chirurgical.
L’'hamartome mésenchymateux kystique est a différencier du
kyste hépatique congénital simple de découverte anté ou néo-
natale dont I'évolution se fait souvent vers la régression sponta-
née ou la disparition aprés ponction (fig. 8). Ces kystes
correspondent vraisemblablement a la séquelle d'une Iésion
ischémique anténatale (7). lls sont probablement aussi différents
des kystes biliaires, qui contrairement a ce que |'on observe chez
I'adulte, sont chez I'enfant tres rares, souvent volumineux et de
développement extra hépatique.
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Fig. 5 : Angiome hépatique solitaire.

Découverte a 20 jours de vie d’une masse épigastrique. A I'échographie (a), masse
hépatique solide, hétérogéne sans signe évident d'hypervascularisation. Les diagnos-
tics possibles sont angiome hépatique ou hépatoblastome. Le dosage de I'alpha foe-
toprotéine est normal et le scanner (b) montre aprés injection de contraste en bolus
une prise de contraste périphérique trés intense, aussi intense que I'aorte, caractéris-
tique d'un angiome hépatique (hémangio-endothéliome infantile). La régression spon-
tanée va étre suivie pour aboutir a I'age de quatre ans a deux calcifications
séquellaires punctiformes (c).

Fig. 5: Solitary liver angioma.

Epigastric mass discovered on day 20. On US (a), there is a solid heterogeneous he-
patic mass without evident findings of hypervascularity. The possible diagnoses are
angioma or hepatoblastoma. The level of alpha fetoprotein is normal and CT (b)
showed marked peripheral enhancement of the lesion, consistent with an angioma.
Spontaneous regression was observed on US with two tiny residual calcifications
4 years later (c).
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Fig. 6 : Hémangio-endothéliome infantile multinodulaire découvert a I'age de deux mois, avec décompensation cardiaque a quatre mois. Tres volumineuse hépatomégalie multi-
nodulaire (a) avec dilatation de Iartére hépatique (5 mm) et flux de vitesse trés accélérée (2 m/s) (b). Une embolisation artérielle puis par voie portale ont du étre pratiquées pour
obtenir une amélioration clinique. Avec trois ans de recul, I'enfant va bien.

Fig. 6: Diffuse infantile hemangioendothelioma discovered at the age of two months, with heart failure at four months. On US there is multinodular hepatomegaly with dilatation

of the hepatic artery (5mm) (a) and very high velocity (2m/s) (b). After arterial and portal embolization clinical improvement was achieved and the child is now doing well three
years later.

Fig. 7 : Hamartome mésenchymateux kystique.
Hépatomégalie isolée chez un petit garcon de un an. Masse du foie droit multikystique avec
kystes de taille variable. Exérése chirurgicale simple.

Fig. 7: Cystic mesenchymal hamartoma.
One year old boy presenting with hepatomegaly. On US there is a large multicystic mass in
the right lobe of the liver. Surgical resection.

<

Fig. 8 : Kyste hépatique congénital simple.

Découverte échographique anténatale d'un petit kyste hépatique de 2,5 cm de diametre.
L'image est retrouvée a la naissance, dans le segment V juste a droite de la vésicule bi-
liaire (a), sans aucune autre anomalie. L'enfant est asymptomatique. Disparition complé-
te de la Iésion un an plus tard (b)

Fig. 8: Congenital hepatic cyst.

Prenatal diagnosis of a 2.5cm hepatic cyst. At birth, the cyst is found in segment 5, close
to the gallbladder (a), isolated. The baby is asymptomatic and one year later there has
been complete regression of the lesion ()
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4.3. Hyperplasie nodulaire focale

Cette tumeur bénigne de la femme adulte peut se rencontrer
chez I'enfant, a tout age, avec une prédominance féminine
nette. Son aspect ne différe pas de celui de I'adulte : masse
solide homogene, d’'échogénicité proche de celle du foie sain
avec zone hyperéchogéne centrale contenant des signaux Dop-
pler artériels (8). Du fait de sa taille souvent volumineuse et de
sa croissance fréquente avec I'age, la tendance actuelle est de
les opérer contrairement a ce qui est fait chez I'adulte.

4.4. Adénome

C’est une tumeur rare chez I'enfant, survenant le plus souvent
sur glycogénose de type 1 ou 3 (9), apres traitement hormonal
par androgénes (anémie de Fanconi) ou progestatifs ou égale-
ment sur fistule porto-cave spontanée ou chirurgicale. Elle est
exceptionnellement de survenue spontanée. Son aspect écho-
graphique est celui d'une lésion solide, d'échogénicité proche
du foie avec parfois des zones hémorragiques ou calcifiées cen-
trales. Elle peut se compliquer d’hémopéritoine et le risque de
dégénérescence est reconnu.

4.5. Conclusion

La confrontation des données cliniques, biologiques et échogra-
phiques permet dans la majorité des cas d'évoquer le diagnostic
et d’éliminer une lésion focale non tumorale pouvant simuler
une tumeur telle que I'abces, le kyste hydatique, I'hématome,
la stéatose focale ou le nodule de régénération.

La TDM ou I'IRM avec injection de produit de contraste en
bolus restent le plus souvent indispensables pour confirmer le
diagnostic et préciser |'extension de la Iésion. La ponction biopsie
est réservée aux lésions non sécrétantes, suspectes de malignité
ou d'exérése difficile.

PATHOLOGIE DES VOIES BILIAIRES DE L'ENFANT

Comme chez I'adulte, elle peut étre divisée en trois groupes de
|ésions suivant le niveau de I'atteinte extra-hépatique et/ou intra-
hépatique et I'échographie joue un réle important dans le dia-
gnostic des lésions extra-hépatiques (10). Cependant la patho-
logie rencontrée varie en fonction de l'dge: en période
néonatale le probleme est dominé par I'atrésie des voies biliaires
qui est la cause la plus grave de cholestase néonatale et dont le
diagnostic doit étre le plus précoce possible ; chez le plus grand
enfant les deux causes principales d'obstacle extra hépatique
sont la lithiase et le kyste du cholédoque dont le diagnostic dif-
férentiel n'est pas toujours évident.

1. Cholestases néonatales

Elles sont facilement différenciées de I'ictére hémolytique ou
physiologique du nouveau-né a bilirubine libre car elles s’accom-
pagnent de décoloration des selles, d’urines foncées, d’hépato-
mégalie et d’augmentation de la bilirubine conjuguée.

1.1. Cholestases extra-hépatiques

Elles représentent environ la moitié des cas et sont dominées par
I'atrésie des voies biliaires (AVB) qui est la cause la plus fréquente
et la plus grave et dont le diagnostic n'est pas toujours évident.

La fréquence de I'atrésie des voies biliaires est en France de
cing pour 100 000 naissances alors qu’elle est plus fréquente au
pourtour de I'Océan Pacifique et de I'Océan Indien (11). Sa cause
est encore inconnue. Elle est définie par une oblitération fibreuse
plus ou moins étendue de la voie biliaire extra-hépatique (VBEH).
Les voies biliaires intra-hépatiques (VBIH) sont également anor-
males, moniliformes mais non dilatées en période néonatale
malgré |'obstacle extra hépatique.

Plusieurs formes anatomiques peuvent étre rencontrées (10) :
— atrésie de I'ensemble de la VBEH y compris la vésicule biliaire
(VB) (60 % des cas) ;

— présence d'une VB perméable ;

— présence d'une VB et d'un cholédoque perméables ; I'atrésie
ne touche alors que le canal hépatique commun (20 % des cas) ;
— présence d'un kyste sur le reliquat de la VBEH, de taille variable
pouvant communiquer avec les VBIH (10 % des cas) ;

— association a un syndrome malformatif (10 % des cas) compor-
tant plusieurs des éléments suivants : situs inversus abdominal et/
ou thoracique, polysplénie ou asplénie, tronc porte préduodénal,
anomalie de la veine cave inférieure (le plus souvent continuation
azygos de la veine cave inférieure), mésentére commun.

Le diagnostic sera suspecté cliniguement sur la présence d'une
décoloration complete des selles et d’une hépatomégalie ferme
et doit étre le plus précoce possible pour donner a I'enfant les
meilleures chances de succés de I'intervention de Kasai (rétablis-
sement du flux biliaire par hépato-porto-entérostomie) et ainsi
éviter la transplantation hépatique.

L'échographiste doit savoir que dans bon nombre de cas son
examen ne sera pas trés contributif. Son compte-rendu doit
donc étre prudent. L'examen comporte des pieges, apporte par-
fois des signes positifs formels, parfois des signes négatifs for-
mels et souvent ne permet pas d'éliminer ce diagnostic (10).

1.1.1. Pieges échographiques

Le diagnostic direct d'oblitération de la VBP ne peut pas étre fait
sur I'absence de visibilité de la VBP car la VBP normale du nou-
veau-né n'est pas souvent visible du fait de sa petite taille (moins
de 1 mm). De plus il ne faudra pas la confondre avec I'artére
hépatique qui peut étre multiple ; le Doppler couleur est utile
pour les différencier.

La visibilité de la convergence fibreuse des voies biliaires
(« triangular cord sign »), rapportée dans la littérature comme
un signe fiable d’AVB (12), n’est dans notre expérience ni facile
a affirmer ni spécifique.

L’absence de visibilité de la vésicule biliaire est un argument
en faveur de I’AVB, mais ce n'est pas un argument formel car
d’autres causes de cholestases intra-hépatiques sévéres peuvent
s'accompagner d’hypoplasie vésiculaire. De plus dans certaines
formes d’'AVB la vésicule biliaire peut étre de taille tout a fait
normale (fig. 9).

1.1.2. Signes positifs d’AVB

La mise en évidence d’'un ou de plusieurs des éléments du syn-
drome malformatif de polysplénie qui accompagne environ
10 % des AVB est un argument diagnostique majeur (fig. 10).
Certains de ces éléments sont trés évidents (situs inversus, asplé-
nie), d'autres le sont beaucoup moins et devront étre recherchés.
La polysplénie apparait formée de petits nodules accolés avant
que I'hypertension portale n’apparaisse. Le tronc porte préduo-
dénal a souvent un trajet convexe vers I'avant trés évocateur,
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mais il peut étre rectiligne et il faudra alors rechercher la position
de I'écho brillant du duodénum. La veine azygos a la méme taille
que la VCI qu’elle remplace mais reste accolée au rachis en rétro
hépatique et ne rejoint pas la partie inférieure de I'oreillette
droite, puisqu’elle va se jeter dans la veine cave supérieure.

La mise en évidence d'un kyste dans le pédicule hépatique est
également un élément diagnostique majeur. Ces kystes qui

Fig. 9: Atrésie des voies biliaires.

Vésicule biliaire d"aspect normal chez un nourrisson de six semaines présentant une cho-
lestase complete. Le diagnostic d’AVB est confirmé a I'intervention et, la vésicule et le
cholédoque étant perméables, le fond de la vésicule est décroché et anastomosé a la pla-
que hilaire pour tenter de rétablir le flux biliaire.

Fig. 9: Biliary atresia.

Normal appearing gallbladder in a six weeks infant with complete cholestasis. At surgery
the diagnosis of biliary atresia was confirmed with patency of the gallbadder and com-
mon bile duct. The fundus of the gallbladder was anastomosed at the porta hepatis in an
attempt to restablish bile flow.

Fig. 10 : Syndrome malformatif associé & I'atrésie des voies biliaires.

a : Polysplénie : a rate apparait formée de plusieurs petits nodules

b : Tronc porte préduodénal : le tronc porte décrit un trajet convexe vers |'avant et pas-
se en avant de |'écho dense du duodénum

¢ : Continuation azygos de la veine cave inférieure : la veine azygos est différenciée
de la veine cave inférieure par le fait qu'elle chemine le long du rachis en arriére du
pilier du diaphragme pour aller se jeter dans I'oreillette droite.

Fig. 10: Malformative syndrome associated with biliary atresia.

a: Polysplenia: the spleen is composed of several nodules

b: Preduodenal portal vein: the portal vein has a course convex anteriorly, in front of
the bright echoes of the duodenum

¢: Azygous continuation of the inferior vena cava: the azygous vein stays behind the
diaphramatic crus along the spine and joins the superior vena cava.

accompagnent 8 a 10 % des cas d’AVB, peuvent étre de taille
trés variable : 2 mm a 3-4 cm. Quand ils sont petits, on ne les
repére qu’en les cherchant avec le Doppler couleur et ils sont
souvent localisés dans le hile hépatique en avant de la branche
porte droite (fig. 11). Quand ils sont volumineus, ils peuvent étre
vus en anténatal et seront différenciés d'un kyste du cholédoque
par le fait qu'ils ne s'accompagnent pas de dilatation des VBIH
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Fig. 11 : Atrésie des voies biliaires avec petit kyste hilaire.

Coupe longitudinale du pédicule hépatique : petit kyste oblong de 4 mm de grand axe
situé en avant de la veine porte et de |'artere hépatique au niveau du hile du foie, per-
mettant chez un nouveau-né cholestatique de poser le diagnostic d’AVB.

Fig. 11: Biliary atresia with small hilar cyst.

Longitudinal scan through the porta hepatis: there is a tiny cyst of 4mm just in front of
the portal vein and hepatic artery. In a cholestatic baby, this finding is diagnostic of
biliary atresia.

Fig. 12 : Atrésie des voies hiliaires avec gros kyste hilaire.

en échographie et ne communiquent pas avec le duodénum en
cholangiographie (fig. 12).

1.1.3. Signes négatifs formels

En fait, I'échographie ne permet d'éliminer I'’AVB que lorsqu’elle
montre une dilatation globale des voies biliaires (environ 5 %
des cholestases néonatales).

Les diagnostics a évoquer devant une dilatation des voies
biliaires chez un nouveau-né ou un nourrisson sont peu
nombreux :

— le kyste du cholédoque (voir plus loin) ;

—la lithiase biliaire : le calcul du bas cholédoque est parfois
masqué par les gaz du duodénum, mais il existe souvent des cal-
culs ou du sludge dans la vésicule et la dilatation des voies biliai-
res est modérée ;

— la perforation spontanée des voies biliaires, d'étiologie in-
connue, peut étre évoquée lorsqu'il existe une ascite ou une pe-
tite collection sous hépatique ;

— la duplication duodénale compressive : la Iésion kystique a
paroi digestive de la duplication peut étre identifiée en
échographie ;

— I'exceptionnelle tumeur compressive de la téte du
pancréas : angiome, neuroblastome...

Lorsque I"échographie est négative, ne montrant aucune ano-
malie, le diagnostic ne peut pas étre éliminé et reste méme le
plus vraisemblable si les selles sont complétement décolorées.
Les cliniciens devront alors s'aider de la biopsie hépatique ou de
I'opacification des voies biliaires percutanée, rétrograde ou chi-
rurgicale. La cholangio-IRM en gros progrés semble fiable dans
certains centres (13).

a : Kyste de 15 mm de diamétre situé dans le hile du foie, communiquant avec la vésicule biliaire, sans dilatation des voies biliaires, chez un nouveau-né cholestatique
b : L'opacification peropératoire du kyste confirme la communication du kyste avec la vésicule biliaire, montre I'atrésie de la voie biliaire extra hépatique avec absence d'opacifi-
cation du duodénum et I'opacification de voies biliaires intra-hépatiques anormales, tres gréles, moniliformes.

Fig. 12: Biliary atresia with large hilar cyst.

a: 15mm cyst at the porta hepatis, communicating with the gallbladder, without bile duct dilatation in a cholestatic newborn: biliary atresia
b: Intraoperative cholangiogram of the cyst confirms the communication with the gallbladder, the extra hepatic bile duct atresia with absence of opacification of the duodenum
and the abnormal appearance of the intrahepatic bile ducts which are narrow and moniliform.
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1.2. Cholestases intra-hépatiques

L'échographie est le plus souvent normale et n’apporte pas
d’arguments diagnostiques. C’est la biologie ou I'histologie ou
I'opacification des voies biliaires (cholangite sclérosante a début
néonatal) qui poseront le diagnostic.

2. Cholestases du grand enfant

Chez le grand enfant, I'échographie joue un role fondamental
puisque toutes les cholestases extra hépatiques s'accompagnent
de dilatation des voies biliaires.

Les deux causes les plus fréquentes sont le kyste du cholédo-
que et la lithiase biliaire, mais le diagnostic différentiel entre les
deux n’est pas toujours facile a faire en échographie.

2.1. Kyste du cholédoque

Il serait plus juste d'appeler cette anomalie « dilatation congé-
nitale de la VBP » car la dilatation du cholédoque n’est pas tou-
jours kystique. Depuis les travaux de Babbitt (14), la majorité des
auteurs s'accorde a penser que le mécanisme pathogénique est
une anomalie de jonction bilio-pancréatique, avec un canal bilio-
pancréatique anormalement long permettant le reflux de suc

pancréatique dans les voies biliaires et entrainant une abrasion
de I"épithélium biliaire avec dysplasie et dilatation. Ce reflux peut
étre prouvé par le dosage d'amylase et de lipase retrouvé trés
élevé dans la bile.

Il existe une nette prédominance féminine (huit sur 10). Clini-
guement I'anomalie est le plus souvent découverte avant 10 ans
devant des douleurs abdominales chroniques parfois accompa-
gnées d'épisodes de cholestase. Elle est cependant de plus en
plus souvent découverte fortuitement par échographie et parfois
en anténatal (15). Elle peut se compliquer de cholangite, de pan-
créatite, de lithiase, de cholépéritoine par perforation, de cir-
rhose biliaire et de cholangiocarcinome si elle n’est pas opérée.

Le diagnostic peut étre fait par échographie devant une dilata-
tion kystique du cholédoque communiquant avec des voies biliaires
intra-hépatiques dilatées. Une dilatation du canal de Wirsung peut
étre également présente. Cependant la dilatation des voies biliaires
intra-hépatiques peut manquer et s'il s'agit d'un nourrisson cho-
lestatique, le diagnostic d’AVB avec kyste sera plus vraisemblable.
La dilatation du cholédoque peut étre peu marquée, fusiforme,
fluctuante ou se compliquer de calculs et alors le diagnostic diffé-
rentiel avec une lithiase simple ne sera pas évident (fig. 13).

A

Fig. 13 : Kyste du cholédoque.

Petit garcon de 18 mois présentant des douleurs abdominales, de la fievre et un ictere.
a : Coupe longitudinale passant par la voie biliaire principale : elle est dilatée, dans
son ensemble, de fagon fusiforme, mesurée a 11 mm de diametre et suivie jusque
dans le pancréas

b : Présence de sludge dans la vésicule biliaire

¢ : Cholangiographie transhépatique par ponction guidée sous échographie de la
vésicule biliaire mettant en évidence I'anomalie de jonction bilio-pancréatique avec
canal bilio-pancréatique commun anormalement long. Intervention : résection de la
VBP et anastomose hépatico-jéjunale

Fig. 13: Choledochal cyst.

18 months old boy presenting with abdominal pain, fever and jaundice

a: Longitudinal scan through the common bile duct which is entirely dilated down to
the pancreas, with a fusiform shape and a diameter of 11Tmm

b: There is sludge in the gallbladder

c¢: Percutaneous transhepatic cholangiogram via the gallbladder demonstrating the
abnormality of the bilio-pancreatic junction with a common bilio-pancreatic channel
that is too long. Surgery: resection of the CBD and hepatico-jejunal anastomosis
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Fig. 14 : Lithiase primitive de |a voie biliaire principale chez un nourrisson.

Cholestase avec décoloration compléte des selles depuis deux semaines chez une petite fille de deux mois.

a: Dilatation de la voie biliaire principale mesurée a 6 mm
b : Suspicion d’une image échogéne intra-luminale dans sa partie distale
¢ : Dilatation des voies biliaires intra-hépatiques modérée associée

d : Cholangiographie transhépatique montrant le calcul du bas cholédoque obstruant la lumiere et également le calcul du canal cystique. Apres mise en place d'un drain le lavage
des voies biliaires a permis I'expulsion dans le duodénum de tous les calculs et la guérison de I'enfant.

Fig. 14: Primitive lithiasis of the CBD in an infant.

Complete discoloration of stools since two weeks in a two months old girl.
a: 6 mm dilatation of the CBD

b: Suspicion of a calculus in the distal lumen

¢: Moderate dilatation of the intrahepatic bile duct

d: Percutaneous transhepatic cholangiogram showing the obstructing calculus in the CBD and also in the cystic duct. After placement of an external drainage, expulsion of the

calculus in the duodenum was achieved by injection of saline and contrast material.

Ce diagnostic de kyste du cholédoque doit étre fait en préo-
pératoire car son traitement, qui ne peut pas étre fait actuelle-
ment par coeliochirurgie, consiste en une résection compléte du
kyste avec anastomose hépatico-jéjunale pour éviter le risque de
dégénérescence ultérieure. Dans les cas douteux, la cholangio-
graphie transhépatique ou transvésiculaire permet le diagnostic

en montrant le canal bilio-pancréatique commun anormalement
long, la présence d’amylase ou de lipase dans la bile et met par-
fois en évidence des anomalies de branchement des voies biliai-
res intra-hépatiques qui peuvent poser des problemes
chirurgicaux. La cholangio-IRM permet déja dans les meilleurs
cas d'éviter cet examen invasif (16).
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2.2. Lithiase biliaire

Bien que plus rare que chez I'adulte, la lithiase biliaire de I'enfant
est diagnostiquée plus fréquemment qu’auparavant grace a
I'échographie et a tous les ages, méme chez le feetus.

Chez le nouveau-né et le nourrisson, les facteurs favorisants
sont la prématurité, 'infection, la gastro-entérite, la déshydrata-
tion, I'alimentation parentérale, I'hémolyse... Cependant, sou-
vent aucun de ces facteurs n'est retrouvé. La lithiase peut
s'éliminer spontanément ou étre traitée par lavage des voies
biliaires radiologique ou chirurgical (fig. 14) (17).

Chez le grand enfant, les causes principales sont les anémies
hémolytiques, la mucoviscidose, la nutrition parentérale, la mala-
die de Crohn et les résections de I'iléon terminal, la maladie de
Wilson, les cirrhoses biliaires, I'obésité, les traitements par Lasilix
ou par Rocéphine (Ceftriaxone), tous les obstacles biliaires...

La lithiase vésiculaire est souvent découverte fortuitement ou
lors de I'exploration de douleurs abdominales et il est alors dif-
ficile d'établir le lien entre les deux avec certitude. Par contre,
lorsqu’elle se complique de cholestase par migration calculeuse
dans le cholédoque, le traitement chirurgical s'impose compre-
nant le plus souvent une cholécystectomie et un drainage
biliaire. Le seul probléme est donc de différencier la lithiase
biliaire primitive du kyste du cholédoque dont le traitement est
différent comme il a été dit plus haut.

2.3. Autres causes de cholestase extra-hépatique
du grand enfant

Les autres causes sont plus rares et comprennent (10) :

— la pathologie tumorale. Les principales tumeurs hépatiques
se compliquant de dilatation des voies biliaires sont le rhabdo-
myosarcome des voies biliaires, le lymphome mais également
I"hépatoblastome de localisation hilaire ;

- la pathologie traumatique. Les Iésions traumatiques des voies
biliaires surviennent le plus souvent associées a des traumatismes
séveres et complexes du parenchyme hépatique. Plus rarement, el-
les sont isolées et de diagnostic alors plus difficile et retardé. Les
lésions rapportées sont : la rupture vésiculaire, la rupture du canal
hépatique commun ou du cholédoque au bord supérieur du pan-
créas. Elles se manifestent soit par un cholépéritoine soit par une
sténose biliaire secondaire. L'hémobilie post traumatique témoi-
gne d'une lésion vasculaire intra-hépatique saignant dans les voies
biliaires, pseudo anévrysme artériel ou fistule artério-porte ou ar-
tério-sus-hépatique. Elle doit étre suspectée devant un méléna,
des douleurs abdominales et une cholestase. L'échographie peut
montrer une dilatation des voies biliaires, des caillots dans la vési-
cule biliaire et le Doppler couleur peut identifier la lésion vasculaire
au sein de la zone de contusion ;

— Le cavernome porte et dilatation des voies biliaires. Dans
un petit nombre de cas le réseau veineux collatéral secondaire a
une thrombose porte peut s’accompagner de dilatation des voies
biliaires intra-hépatiques probablement par compression du cho-
lédoque dans le pédicule hépatique. Cette dilatation peut étre
asymptomatigue ou se manifester par des perturbations du bilan
hépatique voire se compliquer de cirrhose biliaire (18). Le dia-
gnostic peut étre fait grace au Doppler couleur qui permet de dif-
férencier les voies biliaires dilatées des veines du cavernome.

Cette dilatation des voies biliaires régresse aprés dérivation por-
to-cave probablement par diminution de la pression portale.

2.4. Cholestases intra-hépatiques

Le réle de I'échographie est la trés modeste ; il faut seulement
signaler que dans les cholangites sclérosantes, I'échographie
peut parfois montrer des dilatations suspendues ou des épais-
sissements de paroi biliaire.
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Cas clinique : Questions - Réponses

Echographie du foie et des voies biliaires

D Pariente

HISTOIRE DE LA MALADIE

Nourrisson de cing semaines présentant depuis une semaine un ictére avec paleur et décoloration complete des selles. Dénutrition
importante. Biologiqguement, il existe une cholestase et une anémie hémolytique par allo-immunisation materno-feetale.
Coupes échographiques passant par la vésicule biliaire (fig. 7a) et par le pédicule hépatique (fig. 1b).

QUESTIONS

1. Quel est votre diagnostic ?
2. Quelle attitude faut-il avoir ?
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D Pariente. Cas clinique : Questions - Réponses

REPONSES

1. Dilatation de la voie biliaire principale au-dessus d'un volu-
mineux amas de sédiment avec également niveau de sédiment
dans la vésicule biliaire : lithiase biliaire vraisemblablement
secondaire a I'hémolyse.

2. Attendre la résolution spontanée de la lithiase environ deux
semaines s'il n'y a pas de fiévre ni de syndrome inflammatoire
qui pourraient faire craindre une cholangite. Trois jours aprés
les selles se recoloraient et I'échographie redevenait normale
avec disparition de tout le sludge de la vésicule biliaire et visi-
bilité d'une voie biliaire principale mesurée a 1 mm (fig. 2a
et b). En cas de fievre ou de persistance de la cholestase, on
peut proposer un lavage par voie percutanée, radiologique, de
Iarbre biliaire et en cas d'échec une intervention chirurgicale.

Fig. 2
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Echographie abdominale de I'enfant : pancréas et rate

L Guibaud

ABSTRACT

Sonography of the pediatric abdomen: pancreas and spleen

Ultrasound is a routine imaging modality that is quite valuable to assess the pediatric abdomen. The objective of this article
is to describe the sonographic appearance of the pancreas and spleen in children. Our goal is to emphasize normal variants
and specific pediatric diseases, even if some of them may be encountered in adults.

Key words: Radiology in infants and children. Pancreas, US. Spleen, US.

J Radiol 2001;82:755-61.

L'échographie représente I'examen radiologique par excellence de I'abdomen pédiatrique.

Ce chapitre a pour objectif de présenter les particularités échographiques pédiatriques de I'exploration échographique de la
rate et du pancréas. Notre but est de mettre |'accent sur les variantes du normal et sur des pathologies spécifiquement pédia-
triques, méme si certaines d'entre elles sont parfois retrouvées chez I'adulte.

Mots-clés : Echographie. Pédiatrie. Pancréas. Rate.

FCHOGRAPHIE DU PANCREAS

L'étude échographique du pancréas est facilitée chez I'enfant
par le faible pannicule adipeux (permettant I'utilisation de sonde
haute fréquence) et la bonne fenétre acoustique offerte par la
proéminence du lobe hépatique gauche (fig. 7). Le pancréas nor-
mal de I'enfant présente une échostructure proche du paren-
chyme hépatique, a I'exception d'une hyperéchogénicité
transitoire retrouvée a la période périnatale. Le volume pancréa-
tique est corrélé a I'age (1, 2). Nous subdiviserons a titre didac-
tique l'étude échographique du pancréas de l'enfant en
pathologie congénitale, inflammatoire et tumorale.

1. Pathologie congénitale

1.1. Fibrose kystique du pancréas ou mucoviscidose (3)

L'appellation fibrose kystique du pancréas met l'accent sur
I'atteinte pancréatique de la mucoviscidose secondaire a |I'obs-
truction canalaire par des sécrétions pancréatiques anormales.
Echographiquement, le pancréas devient hyperéchogéne et
atrophique. Ces modifications pancréatiques s'associent fré-
guemment a des anomalies des voies biliaires (petite vésicule
biliaire, lithiase, cholangite). L'hyperéchogénicité du pancréas
(fig. 2) est quasi constante mais n'est pas spécifique de la muco-
viscidose (tableau I).

Service d'imagerie pédiatrique et feetale, Hopital Debrousse, 29, rue Sceur Bouvier, 69322
Lyon Cedex 05.

Correspondance : L Guibaud. E-mail : guibaud@cismsun.univ-lyon1.fr

Fig. 1: Aspect échographique normal du pancréas de I'enfant.

Fig. 1: Normal sonographic appearance of the pancreas in children.

1.2. Syndrome de Schwachman-Diamond (4)

Ce syndrome associe une infiltration adipeuse du pancréas (avec
malabsorption), une chondrodysplasie métaphysaire (avec défor-
mation cupuliforme des cotes), un test a la sueur négatif. Echo-
graphiquement, le pancréas est hyperéchogene mais de taille
normale.

1.3. Nésidioblastose (5)

Cette pathologie spécifiquement pédiatrique peut étre de révé-
lation néonatale ou plus tardive. Elle se révéle par une sécrétion
anormalement élevée d’insuline par des cellules anormales, les
nésidioblastes, issues du pancréas feetal. Dans la forme néona-
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Tableau | : Principales étiologies d'hyperéchogénicité du pancréas de I'enfant (1)
Table I: Main etiologies of hyperechoic pancreas in children (1)

Volume normal période périnatale

syndrome de Schwachman-Diamond
obésité

médicaments (corticoides, Asperginase)
syndrome de Cushing

maladie de surcharge

mucoviscidose
pancréatite chronique

Volume réduit

nésidioblastose (néonatale)
pancréatite aigué

Volume augmenté

tale, I'échographie retrouve fréquemment un gros pancréas
hyperéchogene (traduisant l'infiltration par les nésidioblastes),
alors que le pancréas est échographiquement normal dans les
formes plus tardives.

1.4. Pancréas annulaire (6)

Il s'agit d'une anomalie constituée par un anneau de tissu pan-
créatigue entourant le deuxieme duodénum. Par ordre de fré-
quence, c'est la deuxieme anomalie de développement du
pancréas (aprés le pancreas divisum). Cette anomalie fait partie
de la liste des étiologies des obstructions duodénales (incluant
diaphragme, atrésie, duplication) et devra étre recherchée systé-
matiquement en cas d’obstruction haute.

1.5. Kystes pancréatiques congénitaux (6)

Ils résultent le plus souvent d’un défaut de développement cana-
liculaire. Ces kystes sont le plus souvent multiples. Ils peuvent étre
associés a une phacomatose (von Hippel-Lindau) ou a une poly-
kystose. La découverte d'un kyste pancréatique en échographie
chez un petit nourrisson ne doit pas faire oublier I'éventualité (rare)
d'un pseudo-kyste secondaire a une pancréatite traumatique dans
le cadre d’un syndrome de Silverman (enfant secoué).

Fig. 2 : Pancréas hyperéchogéne.
A : Chez un enfant présentant un syndrome de Schwachman-Diamond
B : Chez une adolescente aux antécédents de leucémie traitée par Asparginase

Fig. 2: Echogenic pancreas.
A: In a child with a Schwachman-Diamond syndrome
B: In a teenager with a history of leukemia treated with Asparginase

L Guibaud. Echographie abdominale de I'enfant : pancréas et rate

Fig. 3: Pseudo-kyste compliquant une pancréatite traumatique chez un enfant maltraité.

Fig. 3: Pseudocyst of the pancreas complicating a traumatic pancreatitis in a battered
child.

2. Pancréatite de I'enfant

La spécificité de la pancréatite aigué ou chronique de I'enfant
réside moins dans sa séméiologie échographique (superposable
a la pancréatite de I'adulte) que dans ses étiologies (6, 7). En
effet, la pancréatite d’origine lithiasique est rare chez I'enfant.
L'étiologie principale est représentée par le traumatisme (choc
direct sur guidon de vélo, accident voie publique), dont I"évolu-
tion se fait volontiers vers la constitution de pseudo-kystes
(fig. 3). Les autres étiologies regroupent des pancréatites d’ori-
gine virale, toxique, médicamenteuse (Asperginase) ou associée
a une malformation de la région bilio-pancréatique. Parmi les
étiologies malformatives pouvant faire I'objet d'un diagnostic
échographique, il faut citer les anomalies de la jonction bilio-
pancréatique (canal bilio-pancréatique commun), le pancreas
divisum, la duplication kystique duodénale.

PaANCREasSH
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L'aspect échographique de la pancréatite aigué est le plus sou-
vent représenté par un pancréas hypertrophique localement ou
diffusément hypo-échogéne (pancréatite oedémateuse).

Les pancréatites chroniques de I'enfant sont le plus souvent
héréditaires (dominante autosomique) sans spécificité échogra-
phique pédiatrique.

3. Pathologie tumorale pancréatique (fig. 4)

Les lésions tumorales primitives du pancréas sont exceptionnelles
chez I'enfant. Comme chez I'adulte, on oppose histologique-
ment les lésions kystiques et solides. Les lésions kystiques
regroupent les cystadénomes (ou carcinome) mucineux (écho-
graphiquement macrokystiques) et les cystadénomes séreux
microkystiques (échographiquement « pseudosolides »). Les
lésions solides regroupent les adénocarcinomes (les plus fré-
guentes), les tumeurs endocrines (souvent de petite taille), les
tumeurs pseudo-papillaires (tumeur le plus souvent bénigne de
I'adolescent ou du sujet jeune) et une Iésion spécifiquement
pédiatrigue mais exceptionnelle, le pancréatoblastome (tumeur
hétérogéne a contours bien limités) (6, 8). Des tumeurs du pan-
créas d'histologie variée ont été rapportées dans la maladie de
von Hippel-Lindau.

Moins exceptionnel que les Iésions primitives, |'atteinte du
pancréas dans le cadre d'un lymphome peut se révéler échogra-
phiquement par une infiltration diffuse du pancréas ou par une
(ou plusieurs) lésion(s) focalisée(s) (9). Une croissance tumorale
trés rapide orientera fortement vers le diagnostic de lymphome
de Burkitt.

FCHOGRAPHIE DE LA RATE

Issue d’une fusion d’'agrégats de tissus mésenchymateux locali-
sés dans I’'hypochondre gauche, la rate de I'enfant est impliquée
dans I'hématopoiése, I'hémolyse et le systéme immunitaire. Son
exploration au cours d’une échographie abdominale représente

Fig. 4 : Tumeur pseudopapillaire chez une adolescente de 12 ans se plaignant de dou-
leur abdominale. Découverte échographique d'une tumeur de la téte du pancréas iso-
|ée sans dilatation des voies biliaires.

Fig. 4: Pseudo-papillary tumor revealed by vague abdominal pain in a 12-year old girl.
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une porte d’entrée sur de nombreuses pathologies pédiatriques,
qu’elles soient congénitales, métaboliques, infectieuses, héma-
tologiques, tumorales ou vasculaires. ..

1. Anomalies de forme, de nombre, de position

1.1. Lobulations spléniques

Elles correspondent a la simple persistance de lobulations
foetales.

1.2. Rate(s) accessoire(s)

La présence d'une ou plusieurs rates accessoires est une variante
de la normale retrouvée dans 30 % de séries autopsiques. Elle
résulte d'un défaut de fusion d’'agrégats mésenchymateux splé-
niques. Ces rates accessoires sont souvent localisées dans le hile
splénique, mais peuvent étre retrouvées a distance de la rate,
voire en position intra-thoracique. A titre exceptionnel, du tissu
splénique peut étre retrouvé au contact de la gonade gauche
par fusion d’'une rate accessoire avec I'ébauche embryologique
mésonéphrotique (10). De taille trés variable, les rates accessoi-
res, quelques soient leur siége, sont souvent le siége d'une
hypertrophie en cas de splénectomie.

1.3. Rate ectopique ou « baladeuse »

Le défaut de fixation ligamentaire de la rate dans I'hypochondre
gauche est a l'origine de rate en position ectopique, pouvant
étre mobile dans la cavité abdominale en cas de pédicule vascu-
laire lache. Ces rates dites « baladeuses » sont exposées a
I'ischémie et a l'infarctus splénique par torsion du pédicule (11).
Si I’échographie permet le diagnostic de rate ectopique, le Dop-
pler conforte le diagnostic d'ischémie ou d'infarctus en visuali-
sant soit la torsion du pédicule soit le défaut de vascularisation
du parenchyme splénique (fig. 5).

Ces ectopies par défaut de fixation sont a distinguer de
I'ascension de la rate en position thoracique en cas de hernie
diaphragmatique ou de la localisation trés postérieure de la rate,

Fig. 5: Infarctus splénique par torsion du pédicule vasculaire d'une rate en positior
pelvienne. Aspect échogene du pédicule vasculaire en regard du hile splénique avec
absence de flux au Doppler.

Fig. 5: Splenic infarction of a wandering spleen located in the pelvis by torsion of its
vascular pedicle. Doppler US shows echogenic vascular pedicle in the hilum withous
any detectable flow.
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Fig. 6 : Polysplénie associée a un situs inversus abdominal et a une cardiopathie
(oreillette unique). Présence en échographie de plusieurs petites rates dans I'hypo-
chondre droit. Absence de tissu splénique dans I'hypochondre gauche.

Fig. 6: Polysplenia with associated situs ambiguous and cardiac anomalies. Ultra-
sound shows numerous small splenic masses in the right upper quadrant without any
splenic tissue in the left upper quadrant.

parfois en arriére du rein gauche, en cas de récessus péritonéal
latéral particulierement profond.

1.4. Polysplénie et asplénie (10, 12)

La polysplénie et I'asplénie (plus rare) sont souvent associées a
un situs inversus, a un isomérisme pulmonaire, a une cardiopa-
thie (souvent sévére et complexe en cas d'asplénie) ou a diffé-
rentes anomalies vasculaires systémiques (interruption du
segment rétrohépatique de la VCI avec continuité azygos) ou
portales (veine porte préduodénale) ou a I'atrésie des voies biliai-
res. En cas de polysplénie avec situs inversus, |'échographie
objectivera ainsi plusieurs petites rates dans I’'hypochondre droit

Fig. 7 : Kyste épidermoide splénique.
Echos internes en suspension caractéristiques de cristaux de cholestérol.

Fig. 7: Splenic epidermoid cyst.
Ultrasound shows internal echoes due to cholesterol crystals.

Tableau Il : Principales étiologies d'une splénomégalie de I'enfant (12)
Table II: Main etiologies of splenomegaly in children (12)

Infection virale (EBV), bactérienne, parasitaire

Hématologie
Lymphome, leucémie
Syndrome lymphoprolifératif
Anémie hémolytique
Séquestration aigué (drépanocytose)

Hypertension portale

Pathologie de surcharge
Maladie de Gaucher
Niemann-Pick, mucopolysaccharidose

Autres pathologies générales
Histiocytose langerhansienne
Collagénoses, Sarcoidose

Oxygénation extra-corporelle (nouveau-né)

(fig. 6). La polysplénie peut étre parfois complétement isolée et
détectée fortuitement (contrairement a I'asplénie retrouvée dans
le cadre d'un syndrome polymalformatif).

L'asplénie doit étre différenciée de I'atrophie splénique post-
infarctus ou « autosplénectomie » du drépanocytaire.

2. Anomalies de taille

La taille est appréciée par la mesure de la fleche splénique rap-
portée a I'age de I'enfant (13).

2.1. Splénomégalie

Elle est retrouvée dans de nombreuses pathologies pédiatriques
(tableau Il). Cette splénomégalie peut soit s'intégrer dans une
pathologie générale (hypertension portale, anémie hémolytique,
lymphome ou leucémie, pathologie de surcharge...) soit étre iso-
lée et représenter le mode de révélation de la pathologie sous-
jacente (exemple : maladie de Gaucher).

Fig. 8 : Hémangiome splénique.
Lésion mixte avec une composante solide iso-échogene au parenchyme splénique et
des plages liquidiennes anéchogenes.

Fig. 8: Splenic hemangioma.
Ultrasound shows a lesion of mixed echogenicity with a solid echogenic component
and multiple cystic areas.
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Fig. 9 : Lymphangiomatose splénique.

Multiples images microkystiques au sein du parenchyme splénique, prédominant aux poles
supérieur et inférieur de la rate chez un nourrisson de quatre mois présentant une anémie
et une thrombopénie majeure. D'autres localisations de lymphangiomatose étaient égale-
ment présentes dans le mésentére, les os, le médiastin, les cordons spermatiques.

Fig. 9: Splenic lymphangiomatosis.

Ultrasound shows the microcystic appearance of both poles of the spleen in a four month
old child presenting with anemia and severe thrombocytopenia. Other localizations of lym-
phangiomatosis were found in the mesentery, bones, mediastinum and spermatic cord.

Fig. 10 : Traumatisme abdominal sur guidon de vélo.

a: Echographie abdominale : Image splénique hypo-échogéne triangulaire périphérique avec aspect de collection « feuilletée » échogene périsplénique associé a un épanchemer
abdominal

b : TDM abdominale aprés injection (phase tardive) : Présence d'une fracture comminutive de la rate sous estimée en échographie avec important hématome sous capsulaire (spor
tanément hyperdense avant injection)

Fig. 10: Splenic trauma on a bicycle handlebar.
a: Abdominal ultrasound shows a peripheral hypoechoic triangular area with an echogenic perisplenic collection associated with free intraperitoneal fluid
b: Enhanced abdominal CT scan shows laceration of the spleen underestimated by ultrasound with a large subcapsular hematoma (hyperdense before injection)

Fig. 12: Maladie de Gaucher.

Fig. 11: Maladie de Hodgkin. . . Présence d'un volumineux nodule hyperéchogéne splénique associé & d'autres nodu-
Multiples lésions nodulaires hypo-échogenes spléniques associées a des adénopa-  |es hypo-6chogénes (non visualisés sur le cliché) traduisant la présence d'amas nodu-
thies cervicales et médiastinales. laire de cellules de surcharge.

Fig. 11: Hodgkin Iymphoma._ _ _ _ _ o Fig. 12: Gaucher disease.

Ultrasound shows hypoechoic splenic nodules associated with cervical and mediasti- Ultrasound shows a large hypoechoic nodule associated with hypoechoic nodules (not

nal lymph nodes. seen on this scan) suggestive of clusters of Gaucher cells.
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Il faut souligner chez le drépanocytaire la possibilité de déve-
loppement brutal d'une trés volumineuse splénomégalie doulou-
reuse dans un contexte de choc hypovolémigue associée a une
thrombopénie et a une chute de I'hémoglobine (témoin d'une
séquestration splénique aigué) (12).

2.2. Atrophie splénique

Certaines pathologies prédisposent a |'atrophie splénique : la
drépanocytose (par infarctus spléniques), la maladie coeliaque
(facteur prédisposant au lymphome) et I'anémie de Fanconi.

3. Lésions focales uniques ou multiples
3.1. Lésion focale unique

3.1.1. Kystes spléniques

Il faut distinguer les kystes « vrais », tapissés par un épithélium,
des pseudo-kystes secondaires a I'évolution d'un hématome ou
d’un infarctus splénique (14). La distinction entre kyste « vrai »
et pseudo-kyste est souvent impossible en échographie. Parmi
les « vrais » kystes, on distingue les kystes parasitaires et les kys-
tes non parasitaires, le plus souvent congénitaux. Parmi ces
lésions kystiques congénitales, il faut citer en premier lieu les
kystes épidermoides.

Kyste épidermoide (12, 14)

Il s'agit d'une lésion congénitale souvent riche en cristaux de
cholestérol, pouvant contenir des éléments kératinisés, parfois
remaniée par une hémorragie intra-kystique. Cette Iésion est
volontiers isolée, uniloculaire, rarement calcifiée. L'aspect écho-
graphigue est soit aspécifique (Iésion kystique transsonique), soit
tout a fait évocateur en cas d’échos internes réfléchissants tra-
duisant la présence de cristaux de cholestérol (fig. 7). Ces lésions
peuvent se compliquer d’hémorragie intra-kystique et exposent
au risque de rupture splénigue en cas de lésion volumineuse.
Kyste hydatique (Echinoccocus granulosus)

L'aspect échographique est superposable a la lésion kystique
hépatique décrite par Gharbi (quatre stades). La lésion splénigue
est rarement isolée.

3.1.2. Hémangiome splénique

L'hémangiome splénique regroupe des entités vasculaires varia-
bles (12, 15). L'atteinte peut étre a prédominance veineuse avec
de larges poches vasculaires a bas débit (hémangiomes dits
« caverneux ») ou a prédominance capillaire ou parfois mixte.
En fonction de la composante vasculaire, I'aspect échographique
de I'hémangiome splénique est variable (fig. 8). Il apparait sous
forme de plages liquidiennes, avec éventuellement calcifications,
en cas de prédominance veineuse et plutét sous forme solide,
hypervasculaire, en cas de prédominance capillaire.

Il faut mentionner chez le nourrisson le rare hémangio-endo-
théliome splénique qui correspond a une lésion viscérale (plus sou-
vent hépatique) proche de I'angiome immature superficiel,
caractérisé par une phase proliférative, une phase de stabilisation
puis une régression spontanée avec calcifications résiduelles.

3.1.3. Lymphangiome splénique

Il s’agit de lésions kystiques souvent cloisonnées, parfois rema-
niées par des hémorragies intra-kystiques. En cas de lymphan-
giomatose, les lésions spléniques sont souvent multiples avec un
aspect de rate « gruyére » (fig. 9) (16).
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3.1.4. Hamartome splénique

Ce sont des lésions solides non tumorales composées de tissu
splénique désorganisé. Ces lésions rares sont soient isolées,
soient associées a d'autres lésions hamartomateuses comme cel-
les rapportées dans la sclérose tubéreuse de Bourneville.

3.2. Lésions focales multiples (12, 17)

3.2.1. Traumatisme

Les lésions spléniques comptent parmi les lésions abdominales
traumatiques les plus fréquentes. Elles se divisent en hématome
intraparenchymateux, sous capsulaire, lacération et fracture. La
séméiologie échographique chez I'enfant est superposable a
celle de I'adulte. Comme chez I'adulte, I"échographie sous
estime les lésions spléniques (fig. 10). Le gold standard du bilan
d'imagerie traumatique de la cavité abdominale repose donc sur
I'imagerie en coupe (TDM avant et aprés injection, éventuelle-
ment IRM), en particulier en cas de découverte échographique
d'un épanchement péritonéal « échographiquement » isolé.

La rupture de rate peut survenir parfois a I'occasion d'un trau-
matisme minime en particulier en cas de rate pathologique
(mononucléose, splénomégalie sur pathologies hématologiques,
volumineuse Iésion kystique).

La splénectomie chez I'enfant exposant au risque de septicé-
mie (en particulier a pneumocoque), le traitement de la rate trau-
matique est en priorité conservateur (18). Son taux de succes
élevé chez I'enfant serait lié¢ a la bonne résistance de la capsule
splénique chez le patient en bas age.

3.2.2. Lésions hématologiques

Si les pathologies hématologiques (leucémie ou lymphome)
s'accompagnent volontiers de splénomégalie, la localisation
splénique des lymphomes est fréquente chez I'enfant (30 %
Hodgkin, 15 % LMNH) et peut se traduire par des lésions focales
multiples sous forme de nodules souvent hypo-échogénes de
taille variable (fig. 71). L'atteinte splénique peut étre isolée mais
est souvent associée a de volumineuses adénopathies (19).

Des lésions nodulaires spléniques multiples peuvent aussi étre
retrouvées dans |'histiocytose langerhansienne avec atteinte
multiviscérale par infiltration du systeme réticulo-endothélial
(12).

3.2.3. Pathologies infectieuses et inflammatoires
L'atteinte infectieuse splénique est rare. Elle est surtout retrou-
vée chez I'enfant immunodéprimé. Les Iésions infectieuses sont
alors souvent multiples, en particulier en cas d'atteinte fungique.
Les abcés fungiques (candida, aspergillus, cryptococcus) se réve-
lent typiqguement en échographie sous forme de micro-abcés en
« cible ».

Les lésions granulomateuses peuvent évoluer vers la formation
de petites calcifications résiduelles, en particulier en cas de mala-
die des griffes du chat, d’histoplasmose ou de tuberculose.

3.2.4. Pathologie métabolique

La maladie de Gaucher se révele typiquement par une hépato-
splénomégalie. Il s’agit d'une pathologie de surcharge lysoso-
miale responsable d'une infiltration du systeme réticulo-endo-
thélial par des glucocérébrosides (déficit en glucocérébrosidase).
Outre la splénomégalie, I’échographie peut objectiver des lésions
nodulaires hypo ou hyperéchogénes correspondant a des amas
nodulaires de cellules de surcharge (fig. 12) ou a des séquelles
d'infarctus anciens (20).
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3.2.5. Infarctus splénique (12)

La vascularisation artérielle splénique étant terminale, |'obstruc-
tion partielle ou totale de I'artére splénique ou de ses branches
est a I'origine d'infarctus splénique. Cette pathologie en pédia-
trie est surtout rencontrée en cas de drépanocytose, plus excep-
tionnellement en cas d’embol artériel, de torsion du pédicule sur
rate « baladeuse » ou en association a une maladie de Gaucher.
La séméiologie échographique est variable et évolue dans le
temps. La rate est le plus souvent initialement hétérogéne avec
des plages hypo-échogénes (cedéme) puis évolue vers des lésions
échogénes mieux circonscrites (fibrose). L'évolution peut se faire
vers la constitution de calcifications résiduelles, voire vers une
atrophie splénique soit localisée (défect périphérique) soit
majeure (autosplénectomie secondaire a des infarctus a répéti-
tion chez le drépanocytaire).

4. Calcifications

Les calcifications peuvent étre associées a une lésion splénique
(infarctus, hémangiome, kyste épidermoide...) ou étre isolées
pouvant correspondre a I'évolution d’'un infarctus splénique ou
de Iésions granulomateuses cicatricielles (maladie des griffes du
chat, histoplasmose...). En cas de calcifications congénitales, des
séquelles vasculaires anténatales ou une fcetopathie infectieuse
sont souvent invoquées.
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Formation médicale continue

Cas clinique : Questions - Réponses

Echographie abdominale de I'enfant : pancréas et rate

L Guibaud

HISTOIRE DE LA MALADIE

Echographie abdominale (fig. 7) et IRM de hanche en coupe coronale spin-echo pondérée T1 (fig. 2) chez un jeune adulte aux
antécédents douleurs de hanche gauche.

Fig.1

QUESTIONS

1. Quelles sont les anomalies radiologiques ?
2. Quel diagnostic évoquez-vous ?
3. Quel examen demandez-vous pour affirmer le diagnostic ?



L Guibaud. Cas clinique : Questions - Réponses 763

REPONSES

1. L'échographie abdominale objective deux nodules spléniques, I'un hyperéchogene et I'autre d’échogénicité mixte. L'IRM de
hanche objective un défaut de sphéricité de la téte fémorale gauche (pouvant s’inscrire dans le cadre de séquelles d'ostéonécrose
aseptique de hanche) mais surtout une disparition compléte de I'hypersignal T1 du tissu spongieux de I'ensemble des structures
osseuses. Cette anomalie de signal traduit soit un défaut de conversion médullaire (anémie hémolytique, maladie de surcharge)
soit une infiltration médullaire (pathologie hématologique, dans le cadre d’une leucémie par exemple).

2. L'association des lésions spléniques et des anomalies de signal du tissu spongieux conduit a évoquer une pathologie hémato-
logique ou une maladie de surcharge, la notion de séquelles d'ostéonécrose de hanche orientant plutét vers une maladie de

Gaucher.
La biopsie ostéomédullaire a permis de confirmer le diagnostic de maladie de Gaucher.
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Place de I'échographie dans les urgences digestives de I'enfant

P Petit (1), JP Pracros (2)

ABSTRACT

Role of ultrasound in children with acute abdominal pain

Over the last twenty years, ultrasound has progressively become the primary modality used to assess the acute pediatric ab-
domen. The lack of radiation exposure and the high diagnostic efficacy of US have contributed to broaden the use of US.
During his career, any radiologist may be involved in the evaluation of an acute abdomen in a child. He has to be familiar with
the sonographic findings and the age-related symptoms which allow diagnosis of intussusception, hypertrophic pyloric ste-
nosis, midgut volvulus, and appendicitis... He also has to be familiar with the findings which help to exclude these diseases.
For experienced radiologists the accuracy in detecting appendicitis and intussusception are respectively close to 95% and
100%. In this chapter, we will also discuss the differential diagnoses of the most frequent causes of acute pediatric abdomen
and the technical limitations of US. The learning objectives will be: 1. The age-related clinical orientations, 2. The correspon-
ding sonographic features.

Key words: Children gastrointestinal tract. Abdomen acute conditions. Abdomen US.

J Radiol 2001.82:764-78.

Dans les vingt derniéres années et de fagcon progressive, I'échographie a trouvé une place de premiére intention dans I'explo-
ration des urgences abdominales chez I'enfant. Son role est devenu absolument décisif, d'une trés grande efficacité diagnos-
tique tout en réduisant l'irradiation des patients. Tout radiologue peut étre confronté a une situation d'urgence intestinale ou
a un ventre aigu chez I'enfant. Il doit avoir connaissance des signes échographiques qui permettent d'orienter voire d'affirmer
une invagination intestinale aigué, une sténose hypertrophique du pylore, un volvulus du gréle, une appendicite... Devant la
suspicion clinique de ces affections, il doit aussi avoir connaissance des éléments qui plaident contre ces affections quand elles
ne sont pas présentes. Il est important de connaitre la fiabilité diagnostique par pathologie pour des opérateurs entrainés.
Celle-ci va de 95 % pour le diagnostic d'appendicite aigué a pratiquement 100 % pour une invagination intestinale aigué.
Dans ce cours, seront exposés également les éléments du diagnostic différentiel ainsi que les limites de I'échographie, qu’elles
soient physiques, liées a I'appareillage ou a I'opérateur. Ce chapitre a pour but d'enseigner les orientations cliniques et de
facon pratique les signes échographiques qu'il faut savoir rechercher dans une situation d'urgence abdominale, intestinale
chez le nourrisson ou chez I'enfant.

Mots-clés : Pédiatrie. Echographie. Abdomen.

DEFINIR LA NOTION D'URGENCE DIGESTIVE

Sous cette dénomination nous inclurons dans cet enseignement
les pathologies aigués non traumatiques intéressant le tube
digestif nécessitant une prise en charge médicale ou chirurgicale
dans un délai de moins de 24 heures. L'urgence pouvant étre
d’origine vasculaire, septique, hydro-électrolytique ou mixte. Ce
délai arbitraire, relativement long, sous-entend que la réalisation
d’une échographie effectuée dans le cadre d'un tableau digestif
aigu n’aggravera pas la situation du patient en différant la mise
en ceuvre d'un traitement, en particulier chirurgical.

(1) Service de Radiologie Pédiatrique, Hopital Timone-Enfants, 256, bd Jean Moulin,
13385 Marseille Cedex 5

(2) Service de Radiologie Pédiatrique, Hopital Debrousse, 29, rue Sceur Bouvier,
69322 Lyon Cedex.

Correspondance : P Petit. E-mail : ppetit@ap-hm.fr

PLACE DE L'ECHOGRAPHIE PAR RAPPORT
A L'EXAMEN CLINIQUE

L'échographie est depuis longtemps considérée, a juste titre,
comme le prolongement de la main du clinicien. Sa facilité de mise
en ceuvre, son colt réduit et la qualité de son apport diagnostique
sont des atouts actuellement incontournables. Ceci apparait peut
étre moins évident a nos correspondants cliniciens dans le cadre
de la pathologie digestive ; nous y reviendrons a propos de cha-
gue entité clinique discutée. Un article récent (1) rapporte cepen-
dant une modification de plus de 50 % des diagnostics cliniques
initiaux et une confiance diagnostique accrue de 33 % aprés réa-
lisation d’une échographie dans une population d'enfants et de
jeunes adultes souffrant de douleurs abdomino-pelviennes aigués.
Dans notre pratique quotidienne, 'dge de I'enfant et le tableau
clinico-biologique sont des éléments d’orientation capitaux et per-
mettent en fait le plus souvent au clinicien de porter le diagnostic.
Dans ce cas, I'échographie vient confirmer ce diagnostic en pré-
cisant le siege de l'atteinte et évalue une éventuelle extension
loco-régionale des lésions ou la présence d’anomalies associées
liées ou non a la pathologie digestive causale.
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PLACE DE L'ECHOGRAPHIE VIS A VIS
DES AUTRES TECHNIQUES D'IMAGERIE

Outre les avantages sus-mentionnés, I'exploration ultrasonographi-
que est une technologie trés appréciée, en particulier en radiopé-
diatrie, en comparaison des méthodes d'investigation ionisantes.
De plus en plus, mais de facon encore non consensuelle, la tenta-
tion des radiologues pédiatres est de limiter les indications du cliché
d’abdomen sans préparation. Si celui ci parait parfaitement licite
en cas de tableau clinique d’occlusion intestinale aigué, de suspi-
cion de péritonite par perforation ou de lithiase urinaire ou biliaire,
son intérét diagnostique dans le bilan d'une douleur abdominale
aigué isolée semble bien pauvre. A ce titre, Rhothrock et al. (2) en
réduisant les indications de I'’ASP a I'un des signes cliniques
suivants : antécédents de chirurgie abdominale, ingestion de corps
étranger, bruits digestifs anormaux, distension abdominale et
signes péritonéaux, ont montré qu’une réduction de 38 % de ces
prescriptions en milieu pédiatrique était réalisable avec une valeur
prédictive négative de 99 %. Il n'existe, a notre connaissance,
aucune étude ayant confronté la valeur diagnostique respective,
dans le cadre d'une douleur abdominale aigué, de I'ASP et de
I'échographie. Notre sentiment est cependant que dans de nom-
breux cas, les signes d'orientation vers une pathologie précise four-
nis par I’ASP sont aussi retrouvés en échographie ; c'est le cas entre
autres du diagnostic d'invagination, d'un pneumopéritoine peu
important, d'un stercolithe appendiculaire, d'un épanchement
pleural voire d'un foyer de condensation alvéolaire basi-thoracique.
En d'autres termes, les cas ou I’ASP apporte une information non
fournie par les ultrasons sont rares ; de la a dire que I’ASP est inutile
en toute situation serait caricatural et inexact.

Les opacifications digestives a titre diagnostique dans le cadre de
I'urgence sont devenues rares (transit gastro-duodénal dans le dia-
gnostic d'une sténose du pylore ou d’une malrotation digestive...).
Ces opacifications sont par contre encore largement employées a
visée thérapeutique dans la réduction de I'invagination.

Alors que le scanner est largement utilisé dans la prise en
charge d’'une urgence digestive adulte, sa place en pratique
pédiatrique est actuellement trés restreinte. En dehors de
I'impact diagnostique de I'échographie déja mentionné, les ris-
ques et les contraintes techniques (irradiation, injection de con-
traste iodé, balisage digestif par voie basse, agitation de I'enfant)
ainsi que les particularités anatomiques pédiatriques (pauvreté
de I'atmosphere graisseuse péri-digestive) sont autant de para-
métres expliquant cette limitation. Le peu d'articles dans la lit-
térature portant sur ce sujet témoigne de cet état de fait. En
pratique, le scanner nous semble a discuter chez I'enfant et
I'adolescent quand un suivi clinique pouvant faire indiquer une
exploration chirurgicale contraste avec un suivi échographique
considéré comme normal.

MOYENS NECESSAIRES A L'EXPLORATION
FCHOGRAPHIQUE D'UNE URGENCE DIGESTIVE

Des sondes sectorielles de 5-7 MHz et des sondes linéaires de 7-
10 MHz représentent le matériel permettant d'effectuer une
évaluation satisfaisante de tous les organes abdominaux et pel-
viens. L'exploration de la paroi des viscéres creux de |'abdomen

est actuellement réalisable dans d’excellentes conditions en rai-
son de I'amélioration technologique des sondes linéaires.

Le Doppler couleur ou énergie sont des outils complémentai-
res précieux en cas de découverte d'une anomalie pariétale
digestive. Les résultats encore préliminaires concernant ces tech-
nigues sont trés encourageants. Le Doppler pulsé n'a pas encore
fait la preuve de son intérét (3, 4).

TECHNIQUES D'EXPLORATION ECHOGRAPHIQUE
D'UNE URGENCE DIGESTIVE

Tout examen de la paroi digestive, quel qu'il soit, doit impérati-
vement étre précédé d'une échographie abdomino-pelvienne
compléte. Il ne faut jamais perdre de vue les points suivants :
— une zone focale douloureuse peut correspondre a une douleur
projetée : douleur abdominale de la pneumopathie aigué, dou-
leur de I'hypochondre droit d’origine pelvienne ou rénale ou en-
core réactionnelle a un épanchement de la gouttiére pariéto-
colique quelle que soit son origine ;

— différents sites anatomiques peuvent étre intéressés au cours
de la méme pathologie (par exemple vésiculaire et digestive dans
le cadre d'une maladie de Crohn ou rénale et digestive dans un
lymphome de Burkitt) ;

— différents sites anatomiques peuvent étre intéressés au cours
de deux pathologies concomitantes.

— I'exploration échographique doit commencer a distance de la
zone douloureuse. Cette approche progressive permet de rassu-
rer I'enfant, de I'habituer a I'ambiance d'une salle d'échographie
ainsi qu’au gel souvent frais et au massage abdominal par la son-
de. Cette mise en confiance de ce jeune patient qui souffre et qui
pleure est fondamentale pour la poursuite de I'examen. Ne pas
les respecter expose a ne pas pouvoir réaliser I'examen. Ces dix
premiéres minutes sont donc pour ces multiples raisons de toute
premiére importance.

Cet examen doit tenir compte aussi bien des anomalies mor-
phologiques pariétales digestives que des anomalies de la dyna-
mique digestive (ouverture du pylore, péristaltisme digestif
présent ou non...).

L'exploration Doppler est difficile chez ces enfants pour qui
obtenir une apnée reléve de I’hypnose profonde. Une respiration
calme est le meilleur garant pour un échographiste doux,
patient, sachant différencier les « bruits couleurs » du péristal-
tisme digestif de ceux de la respiration, d'une exploration de
qualité. La durée de I'examen peut étre tres variable en fonction
du contexte allant de 15 a 45 minutes.

LA PAROI DIGESTIVE NORMALE, SA DYNAMIQUE
ET SON ENVIRONNEMENT

La normalité échographique d'une paroi digestive d'un enfant
comme celle d'un adulte se définit par son échostructure, son
épaisseur, sa vascularisation (fig. 1a).

Epaisseur : une épaisseur pariétale gastrique, gréle, appendi-
culaire ou coliqgue normale mesurée de l'interface graisse péri-
digestive-séreuse a I'interface lumiére-muqueuse mesure moins
de 4 mm. Ces parois sont compressibles sous la sonde.
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Fig.1:

a : Echostructure normale d'une paroi digestive, ici d'un c8lon gauche distendu par un contenu hydrique. La sous-mugueuse hyperéchogéne (a), la musculeuse hypo-échogene (b)
et l'interface hyperéchogéne entre la graisse péri-digestive et la séreuse (c) sont bien visualisées. Noter la minceur de cette paroi normale.

b : Hyperplasie lymphoide physiologique donnant un aspect hypo-échogene discretement épaissi de la muqueuse appendiculaire.

Fig. 1:

a: Normal ultrasound appearance of the wall of this fluid-filled left colon. The hyperchoic submucosa (a), the hypoechoic muscularis propria (b) and the hyperechoic marginal in-
terface between the subserosal fat and the serosa (c) are well visualized. Please note the thinness of this normal bowel wall.

b: Normal lymphoid hyperplasia which gives a slightly thickened appearance to the hypoechoic mucosa of the appendix.

Echostructure : de fagcon optimale, les ultrasons permettent de
différencier au sein d'une paroi digestive normale gréle ou coli-
gue cing couches représentant respectivement de I'intérieur vers
I'extérieur :
¢ ['interface lumiére-muqueuse : hyperéchogene ;
¢ |a muqueuse : hypo-échogéne ;
¢ |a sous-muqueuse : hyperéchogéne ;
¢ |a musculeuse : hypo-échogéne ;

I'interface graisse péri-digestive-séreuse : hyperéchogeéne.

En pratique, compte tenu de I'épaisseur des structures étu-
diées, il est parfois difficile de discerner ces cinq couches en par-
ticulier au niveau jéjunal et gréle proximal. Dans ce cas, nous
utilisons comme principaux repéres une limitante externe hype-
réchogeéne et la musculeuse hypo-échogene. Il faudra savoir dis-
tinguer les images parfois épaisses hypo-échogenes nodulaires
homogenes visibles dans la mugqueuse principalement au niveau
de la derniére anse gréle et de I'appendice qui correspondent a
une hyperplasie lymphoide, variante de la normale, d'une iléite
débutante. Cette distinction échographique parfois difficile est
basée sur le caractére indolore de la compression de cette der-
niére anse ou de |'appendice (fig. 1b).

1. Vascularisation

La vascularisation est pauvre, faite de quelques spots de couleur
épars. Elle apparait plus intense sur les derniéres machines haut
de gamme. En pratique, un propre apprentissage de la sensibilité
du Doppler de sa machine est nécessaire avant d'affirmer la pré-
sence d'une hyperhémie pathologique. Le Doppler pulsé ne
semble pas actuellement présenter d'intérét.

2. Dynamique

A la différence des structures coliques, I'estomac, le gréle et, &
un bien moindre degré, I'appendice sont le siege de fréquentes
contractions péristaltiques. Celles ci sont parfaitement visibles en
ultrasonographie et leur reconnaissance fait partie de I'analyse
sémiologique digestive. De fagcon physiologique et asymptoma-
tigue, des invaginations iléo-iléales et surtout jéjuno-jéjunales
sont fréquemment visualisées (fig. 2) ; elles se défont aussi vite
gu’elles se forment et ne sont pas associées a un épaississement
pariétal.

Fig. 2 : Coupe transversale d'une invagination jéjuno-jéjunale de découverte fortuite,
transitoire. Noter I'absence d'cedéme pariétal.

Fig. 2: Transverse ultrasound section of an asymptomatic and transient jejuno-jejunal
intussusception. Note the absence of parietal edema.



P Petit, JP Pracros. Place de I'échographie dans les urgences digestives de I'enfant

767

3. Environnement digestif

La présence de ganglions mésentériques est banale chez tous les
enfants tant qu'ils sont de petite taille, indolores au passage de la
sonde et isolés. La graisse péri-digestive est peu abondante, hype-
réchogene homogéne. Un épanchement intra-péritonéal anécho-
gene de faible abondance est fréquent et physiologique (5).

LA PAROI DIGESTIVE ANORMALE,
SA DYNAMIQUE ET SON ENVIRONNEMENT

1. Epaisseur

Une paroi d'épaisseur égale ou supérieure a 4 mm est patholo-
gique. L'importance de I'épaississement n’est pas un facteur
d’orientation étiologique fiable.

2. Echostructure

Une anse digestive anormalement épaisse peut parfaitement
conserver une échostructure normale (fig. 3a) ; en fonction du
type de pathologie et de I'importance de celle ci, la distinction
entre les différentes couches n’est plus faisable et la paroi appa-
raft dans la majorité des cas hypo-échogéne, relativement homo-
gene (fig. 3b).

Fig. 3 : Aspect anormaux de la paroi digestive.

a: Appendicite : paroi épaissie non dédifférenciée.

b : Appendicite : paroi épaissie dédifférenciée avec augmentation de I'épaisseur de la
graisse péri-appendiculaire hyperéchogene plus marquée qu'en 3 A.

¢ : Derniere anse iléale épaissie, dédifférenciée et hypervascularisée au cours d'une
maladie de Crohn en poussée.

Fig. 3: Abnormal features of bowel wall.

a: Appendicitis: thickened wall with preservation of the wall layers.

b: Appendicitis with loss of the normal layered appearance. Note the increased amount
of the peri-appendiceal hyperechoic fat compared to 3A.

c¢: Thickened, hypervascular bowel wall with loss of the normal layered appearance of
the terminal ileum during active Crohn’s disease.

3. Vascularisation (fig. 3c)

D’une facon générale, le Doppler contribuerait a différencier les
atteintes pariétales d'origine ischémique (absence de flux du syn-
drome hémolytique et urémique, de I'occlusion par strangulation,
de I'entérocolite ulcéro-nécrosante, des invaginations intestinales
aigués non réductibles, des appendicites nécrotiques) des attein-
tes inflammatoires, infectieuses et des vascularites (hyperhémie de
la maladie de Crohn en poussée, de I'appendicite aigué, de I'iléo-
coecite infectieuse, du purpura rhumatoide, etc.). Malgré ces
résultats tres intéressants, la plus grande prudence reste encore
de mise sur les corrélations Doppler-anatomopathologie, compte
tenu du nombre restreint d’articles disponibles dans la littérature
(6-14). Cette prudence doit encore étre accrue dans le diagnostic
d’ischémie ou les résultats publiés sont d‘ailleurs contradictoires
(6-9, 14). Par exemple, dans I'invagination intestinale aigué, cer-
taines équipes considérent que I'absence de vascularisation parié-
tale au niveau du segment distal invaginé peut faire suspecter une
nécrose et contre-indiquerait alors la réduction radiologique (7,
9). Ces mémes auteurs soulignent la nécessité de la confirmation
de leurs travaux. En effet, I'absence de vascularisation, parfois dif-
ficile a différencier d'une vascularisation normale, n'est pas syno-
nyme d’absence de viabilité comme en atteste I'absence de signal
Doppler rencontrée lors des atteintes digestives du syndrome
hémolytique et urémique ou lors d'invagination iléo-colique a col-
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let lache. Il ne faut pas oublier que la vascularisation pariétale
digestive est plexiforme et que les anomalies a son niveau proce-
dent de mécanismes différents dont le retentissement sera aussi
fonction du caractére aigu ou non de leur survenue, de leur durée
et du siege artériel, veineux, capillaire ou mixte de I'atteinte.

4. Dynamique

Une structure digestive pathologique en particulier gréle perd
son péristaltisme physiologique. La paroi peut apparaitre figée,
rigide, non déformable voire douloureuse sous la sonde.

5. Environnement digestif

En fonction de I'importance ou de la chronicité de I'atteinte
pariétale, la graisse péri-digestive peut voir son échostructure se
modifier (stries ou plages hypo-échogénes au sein de plages
hyper-échogénes) ou son volume augmenter isolant alors la
structure digestive pathologique des structures adjacentes. Ce
phénomeéne bien connu correspond a une scléro-lipomatose. La
recherche de phlegmons, d'abcés, de trajets fistuleux, d'une
ascite abondante ou d'une ascite échogéne est systématique.

Des formations ganglionnaires sont fréquemment associées
aux anomalies pariétales. Quelles soient nombreuses, volumi-
neuses, plus ou moins inflammatoires en Doppler couleur, voire
douloureuses sous la sonde, elles n"ont pas de valeur d'orienta-
tion étiologique (15).

Pour des raisons de clarification nous avons dissocié les patho-
logies en fonction de I'age des patients. Ces situations représen-
tent les cas les plus fréquents et ont une réelle valeur d’orientation
mais certaines pathologies peuvent s’exprimer sur un large éven-
tail d'age et il faudra savoir y penser et rester vigilant. Les urgences
néonatales, trop spécifiques justifiant une prise en charge dans
des centres spécialisés, ne seront pas abordées ici.

URGENCES DIGESTIVES DE L'ENFANT

1. Le petit nourrisson (15 jours de vie a 3 mois)

Les vomissements sont au premier plan. Leur présentation et
notamment leur couleur doivent étre chaque fois précisées.

1.1. Sténose hypertrophique du pylore (fig. 4a et b)

Ce diagnostic se discute en premier chez tout enfant qui pré-
sente brutalement des vomissements lactés en jet vers la troi-
sieme ou la quatriéme semaine de vie, rarement en dehors de
la période allant de deux semaines a huit semaines de vie. Le
sex-ratio varie de trois a cing garcons pour une fille. La percep-
tion clinique d’une olive pylorique et d’ondes épigastriques est
trés caractéristiqgue, mais ces signes peuvent étre absents au
début. L'échographie assure le diagnostic dans presque tous les
cas (16). Le diagnostic repose sur trois types de critéres :

— Criteres morphologiques (essentiels) : I'olive pylorique est repé-
rée en coupe transversale (cocarde) et en coupe longitudinale au
contact de la vésicule biliaire. Le canal pylorique est échogéne, al-
longé, fin, légérement recourbé. La paroi pylorique hypo-écho-
géne est anormalement bien Vvisible et épaissie. Cet
épaississement peut étre parfois asymétrique. L'adossement de
I'olive sur la région antrale distale et le pic luminal de la jonction
antropylorique sont souvent observés.

— Critéres biométriques : la longueur du pylore est supérieure a
15-17 mm, I'épaisseur du muscle hypo-échogéne supérieure ou
égale a 4 mm (normale = 1 a 2 mm)

— Critéres dynamiques : absence ou trés faible passage de liquide
a travers le pylore qui reste pratiquement fermé alors que I'on
observe des contractions antrales.

En pratique, ces critéres permettent un diagnostic formel dans
presque tous les cas. Malgré tout, I'accent doit étre mis sur de
possibles aspects limites que I'on rencontre dailleurs également
lors du transit baryté, soit liés a la technique, soit du fait d'une
forme trés débutante ou d’un enfant trés jeune. Sur des critéres
cliniques, morphologiques et surtout dynamiques, on peut étre
amené a retenir le diagnostic avec un muscle pylorique de 3 mm
d'épaisseur. Apres pylorotomie, il faut attendre trois a huit
semaines pour voir disparaitre I'hypertrophie du pylore.

Le transit baryté n’est plus indiqué dans les formes typiques
avec un aspect échographique caractéristique. Il est pratiqué
dans les rares formes douteuses au plan échographique. Dans
ces cas, la technique du Docteur Deffrenne en double contraste
permet en quelgques secondes, sans attendre un passage pylori-
gue retardé, de mettre en évidence I'empreinte en raquette de
I'olive pylorique sur I'antre gastrique.

1.2. Volvulus du gréle et malrotations intestinales

Les malrotations intestinales sont de différents types selon le
stade d'arrét de rotation anormal de I'anse intestinale primitive
au cours de la vie embryonnaire. Il en résulte la présence de ban-
des d'attache intestinale anormales qui peuvent réaliser une
bride comprimant le duodénum (brides de Ladd) ou rapprocher
beaucoup trop le célon droit et le duodénum et favoriser ainsi
la survenue d'un volvulus de l'intestin gréle autour de I'axe de
I'artére mésentérique supérieure. L'absence de rotation de I'anse
primitive (mésentére commun) peut étre reconnue sur un cliché
simple lorsque I'on visualise bien I'ensemble des clartés du gréle
a droite et la clarté colique a gauche de I'abdomen. Mais cette
disposition est rarement pourvoyeuse de volvulus.

Il est possible par échographie de suspecter une malrotation
intestinale lorsque la veine mésentérique est située a gauche de
I'artére mésentérique supérieure sur des coupes transversales de
I'épigastre (fig. 5). Il est important d'apprécier ces rapports vas-
culaires le plus bas possible, ce qui n’est pas toujours réalisable
lorsqu’il y a trop de gaz dans cette région. Parfois, la veine che-
mine en avant de |'artére et il n'y a pas toujours alors de malro-
tation. Il faut retenir malgré tout qu’en dehors de contextes
particuliers, tels que la présence d'une masse abdominale ou
d’'une autre cause de distorsion vasculaire, la détection d'une
veine mésentérique supérieure a gauche de |'artere mésentéri-
gue supérieure est un argument tres fort en faveur d'une malro-
tation intestinale. Les malrotations intestinales sont plus
généralement reconnues sur le lavement baryté (position anor-
male du colon droit) et sur le transit baryté (absence d'angle de
Treitz ou jonction non a gauche de la ligne médiane). Mais il
existe des cas d'interprétation délicate.

Les complications de la malrotation déterminent principale-
ment une occlusion aigué haute avec vomissements verdatres
bilieux. Dans 90 % des cas, ces complications surviennent dans
les deux premiers mois de vie (surtout le premier mois) (fig. 6a
et c). Certaines formes, se révelent plus tard (fig. 6d et €), méme
a l’age adulte avec quelquefois une symptomatologie chronique.
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Fig. 4 : Sténose hypertrophique du pylore.

a : Coupe sagittale du pylore qui apparaft allongé, épaissi et obstructif comme en atteste la distension hydrique gastrique.

b : Coupe transversale du pylore : aspect épaissi de la musculeuse hypoéchogene.

Fig. 4: Hypertrophic pyloric stenosis.

a: Sagittal section of the pylorus which appeared elongated and thickened with associated fluid-distended stomach.

b: Transverse section of the pylorus: hypertrophy of the hypoechoic muscularis propria.

La principale, réalisant une urgence extréme correspond au vol-
vulus du gréle : les clichés simples objectivent trés inconstam-
ment le double niveau gastrique et duodénal de I'occlusion
haute. Souvent, il existe une aération intestinale sous-jacente au
début. La fiabilité de I'échographie est trés grande sous forme
du « Whirlpool sign », c'est-a-dire de |'observation directe en
coupe transversale épigastrique de I'enroulement de la veine
mésentérique supérieure et du mésentére dans un sens horaire
autour de I'axe de l'artére mésentérique supérieure (17). Ce
signe est encore plus aisément mis en évidence lorsque |'on dis-
pose d'un appareillage Doppler couleur ou énergie.

2. Le nourrisson et le petit enfant
(de 3 mois a 5 ans)

2.1. L’invagination intestinale aigué

Entre trois mois et trois ans, on doit toujours avoir a I'esprit la
possibilité d'une invagination intestinale aigué en présence de
douleurs abdominales répétées associées a des vomissements.
Dans plus de 90 % des cas, il s'agit d'invaginations dites « idio-
pathique » (en fait survenant souvent sur une adénolymphite
mésentérique) et a participation iléo-colique. Les invaginations
pures du gréle ou du colon sont rares, de méme que les invagi-
nations dites « secondaires ». Si la radiographie simple montrant
une aération digestive diffuse permet d’exclure le diagnostic, elle
n'a souvent qu'une faible valeur d’orientation. L'abdomen est
généralement peu ou pas aéré avec un groupement d'anses iléa-
les aérées dans le flanc droit, accompagnant la disparition du gra-
nité fécal dans la fosse iliaque droite. Tres rarement, 'opacité de
la téte du boudin est spontanément visible cernée par des gaz
présents dans le colon transverse. Dans certains cas, il existe
d’emblée des niveaux hydro-aériques d'occlusion et exceptionnel-
lement un pneumopéritoine signant une perforation intestinale.

Le role de I'échographie est décisif a plusieurs titres :
e intérét diagnostique :
— fiabilité diagnostique pratiqguement de 100 % dans les gran-
des séries rapportées (8), aussi bien pour affirmer que pour éli-
miner le diagnostic. Le boudin d’invagination est reconnu avec

Fig. 5 : Position normale des vaisseaux mésentériques. Coupe transversale de |'abdo-
men montrant la veine mésentérique oblongue siégeant a droite de I'artere de forme
arrondie.

Position normale des vaisseaux mésentériques.

Fig. 5: Normal position of the mesenteric vessels.
Transverse section of the abdomen, with the oval shaped mesenteric vein lying on the
right side of the rounded mesenteric artery.
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Fig. 6 : Volvulus gréle par malrotation digestive

a-b-c Aigué

a : ASP couché : Occlusion haute compléte chez un nouveau-né de deux jours.

b et ¢ : Coupe transversale de I'abdomen sans et avec Doppler : anse gréle épaissie
cernée par les structures vasculaires mésentériques.

d-e Chronique

d : Coupe transversale : modification de position des vaisseaux mésentériques avec
la veine siégeant en avant et a gauche de I'artére chez un enfant de sept ans présen-
tant des vomissements chroniques itératifs.

e : Transit du gréle confirmant la mauvaise position de I'angle de Treitz et |a spire de
torsion de I'anse gréle volvulée localisée du coté droit de I'abdomen.

Fig. 6: Midgut malrotation with volvulus

a-b-c Acute

a: Plain film of the abdomen, supine: total duodenal obstruction in a newborn two
days of age.

b and c: Transverse section of the abdomen without and with color Doppler: a thick
small bowel loop is surrounded by the mesenteric vessels (whirlpool sign).

d-e Chronic

d: Transverse section: twist of the mesenteric pedicle with the vein lying in front and
to the left of the artery in a seven years old boy suffering from chronic intermittent
vomiting.

e: The Upper Gl series confirmed the duodenojejunal jonction being right sided and
the corkscrew configuration of the duodenum and jejunum.
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Fig. 7 : Invagination intestinale iléo-colique

a: Coupe sagittale du boudin : aspect de pseudo-rein crée par la superposition des
couches hypo et hyperéchogénes de I'anse receveuse et de I'anse invaginée.

b : Coupe transversale du boudin d'invagination : anse receveuse périphérique conte-
nant a ce niveau de la graisse mésentérique (hyperéchogéne) et quelques structures
ganglionnaires (hypo-échogenes).

Fig. 7: lleo-colic intussusception.

a: sagittal section of the intussusception : pseudo-kydney appearance or sandwich
sign due to the addition of hypo and hyperechoic layers of the intussuscipiens and in-
tussusceptum.

b: Transverse section of the intussusceptum : at this level the intussuscipiens con-
tains mesenteric fat (hyperechoic) and small lymph nodes (hypoechoic).

Fig. 8 : Invagination gréle sur diverticule de Meckel

ses différentes couches superposées de parois intestinales (hy-
po-échogeénes) et de mésos (hyperéchogénes), a la fois sur des
coupes transversales (cocarde de 2 a 4 cm de diametre) et sur
des coupes longitudinales (sandwich ou « hot-dog ») de plu-
sieurs centimetres de long. Cette image fait donc la taille d'un
rein... (fig. 7) ;

— repérage de la situation de la téte du boudin d‘invagination ;
— orientation étiologique :

e forme idiopathique : de nombreuses adénopathies ovalaires
sont présentes, a I'intérieur méme du boudin ;

e forme secondaire : |'orientation est parfois donnée par le
contexte : purpura rhumatoide, mucoviscidose, ou en post-opé-
ratoire. Parfois, la lésion causale est directement décelable : lym-
phome, duplication kystique, diverticule de Meckel (fig. 8) ;

e dans les formes rares d'invagination chronique, secondaires a
la présence d'un polype ou d’un lymphome, I'anse centrale con-
serve généralement un certain péristaltisme a la différence des
invaginations aigués ;

— détection des complications :

e occlusion (dépistée avant le cliché standard) ;

e épanchement péritonéal : seul un épanchement abondant
signe une souffrance véritable ;

e ischémie intestinale : dans les formes trés serrées d'invagina-
tion intestinale aigué, avec un début de souffrance vasculaire no-
tamment observé dans les formes iléo-iléales ou iléo-iléocoliques,
on note souvent la présence d'un épanchement liquidien entre
les couches du segment invaginé donnant une image en crois-
sant anéchogéne (8). Un défaut de vascularisation a I'examen
doppler couleur en particulier au sein de la téte du boudin serait
pour certains auteurs en faveur d'une ischémie et une contre in-
dication a une tentative de réduction (7, 9), une indication d'abs-
tention de tentative de réduction (14) ou sans réelle valeur (6,
10). A contrario, une vascularisation pariétale conservée ne ga-
rantit pas le succes de la réduction radiologique ;

e perforation : épanchement plus ou moins échogéne intrapéri-
tonéal, gaz extra-intestinal ;

— orientations thérapeutiques :

a: Coupe transversale : le diverticule cerné par du liquide est visible au sein de I'anse receveuse.

b : Coupe sagittale : le diverticule éversé est bien vu dans la lumiére de I'anse receveuse.

Fig. 8: Small bowel intussusception secondary to Meckel diverticulum.

a:Transverse section: the Meckel's diverticulum surrounded by anechoic fluid is seen in the intussuscipiens.
b: Sagittal section: the inverted diverticulum is well seen in the lumen of the intussuscipiens.
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Fig. 9.: Réduction a I'air d'une invagination iléo-colique.

a : Abdomen sans préparation de face couché : abdomen opaque.

b : Au début de I'insufflation, la téte du boudin d'invagination cernée par I'air est bien
vue dans le colon gauche.

¢ : La réduction compléte est affirmée par |'inondation aérique du gréle.

Fig. 9: Air enema therapy of an ileo-colic intussusception.

a: Plain film of the abdomen, supine: gasless abdomen.

b: At the beginning of the air enema study, the intussusceptum is well underlined in the
left colon (target sign).

c¢: The complete reduction is ascertained by the free passage of gas in the small bowel.

e réduction radiologique : c’est la situation la plus fréquente
(fig. 9) lorsque le contexte clinique est satisfaisant et que I'on est
en présence d'une forme iléo-colique de type idiopathique sans
signe de complication. En cas d'opacification ou d’aération iléale
peu marquée voire absente, le contréle échographique de la
désinvagination peut étre affirmé quand aucun boudin n’est
visible dans le carrefour iléo-caecal ;

e Chirurgie d’emblée (10 % des cas) : elle est destinée aux for-
mes compliquées, aux formes secondaires, aux formes présen-
tant un croissant liguidien au sein du boudin et aux formes ne
touchant que I'intestin gréle non rapidement résolutives.

3. Le grand enfant et I'adolescent (de 6 ans a 15 ans)

3.1. Le purpura rhumatoide

Il représente la vascularite la plus fréguente a I'age pédiatrique
avec un pic de fréguence vers 6 ans. Les garcons sont un peu
plus fréqguemment touchés par cette affection. Les lésions peu-
vent siéger de I'estomac au rectum mais elles prédominent net-
tement au sein du duodénum et du jéjunum. La présentation
digestive peut étre révélatrice de I'affection avant méme I'appa-
rition des signes cutanés. Son origine demeure inconnue.

L"échographie permet d'évoquer le diagnostic devant la présence
d’un épaississement pariétal duodénal ou du gréle (secondaire a
I'oedéme et/ou a un hématome), dédifférencié, vascularisé en Dop-
pler (fig. 10) (7, 11). Parfois c’est une invagination iléo-iléale ou iléo-
coligue qui est le mode de révélation de I'affection. Les invagina-
tions iléo-iléales peuvent étre spontanément résolutives (fig. 71) et
récidivantes. L'indication opératoire sera posée en fonction des
données cliniques et de I'absence de disparition de cette invagina-
tion sur deux contréles échographiques rapprochés. En plus de
I'atteinte rénale classique, le purpura peut étre responsable d'un
obstacle urétéral. Cette atteinte multifocale justifie pleinement la
réalisation d’une échographie abdomino-pelvienne compléte.

3.2. La maladie de Crohn

Elle est découverte dans 20 a 40 % des cas dans I'enfance ou
I'adolescence et dans 18 % avant I'age de 10 ans. Elle siege pré-
férentiellement dans la région iléo-caecale.

3.2.1. Fiabilité diagnostique et étiologique

Toutes les anomalies pariétales échographiques peuvent se voir,
passant par tous les stades, allant du simple épaississement sans
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Fig. 10 : Douleurs abdominales aigués isolées chez une fille de sept ans : purpura rhumatoide
a: Coupe sagittale du duodénum : épaississement pariétal sans perte de la différenciation.
b : L'exploration en Doppler couleur montre une hyperhémie diffuse.

Fig. 10: Seven years old girl presenting with isolated acute abdominal pain: Henoch-Schonlein purpura.
a: Sagittal section of the duodenum: thickened wall without loss of the layer anatomy.
b: Color Doppler study shows increased diffuse vascularity.

perte de différenciation a un épaississement dédifférencié (11, 3.2.2. Détection des complications

13, 18). Les Iésions sont sous estimées en échographie d’environ Ce sont elles qui réalisent réellement I'urgence thérapeutique.
30 % par rapport a |'endoscopie et a la radiologie barytée. L'exploration ultrasonographigue peut visualiser au sein d'une
L'aspect échographique n’est pas pathognomonique. graisse digestive épaissie et remaniée, les fistules, les phleg-

Fig. 11 : Réduction spontanée d'une invagination iléo-iléale d'un purpura rhumatoide.

a: Coupe transversale : Aspect typique en cocarde d'un invagination iléo-iléale. Notez |'épaisseur moins importante de cette invagination comparée a celle d’une invagination
iléo-colique (fig. 7).

b : Coupe sagittale : I'anse spontanément désinvaginée présente une paroi épaissie (hématome + oedeme).

Fig. 11: Spontaneous reduction on a small bowel intussusception secondary to Schonlein-Henoch syndrome.
a: Transverse section: Typical crescent-in-doughnut sign of a small bowel intussusception. Please note the smaller thickness of this intussusception compared to Fig. 7.
b: Sagittal section: the spontaneously reduced intussusceptum showed a thickened wall (hematoma +edema).
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Fig. 12 : Maladie de Crohn chez un enfant de 10 ans présentant une cassure de la
courbe de poids et des épisodes diarrhéiques chroniques.

Coupe transverse du cdlon gauche : anse épaissie, dédifférenciée, associée a une col-
lection hypo-échogene contenant une bulle d'air en son sein (abces).

Fig. 12: Crohn’s disease in a 10 years old child with loss of weight and chronic diar-
rhea.

Transverse section of the left colon: thickened and dedifferentiated wall surrounded
by a hypoechoic collection with an air bubble (abscess).

mons ou les abces parfois associés a |'atteinte pariétale
(fig. 12).

3.2.3. Intérét pronostique
Le respect de la différentiation des couches est en faveur de
lésion inflammatoire peu séveére susceptible de régresser sous

Fig. 13 : Maladie de Crohn avec atteinte segmentaire du ctlon gauche

traitement alors que les atteintes transmurales correspondent a
des lésions fibreuses fixées surtout si le Doppler ne retrouve
aucune hypervascularisation pariétale (fig. 13). Ce dernier per-
met de plus d'authentifier les zones inflammatoires actives,
méme en |'absence d'épaississement pariétal. Il ne semble pas
gue les mesures réalisées sur la veine porte et |'artere mésenté-
rigue supérieure en Doppler pulsé apportent des renseignements
sur l'activité de la maladie (17).

3.2.4. Diagnostics différentiels

—la rectocolite hémorragique : découverte a I'age pédiatrique
dans 13 % des cas elle se présente en échographie comme un
épaississement pariétal recto-sigmoidien et éventuellement coli-
gue continu sans perte de la différentiation des couches et sans
anomalie de la graisse péri-digestive ;

— les iléo-colites infectieuses (Yersinia, Campylobacter, E. Coli,
Salmonelle...) : elles peuvent prendre les mémes aspects écho-
Doppler que la maladie de Crohn (18, 19). Les complications a
type d’abces ou de fistule sont reconnues par certains auteurs et
sont exceptionnelles (18).

3.3. Le syndrome hémolytique et urémique

Ce syndrome de coagulation intra- vasculaire est d’origine incon-
nue. L'atteinte digestive peut précéder |'atteinte rénale qui se
traduira par des reins hyperéchogénes d’'échostructure plus ou
moins différenciée et une augmentation trés nette de I'index de
résistance. L'atteinte digestive se présente sous la forme d‘un
épaississement pariétal colique dédifférencié. L'information fon-
damentale est I'absence d'hyperhémie pariétale en Doppler a la
phase initiale de la maladie (17, 11) (fig. 14).

3.4. La colite neutropénique

Elle correspond a une ischémie pariétale caecale surinfectée prin-
cipalement rencontrée au cours des leucémies aigués sous chi-
miothérapie. L'échographie met en évidence un épaississement

a: Colon gauche : discret épaississement pariétal avec perte de la différenciation ; noter la paroi colique normale adjacente.

b : L'analyse en Doppler couleur témoigne du caractere actif des Iésions pariétales.

Fig. 13: Crohn’s disease with a segmental involvement of the left colon.

a: Left colon: mild thickening with loss of stratification of the wall; note the adjacent normal wall.

b: The Doppler study underlines the inflamed gut.
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Fig. 14 : Syndrome hémolytique et urémique
a : Coupe transversale du colon droit : paroi épaissie et dédifférencié.

FALUCHE

b : Rein augmenté de volume, hyperéchogene avec majoration de la différenciation cortico-médullaire.

Fig. 14: Hemolytic-Uremic syndrome
a: Transverse section of the right colon: thickened and dedifferentiated wall.
b: Enlarged hyperechoic kidney with increased corticomedullary junction.

important caeco-colique dédifférencié hypervascularisé en explo-
ration Doppler (fig. 15) (11).

3.5. La colite pseudo-membraneuse

Elle survient aussi dans un contexte particulier d'antibiothérapies
diverses ; son aspect échographique est similaire au précédent
mais peut intéresser la totalité du cadre colique (12).

3.6. L’appendicite

C’est une pathologie trés fréquente dans cette tranche d’age,
mais elle peut survenir dés le plus jeune age. Elle représente la
premiére cause d'intervention chirurgicale chez I'enfant.

L'abdomen sans préparation de face couché est reconnu,
quasi unanimement, d'intérét limité dans le diagnostic d'appen-
dicite. En fait, seule la rare visualisation d'un stercolithe (moins
de 15 % des cas) traduit des antécédents d'inflammation appen-
diculaire mais n’est pas synonyme d’appendicite aigué. Les
autres signes (occlusion, abces, pneumopéritoine...) sont encore
plus rares et non spécifiques de I'appendicite (20).

Si le scanner a de fervents partisans chez I'adulte et le vieillard,
il n"est pas utilisé dans I'approche diagnostique d'un syndrome
appendiculaire a I'age pédiatrique.

La visualisation échographique de I'appendice normal est tres
diversement rapportée. Il s'agit d'une structure borgne, rejoi-
gnant le caacum, compressible, présentant peu ou pas de péris-
taltisme et une paroi <3 mm (21). Un appendice anormal se
caractérise par, son caractére douloureux, non compressible
sous la sonde, une épaisseur pariétale > 3 mm, présentant une
interruption ou asymétrie de la sous-muqueuse. On recherchera
de méme un stercolithe (qui n'est pas synonyme d'appendicite)
(fig. 16 a), des anomalies de la graisse péri-appendiculaire, un
abces appendiculaire, un pneumopéritoine. Une distension uré-
térale et pyélique droite peut lui étre associée et ne doit pas

faussement orienter vers une pathologie rénale. Des ganglions
mésentériques sont fréquents, ils n’‘ont en fait que peu de valeur
d’orientation ; il en va de méme des petits épanchements liqui-
diens intra-péritonéaux. Le Doppler couleur ou énergie réalisé
en seconde intention confirmera le caractére inflammatoire de
la structure appendiculaire (fig. 16b) tout en gardant a I'esprit

Fig. 15: Colite neutropénique chez un enfant porteur d'une leucémie aigué lympho-
blastique en cours de traitement.
Coupe sagittale du colon présentant une paroi tres épaissie et dédifférenciée.

Fig. 15: Neutropenic colitis during treatment of a child with acute lymphoblastic leu-
kemia.
Sagittal section of the right colon with marked thickening of the wall.
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Fig. 16 : Appendicite typique.
a : Appendicite contenant un stercolithe (image hyperéchogene)

b : Appendicite dédifférenciée, hyperhémiée en Doppler couleur associée a une infiltration de la graisse péri-appendiculaire (phlegmon).

Fig. 16: Typical appendicitis
a: Appendicitis with appendicolith (hyperechoic focus).

b: Appendicitis: the wall appears dedifferentiated, inflamed at color Doppler with adjacent heterogeneous hypoechoic mesenteric fat (phlegmon).

que les appendices nécrotiques ne présentent aucun signal et
gue tout ce qui se « colorie » n'est pas forcément I'appendice
(vaisseaux, ganglions, iléite...).

Les résultats échographiques dans le diagnostic d'appendicite
varient grandement d'une équipe a l'autre (22, 23). Les principaux
faux négatifs de I'échographie sont représentés par la non visua-
lisation de |'appendice et plus précisément de sa partie distale
mais aussi par les péritonites appendiculaires ou la décompression
de I'appendice rompue dans la cavité péritonéale rend sa visuali-
sation trés délicate. En ce qui concerne les faux positifs, il y a tout
d'abord les structures inflammatoires qui ne sont pas I'appendice,
trés fréquentes dans les adéno-iléites mésentériques mais aussi,
bien que de fréquence inconnue, d'authentiques appendicites
peu parlantes cliniguement et qui s'amendent spontanément (25).

Si les performances échographiques dans le diagnostic
d’'appendicite sont trés discutées, il n’est pas surprenant que son
retentissement sur la prise en charge des enfants soit aussi tres
débattue. Certaines équipes chirurgicales considerent I'échogra-
phie comme un outil incontournable ayant réduit les appendi-
cectomies blanches de fagon significative alors que d’autres
n‘ont constaté au prix d'un surcot non négligeable (environ
250 000 francs par an) aucune aide au diagnostic ou réduction
du temps d’hospitalisation voire un risque significatif de compli-
cations quand |'échographie est utilisée comme seul outil dia-
gnostique (24). Pour semer un peu plus le trouble dans ce
probléme, quelques publications rapportent une discordance
allant jusqu’a 14 % entre l'aspect décrit macroscopiquement
inflammatoire de I'appendice et les résultats histologiques (26).
Une autre publication vient encore aggraver cette confusion en
rapportant 10 % de faux négatif de I’histologie mise en évidence
par I'immunomarquage (27). En pratique, la plupart des équipes
chirurgicales s'accordent sur le role de I'échographie dans les

formes cliniques douteuses. Cette derniére jouant son role de
signal d'alerte supplémentaire pour le chirurgien et mettant de
plus en évidence dans 25 % des cas une autre pathologie (28).
L'inflammation d’un diverticule de Meckel représente le principal
« diagnostic différentiel échographique théorique », compte
tenu de son extrémité borgne. Le diverticule de Meckel est
cependant exceptionnellement diagnostiqué en dehors de sa
présentation au cours d’'une invagination. La torsion d’appen-
dice épiploique est elle-méme exceptionnelle a I'dge pédiatrique.
L'aspect hyperéchogéne nodulaire décrit chez I'adulte n’est pas
toujours retrouvé dans la seule série échographique pédiatrique
publiée (29).

3.7. Le lymphome de Burkitt

Il représente une urgence thérapeutique médicale. La place de
I'échographie est fondamentale dans son approche diagnosti-
que. Elle doit préciser le siege de I'atteinte, qui se présente par
un épaississement pariétal souvent tres important dédifférencié,
hypervascularisé, parfois contentant des calcifications en son
sein et associé a de multiples adénomégalies et a une ascite
(fig. 17) (30). La recherche de nodules splénique, hépatique ou
rénaux est systématique. Une cytoponction et une biopsie sous
échographie permettent de confirmer le diagnostic. La mise en
oeuvre d’'une chimiothérapie adaptée réduisant trés rapidement
I'infiltration tumorale permet méme en cas de syndrome occlusif
sévere d'éviter le plus souvent un acte chirurgical dont les suites
pourraient étre compliquées par la mise en ceuvre du traitement.

3.8. La granulomatose septique

Elle est secondaire a un désordre héréditaire de la phagocytose.
Cette pathologie touche préférentiellement le pylore, la vessie,
le colon entrainant un épaississement pariétal dédifférencié
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Fig. 17 : Lymphome de Burkitt chez une fille de huit ans.
a: Coupe transversale du gréle distal : épaississement trés marqué, dédifférencié.
b : Coupe para-sagittale droite du pelvis : infiltration tumorale de I'ovaire.

Fig. 17: Burkitt lymphoma in an eight year old girl.

a: Transverse section of the distal ileum: marked thickening and loss of the normal stratification.

b: Right para-sagittal section of the pelvis: tumoral infiltration of the ovary.

mis

2
3
4.
Fig. 18 : Granulomatose septique chez un enfant de sept ans.
a: Epaississement de la paroi antrale.
b : Cet épaississement n'intéresse pas la grosse tubérosité. 5
Fig. 18: Chronic granulomatous disease in a seven year old child.
a: Thickening of the antral wall. 6
b: This thickening does not involve the gastric fundus. '
) ) } 7
hypervascularisé en Doppler (fig. 18). Des abcés hépatiques sont
parfois associés. Les signes échographiques pariétaux digestifs
et la symptomatologie régressent sous corticothérapie.
8.
CONCLUSION
9.

Les progres technologiques de I"écho-Doppler, la corrélation cli-
nico-histologique des images fournies par cet examen ont per-

de faire avancer de facon trés significative la place de ce

dernier dans la prise en charge des urgences digestives de
I'enfant. Ne vous découragez pas, la séméiologie est simple,
I'investissement le plus important concerne le temps d’examen ;
armez-vous de patience et bon travail.
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Cas clinique : Questions - Réponses

Imagerie pédiatrique intestinale d'urgence

JP Pracros

HISTOIRE DE LA MALADIE

Kevin, 1 mois, présente brutalement d'importants vomissements
de couleur jaune-verdatre.

Un ASP debout de face et une échographie abdominale sont
demandés en urgence.

QUESTIONS

1. Décrivez les anomalies radiographiques et échogra-
phiques.

2. Quel diagnostic évoquez-vous ?

3. Sivous avez un doute diagnostique, quel autre examen
d’'imagerie devriez-vous pratiquer et pour rechercher
quels signes ?

4. Quelle doit étre I'attitude thérapeutique ?

Fig. 1: ASP debout.

Fig. 2 : Echographie abdominale.

a : coupe transversale haute de |'épigastre passant par le pancréas.
b : coupe transversale basse de I'épigastre.

¢ : méme coupe avec Doppler couleur (énergie).
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REPONSES

1. L'ASP objective un tableau occlusif haut avec une double
bulle dans I'estomac et le duodenum (fig. 7). Il s'agit d'une
occlusion incompléte avec un peu de gaz dans l'intestin d'aval.
Tout tableau occlusif haut chez le jeune enfant présentant des
vomissements bilieux doit faire rechercher en premier lieu une
complication de malrotation intestinale car il y a un risque isché-
mique intestinal réalisant une urgence chirurgicale véritable.
Les coupes échographiques axiales mettent en évidence une
position a priori anormale de la veine mésentérique supérieure
située a gauche de I'artére mésentérique supérieure ce qui
jusqu'a preuve du contraire témoigne d'une malrotation intes-
tinale (fig. 2a).

2. L'image circulaire de la VMS autour de I’AMS sur une coupe
plus caudale signe un volvulus du gréle : urgence majeure
(fig. 2b). Avec I'écho-Doppler énergie, cet encerclement vascu-
laire est encore plus évident (fig. 2c).

3. Le lavement opaque, par la recherche d'une mauvaise posi-
tion du caecum, et le transit gastro-duodénal pour objectiver
directement I'enroulement du gréle proximal, sont les métho-
des diagnostiques classiques.

4. Le traitement du volvulus du gréle est chirurgical et urgent :
détorsion de I'intestin et mise en position de Ladd : gréle a droit,
colon a gauche.

DIAGNOSTIC

Volvulus du gréle sur malrotation intestinale.

erjcasTeE Te B

Fig. 1: ASP debout.

Fig. 2 : Echographie abdominale.

a : coupe transversale haute de I'épigastre passant par le pancréas.
b : coupe transversale basse de I'épigastre.

¢ : méme coupe avec Doppler couleur (énergie).
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Echographie en urologie pédiatrique

JF Chateil (1), H Brisse (2), JN Dacher (3)

ABSTRACT

Ultrasound in pediatric urology

General objective: To review technical considerations, indications, findings and limitations of ultrasound and Doppler in pe-
diatric urology.

Educational objectives: This course aims to help the reader improve his/her own technical skills and knowledge of ultra-
sound findings as well as their significance in pediatric urology. The most common causes of misinterpretation and limitations
are reviewed. The scope of the article is limited to common diseases: infection, urinary tract malformation, trauma and tumor.
Because ultrasound cannot be separated from other imaging modalities, the indications for each of these imaging modalities
are provided in relevant sections.

Key words: Kidney, US. Radiography, in infants and children.

J Radiol 2001:82:781-800.

Objectif général : Décrire les particularités techniques, les indications, la sémiologie et les limites de I'échographie et du Dop-
pler dans la pathologie urologique de I'enfant.

Objectifs pédagogiques : Ce cours doit aider le lecteur a parfaire sa technique et I'interprétation des examens d'échogra-
phie en urologie pédiatrique. Les piéges courants et les limites de I'échographie sont rappelés. L'article est limité aux patho-
logies les plus courantes : infection, uropathies, traumatismes et tumeurs. L'échographie ne peut étre envisagée séparément
des autres techniques d'imagerie dont les indications sont rappelées dans les différents chapitres.

Mots-clés : Pédiatrie, technique d'exploration. Rein, technique d’exploration.

INTRODUCTION

Le but de cet article est de faire le point sur I'apport et les limi-
tations de I'échographie en urologie pédiatrique. L'échographie
est le premier examen réalisé chez tout enfant présentant une
anomalie de I'appareil urinaire. L’absence de radiation ionisante,
le faible codt, la disponibilité des équipements et I'excellente
résolution spatiale due a la finesse du tissu adipeux sous cutané
font de I'échographie un outil diagnostique de premier ordre.

Nous avons volontairement exclu de cette mise au point les
problémes périnataux traités précédemment (1), le diagnostic
des néphropathies et le probleme des maladies kystiques (2).
Cette mise au point est centrée sur I'échographie, mais en pra-
tigue on ne peut séparer les ultrasons des autres explorations
d'imagerie de |'appareil urinaire (cystographie, UIV, isotopes,
TDM). La place de I'uro-IRM reste a préciser.

PARTICULARITES TECHNIQUES DE L'ECHOGRAPHIE
DE L'APPAREIL URINAIRE DE L'ENFANT

1. Généralités
L'idéal est de disposer d'un échographe de génération récente
doté d'une sonde sectorielle de 5 a 7,5 MHz, d'une sonde linéaire

(1) Radiologie Pédiatrique, Hopital Pellegrin, Place Amélie Raba Léon, 33076 Bordeaux,
(2) Radiologie, Institut Curie, 26, rue d'Ulm, 75005 Paris,

(3) Radiologie, CHU Charles Nicolle, 1, rue de Germont, 76031 Rouen.

Correspondance : JN Dacher. E-mail : Jean-Nicolas.Dacher@chu-rouen.fr

de 7,5 ou 10 MHz et de modules Doppler duplex/couleur/éner-
gie. L'environnement doit étre adapté a des enfants (table a lan-
ger, jouets). Si on est amené a examiner des nouveau-nés, il est
nécessaire de disposer d'une lampe chauffante et de gel stérile
gue I'on peut tiédir. De facon générale, il est préférable de placer
le gel sur la sonde plutét que sur la paroi abdominale afin de
prévenir la survenue de pleurs ou d’'un réflexe mictionnel. Dans
le méme ordre d'idée, on commence |'examen par I'étude de la
vessie que I'enfant est susceptible de vider a tout moment.

2. Bas appareil urinaire

L'examen analyse |'épaisseur pariétale de la vessie, I'échogénicité
des urines et recherche une éventuelle anomalie endoluminale,
pariétale ou rétro vésicale (uretere dilaté, kyste de vésicule sémi-
nale). Il faut se méfier du pseudo épaississement vésical physio-
logique rencontré quand la vessie est vide. Chez la fille, I'utérus
et les ovaires sont examinés de fagon systématique. Un examen
Doppler couleur peut avoir un intérét pour identifier le jet uré-
téral (absent en cas d'obstruction). La capacité vésicale est mieux
appréciée en cystographie qu’en échographie. La capacité théo-
rigue de la vessie d'un enfant dépend de son age (3) :
Capacité vésicale théorique (ml) = (age en années + 2) x 30
Nous utilisons cette formule jusqu’a I'dge de 10 ans. Pour appré-
cier le volume vésical en échographie, plusieurs formules ont été
proposées (4-6) a partir des 3 dimensions (R1, R2, R3) de la vessie :
—avant 2 ans: Volume (ml) = 0,49 x (R1.R2.R3) + 3 (mesures
encm);
— chez les plus grands : Volume (ml) = 0,68 x (R1.R2.R3) + 4 (me-
sures en cm) ; ou bien suivant d’autres auteurs : V (ml) = 0,9 x
(R1.R2.R3) (mesures en cm).
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Ces formules ne peuvent s'appliquer que lorsque la vessie est
pleine. La présence d'un résidu post-mictionnel doit étre notée
en cas de vessie neurologique mais son volume ne peut étre
quantifié de facon fiable par les ultrasons. Si la vessie est de
forme anormale (agrandissement iléal), il faut aussi éviter toute
quantification échographique.

3. Haut appareil urinaire

L’'examen commence en décubitus dorsal et il se poursuit en
décubitus latéral droit et gauche. On peut comparer efficace-
ment les deux reins et notamment leur vascularisation interne
en procubitus. Il faut savoir utiliser les positions et mouvements
de I'enfant au cours de I'examen. On n’utilise habituellement
aucune sédation mais I'indication peut se discuter pour la réali-
sation d'un examen Doppler. Les diametres longitudinaux des
deux reins sont mesurés et comparés entre eux et aux abaques
(tableau I) (7) : il faut mesurer de facon comparative le diametre
axial du rein au niveau des poles et de la région moyenne quand
on suspecte une néphromégalie. Le bassinet est mesuré sur une
coupe axiale stricte du rein (aspect symétrique des lévres anté-
rieure et postérieure du hile). Il est essentiel de comparer les
mensurations obtenues avec les mesures antérieures anté ou
post-natales, notamment pour apprécier la croissance du rein et
I'évolution d’une dilatation. Les indications thérapeutiques repo-
sent plus volontiers sur I’évolution de ces mesures que sur une
mesure ponctuelle. L'échogénicité du cortex et de la médullaire
est appréciée. La cartographie vasculaire est au mieux réalisée
en procubitus en Doppler couleur ou énergie (vitesses lentes 10
a 15 cm/sec) et on analyse le remplissage complet du paren-
chyme ainsi que les vaisseaux interlobaires physiologiqguement
rectilignes. Les index de résistance intra parenchymateux sont
mesurés aprés correction de I'angle a trois sites au sein du rein.
L'enregistrement en mode duplex des spectres des artéres réna-
les aux ostia et aux hiles se fait en décubitus dorsal. Il est souvent
difficile chez I'enfant et les résultats doivent étre interprétés avec
prudence.

4. Recherche échographique du reflux

Une place semble actuellement se définir pour la recherche
échographique du reflux (8). Un agent de contraste échographi-
gue (microsphéres de galactose ou albumine) est instillé dans la
vessie. Une augmentation de I'échogénicité de |'uretére ou du
bassinet est observée en cas de reflux. L'utilisation de I'imagerie
harmonique augmente la sensibilité de I'examen. Nous n'avons
pas I'expérience de cette technique car il n'y a pas encore en
France d'autorisation de mise sur le marché dans cette indica-
tion. L'avantage est |'absence de toute irradiation de la région

Tableau I : Quelques repéres de la longueur normale des reins en fonction de la
taille de I'enfant d'aprés Konus et al (7).
Table I: Relationship of renal length with children’s height according to Konus et

al (7).

Taille (cm) Rein D (mm) Rein G (mm)
60 50 50
80 60 65
100 70 75
120 78 80
140 85 90
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pelvienne de I'enfant. Les inconvénients sont la nécessité du son-
dage vésical, le temps-médecin et le coGt du produit de
contraste. Par ailleurs, I’écho-cystographie ne permet I'obtention
d’'aucune image de I'urétre. Cette technique pourrait se substi-
tuer aux indications actuelles de la cystographie isotopique
(recherche de reflux dans une fratrie, suivi d'un reflux connu déja
exploré par cystographie conventionnelle).

RESULTATS NORMAUX ET PIEGES

La longueur et la largeur normales des reins dans les deux sexes
sont corrélées avec la taille du patient. Le rein gauche mesure
environ 3 a 5 mm de plus que le droit. Le tableau | donne quel-
ques repéres. Pour plus de précision, il est intéressant d'utiliser
les abaques publiées par Konus et al (7). Le bassinet peut mesu-
rer physiologiquement jusqu’a 10 mm chez un nourrisson bien
hydraté. L'aspect est normal s'il est isolé (absence de dilatation
urétérale ou calicielle associée). Schématiquement le cortex rénal
du nouveau-né est aussi échogéne que le foie et son échogéni-
cité diminue progressivement pour prendre un aspect adulte vers
6 mois (9). De méme I'aspect trés proéminent des pyramides
diminue progressivement au cours de la premiére année de vie.
Les piéges principaux sont rappelés dans le tableau /.

INFECTION URINAIRE

L'infection urinaire est une pathologie fréquente chez I'enfant :
3 % des filles et 1 % des garcons présentent au moins une infec-
tion urinaire avant I'dge de 10 ans (10). Le diagnostic de la pyé-
lonéphrite aigué (PNA) repose avant tout sur la clinique (douleurs
lombaires, fievre, parfois dysurie), la biologie sanguine (hyperleu-
cocytose a neutrophiles, élévation de la C Réactive Protéine) et
I"ECBU (positif si leucocyturie > 10/mm?3 et bactériurie > 10 >/ml
avec une seule unité formant colonie). L'échographie doit étre
réalisée rapidement en cas d'infection urinaire fébrile et ce
d’autant plus que I'enfant est petit. Elle doit éliminer en premier
lieu une forme grave (abcés, forme pseudo-tumorale (fig. 1),
rétention d'urine infectée compliquant une lithiase ou une uro-
pathie). Le plus souvent, I'examen initial en mode B semble nor-
mal. Il est complété par un examen attentif en décubitus et en
procubitus utilisant autant que possible des sondes a haute fré-
guence a la recherche de la sémiologie souvent subtile de la pyé-
lonéphrite (tableau /) (11). Des signes de pyélite (fig. 2 et 3) et
de néphrite (fig. 4 et 5) sont observés de facon variable. Parfois,
il n'y a que des signes de cystite (fig. 6), mais en présence de
symptdmes généraux et en particulier d'une fiévre, I'échogra-
phie est insuffisante pour décider de traiter I'enfant par mono-
thérapie orale. En I'absence de lésion évidente en échelle de gris,
le Doppler couleur ou énergie (fig. 5) peut étre associé et amé-
liore la sensibilité de I"échographie vis-a-vis du diagnostic de la
PNA (12). Il montre des plages de dévascularisation ou d'hypo-
vascularisation en cas de PNA. Les réglages machine sont essen-
tiels et doivent étre adaptés a la visualisation des vaisseaux
interlobaires et de leur résolution distale. Nous utilisons des vites-
ses de I'ordre de 15 cm/sec. Des techniques lourdes telles que
la scintigraphie au DMSA-Technétium®®™, la TDM avec injection



JF Chateil et al. Echographie en urologie pédiatrique

Tableau Il : Pieges habituels.
Table II: Frequent misleading findings.

Aspect rencontré

Diagnostic et remede

Ligne échogeéne a I'union du tiers
supérieur et des deux tiers inférieurs
du rein sur une coupe parasagittale
longitudinale du rein. Cicatrice ?

Ligne de fusion des rénicules

Dilatation des cavités ?

Bassinet normal jusqu‘'a 10 mm
chez le nourrisson bien hydraté.
Attention a la veine rénale
(Doppler si besoin)

Visibilité des tiges calicielles
chez un nourrisson (haute fréquence)

Normale (la visualisation des calices
est toujours pathologique)
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Tableau Il : Signes échographiques de I'infection urinaire.
Table IlI: Sonographic findings in urinary tract infection.

Cystite
Epaississement vésical
Irrégularités pariétales

Parfois, masse (cystite pseudo-tumorale)

Pyélonéphrite

Pyélite

Epaississement de la paroi pyélique ou urétérale (aussi en cas de reflux)
Hyperéchogénicité du sinus rénal

Dilatation modérée (bassinet ou uretére)

Dilatation des calices

Attention a |'hyperdifférenciation

chez un nouveau-né ? corticomédullaire. Augmenter le gain
pour s'assurer qu'il ne s'agit pas

des pyramides

« Grand rein » Penser a une duplication
non pathogeéne. Chercher le pont

parenchymateux et deux bassinets

Impression de petit rein Vérifier qu'il ne s'agit pas d'un grand

rein controlatéral (abaques)

Penser au rein en fer a cheval.
Axe longitudinal du rein vertical

Difficulté a allonger le rein et a visuali-
ser les contours du pdle inférieur

Pas de rein en fosse lombaire Chercher un rein pelvien
(physiologiquement peu différencié

sans image de sinus échogene)

Image fluctuante de dilatation urétérale ~ Penser au reflux

ou pyélique

Uretere dilaté rétro vésical Coupe orthogonale

(ovaire, kyste de vésicule séminale ?)

Attention a la boucle d'un uretere dilaté
rétro vésical (I'épaisseur de la paroi fait
la différence)

Image d'urétérocele ?

Urétérocele sans duplication Penser aux urétéroceles orthotopiques

sur rein non dupliqué

ou I'lRM peuvent aussi montrer les lésions de PNA mais leur co(t,
leur disponibilité, leurs risques et leurs contraintes ne peuvent les
faire recommander en routine. Dans notre pratique, nous réser-
vons la scintigraphie ou la TDM au diagnostic des formes douteu-
ses (PNA décapitée par une antibiothérapie a I'aveugle) et la TDM
au diagnostic des formes graves ou complexes (PNA xanthogranu-
lomateuse, forme pseudo-tumorale, abcés) aprés une échographie
préalable. Le diagnostic de PNA par I'échographie ne dispense pas
de chercher ultérieurement un reflux par cystographie.

UROPATHIES MALFORMATIVES

Les uropathies malformatives constituent la principale cause
favorisant la survenue d’'une infection urinaire. Les autres cir-
constances de découverte sont représentées par le dépistage
anténatal d'une anomalie de I'appareil urinaire et par la décou-
verte fortuite lors d'une échographie réalisée pour tout symp-
téme abdominal.

La cystographie est I'examen clef a associer a I'échographie
pour le dépistage des uropathies malformatives. Elle permet

Néphrite

Néphromégalie (souvent polaire)
Hyperéchogénicité triangulaire
Hypoéchogénicité focale (pré suppuration)
Dédifférenciation cortico-médullaire

Hypovascularisation focale (Doppler couleur ou énergie) ou déviation du trajet
des vaisseaux

Masse (pyélonéphrite pseudo-tumorale)

I'étude morphologique du bas appareil. Chez le garcon toute
suspicion d’obstacle sous vésical impose la ponction sus
pubienne. L'urographie intraveineuse n’est plus un examen de
premiére intention. Elle est réservée au cas ou |'analyse morpho-
logique du parenchyme rénal et des voies excrétrices supérieures
n'est pas satisfaisante en échographie. Elle donne une apprécia-
tion relative des capacités d'excrétion de chaque rein.

Ces trois examens sont le plus souvent suffisants pour préciser
le diagnostic d'une uropathie malformative. Dans le cas
contraire, il est nécessaire de faire appel a d'autres techniques :
—scintigraphie rénale diurétique, au DTPA ou au MAG 3 Lasilix,
pour mesurer |'importance et le retentissement d'un obstacle,

— ponction directe et opacification d'une cavité dilatée en amont
d’un obstacle.

1. Reflux vésico-urétéral (RVU)

C'est I'uropathie la plus fréquente chez I'enfant. Le risque majeur
du RVU est représenté par le développement d'une néphropathie
de reflux, avec destruction progressive du parenchyme rénal.
Sur le plan physiopathologique, il faut distinguer :

—le RVU primitif, le plus souvent congénital par anomalie de la
jonction urétéro-vésicale. Il existe un possible caractére généti-
gue dans la survenue de ce RVU : ascendants, jumeaux (13). Il est
souvent associé a d'autres malformations (duplication totale,
méga-uretére primitif, diverticule juxta-urétéral, mégavessie
congénitale etc.).

—le RVU secondaire par obstruction sous-vésicale se rencontre
dans la pathologie de I'urétre et les dysfonctionnements d’origi-
ne neurologique.

1.1. Mise en évidence du RVU

Echographie : elle ne permet pas le diagnostic positif du RVU
(14-16) qui repose avant tout sur la cystographie. Le reflux peut
étre suspecté en échographie lorsque I'examen montre a quel-
ques secondes d'intervalle un brusque changement de calibre
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Fig. 1: Pyélonéphrite aigué pseudo tumorale du péle inférieur du rein droit.

Fig. 1: Pseudotumoral acute pyelonephritis involving the lower pole of the right .
kidney. Fig. 2 : Epaississement pyélique : signe échographique de pyélite et/ou de reflux.

Fig. 2: Thickening of the renal pelvic wall: sonographic finding in pyelitis and/or reflux.

Fig. 3 : Pyélonéphrite aigué — Pyélite ; sinus rénal hyperéchogene.

Fig. 3: Acute pyelonephritis — pyelitis; hyperechoic renal sinus. Fig. 4 : Pyélonéphrite aigué : hyperéchogénicité triangulaire polaire supérieure gauche.

Fig. 4: Acute pyelonephritis: triangular hyperechoic focus at the upper pole of the left
kidney.

Fig.5: Pyélonéphrite aigué (néphrite): foyer de dévascularisation en Doppler
couleur. Fig. 6 : Cystite en échographie : épaississement diffus de la paroi vésicale.

Fig. 5: Acute pyelonephritis: focus of decreased flow at color Doppler. Fig. 6: Cystitis at ultrasound: diffuse thickening of bladder wall.
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des cavités excrétrices, correspondant a leur distension au cours
du reflux (fig. 7) (17), mais ce signe n’est pas formel (18). L'étude
de la portion terminale des uretéres en Doppler couleur a été
proposée (fig. 8) (19), mais dans notre expérience la technique
manque de fiabilité : la mise en évidence d'un flux urétéral
d’urine est aléatoire et peut étre difficile a distinguer d'une onde
urétérale antipéristaltique sur une vessie pleine. La reconnais-
sance de la situation trés latérale de I'abouchement urétéral par
analyse du jet en Doppler couleur peut également constituer un
argument indirect en faveur d'un RVU (20). Au niveau du paren-
chyme rénal, la mise en évidence d’une inversion de la différen-
ciation cortico-médullaire au cours du reflux, avec des pyramides
qui deviennent échogenes, constitue un argument en faveur
d'un RVU avec contamination calico-tubulaire, mais ce signe est
exceptionnel (21).

L'utilisation d'une instillation intra vésicale de produit de
contraste est proposée pour sensibiliser la détection du reflux :
la fiabilité parait excellente, mais ces produits ne sont actuel-
lement pas autorisés en France chez I'enfant (8, 22-24).

c

Enfin, I'échographie peut apporter des éléments indirects en
faveur d'un RVU : dilatation pyélocalicielle, urétérale, aspect
épaissi de la muqueuse du bassinet (fig. 2) (25).

1.2. Mise en évidence de la néphropathie de reflux (fig. 9)

L'existence d’'une néphropathie de reflux conditionne le pronos-
tic du RVU et justifie le plus souvent son traitement chirurgical.
L'imagerie doit s'efforcer d’en montrer les signes les plus préco-
ces afin d'éviter une évolution défavorable.

L'échographie s'attache a |'étude morphologique des reins,
apprécie la différenciation cortico-médullaire et I'épaisseur du
parenchyme rénal. Les signes de début d’une néphropathie de
reflux peuvent étre difficiles a affirmer : croissance rénale per-
turbée, diminution de I'index parenchymateux, cicatrices corti-
cales (26). Quand la pathologie est plus évoluée, le rein est de
petite taille, ses contours sont irréguliers, ses cavités souvent
mieux visibles.

La Scintigraphie au DMSA permet de mettre en évidence
des zones d'hypofixation, qui peuvent témoigner de lésions

Fig. 7: a: dilatation modérée des cavités polaires supérieures droites. Néphropathie de reflux. b, ¢ : dilatation fluctuante du bassinet. d : cystographie.

Fig. 7: a: mild dilatation of collecting system at the right upper pole. Reflux nephropathy. b, ¢: fluctuating dilatation of renal pelvis. d: VCUG.
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Fig.8:
a : flux antérograde normal au sein de I'uretére dilaté.
b : reflux en codage couleur.

Fig. 8:
a: normal antegrade flow in dilated ureter.
b: color coded reflux.

Fig.9: a, b: dilatation transitoire des cavités du pdle inférieur du rein
droit. Signe de reflux. ¢ : reflux bilatéral dans le pole inférieur de 2 reins
dupliqués. d : urographie intraveineuse : néphropathie de reflux dévelop-
pée aux dépens des deux poles inférieurs.

Fig. 9: a, b: transient dilatation of collecting system at the lower pole of
the right kidney. Sign of reflux. ¢: bilateral reflux into the lower pole of du-
plicated kidneys. d: intravenous urography: reflux nephropathy involving
bath lower poles.
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segmentaires en rapport avec une néphropathie de reflux ou des
séquelles de pyélonéphrite (27). Le calcul des proportions de
fixation du traceur permet une bonne approche de la valeur
fonctionnelle de chaque rein.

2. Anomalies de nombre et de taille des reins

2.1. Agénésie rénale

L'agénésie rénale est définie par I'absence de toute ébauche
parenchymateuse. Elle est considérée comme fréquente, environ
1/1 000. Elle est sGrement plus rare, car beaucoup de « fosses
lombaires vides » assimilées a des agénésies correspondent en
fait a la présence d'un petit rein hypoplasique et/ou dysplasique.
L'association a des anomalies génitales homolatérales est classi-
que, en particulier chez la fille : duplication de I'appareil génital,
hypoplasie utérine ou ovarienne. Le diagnostic de |I'agénésie est
évoqué en échographie devant I'absence de structure rénale
individualisable aussi bien dans la fosse lombaire que dans le
reste de la cavité abdominale, associée a |'hypertrophie compen-
satrice du rein controlatéral.

2.2. Dysplasie rénale

Elle est définie par un arrét du développement embryonnaire
normal du rein avec une différenciation anormale du tissu méta-
néphrogeéne. Elle doit étre distinguée du rein atrophique secon-
daire a une affection acquise. Lorsque le rein est petit, il s'agit
d’une hypodysplasie. S'il existe des formations kystiques, avec
un rein de taille variable, le terme de « dysplasie multikystique »
est utilisé. Les criteres diagnostiques de la dysplasie sont histo-
logiques : présence de tubes primitifs médullaires, parfois bordés
de cellules fibro-musculaires, mise en évidence d‘ilots de car-
tilage métaplasique. L'atteinte peut étre corticale et/ou médul-
laire, totale ou segmentaire, avec alternance de zones saines et
de zones pathologiques. Elle est le plus souvent unilatérale. Dans
le cas contraire, elle est létale.

¢ Aspects en imagerie : dans I’'hypodysplasie globale, le rein est
petit. Une dysplasie est suspectée lorsqu'il existe une dédifféren-
ciation cortico-médullaire, avec un parenchyme plus échogéne
que le foie et des micro ou macrokystes. La dysplasie multikysti-
que correspond a un rein de volume variable, souvent volumi-
neux a la naissance et composé de kystes juxtaposés de tailles
différentes. Les kystes peuvent étre indépendants ou communi-
quer par des structures tubulaires non visibles en échographie.
L'uretére est soit atrétique, soit perméable, communiquant ou
non avec les kystes par I'intermédiaire de tubules. Au centre de la
masse rénale et entre les kystes, il existe du tissu fibreux compor-
tant des éléments dysplasiques (28). L'atteinte en général unila-
térale peut étre associée a une malformation controlatérale qui
peut justifier la réalisation d'une cystographie méme si I'échogra-
phie est normale (29). Lorsque le diagnostic est méconnu a la pé-
riode néonatale, deux évolutions sont possibles. La diminution
progressive de taille des kystes s'accompagne d’une atrophie se-
condaire du rein. Si des kystes volumineux persistent, des calcifi-
cations pariétales peuvent apparaitre. L'hypertension artérielle
est rare, la dégénérescence maligne exceptionnelle.

3. Anomalies de position des reins

Le rein peut étre en ectopie haute, ectopie basse ou ectopie
croisée. En échographie un rein ectopique peut étre difficile a
reconnaitre parmi les structures digestives. Au niveau du pelvis,

la réplétion vésicale aide au diagnostic. L'étude en Doppler cou-
leur permet de retrouver I'architecture habituelle du parenchyme
rénal.

Dans le cas d'un rein en « fer a cheval » (fig. 10) I'échographie
permet de noter la verticalisation des reins, avec une difficulté
initiale a bien voir les podles inférieurs, plus internes qu’a I’habi-
tude. L'isthme parenchymateux est alors facile a voir chez
I'enfant en avant des vaisseaux. S'il s'agit seulement d'un pont
fibreux, le diagnostic peut étre plus difficile. Dans les ectopies
rénales croisées, sans ou avec fusion des deux reins, une des
deux fosses lombaires est vide alors que de I'autre c6té, la masse
rénale est plus volumineuse, avec une architecture difficile a
reconnaitre.

4. Malformations des calices (diverticule précaliciel

et hydrocalice)

Le diverticule précaliciel est une cavité intra parenchymateuse
bordée par un épithélium transitionnel qui communique avec le
fornix ou avec la tige d'un calice normal par un canal tres étroit.
En échographie, il existe une image liquidienne en bordure du
sinus rénal. L'urographie montre une image d’addition se rem-
plissant de facon synchrone avec les cavités excrétrices, qui se
projette en dehors de la ligne interpapillaire de Hodson, ce qui
permet de le différencier d'un hydrocalice.

L'hydrocalice est la dilatation isolée d'un calice par sténose
intrinséque ou extrinseque de la tige calicielle. Il peut étre
congénital, conséquence d'une sténose infundibulaire ou plus
rarement chez I'enfant, acquis. En échographie, la distinction
entre hydrocalice et diverticule précaliciel peut étre difficile.

5. Malformation de la jonction pyélo-urétérale (fig. 11)

Elle correspond au dysfonctionnement obstructif de la jonction
pyélo-urétérale, qui peut correspondre a une anomalie fonction-
nelle ou organique. Dans le premier cas, il existe une disparité
de calibre entre le bassinet et |'uretére sans obstacle visible. Le
péristaltisme pyélique est mal transmis a I'uretére, du fait d'ano-
malies histologiques de la musculeuse. Les causes organiques
peuvent correspondre a une sténose fibreuse, une insertion
haute de I'uretere, une plicature, un repli valvulaire, un polype
fibreux.

L'atteinte peut étre uni ou bilatérale, asymétrique. L'associa-
tion avec les autres malformations rénales est fréquente. Les
cavités pyélo-calicielles sont plus ou moins dilatées en amont de
la jonction en fonction de la sévérité de I'obstruction. Parallele-
ment, le rein est plus ou moins gros, trés volumineux dans les
obstructions séveres. L'atteinte du parenchyme est variable,
allant du parenchyme conservé a une mince lame atrophique
entourant les cavités dilatées.

¢ Imagerie : I'échographie montre la dilatation pyélo-calicielle
en confirmant I'aspect communicant des cavités. Toute dilata-
tion du bassinet supérieure a 10 mm est suspecte. Dans les dila-
tations mineures, un simple bassinet extra-sinusal peut simuler
un syndrome de la jonction pyélo-urétérale, mais les calices ne
sont pas dilatés. Il faut apprécier I'épaisseur du parenchyme
rénal et confirmer le niveau de I'obstacle en vérifiant I'absence
de dilatation de I'uretére, au niveau lombaire, ce qui peut étre
difficile en échographie et en arriere de la vessie, ce qui est plus
aisé. La mesure de l'index de résistance artérielle au niveau du
parenchyme a été proposée pour distinguer les formes obstruc-
tives des dilatations par stase (30, 31), mais d’autres études
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Fig.10:
a:rein en fer a cheval. « Pont » de parenchyme prévertébral.
b : rein en fer a cheval : urographie. Notez I'axe des reins.

Fig. 10:
a: horseshoe kidney: prevertebral “bridge” of renal parenchyma.
b: horseshoe kidney: IVU. Notice axis of kidneys.

consideérent qu’il n'y a pas de parallélisme entre le degré de I'obs-
tacle et I'élévation des résistances (32). Il a également été proposé
de faire une épreuve de diurése pour apprécier le défaut d'adap-
tation de la jonction pyélo-urétérale lors de I'augmentation du
débit urinaire, en étudiant la variation de I'index de résistance
artérielle (33, 34). Lorsque la dilatation est importante, I'urogra-
phie intraveineuse reste indiquée pour aider la décision théra-
peutique. La réalisation d'une scintigraphie au DTPA (acide
diéthyléne triamine pentacétique) ou au MAG 3 avec épreuve
de diurése permet au mieux de chiffrer le degré d’obstruction.

6. Duplications de la voie excrétrice

Ce sont des anomalies trés fréquentes, souvent asymptomati-
ques. Sur le plan embryologique, le bourgeon urétéral né du
canal de Wolff, pénétre le blastéme rénal ou il forme les cavités
excrétrices et les tubes collecteurs. S'il existe une division pré-
maturée du bourgeon urétéral, cela entraine la formation d’'une
duplication incompléte ou bifidité. Si un bourgeon surnuméraire
naft du canal de Wolff, il en résulte une duplication compléte,
avec deux bassinets. L'uretére du pyélon supérieur est celui qui
s'abouche le plus bas dans la vessie et |'uretére du pyélon infé-
rieur est celui qui s'abouche le plus haut. Le systéme caliciel
supérieur est simplifié avec deux ou trois petits calices directe-
ment branchés sur |'uretére. Le systéme inférieur est plus
complet avec deux ou trois tiges calicielles et un bassinet. Son
axe est oblique en haut et en dehors et il apparalt écarté du
rachis. Au total, le rein est plus grand qu‘un rein normal (+ 2 a
+ 4 DS) avec parfois une incisure médiane, correspondant au
parenchyme de chacune des voies excrétrices. En échographie,
le diagnostic peut étre difficile si la duplication n’est pas patho-
géne : rein de grande taille, présence d'une zone d'échogénicité
similaire au cortex, divisant le sinus hyper-échogéne en deux par-

ties inégales. Cet aspect n’est pas toujours facile a différencier
d’'une hypertrophie de colonne de Bertin.

Quand la duplication est compliquée ou pathogéne, la patho-
logie du systéme supérieur differe des anomalies du systéeme
inférieur.

Pathologie du systéeme supérieur :

—la stase du systéme supérieur est en rapport avec le siége de
|'abouchement de I'uretére. L'orifice urétéral est bas, situé dans
le trigone ou au niveau du col vésical avec un trajet trés long res-
ponsable d'un obstacle fonctionnel et d’'un méga-uretére obs-
tructif. Il est parfois associé a une urétérocéle intra-vésicale. La
dilatation d’amont est plus ou moins marquée ;
—I'abouchement ectopique de l'uretére du pyélon supérieur
peut se faire dans le trigone vésical, au niveau du col (avec ou
sans urétérocele ectopique). Si lI'abouchement est extra vésical, il
peut se faire dans |'urétre supra-sphinctérien. Chez le garcon il
peut se faire dans la vésicule séminale et chez la fille a la vulve et
dans le vagin ;

— la dysplasie du parenchyme supérieur est fréquente et d’autant
plus sévere que I'ectopie de I'orifice urétéral est plus marquée.
Ce parenchyme est alors peu ou pas fonctionnel. La dysplasie
peut avoir un aspect multikystique. Quand le parenchyme du
pyélon supérieur est atrophique, sa mise en évidence peut étre
difficile en échographie (35). Il doit étre recherché devant I'exis-
tence de signes cliniques évogquant un abouchement ectopique :
orchi-épididymite chez le garcon, pseudo-incontinence chez la
fillette.

Pathologie du systeme inférieur :

— le reflux vésico-urétéral (fig. 9) est dU a I'ectopie intra vésicale
haute de I'orifice urétéral avec un trajet intra mural court qui fa-
vorise la survenue du reflux. Celui-ci peut induire une néphropa-
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Fig. 11:

a, b : syndrome de la jonction pyélo-urétérale. Coupes axiale et longitudinale du rein gauche montrant une dilatation pyélo-calicielle.

¢ : mesure de I'index de résistance (0.67). Absence de variation significative.
d : urographie intraveineuse.

Fig. 11:

a, b: uretero-pelvic junction obstruction: axial and longitudinal scans of left kidney showing pelvic and calyceal dilatation.

c: resistive index measurement (0,67). No significant variation.
d: intravenous urography.

thie de reflux de gravité variable, avec une atrophie secondaire
du pole inférieur du rein ;

—la malformation de la jonction pyélo-urétérale est la seconde
complication survenant sur le pyélon inférieur (36). Elle peut étre
associée a un reflux dans le méme uretére.

7. Méga-uretere

Le méga-uretere primitif obstructif correspond a la dilatation
congénitale de |'uretere en amont d'un segment terminal s'oppo-
sant a la progression du flux urinaire, d’apparence macroscopi-
que normale, avec un abouchement normal, dans une vessie
normale sans obstacle cervico-urétral. Les lésions responsables
sont variées : hypertrophie collagénique pure, anomalie des
fibres musculaires ; I'aspect histologique peut étre rigoureuse-
ment normal, témoin d'un obstacle entiérement fonctionnel.
Au-dessus de I'obstacle, I'uretére se dilate, puis s'allonge et
forme des boucles. La paroi est épaissie. Le péristaltisme est
conservé. Le retentissement parenchymateux au niveau du rein

est moins marqué que dans les obstacles de la jonction pyélo-
urétérale. Sur le plan évolutif, le méga-uretére obstructif primitif
est susceptible de régresser spontanément dans les premiéres
années de la vie : les indications thérapeutiques a la période néo-
natale sont moins interventionnistes que pour le syndrome de
la jonction pyélo-urétérale.

Le méga-uretére primitif obstructif doit étre distingué des
autres méga-ureteres primitifs (méga-uretére en amont d’'un
abouchement anormal au niveau de la vessie : orifice ectopique,
urétérocéle) et des méga-uretéres secondaires a un obstacle
sous-jacent ou a un reflux vésico-urétéral.

L'échographie (fig. 12 (a et b) montre la dilatation pyélo-uré-
térale, visible jusqu’au niveau de I'abouchement vésical, avec
conservation du péristaltisme au niveau du bas uretére. La dila-
tation est variable, elle peut prédominer sur la portion basse de
I'uretere ou intéresser tout son trajet, avec des boucles visibles
au niveau du flanc. Il faut également apprécier le retentissement
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Fig. 12 (a et b) : Méga uretére obstuctif. Coupes échographiques axiale (a) et longitudinale (b) montrant le bas uretére dilaté et épaissi.

Fig. 12 (a et b): Obstructive megaureter. Axial (a) and longitudinal (b) US scans showing dilated and thickened distal ureter.

sur le haut appareil : importance de la dilatation pyélo-calicielle,
réduction éventuelle de I'épaisseur du parenchyme rénal.

L'urographie confirme ces aspects : elle précise la morphologie
du bas uretére, dont I'extrémité est effilée, en « queue de
radis », bien visible sur une incidence oblique. La persistance du
méga-uretere a vessie vide est un élément capital du diagnostic.
La réalisation d'une cystographie compléte les explorations pour
s'assurer de |'absence d’obstacle cervico-urétral ou de reflux
vésico-urétéral. Le reflux peut étre associé a un véritable méga-
uretére primitif obstructif (forme mixte obstructive et refluante).
Il aggrave le pronostic, facilite I'infection et justifie souvent la
réalisation d'une réimplantation vésico-urétérale.

8. Urétérocele

Elle est définie par la hernie intra vésicale de la portion sous-
mugueuse dilatée d’'un uretére, entre le hiatus du détrusor et
son abouchement dans la vessie. Il y a quatre types principaux
d'urétérocéles en fonction de leur survenue sur un uretére uni-
que ou sur un systeme double et de leur topographie intra vési-
cale ou ectopique, a cheval sur le col.

¢ Aspects en échographie :

— urétérocéle intra-vésicale : elle peut étre développée sur un sys-
téme simple (fréquent) ou sur |'uretére supérieur d'une duplica-
tion totale. L'échographie montre la dilatation intra murale de
I'uretére terminal, séparé de la lumiére vésicale par une fine ligne
échogeéne (37). Il peut étre difficile d'affirmer sa topographie
exacte par rapport au col vésical. Le caractére contractile de I'uré-
térocele est habituel. Au niveau du haut appareil, il existe soit un
systéme simple, non ou peu dilaté, soit une duplication, avec une
épaisseur de parenchyme conservée au niveau du poéle supérieur
(38). Lors de la miction, il peut exister une éversion de |'urétéro-
ceéle, donnant un aspect pseudo-diverticulaire (39) ;

— urétérocéle ectopique : Elle est le plus souvent développée sur
|"'uretere supérieur d'une duplication totale.

L'échographie montre |'urétérocele séparée de la cavité vési-
cale par une ligne échogéne (fig. 13). La base d'implantation est
large, plongeant vers le col. En temps réel, il n'y a pas de
contraction visible de la paroi de |'urétérocéle. En regard du haut
appareil, il existe le plus souvent une dilatation des cavités du

pole supérieur en cas de duplication, de I'ensemble des cavités
si le systéme est simple. Le pyélon correspondant a I'urétérocele
est généralement dysplasique, avec une perte de la différentia-
tion cortico-médullaire voire une atrophie (40).

9. Abouchement ectopique de l'uretére

Il est défini par I'abouchement extra vésical d'un uretére. Plus la
terminaison est ectopique, plus le rein a de chances d'étre dys-
plasique et ectopique.

Chez la fille, les abouchements ectopiques sont cing a six fois
plus fréquents que chez le garcon. Dans 75 a 80 % des cas, il
s'agit de I'abouchement ectopique de |'uretére supérieur d'une
duplication totale. La terminaison de |'uretére peut se faire dans
I'urétre (35 %), a la vulve prés du méat (30 %), dans le vagin
(25 %), responsable d'une pseudo-incontinence.

Chez le garcon, I'abouchement ectopique est plus rare et se
fait soit dans I'urétre postérieur au-dessus du sphincter strié
(55 %), soit dans le tractus génital (45 %) : vésicule séminale,
canal déférent, épididyme.

Le diagnostic d’un uretére a abouchement ectopique peut étre
difficile car le parenchyme rénal correspondant est souvent dys-
plasique, de petite taille, non sécrétant. L'échographie peut
montrer, au niveau du pelvis, une structure tubulaire ou pseudo
kystique indépendante de la vessie qui doit étre différenciée
d'une urétérocéle (38, 41). Cette image peut correspondre a
I'uretere dilaté, a un kyste du canal de Gartner chez la fille (42,
43), a une grosse vésicule séminale chez le garcon. L'examen de
la fosse lombaire recherche des signes de duplication, avec un
pole supérieur dysplasique. Si la fosse lombaire est vide, il ne
faut pas conclure trop vite a une agénésie rénale, car le rein
dysplasique peut étre petit et/ou ectopique (44).

En urographie, la sécrétion est souvent faible ou absente. La
recherche de signes en faveur d'une duplication méconnue avec
pyélon supérieur muet doit étre soigneuse. La cystographie peut
mettre en évidence un reflux urétéral permictionnel si I'abouche-
ment est urétral. La scintigraphie au DMSA (45) ou la TDM ont
été proposées pour mettre en évidence le rein hypo ou dyspla-
sique sus-jacent a l'uretére ectopique.
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Fig. 13 : Dilatation du pdle supérieur liée a une obstruction par une urétérocele ectopique.
a : coupe longitudinale du rein gauche montrant une dilatation des péles supérieur et inférieur du rein gauche. La dilatation du pdle inférieur est due a un reflux.

b : coupe axiale de la vessie montrant I'urétérocéle.

Fig. 13: Dilatation of the upper pole due to obstruction by ectopic ureterocele.

a: longitudinal scan of the left kidney showing dilatation of both upper and lower poles of the left kidney. Dilatation of the lower pole is due to reflux.

b: axial scan of bladder showing ureterocele.

10. Valves de I'urétre postérieur

Les valves de I'urétre postérieur sont des replis membraneux
congénitaux obstructifs. Elles ne touchent que le garcon. Selon
la classification de YOUNG, il peut exister trois types de valves :
—type | : Ce sont des replis membraneux qui naissent a la partie
inférieure du veru montanum et s'insérent en descendant sur les
parois antéro-latérales de I'urétre ;

— les valves de type Il sont beaucoup plus discutées, la plupart
des auteurs n‘admettent pas leur existence. Il s'agirait de deux
replis naissant a la partie supérieure du veru montanum ;

— le type lll correspond a un diaphragme percé en son centre, si-
tué au-dessous du veru montanum.

e Aspects en imagerie : I'échographie peut montrer des signes
de vessie de lutte, avec une paroi épaissie, irréguliere ; elle peut
étre au contraire trés fine, témoignant d'une vessie atone. L'ure-
tre postérieur est parfois visible sur les coupes sagittales récurren-
tes pelviennes, sous la forme d'une structure médiane
transsonique faisant suite a la vessie, avec une ouverture du col
est une saillie de sa levre postérieure. L'approche par voie péri-
néale est également possible, pour mettre en évidence la dilata-
tion de I'urétre postérieur (37).

Le diagnostic repose sur la cystographie, réalisée par voie sus-
pubienne. Lors de I'opacification de I'urétre, il existe une dispa-
rité de calibre au niveau de I'urétre postérieur, avec une dilata-
tion de la portion sus jacente.

L'appréciation du retentissement sur la vessie mais aussi sur
le haut appareil est capitale : La stase urinaire supérieure est
variable. L'obstruction est liée a la sténose de la jonction urétéro-
vésicale par hypertonie du détrusor. Si cette stase est sévére, les
cavités pyélo-calicielles sont dilatées avec des dolicho-méga-ure-
téres (37). Ceci s'accompagne de lésions de dysplasie rénale,
avec une perte de la différentiation cortico-médullaire, une

hyperéchogénicité du parenchyme, dont la sévérité est difficile
a apprécier en échographie. Le reflux vésico-urétéral associé
aggrave le plus souvent le pronostic en induisant une néphro-
pathie de reflux ; toutefois, s'il est unilatéral, la fonction rénale
n'est pas nécessairement dégradée, cet élément pouvant jouer
le role de « soupape de surpression » vis-a-vis de |'appareil uri-
naire (46).

TRAUMATISMES DU REIN

Les traumatismes du rein sont relativement fréquents chez
I'enfant. Les reins sont plus exposés que chez I'adulte car la
graisse rétropéritonéale est moins abondante. Les principaux
mécanismes sont représentés par les accidents de la voie publi-
gue, les chutes d'un lieu élevé, les traumatismes sportifs. Ils peu-
vent étre isolés ou s'intégrer dans un polytraumatisme avec soit
de multiples lésions viscérales abdominales soit des Iésions osseu-
ses ou craniennes. Le traitement est le plus souvent conservateur.
Dans un certain nombre de cas, le traumatisme survient sur un
rein antérieurement anormal, uropathie malformative ou tumeur,
le traumatisme étant alors révélateur (voir cas clinique). Le dia-
gnostic de I'anomalie anatomique préexistante et des lésions
traumatiques n’est pas toujours aisé en échographie.

Selon la gravité des lésions, plusieurs types de traumatismes
sont définis. Il est habituel d’opposer les lésions mineures (types 1
et 2), les lésions majeures (type 3) et les lésions pédiculaires
(type 4) (tableau IV).

La présentation clinique dépend de I'importance du trauma-
tisme. Il est rare qu'une Iésion rénale isolée menace d’emblée
le pronostic vital. La conduite diagnostique est guidée par
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Tableau IV : Classification des traumatismes du rein.
Table IV: Classification of renal trauma.

JF Chateil et al. Echographie en urologie pédiatrique

Type 1 Type 2 Type 3 Type 4
Contusion parenchymateuse Contusion parenchymateuse avec atteinte  Fracture du rein avec Iésion capsulaire Lésion pédiculaire
calicielle et de la voie excrétrice
Hématome sous-capsulaire Lacération capsulaire sans communication  Lacérations rénales multiples

avec la voie excrétrice

I'évaluation clinique initiale. Les priorités concernent [I'état
hémodynamique et respiratoire. La mise en place d'une voie vei-
neuse, quelle que soit I'importance du traumatisme, est une pré-
caution élémentaire. Les signes cliniques d'atteinte rénale sont
dominés par I'existence d'une hématurie et la présence de dou-
leurs lombaires. Une hématurie microscopique doit étre recher-
chée a l'aide d’'une bandelette urinaire.

1. Imagerie

Le bilan initial comporte un cliché d’abdomen sans préparation
en décubitus : recherche de lésion osseuse (rachis, cotes, bassin),
situation des clartés digestives, visibilité des structures rétropéri-
tonéales (psoas, reins). L'apport comparé de I'échographie et de
la tomodensitométrie est souvent mis en avant par différents
auteurs. La TDM représente I'élément de référence pour le bilan
lésionnel précis des différents viscéres abdominaux (47), mais
n’est pas toujours réalisable d’emblée dans les meilleures condi-
tions. Elle nécessite le plus souvent de déplacer le patient, parfois
d’envisager une sédation pour réaliser I'examen dans de bonnes
conditions, de disposer de toutes les capacités éventuelles de
réanimation dans la salle d’examen ; elle est irradiante. Son indi-
cation ne se discute pas dans le cadre d'un polytraumatisme,
quand l'origine d'un épanchement intra péritonéal abondant
n'est pas évidente, en cas de suspicion de lésion pancréatique,
s'il existe une discordance entre la clinique et une échographie
négative ou encore si le patient doit subir une anesthésie. Sur
le plan technique, il faut réaliser des coupes avant et aprés injec-
tion de produit de contraste intraveineux, avec des coupes pré-
coces au temps vasculaire et tardives aprés opacification des
cavités excrétrices. En fin d’examen, un cliché en « mode radio-
graphigue » permet d’obtenir une vue urographigue de I'ensem-
ble de I'appareil urinaire.

La réalisation d'une TDM en urgence immédiate peut étre dis-
cutable en cas de traumatisme modéré, devant une hématurie
isolée. L'échographie a un role a jouer dans cette situation et
permet un premier bilan lésionnel, qui peut éventuellement étre
complété secondairement par un examen TDM s'il existe une
|ésion patente (48). L'urographie en urgence n‘a plus sa place
dans ce contexte.

Technique de I'examen échographique : en présence d'un
traumatisme la suspicion de Iésion rénale est rarement isolée et
I'ensemble de la cavité doit étre explorée, avec |'étude de tous
les visceres intra et rétropéritonéaux. Si une sonde urinaire a été
mise en place, il est nécessaire de la clamper pour permettre une
réplétion vésicale. Dans le cas contraire, la recherche systémati-
que d'une hématurie, en faisant uriner I'enfant peut avoir vidé
la vessie, ce qui géne son exploration ainsi que I'étude du cul
de sac de Douglas : la présence d'une perfusion permet alors

d’accélérer le remplissage vésical. L'étude en Doppler couleur de
I'ensemble du parenchyme rénal peut aider le bilan Iésionnel.

2. Bilan lésionnel en échographie

Les contusions parenchymateuses se caractérisent par une zone
échogéne avec une perte de la différentiation cortico-médullaire.
L'hématome sous capsulaire se traduit par un soulévement de
la capsule avec une image lenticulaire, volontiers hypo-écho-
gene. En cas de rupture capsulaire, il existe une mauvaise
délimitation des contours du rein en regard d'une zone paren-
chymateuse plus échogene ; la collection péri rénale adjacente
est parfois difficile a distinguer au niveau de la loge rénale.
L'existence d'un épanchement intrapéritonéal associé n’est pas
exceptionnelle, méme en I'absence de toute autre lésion viscé-
rale. Lors d'une fracture du rein, en dehors de la présence d'une
zone hétérogéne traversant le parenchyme rénal, la communi-
cation entre 'espace péri rénal et les voies excrétrices est difficile
a affirmer en échographie et la distinction entre hématome péri-
rénal et uro-hématome est alors plus facile sur I'examen tomo-
densitométrique.

Les lésions pédiculaires sont rares. La mise en évidence d'une
distribution vasculaire normale avec un enregistrement en
Doppler pulsé normal au niveau du parenchyme est un bon
argument contre I'existence d’une lésion pédiculaire. Il est clas-
sique de dire que les lésions pédiculaires doivent étre reconnues
dans les 6 heures suivant le traumatisme pour pouvoir étre répa-
rées correctement. En fait, les succés d'une telle intervention
sont exceptionnels. Les ruptures completes, artérielle ou vei-
neuse, doivent étre suspectées devant un volumineux hématome
rétropéritonéal, avec une dévascularisation en Doppler. En fonc-
tion du tableau clinique, une chirurgie d’hémostase peut étre
indiquée. Les lésions intimales sont plus difficiles a affirmer a la
phase initiale et I'étude Doppler peut étre prise en défaut. Si une
lésion de ce type est suspectée, la réalisation d'une artériogra-
phie en urgence peut se discuter pour permettre un bilan Iésion-
nel précis. L'artériographie avec embolisation est utile quand une
fistule artério-veineuse a été mise en évidence en Doppler et si
I'hématurie persiste au-dela de plusieurs jours sans tendance
spontanée a la régression.

Les lésions urétérales traumatiques sont exceptionnelles. Les
ruptures vésicales peuvent survenir lors d'un traumatisme sur
vessie pleine ou lors d'un traumatisme du bassin. Le diagnostic
échographique peut étre difficile, I’échographie montrant un
épanchement intrapéritonéal ; il est mieux précisé par la tomo-
densitométrie, qui met en évidence la fuite de produit de
contraste sur les coupes tardives.

Lorsque le traumatisme survient sur un rein initialement
pathologique, le diagnostic lésionnel est plus difficile en écho-
graphie. L'examen TDM se justifie chaque fois que la caracté-
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risation des lésions est difficile en échographie, en particulier si
I’'anomalie n’était pas connue et que le traumatisme est révéla-
teur (49). Tout syndrome de masse doit faire discuter une
tumeur préexistante, la rupture tumorale traumatique pouvant
modifier le stade d’extension de la tumeur. Toute uropathie mal-
formative peut étre aggravée par le traumatisme, en particulier
lorsqu’il existe une obstruction des voies urinaires. L'appréciation
de son retentissement sur la fonction rénale ne doit se faire que
secondairement, au décours de |'épisode traumatique aigu.

Enfin, un traumatisme iatrogéne peut survenir au décours
d’une ponction biopsie rénale. Un controle échographique dans
les 24 heures suivant la biopsie doit étre pratiqué, pour dépister
un hématome sous-capsulaire, plus rarement une collection péri
rénale (50). La constitution d’une fistule artério-veineuse n’est
pas exceptionnelle ; elle est bien mise en évidence par I'étude
en Doppler, avec une artérialisation du flux veineux en Doppler
pulsé ; le plus souvent, cette fistule se ferme spontanément en
quelques jours ; dans le cas contraire, elle peut étre traitée par
voie endovasculaire.

TUMEURS RENALES

Le néphroblastome représente 90 % des tumeurs solides du rein
de I'enfant (Tableau V). Par opposition a la plupart des situations
diagnostiques en oncologie ou une preuve histologique préala-
ble est exigée, le traitement de cette tumeur est institué sur les
seules données de I'imagerie, du moins en Europe. La place du
radiologue dans le diagnostic de « tumeur rénale » au sens
large, puis de « néphroblastome présumé » est donc capitale.

1. Néphroblastome ou tumeur de Wilms

Le néphroblastome (51-53) représente en Europe 8 % des
tumeurs malignes pédiatriques, son incidence est de 1/
10.000 naissances. Cette tumeur atteint principalement I'enfant
entre un et cing ans (médiane : trois ans et demi) sans nette
prédominance de sexe. 93 % sont unilatérales, dont 88 % uni-
gues. Les tumeurs bilatérales et/ou multifocales sont liées a la
présence de résidus néphrogéniques embryonnaires (néphro-
blastomatose).

Cliniguement, la tumeur est le plus souvent révélée par un
syndrome de masse, plus rarement une hématurie (20 %) ou un
tableau de fissuration voire de rupture tumorale (abdomen aigu
et déglobulisation). Une fiévre est observée dans 20 % des cas
au moment du diagnostic. Une HTA est également possible,
d’origine vasculo-rénale. Une varicocéle peut étre observée en
cas d'extension veineuse.

Macroscopiquement c’est une tumeur bien limitée par une
pseudo-capsule, qui refoule et étire les cavités intra-rénales et
«ouvre » le rein (fig. 14). Son contenu est le plus souvent mixte,
solide avec des zones liquidiennes centrales (du fait de zones
différenciées, hémorragiques et/ou nécrotiques). Les calcifica-
tions sont rares (10 %), amorphes ou curvilinéaires. Un prolon-
gement dans les cavités pyélocalicielles est rare mais possible,
notamment chez le nourrisson.

Le développement de cette tumeur est tres rapide, celle-ci est
en regle trés volumineuse lors du diagnostic, mesurant habituel-
lement plus de 5 a 10 cm (fig. 715). C'est une tumeur fragile qui

Fig. 14 : Néphroblastome chez un enfant de neuf mois. Vue macroscopique. Forme tri-
phasique avec composante mésenchymateuse prédominante, stade | (Pr Peuchmaur).

Fig. 14: Wilms tumor in a 9 month old child. Macroscopic view. Three phase tumor
with predominent mesenchymal component, stage |.

peut saigner et se rompre dans le rétropéritoine, voire dans la
cavité péritonéale.

Son extension est principalement vasculaire, avec thrombose
de la veine rénale puis de la veine cave (5 a 10 %) (fig. 16), voire
extension intra-cardiaque et embols pulmonaires. Sa dissémina-
tion hématogene est essentiellement pulmonaire (10-15 %). Les
adénopathies rétro-péritonéales sont rares, tout comme les
métastases extra-pulmonaires (foie : 15 %, os: 0,8 %).

Histologiquement, cette tumeur est composée de trois lignées
en proportions variables : blastémateuse, mésenchymateuse et
épithéliale. On observe des formes tres différenciées, soit sur le
versant mésenchymateux (purement solide : forme rhabdomyo-
mateuse foetale), soit sur le versant épithélial (néphroblastome
kystique partiellement différencié) (fig. 17) (54). Trois a 7 %

Fig. 15 : Néphroblastome d'histologie habituelle chez un enfant de cing ans. Coupe
TDM avec injection. Eperon de parenchyme sain bordant la masse.

Fig. 15: Wilms tumor in a five year old child. Enhanced CT. Spur of normal parenchyma
visible next to the mass.
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Fig. 16 : Néphroblastome. Echographie. Coupe sagittale. Thrombus cave inférieur.
Siége a préciser par rapport aux veines sus hépatiques et a |oreillette droite.

Fig. 16: Wilms tumor. US sagittal scan. Thrombosis of IVC, the level of which relative
to hepatic veins and right atrium should be described.

comportent une composante anaplasique, rare avant deux ans,
plus fréquente chez les sujets noirs ; ces formes sont classées en
« haut grade » quand I'anaplasie est diffuse, car elles sont volon-
tiers bilatérales et métastatiques.

1.1. Le stade

Il dépend des constatations chirurgicales et anatomo-patho-
logiques :

—stade | : tumeur limitée au rein et exérése compléte ;

—stade Il : capsule du rein franchie, mais exérése microscopique-
ment compléte ;

—stade Il : reliquat tumoral intra-abdominal post-opératoire ou
rupture peropératoire ou métastases péritonéales ou adénopa-
thies a distance du pédicule rénal ;

Fig. 17 : Néphroblastome kystique partiellement différencié. Fchographie. Coupe
sagittale.

Fig. 17: Partially differentiated cystic Wilms tumor. US sagittal scan.

—stade IV : métastases hématogenes ;
—stade V : tumeur bilatérale.

1.2. Le traitement est protocolaire

Il repose actuellement sur une chimiothérapie pré-opératoire de
réduction tumorale qui facilite I'exérése et réduit le stade local,
puis une néphro-uretérectomie totale élargie (la chirurgie sera par
contre partielle et « économe » pour les tumeurs bilatérales ou
sur les terrains prédisposants). Les modalités de la chimiothérapie
post-opératoire sont fonction du stade et du type histologique.
Une radiothérapie locale est réalisée en cas d’envahissement gan-
glionnaire ou de résidu local. Les métastases pulmonaires résiduel-
les font I'objet d'exéréses multiples complétées au besoin d'une
irradiation lorsqu’elles se révelent étre encore histologiquement
vivaces.

1.3. Le pronostic

Celui-ci est excellent pour les stades localisés (96 % de survie a
six ans pour les stades |, stades Il : 93 %, stades lll : 83 %), les
stades IV et V ont une survie de 65 % a six ans.

1.4. La surveillance en imagerie aprés traitement

Elle repose sur la radiographie de thorax et sur I'échographie
abdomino-pelvienne a la recherche d’une récidive métastatique
ou locale, rétro et/ou intra-péritonéale. Le rythme des examens
est protocolaire. Le risque de récidive métachrone controlatérale
est estimé a 1,5 % en cas de tumeur unilatérale, les enfants agés
de moins de 12 mois au diagnostic et ceux présentant des rési-
dus néphrogéniques périlobaires étant les plus a risque.

La grande majorité des néphroblastomes sont sporadiques,
mais des syndromes prédisposant sont décrits :

—il existe 1,5 % de formes familiales ;

-5 % des néphroblastomes sont associés a une malformation
uro-génitale (cryptorchidie, hypospadias, duplication, rein en fer
a cheval) ;

— 2 % des néphroblastomes sont associés a un syndrome malfor-
matif. Le syndrome WAGR (Aniridie, Malformations génito-urinai-
res, Retard mental) et I'aniridie isolée sont les plus prédisposants en
raison du potentiel évolutif des résidus néphrogéniques qui leur
sont associés. L'hémihypertrophie corporelle, le syndrome de Bec-
kwith-Wiedmann (55) (viscéromégalie, omphalocéle, macroglossie,
+/— hémihypertrophie), le syndrome de Denys-Drash (ambiguité
sexuelle, glomérulopathie par sclérose mésangiale) et le syndrome
de Perlman favorisent aussi la survenue de cette tumeur.

Depuis 1990, des anomalies génétiques favorisant le dévelop-
pement de la tumeur ont été identifiées. Elles portent principa-
lement sur le chromosome 11 et expliqueraient les associations
aux syndromes WAGR, Denys-Drash (gene WT1) et au syndrome
de Beckwith-Wiedmann (géne WT2).

Un dépistage du néphroblastome est proposé chez ces enfants
a risque. Il repose sur I'échographie trimestrielle, théoriquement
jusqu'a lI'age de sept ans ! Un examen TDM de référence est
souhaitable dans les six premiers mois de vie, voire dés le dia-
gnostic en cas d'aniridie. Le principe de ce dépistage est néan-
moins débattu en raison d'un bénéfice non prouvé en terme de
survie et du risque de faux positifs.

2. La néphroblastomatose (56, 57)

La néphroblastomatose est définie par la présence de « résidus
néphrogéniques » (RN) multifocaux ou diffus. Ces résidus
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blastémateux embryonnaires sont observés dans 1 % des reins
a la naissance. lls sont retrouvés sur 41 % des pieces opératoires
de néphroblastome en cas de tumeur unilatérale et dans 99 %
en cas de tumeur bilatérale. Leur devenir est imprévisible. Ils peu-
vent involuer spontanément (ou sous chimiothérapie) ou bien se
transformer en néphroblastome vrai, souvent bilatéral ou multi-
focal. Les RN intralobaires sont plus rares mais plus a risque que
les RN périlobaires. Les RN intralobaires sont observés en asso-
ciation avec I'aniridie sporadique et le syndrome WAGR et le ris-
que estimé de transformation maligne est de 33 %. lls sont
également associés au syndrome de Denys-Drash. Les RN péri-
lobaires sont associés au syndrome de Beckwith-Wiedmann (55),
a I"'hémihypertrophie corporelle isolée et au syndrome de Perl-
man. Parmi ces syndromes, c’est en cas d’hémihypertrophie que
le risque de transformation est le plus élevé, estimé a 3 %.

En imagerie (fig. 18), on individualise des formes diffuses, cor-
respondant en régle aux RN périlobaires et des formes multifo-
cales. Les formes diffuses se traduisent par une néphromégalie
bosselée avec dédifférenciation cortico-médullaire et parfois une
hyperéchogénicité globale du parenchyme. Les formes multifo-
cales se traduisent par des nodules multiples d'échogénicité
variable parfois isoéchogenes. En TDM, ce sont des lésions hypo-
denses, en IRM elles présentent un hyposignal T1 — hypersignal
T2. Elles sont faiblement rehaussées par les produits de
contraste. La TDM et I'IRM sont plus sensibles que I'échographie.
Rien ne permet de distinguer en imagerie une néphroblastoma-
tose d'un néphroblastome vrai. Les moins mauvais critéres res-
tent I'effet de masse et I'hétérogénéité des lésions. La cytologie,
qui retrouverait des cellules blastémateuses dans ces Iésions, ne
permettrait pas de trancher de facon plus précise.

La prise en charge des néphroblastomatoses fait I'objet de
controverses. Une chimiothérapie est actuellement proposée,
comparable a celle des néphroblastomes de stade I, mais plus
prolongée (au moins un an). La surveillance en imagerie repose
plus sur la TDM ou I'lRM que sur I'échographie.

3. Tumeurs rénales bénignes de I'enfant

3.1. Néphrome mésoblastique congénital ou tumeur de
Bolande (58)

Cette tumeur bénigne doit étre évoquée de principe chez un
enfant de moins d'un an. Elle représente 2,8 % des tumeurs
rénales de I'enfant, mais 50 % avant six mois. Cette tumeur est
observée le plus souvent avant 4 mois et parfois en anténatal,
un hydramnios pouvant étre associé. Une hypercalcémie, une
anémie ou une CIVD peuvent étre observés chez le nouveau-né.
Macroscopiquement c’est une tumeur massive, mal limitée, fra-
gile, ressemblant a un fibrome utérin, mesurant en moyenne
5 ¢m, contenant parfois des kystes. L'histologie est caractéristi-
que et comporte une prolifération fibroblastique « tourbillon-
nante ». Des formes récidivées voire métastatiques au poumon
OU au cerveau ont été décrites chez des enfants de plus de trois
mois. En imagerie, la lésion est hypo-échogéne homogéne, par-
fois kystique. En TDM elle apparait relativement hypodense
apres injection. Une particularité de cette lésion est de pouvoir
présenter une sécrétion liée a la présence de glomérules et de
tubules inclus au sein de la masse. Cette sécrétion est identifiable
aprés injection iodée ou en scintigraphie. Le traitement repose
sur 'exérése chirurgicale d’emblée (protocolaire avant I'age de

79

six mois). Le risque de rupture peropératoire est élevé, estimé a
40 %.

3.2. Néphrome kystique ou cystadénome ou kyste multilo-
culaire (59)

Cette lésion est trés rare chez I'enfant. L'essentiel est de retenir
gu'elle ne peut étre distinguée en imagerie d'un néphroblas-
tome kystique partiellement différencié (NKPD). En effet, la seule
différence entre ces deux entités est I'existence de cellules blas-
témateuses ou d'éléments immatures mésenchymateux ou épi-
théliaux au sein des cloisons séparant les kystes. Un autre
diagnostic différentiel est la dysplasie multikystique dans sa
forme segmentaire (60) dont les limites sont moins précises que
dans une tumeur vraie. Un enfant présentant une tumeur rénale
purement kystique multicloisonnée doit donc étre pris en charge
comme tout néphroblastome. La réalisation d’une chirurgie pre-
miére est parfois envisagée dans cette situation puisque les
NKPD ne répondent que peu ou pas a la chimiothérapie.

3.3. Néphrome néphronogéne ou adénome embryonnaire
ou adénome métanéphrique (61)

C’est une forme histologique rare, bénigne, plus récemment indi-
vidualisée. Cette forme est souvent liée a une polyglobulie. Sont
évocateurs, mais inconstants : la petite taille, le caractére bien
limité, I'nyperéchogénicité et I'hyperdensité spontanée de la masse.

3.4. Angiomyolipomes et lésions associées a la sclérose
tubéreuse de Bourneville

Les angiomyolipomes (AML) (62) peuvent étre rencontrés chez
I'enfant. Leur séméiologie radiologique est connue. lls doivent
conduire a la recherche d’une sclérose tubéreuse de Bourneville
(STB) qui est retrouvée dans 20 a 40 % des cas (63). En effet,
40 a 80 % des patients atteints de STB ont une atteinte rénale.
Celle-ci comporte des AML et des kystes. Les AML souvent bila-
téraux et multiples apparaissent parfois dés I'age de deux ans.
L'hypothése selon laquelle la STB prédisposerait également aux
adénocarcinomes rénaux n'est pas confirmée par |'analyse sta-
tistique de la littérature (64).

4. Autres tumeurs rénales malignes

4.1. Adénocarcinome a cellules claires de type adulte ou
tumeur de Grawitz

Tumeur de I'adulte, elle représente deux a 7 % des tumeurs du
rein de I'enfant. L'age moyen de survenue est de 12 ans, mais
elle peut survenir entre 14 mois et 19 ans. Une hématurie est
observée dans 30 a 50 % des cas. En dehors du critére d'age,
ce diagnostic est évoqué chez I'enfant lorsque la tumeur est de
faible taille au diagnostic, lorsqu’elle contient des calcifications
(25 % des cas) ou quand elle s'accompagne de volumineuses
adénopathies hilaires. Le pronostic est comparable aux formes
de I'adulte. Les patients atteints de maladie de von Hippel-Lin-
dau sont plus a risque a partir de I'age de 15 ans.

4.2. Sarcome a cellules claires du rein

Il représente 5 % des tumeurs rénales malignes du rein de
I'enfant. L'age médian au diagnostic est de 26 mois. Ce diagnostic
doit étre évoqué en présence de métastases osseuses (40 a 70 %
des cas) ou d'une hypercalcémie. Une scintigraphie osseuse, des
radiographies de squelette et une exploration cérébrale sont
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recommandées dans le bilan d’extension. En imagerie, ces formes
comportent volontiers une forte composante kystique. Le pronos-
tic est défavorable avec seulement 50 % de survie.

4.3. Tumeur maligne rhabdoide du rein (65-67)

Elle représente un a 2 % des tumeurs malignes du rein chez
I'enfant. L'age médian au diagnostic est de sept mois elle peut
étre observée entre deux mois et cing ans, les garcons sont plus
souvent atteints. La tumeur peut étre bilatérale. Elle peut étre
associée a une tumeur de la fosse postérieure. Une hypercalcé-
mie peut étre associée (indépendamment des métastases pul-
monaires, cérébrales, qui apparaissent dans 80 % des cas). Le
pronostic est tres défavorable avec 80 a 90 % de décés. Son
aspect n'est pas spécifique en imagerie. Sa situation est plus cen-
trale, car elle est issue du sinus rénal. Un croissant liquidien sous-
capsulaire est fréquent mais n’est pas un critére distinctif car il
peut aussi étre observé dans le néphroblastome. Un aspect
lobulé de la tumeur avec des calcifications linéaires bordant les
lobules serait évocateur.

4.4. PNET

Les tumeurs neuro-ectodermiques primitives du rein sont d'indi-
vidualisation plus récente. Elles existent chez I’'enfant mais sur-
viennent plus fréqguemment dans les deuxiéme et troisieme
décennies. Le diagnostic n‘est évoqué qu'a I'histologie devant
une tumeur a petites cellules rondes sans différenciation mésen-
chymateuse ou épithéliale.

4.5. Lymphomes et leucémies

Le lymphome rénal primitif est exceptionnel. En revanche, le rein
est atteint dans 19 % des lymphomes de Burkitt abdominaux
(68). C'est I'atteinte sous-diaphragmatique la plus fréquente des
lymphomes T, I'atteinte rénale étant tres rare dans la maladie de
Hodgkin. Sont évocateurs de localisations lymphomateuses :
I'atteinte bilatérale, I'augmentation de volume des reins,
I'atteinte nodulaire multifocale, qui peut étre hypo ou hyperé-
chogéne et les atteintes viscérales associées.

L'infiltration leucémique des reins réalise habituellement une
augmentation de volume des reins sans masse individualisable
en imagerie.

5. Démarche pratique

5.1. Commencer par des examens simples

Un ASP : qui vise surtout a rechercher des signes en faveur d'une
autre étiologie a la masse rétropéritonéale et notamment des
calcifications fines, ponctuées, multiples de neuroblastome.
L'UIV n’est plus recommandée pour le diagnostic.

Une échographie abdominale, qui suffit au bilan d’extension
initial dans la majorité des cas et permet d'évaluer le volume
tumoral initial avant chimiothérapie (mesure des trois diametres).

Une radiographie de thorax (face et profil) qui constitue, avec
I'échographie abdominale, I'unique bilan d’extension métastati-
que. En effet, les micro-métastases pulmonaires qui seraient visi-
bles en TDM et non en standard ne modifieraient pas le
pronostic.

5.2. Confirmer I'origine rénale de la masse

Aprés avoir confirmé son siége rétropéritonéal (par la mise en
évidence d'un refoulement antérieur de la VCI de |'aorte ou du

pancréas), le plus difficile n'est pas de voir la masse, qui occupe
bien souvent tout le flanc, mais de retrouver le rein d'ou elle est
issue. Il faut donc « faire le tour » le la Iésion en recherchant un
prolongement de parenchyme rénal sain se raccordant progres-
sivement a la masse, c'est le « signe de I'’éperon ». On peut au
besoin s'aider du Doppler couleur ou puissance pour « rehaus-
ser » le parenchyme rénal sain résiduel (bien vascularisé) de la
masse (moins vascularisée) (fig. 19).

5.3. Evaluer I'extension loco-régionale

e Extension vasculaire

La veine rénale est parfois impossible a individualiser au dia-
gnostic car souvent laminée par la masse (contrairement au neu-
roblastome, le néphroblastome n’engaine pas les vaisseaux, mais
les refoule). Il faut par contre s'astreindre a identifier la VCI
supra-rénale et rechercher un thrombus endoluminal dont il fau-
dra préciser la distance par rapport a I'abouchement des VSH et
a l'oreillette droite.

¢ Rechercher des signes de fissuration ou de rupture : épan-
chement (échogéne initialement) péri-tumoral dans la loge,
épanchement intra-péritonéal. Un épanchement de faible abon-
dance peut néanmoins étre purement réactionnel.

Signaler d'éventuelles adénopathies (parfois purement inflam-
matoires).

Rechercher une éventuelle extension hépatique (nodules
hypo-échogenes).

5.4. Analyser attentivement le rein controlatéral avec une
sonde de haute fréquence (7,5-10 MHz), pour plusieurs
raisons

— Rechercher une tumeur bilatérale.

— Rechercher des anomalies morphologiques (dédifférenciation
cortico-médullaire) pouvant témoigner d'une dysplasie rénale
prédisposante (néphroblastomatose, sclérose mésangiale).

— Rechercher une malformation associée (rein en fer a cheval,
duplication).

— Rechercher tout signe en faveur d'un rein non ou peu fonction-
nel (atrophie, uropathie obstructive) qui modifierait la stratégie
thérapeutique.

5.5. Proposer la réalisation d’un scanner d’emblée dans les
situations suivantes

Point de départ intra-rénal difficile a affirmer en échographie,
notamment si la masse est trés volumineuse. Le croissant de
parenchyme rénal sain prenant le contraste, méme trés fin,
est plus facilement identifié (mais parfois seulement sur les
reconstructions verticales en cas de tumeur polaire) (fig. 20).

Suspicion de rupture tumorale. En effet, le scanner identifie
mieux que I'échographie I'hématome récent spontanément
hyperdense et apreés injection, ce qui revient au rein (prenant le
contraste) et a la tumeur (faiblement rehaussée).

Suspicion de tumeur bilatérale, la TDM offrant une meilleure
détection des nodules corticaux.

Un scanner doit étre néanmoins réalisé en période pré-opéra-
toire s'il n’a pas été fait initialement, car il faut aussi s'assurer
du caractére fonctionnel du rein controlatéral par une injection
iodée. Nous proposons le protocole suivant : acquisition hélicoi-
dale aprés opacification digestive haute des coupoles a la sym-
physe pubienne en coupes de 5 mm, pitch de 1 a 1,5 sans puis
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Fig. 18 : Néphroblastome multifocal sur néphroblastomatose diffuse. TDM apres in-
jection. L'imagerie ne différencie pas les deux types de Iésions.

Fig. 18: Multifocal Wilms tumor on diffuse nephroblastomatosis. Enhanced CT. Ima-
ging cannot differentiate both lesions.

Fig. 20 : Néphroblastome. TDM aprés injection. Reconstruction frontale.

Fig. 20: Wilms tumor. Enhanced CT with coronal reformatting.

Fig. 19 : Néphroblastome. Echographie et Doppler puissance montrant un croissant de
parenchyme normal richement vascularisé en périphérie de la tumeur.

Fig. 19: Wilms tumor. Power Doppler ultrasound showing a crescent of normally per-
fused parenchyma surrounding tumor.

avec injection en bolus de produit de contraste (2 ml’/kg d'un
non-ionique dosé a 300 mg/l, débit 0,8 a 1 ml/sec, délai
45 secondes apres le début d'injection) avec reconstruction incré-
mentée pour le post-traitement qui comportera des reconstruc-
tions 2D frontales (un cliché d’'uro-scan est également réalisé au
décours pour controler les voies excrétrices).

5.6. Connaitre les pieges

Peuvent simuler un néphroblastome :

— une infection : pyélonéphrite pseudo-tumorale, abces ou pyé-
lonéphrite xanthogranulomateuse pouvant avoir un aspect stric-
tement superposable en imagerie ;

— une autre tumeur rétro-péritonéale et notamment a cet age un
neuroblastome envahissant le rein a partir du pole supérieur
(neuroblastome surrénalien) ou a partir du hile ;

Fig. 21 : Dysplasie multikystique. Forme segmentaire. TDM apres injection.

Fig. 21: Segmental multicystic dysplasia. Enhanced CT.

— une malformation : il convient notamment de savoir différen-
cier une dysplasie multikystiqgue (DMK) d'un néphroblastome
kystigue (NKPD). Dans la DMK compléte, il n’est pas visualisé de
rein sain résiduel autour des kystes. La notion d’un diagnostic
anténatal est également en faveur d'une DMK. Le diagnostic
différentiel avec une forme segmentaire de DMK (fig. 21), lors-
gu’elle ne se présente pas typiguement sur un pdle supérieur de
duplication, est plus difficile et parfois seule la résection chirur-
gicale et I'anatomopathologie pourront affirmer le diagnostic.
La ponction ayant une mauvaise rentabilité diagnostique dans
ces lésions kystiques, c’est la surveillance rapprochée en image-
rie qui permettra d'orienter la décision. Rappelons que si la pré-
sence de kystes corticaux est banale chez I'adulte, la découverte
chez I'enfant de kystes rénaux doit toujours faire évoquer
une pathologie sous-jacente, notamment une dysplasie, une
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Tableau V : Tumeurs rénales de I'enfant (néphroblastome exclu).
Table V: Renal tumors in children (Wilms tumor excluded).

Nom

Fréquence relative

Age de survenue

JF Chateil et al. Echographie en urologie pédiatrique

Présentation évocatrice

Signes évocateurs
en imagerie

BENIN Néphrome mésablastique 1" cause avant 6 mois < 1an Age Sécrétion au sein de la tumeur
congénital (tumeur de Bolande) Diagnostic anténatal
Néphrome kystique (cystadénome,  Rare 3 mois a2ans Multikystique
kyste multiloculaire) Non différenciable d'un NKPD
Néphrome néphronogene Exceptionnel Variable Polyglobulie Hyperéchogeénicité
(adénome embryonnaire, adénome Hyperdensité spontanée
métanéphrique)
Angiomyolipome Rare Variable Sclérose tubéreuse de Bourneville  Contingent graisseux
Bilatéralité
MALIN Adénocarcinome a cellules claires 2 -7 %* 9 ans Age Petite taille
(tumeur de Grawitz) Hématurie Calcifications
Adénopathies
Sarcome a cellules claires 5%* 2 ans Métastases osseuses Composante kystique
Hypercalcémie
Tumeur maligne rhabdoide 1-2 %* 1an Hypercalcémie Situation centrale
Tumeur SNC Aspect lobulé
Métastases extra-pulmonaires Calcifications périphériques
Lymphomes 7 ans LNH surtout Bilatéralité
Gros reins
Nodules multiples
Leucémies 2ab6ans LAL surtout Bilatéralité
Gros reins

*en % parmi les tumeurs malignes primitives du rein de |'enfant.

polykystose, un syndrome malformatif, un abces ou une tu-
meur kystique.

Penser au néphroblastome devant :
— un hématome rénal de I'enfant, a fortiori si le traumatisme pa-
raft minime (voir cas clinique) ;
—un tableau clinique appendiculaire avec « masse » du flanc
pouvant étre prise pour un « abcés ».

5.7. Faire une analyse globale du tableau clinico-biologique
et radiologique

On peut présumer du diagnostic de néphroblastome, a
condition :

— que |'age de I'enfant soit compris entre 1 et 5 ans ;

— que la présentation radiologique soit habituelle (grosse tumeur
rénale solide +/— kystique, non calcifiée, refoulant les vaisseaux) ;
— qu'il n"existe pas de métastase dans des sites autres que pul-
monaires ;

— gu'il n'existe aucun signe en faveur d'une infection urinaire (no-
tamment pas d'antécédent d'infections urinaires a répétition, de
fievre ou de polynucléose neutrophile) ou de maladie prédisposan-
te connue (reflux vésico-uretéral, uropathie obstructive, lithiase) ;
— que le dosage des catécholamines est négatif ;

—qu'il n'y a pas d’hypercalcémie (observée dans les tumeurs
rhabdoides malignes, les néphromes mesoblastiques et dans les
sarcomes métastatiques).

5.8. Si toutes ces conditions ne sont pas remplies, I'hypothése
d’un néphroblastome ne peut étre retenue sans preuve

Si I'enfant a moins de six mois, une histologie bénigne est vrai-
semblable : il sera en regle opéré d’emblée sur I'hypothése d'une
tumeur de Bolande.

En dehors de ce cas particulier, il faut alors discuter en milieu
spécialisé I'indication d'une ponction-biopsie de la masse. Celle-
ci doit étre faite par des équipes de radiologues et d’anatomo-
pathologistes entrainés au diagnostic des tumeurs rénales de
I'enfant, sous anesthésie générale, par voie rétro-péritonéale, a
I'aiguille fine (18 Gauge maximum).

CONCLUSION

La revue de I'ensemble des pathologies courantes de |'urologie
pédiatrique confirme la place du tout premier plan occupée par
I'échographie.

Remerciements a S. Parisse et C. Virlouvet pour leur précieuse assistance.
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Cas clinique : Questions - Réponses

Echographie et pathologie de I'appareil urinaire chez I'enfant

JF Chateil, H Brisse, JN Dacher

HISTOIRE DE LA MALADIE

Fillette de cing ans, chute de sa hauteur une semaine auparavant,
avec douleur abdominale régressive. Nouvelle chute il y a deux
jours sur le bord de la baignoire, avec paleur puis perte de
connaissance. A I'examen, il existe une fébricule, une asthénie, un
abdomen sensible avec une sensation de masse du flanc gauche.

QUESTIONS

1. Quelles sont les anomalies visibles sur la coupe échogra-
phique ?

2. Quels éléments complémentaires voyez-vous sur les
coupes tomodensitométriques sans injection ? Quelle est
la topographie de la Iésion ? Fig. 1: Echographie en coupe transversale sur la fosse lombaire gauche.
3. Est-ce que les coupes apreés injection vous confortent ?

4. Quel diagnostic évoquez-vous ?

Fig.2a eth: Coupes tomodensitométriques sans injection de produit de contraste.

Fig. 3a eth : Coupes tomodensitométriques avec injection de produit de contraste.
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REPONSES

1. Sur la coupe échographique (fig. 1), le parenchyme rénal n’est pas correctement individualisable ; il existe une masse hétérogéne
grossierement arrondie avec un centre plus échogéne comportant des zones hypo-échogénes. A la partie externe de la coupe, il
existe une zone plus réguliere pouvant correspondre a du parenchyme rénal étiré au pourtour de la masse.
2. Les coupes TDM sans injection de produit de contraste (fig. 2) montrent une masse trés hétérogéne du flanc gauche comportant
des zones spontanément hyperdenses évoquant la présence de sang frais. Le rein n'est pas bien visible.
3. Les images apreés injection (fig. 3) confirment I'existence d‘une lésion rénale avec une masse appendue au pole inférieur du
rein, hétérogéne, interrompant le parenchyme rénal sur la face antérieure du rein sur la coupe la plus haute. Il existe une collection
périrénale. Il n'y a pas d’anomalie au niveau du rétropéritoine médian.
4. La premiere hypothése est celle d'un traumatisme du rein survenant sur une lésion rénale pré-existante. Compte tenu de I'aspect
au niveau du pole inférieur, il s'agit vraisemblablement d'une tumeur rénale. Au vu de I'age de I'enfant, la possibilité d'un néph-
roblastome doit étre évoquée en premier lieu. L'hypothése d'une fracture rénale simple est moins probable du fait de la discor-
dance entre la faible intensité relative du traumatisme et I'importance de la lésion observée.

Le diagnostic retenu a été celui de néphroblastome du rein gauche rompu. Une chimiothérapie a été entreprise, suivie aprés
trois cures par une exérése chirurgicale, I'étude histologique confirmant le diagnostic. Compte tenu de la rupture rétropéritonéale,
le traitement complémentaire a associé radiothérapie et chimiothérapie. L'enfant va bien avec 10 ans de recul.
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Echographie de hanche
et autres techniques d'imagerie en pédiatrie

P Devred (1), C Tréguier (2), H Ducou-Le-Pointe (3)

ABSTRACT

US and imaging evaluation of the pediatric hip

Objectives

1. to standardize the ultrasound evaluation in congenital hip dysplasia according to the consensus meeting of 1991 in Paris.
Detection of congenital anomalies is a daily pediatric challenge. The coronal plane at US of the hip is considered as the gold
standard: its technique, its morphologic and dynamic results either normal or pathological, have been described. A standardized
report and a simple terminology are proposed.

2. to explain the role of ultrasound, when performed in close collaboration with a pediatric orthopedic surgeon, for initial
diagnosis and follow-up of anatomical anomalies. The role of arthrography and MR imaging will be discussed.

3. to describe the benefit of the ultrasound in cases of painful hip in children, including osteoarthritis, acute synovitis, osteo-
chondritis. .. In these cases, the assessment of the hip is also done with radiographs, computed tomography, MR imaging and
bone scan.

Key words: Hip, dysplasia. Hip, US. Radiology in infants and children.

J Radiol 2001;82:803-16.

Objectifs

1. Uniformiser la pratique échographique dans la luxation congénitale de la hanche conformément aux recommandations de
la Conférence de Consensus de 1991. Le dépistage des anomalies congénitales est un probléme de pratique pédiatrique quo-
tidien. La coupe frontale externe est considérée comme la coupe de référence : sa technique, ses résultats morphologiques
et dynamiques sont décrits en cas de hanche normale ou non. Un compte-rendu standard et une terminologie simple sont
proposés.

2. Exposer I'intérét de I’échographie en milieu spécialisé en collaboration étroite avec |'orthopédiste dans le bilan anatomique
initial d'une anomalie puis de sa surveillance thérapeutique. Le role de I'IRM et de I'arthrographie est abordé.

3. Décrire 'apport de I'échographie en cas de hanche douloureuse de I’'enfant, témoin de différentes pathologies : ostéo-
arthrite, synovite, ostéochondrite... L'exploration de la hanche bénéficie des autres techniques : radiographie standard, TDM,
IRM, scintigraphie.

Mots-clés : Echographie. Hanche, dysplasie. Pédiatrie, technique d'exploration.

1. Généralités

L'objectif de cet enseignement est de rappeler ou et de préciser
la place de I'échographie dans deux domaines essentiels : la mala-
die luxante de la hanche (LCH) et la recherche d’'épanchement en
cas de hanche douloureuse ou de suspicion d’'ostéoarthrite.

MALADIE LUXANTE DE LA HANCHE

L'utilisation de I'imagerie dans le dépistage de la LCH reste, mal-
gré la Conférence de Consensus de 1991, tres variable (1). |l
nous parait utile de rappeler les bonnes pratiques dans ce
domaine, a la lumiére de I'expérience de plusieurs équipes.
Seront exposés les facteurs de risque, I'intérét de I'examen cli-
nique et les technigues échographiques a partir de la coupe fron-
tale externe décrite par Graf (2).

(1) Service de Radiologie Pédiatrique, CHU La Timone, 13385 Marseille Cedex,
(2) Service de Radiologie, Hopital Pontchaillou, 35033 Rennes Cedex,

(3) Service de Radiopédiatrie, Hopital A Trousseau, 75571 Paris Cedex 11.
Correspondance : P Devred. E-mail : pdevred@ap-hm.fr

La LCH est une anomalie dont la fréquence est mal évaluée en
France puisque les chiffres proposés varient entre trois et 20
pour 1 000 naissances (3-5).

Le concept de cette affection a évolué, marqué a chaque
étape par une nouvelle appellation de cette anomalie : luxation
congénitale de hanche puis dysplasie luxante, maladie luxante
de la hanche chez I'enfant ou pour les anglo-saxons « develop-
mental dysplasia ». Ce terme plus général permet d’englober
différents types d’anomalies de développement de la hanche et
en particulier le bassin asymétrique congénital. Ce syndrome a
été décrit par Seringe et coll. (6) comme une « dysplasie unila-
térale de hanche du nourrisson » ou syndrome du « bébé moulé
— moulded baby syndrome ».

Quelle que soit le nom ou I'hypothése pathogénique, cette
pathologie est caractérisée a terme par le risque de luxation.

L'intérét majeur d'un dépistage précoce de ces anomalies est de
permettre un traitement spécifique et efficace avec guérison com-
plete dans la plus grande majorité des cas alors qu’un diagnostic
retardé, survenant apres |'age de quatre mois expose a une prise
en charge thérapeutique beaucoup plus lourde avec un résultat
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aléatoire. Cependant, un traitement précoce excessif, abusif ou
mal contrélé peut étre responsable de complications séveres
comme la nécrose épiphysaire. Il est donc important de ne traiter
que les enfants qui en ont besoin, le plus précocement possible et
de la facon la mieux adaptée. Les données de la clinique et de
I'imagerie sont indissociables pour répondre a cet objectif.

2. Facteurs de risques

Le développement normal d'une hanche nécessite trois
éléments : une programmation génétique correcte, une bonne
congruence in utero avec liberté des mouvements articulaires et
enfin un appareil neuromusculaire normal autour de cette arti-
culation. Pour Seringe et coll., le développement d’une anomalie
nécessite la conjonction de plusieurs facteurs a des degrés
divers : facteurs génétiques et facteurs mécaniques (7).

Les facteurs de risque exposant a une maladie luxante sont les
suivants :

— existence d'antécédents familiaux directs dans environ 10 %
des cas (cotyle court ou peu creusé),

— existence d’anomalies neuromusculaires : spina bifida ou myo-
pathie par exemple,

— existence de contraintes intra-utérines avec diminution de la
mobilité foetale spontanée en position défavorable pour la con-
gruence coxo-fémorale :

— présentation du siége, primiparité ou gémellité,

— oligoamnios, gros foetus (supérieur a 4 kg).

Ces contraintes peuvent étre suspectées sur les stigmates néo-
natals de disparité foeto-utérine : malpositions des pieds, torticolis,
plagiocéphalie, genu recurvatum, incurvations des membres.

Il existe d'autres éléments particuliers (tableau I). Certains sont
génétiques comme la nette prédominance féminine estimée a
4/1 ou 5/1 et la variabilité du risque entre différentes popula-
tions : 0,49 % chez les noirs américains, contre 1,53 % chez les
blancs, 0,01 % chez les Chinois de Hong Kong et 0 % chez les
Bantous africains (8). Un autre est mécanique : I'atteinte préfé-
rentielle de la hanche gauche, le grand trochanter est blogué
contre le rachis maternel maintenant le fémur en rotation
externe, le foetus présentant plus souvent son dos a gauche en
fin de grossesse (8).

3. Clinique

L’'examen clinique est toujours la base du dépistage de la mala-
die luxante (1, 9), méme si dans certaines enquétes 0,5 a
1 pour 1 000 enfants est mal évalué malgré un examen correct
(4). La fréquence des anomalies réelles est faible ce qui rend pour
chague examinateur I'apprentissage difficile.

A la maternité, le premier examen est réalisé dans les 48 premie-
res heures de vie, il est répété avant la sortie (7). Il recherche une
impression de piston (manceuvre de Barlow), témoin de I'agrandis-
sement de la cavité articulaire par une laxité anormale, un ressaut
(manceuvre d'Ortolani), témoin de la sortie de la téte fémorale de
la cavité articulaire. Ces deux signes doivent étre recherchés sur un
enfant calme. La limitation articulaire a I'abduction est également
un bon signe d'appel. Associée a une rétraction des abducteurs
controlatérale et une asymétrie des plis fessiers et inguinaux il doit
faire évoquer le syndrome du bassin asymétrique congénital. La fré-
guence de l'instabilité est appréciée de fagon variable et il y a une
proportion importante de hanches instables néonatales qui vont se
stabiliser spontanément. Pour cela, la collaboration entre le clinicien
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Tableau | : Facteurs de risque.
Table I: Predisposing factors.

—fille

—siege

— antécédent familial direct de LCH
— stigmates de conflit feeto-maternel

et le radiologue est essentielle tout au long de I'évolution pour
dégager une attitude adaptée a chaque enfant.

En dehors de la maternité, a chaque visite les hanches doivent
systématiquement étre examinées (tableau Il). La limitation asy-
métrique de I'abduction est le signe essentiel.

4. L'échographie

Le premier, Graf a montré par I'échographie les éléments de la
hanche invisibles sur les clichés simples (2). Depuis I'échographie
s'est progressivement imposée comme une technique d'image-
rie fiable dans I'étude de la hanche du nouveau-né et du nour-
risson. Plusieurs auteurs présentent des techniques variées, par
voie externe ou par voie antérieure, avec ou sans manceuvres
de stress (10-19). Il parait important de présenter d'abord la
coupe frontale externe, la plus utilisée. Quelle que soit la tech-
nique choisie, I'utilisation d'une barrette de 5 a 10 MHz est indis-
pensable pour obtenir des images de qualité.

4.1. La coupe frontale externe

4.1.1. Technique et aspect normal

Décrite par Graf, la coupe frontale externe passe par le centre
de la cavité cotyloidienne (2). L'enfant peut étre couché sur le
dos ou mieux en décubitus latéral, coincé entre des coussins,
cuisses légerement fléchies. Trois éléments sont indispensables
pour déterminer le plan de coupe correct ;

— la visualisation du point iliaque inféro-interne, trés échogéne,
— I'alignement rectiligne du bord externe de l'aile iliaque,

— la bonne visibilité du labrum ou fibrocartilage hyperéchogéne ve-
nant prolonger en dehors le toit cartilagineux hypo-échogene
(fig. 1).

Le plan de coupe de référence (2, 20) doit retrouver ces trois
éléments, un plan trop postérieur creuse le bord externe de I'aile
iliaque, renforcant artificiellement le rebord osseux externe du
toit du cotyle alors qu’un plan trop antérieur rend fuyant la limite
externe de l'aile iliaque et émousse le rebord cotyloide externe
2, 21).

La téte fémorale apparait parfaitement ronde, d'échostructure
globalement hypo-échogene, avec des échos radiés correspon-
dant aux vaisseaux épiphysaires. Son diamétre est voisin de 13

Tableau Il : Examen clinique.
Table II: Clinical findings.

A la maternité

— recherche de |'instabilité : signe du piston et manceuvre du ressaut

Aux examens du 1", 2%, 3° mois

— limitation d'abduction de la hanche
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Fig. 1: Schéma de la coupe frontale externe selon Graf (2).

1: Bord externe de I'aile iliaque rectiligne ; 2 : Point iliaque inférieur ; 3 : Labrum ou
fibrocartilage ; 4: Toit cartilagineux hyalin; 5: Téte fémorale; 6: Front osseux
métaphysaire ; 7 : Grand trochanter.

Fig. 1: Diagram of coronal US image.
1: Lateral margin of iliac bone; 2: Inferior tip of iliac bone; 3: Labrum; 4: Cartilaginous
acetabular roof; 5: Femoral head; 6: Metaphysis; 7: Greater trochanter.

Fig. 2: Echographie — coupe frontale externe normale a I'age de sept semaines.
Le point d'ossification fémoral apparait au centre du noyau cartilagineux de la téte
sous la forme d’'un amas hyper-échogene

Fig. 2: US — coronal image: normal findings at 7 weeks.
The echogenic ossification center of the femoral head is at the center of the femoral
head

Fig. 3 : Echographie — mauvais plans de coupes.

a: Plan de coupe trop antérieur : le bord externe de I'aile iliaque, oblique, se rapproche de la sonde dans sa partie supérieure, arrondissant le rebord cotyloidien externe
b : Plan de coupe trop postérieur: le bord externe de I'aile iliaque se creuse, faisant saillir le rebord cotyloidien externe

Fig. 3: US — improper imaging planes.

a: The imaging plane is too anterior: the lateral iliac bone margin is oblique in orientation and its upper end is close to the transducer causing the lateral acetabular margin to have

a rounded appearance)

b: The imaging plane is too posterior: the lateral iliac bone margin is not straight causing the lateral acetabular margin to bulge out

a 14 mm chez le nouveau-né a terme. L'apparition a I'échogra-
phie du point osseux épiphysaire précede son apparition radio-
logique d’environ 15 jours a 3 semaines.

La téte est en continuité avec le grand trochanter et la future

zone cervicale limitée en bas par une ligne courbe, fortement
échogeéne constituant le front d’ossification métaphysaire.
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Fig. 4 : Echographie — coupe frontale externe normale de type I. Il s'agit de deux filles agées de six semaines.
a : Modelage osseux bon avec toit creusé, encorbellement osseux angulaire, toit cartilagineux recouvrant avec pointe du labrum orientée en bas et en dehors
b : Modelage osseux bon avec visibilité discontinue du toit, encorbellement osseux Iégérement arrondi, toit cartilagineux normal

Fig. 4: US — normal coronal images — Type | — from two girls aged 6 weeks.
a: Adequate acetabular shape with labral margin directed inferiorly and laterally
b: Adequate acetabular shape, normal cartilaginous roof

Le toit osseux du cotyle est creusé, il apparait sous forme d’'une
ligne courbe fortement échogene, surplombant la téte, paralléle a
la sphéricité de celle-ci. Il se raccorde de facon angulaire avec le
bord externe de I'aile iliaque, rectiligne. Sa partie basse correspond
a la partie inférieure de I'ilion et apparait sous forme d'une image
trés échogéne. Plus bas un amas d'échos convexe en dehors maté-
rialise I'image du noyau pubien ou du noyau iliaque. Au fond du
cotyle sont mis en évidence le ligament rond et le pulvinar (struc-
tures graisseuses) sous I'aspect de structures échogénes.

Le toit cartilagineux ou limbus est formé de deux composants :
le cartilage du toit, hyalin trés hypo-échogéne et le labrum, fibro-
cartilagineux trés échogéne, de forme triangulaire, oblique en
bas et en dehors.

Tableau Il : Classification des aspects morphologiques de la hanche (fig. 2 a 8).
Table IlI: Classification of the different morphologic features of the hip.

Modelage Encorbellement . L
Type Toit cartilagineux
osseux osseux
| Bon angulaire ou émoussé  recouvrant
Il(a,b)*  Suffisant arrondi recouvrant, large

lle Insuffisant arrondi horizontalisé

. BVEersé, repoussé vers
1 Mauvais rond devenant plat P

le haut

. repoussé en dedans et

v Mauvais plat P

en bas

* Le type Il comporte deux sous-groupes en fonction de |'age : Ila si I'enfant a
moins de trois mois, IIb s'il a plus de trois mois.

4.1.2. L'analyse morphologique

L'analyse proposée par Graf (2) est essentiellement morphologi-
que. Les éléments d'intérét sur la coupe de référence sont :
—le modelage osseux du toit, il peut étre bon et bien creusé, suf-
fisant, insuffisant ou mauvais (plat),

— la morphologie du rebord osseux externe, appelé « encorbelle-
ment osseux », équivalent au talus radiologique, peut étre angu-
laire et normal, émoussé, arrondi ou plat,

— I'aspect du toit cartilagineux et la position du labrum. L'aspect est
normal quand la pointe du labrum est orientée vers le bas, recou-
vrant bien la téte, il peut étre recouvrant mais avec élargissement
de la partie faiblement échogéne, il peut étre éversé repoussé vers
le haut avec labrum horizontalisé ou écrasé en dedans.

Chacun de ces éléments doit étre analysé et défini séparé-
ment. La synthése permet de classer I'aspect en fonction des
types définis par Graf (tableau Ill) (2).

La classification initiale de Graf comporte d’'autres nuances
non rapportées dans cette classification simplifiée (fig. 9) (2).

4.1.3. L'analyse angulaire suivant Graf

Graf a ajouté a cette analyse morphologique la mesure de deux
angles permettant de controler la cohérence de la description
morphologique (fig. 10) (2) :

—I'angle alpha qui évalue la qualité du toit osseux. Il est tracé a
partir de la ligne de base, représentée par le bord externe de I'aile
iliague et de la ligne du toit tracée entre le point iliaque inférieur
et le point d'inflexion entre la concavité du toit et I'encorbelle-
ment osseux. Il doit normalement étre supérieur ou égal a 60°,
—I'angle béta qui évalue la couverture cartilagineuse. Il est tracé
entre la ligne de base et la ligne joignant le centre du labrum au
point d'inflexion. Il doit étre inférieur a 55°.
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Fig. 5 : Echographie — coupe frontale externe de type Il. Il sagit de deux filles agées de quatre semaines.

a : Modelage osseux suffisant, encorbellement osseux arrondi

b : Modelage osseux insuffisant, encorbellement osseux arrondi, presque plat

Dans les deux cas le toit cartilagineux hyalin est élargi mais bien recouvrant avec pointe du labrum orientée vers le bas. Il s"agit donc de deux types lla car les enfants ont moins
de trois mois

Fig. 5: US — lateral coronal images Type Il. Two 4 week old girls.

a: Adequate acetabular shape

b: Nearly flat acetabulum

The cartilaginous roof is widened in both cases but coverage remains adequate with inferiorly directed labrum

!

Fig. 6 : Echographie — coupe frontale externe de type llc.
Fille agée de deux semaines : le modelage osseux est insuffisant, I'encorbellement osseux est encore légerement arrondi, le toit cartilagineux est élargi avec labrum horizontalisé.
Cet élément essentiel témoigne de I'ascension de la téte

Fig. 6: US - lateral coronal image Type llc.
2 week old girl: slightly rounded acetabulum, widened cartilaginous roof and horizontal labrum

Fig. 7 : Echographie — coupe frontale externe de type Ill.
Fille 4gée de trois semaines : le modelage osseux est mauvais, I'encorbellement osseux plat, Ie toit cartilagineux est repoussé avec labrum oriente éversé, orienté vers le haut,
témoignant de I'excentration vers le haut de la téte

Fig. 7: US — lateral coronal image Type |Il.

3 week old girl: flat acetabulum and labrum pointing superiorly

Fig.8: Echographie — coupe frontale externe de type IV.

Gargon 4gé de quatre mois : la téte fémorale est en position haute, le cotyle n'est pas visible

Fig. 8: US — lateral coronal image Type IV.
4 month old boy: the femoral head is high and the acetabulum is not visible
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Fig.9: Echographie — coupe frontale externe de type D.

Fille agée de deux semaines : le modelage osseux est mauvais, |'encorbellement os-
seux plat, le toit cartilagineux est repoussé avec labrum encore horizontal. Cet aspect
intermédiaire entre le type llc et le type Il a été classé en type D par Graf

Fig. 9: US — lateral coronal image Type D.
3 week old girl: flat acetabulum and horizontal labrum. Intermediate appearance
between Types llc and Ill, reclassified as Type D by Graf

La mesure de ces angles peut servir a vérifier la cohérence de
I'analyse effectuée a partir de la morphologie, elle parait surtout
intéressante pour suivre I’évolution d’'un méme patient. Il est en
pratique difficile de repérer le point d’inflexion ce qui rend ces
mesures difficiles, des comparaisons inter-opérateur ont montré
I'imprécision de ses mesures (19, 22), comme cela avait déja été
montré pour I'angle acétabulaire dans la radiographie du bassin.

4.2. Mesure de I'épaisseur du fond du cotyle (FC)

Un autre type de mesure est proposé (12) : I'épaisseur du fond
du cotyle, a partir d'une coupe frontale externe voisine de la
coupe proposée par Graf, mais la hanche est fléchie en adduc-
tion, en position de « stress », I'axe de la sonde légérement obli-
que vers l'avant.

Les criteres de qualité sont voisins :
—bonne visibilité du labrum et de la téte fémorale,
— aile iliaque horizontale,
— toit osseux du cotyle dans sa plus grande profondeur,

[A\f-/'&
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— bonne visibilité du noyau pubien.

L'interprétation de cette coupe est basée sur une mesure, celle
de I'épaisseur du fond cotyloidien, témoin du centrage normal
du noyau épiphysaire fémoral supérieur : elle est effectuée entre
le bord interne de I'épiphyse et le noyau pubien (fig. 17).

L'épaisseur moyenne normale est toujours inférieure ou égale
a 4,5 mm jusqu’a I'age de trois mois (fig. 12). L'écart entre les
épaisseurs du FC de chaque hanche est évalué a 0,4 +0,3 mm
chez les sujets témoins, tous ages confondus. Cette mesure
apparait simple, fiable. Elle ne varie pas au cours des trois pre-
miers mois de vie.

Tout écart supérieur ou égal a 1,5 mm traduit une anomalie
de centrage de la téte fémorale. Une bonne formation et une
grande habitude sont nécessaires pour étre capable d'évaluer de
facon fiable et répétitive un tel écart.

Hanche normale FC : 4,5 mm
Hanche anormale A > 1,5 mm

En cas de luxation congénitale ou de bassin asymétrique, la
mesure bilatérale de I'épaisseur de fond du cotyle devient asy-
métrique, augmentée du c6té de la hanche anormale (fig. 13
a15).

4.3. Mesure de la couverture osseuse

La couverture osseuse peut étre mesurée sur la coupe frontale
externe (16). Elle évalue le pourcentage de couverture épiphy-
saire partir de I'horizontale passant par I'aile iliaque et du dia-
métre de |'épiphyse. Elle apparalt donc comme un rapport d/D
(fig. 16).

Cette mesure présente I'inconvénient de varier en fonction de
I'age de I'enfant. Sa valeur normale est de 64 + 4,9 % a 1 mois
et de 73,5+ 4,9 % a trois mois.

Par ailleurs elle est soumise a une variabilité inter opérateurs,
car elle dépend du plan de coupe ; elle est pessimiste en cas de
coupe trop antérieure.

4.4. Etudes dynamiques

Trés rapidement de nombreux auteurs ont souhaité visualiser en
temps réel par échographie les mouvements anormaux percus
a I’examen clinique. Plusieurs techniques sont possibles dans les
différents plans de I'espace.

4.4.1. Plan frontal externe

Soit médian dans le plan de référence (fig. 17), soit paramédian
antérieur avec adduction flexion et légére rétropulsion des han-
ches (12), soit paramédian postérieur (13, 14). Dans ces plans,

Fig. 10: Schéma d'une échographie — coupe frontale externe, mesures angulaires de Graf.

a: Aspect normal de type I, I'angle alpha de couverture osseuse est a 68° et I'angle béta
de couverture cartilagineuse est a 54°

b : Aspect anormal, I'angle alpha est a 38° et I'angle béta a 96°, ce qui correspondrait a un
type Il alors que la morphologie est plutot en faveur d'un type D ! Il s'agit d'un schéma et
non d'un cas réel

Fig. 10: Diagram of US — lateral coronal image.

a: Normal Type | appearance, the alpha angle is 68° and the beta angle is 54°

b: Abnormal appearance with alpha angle at 38°, suggesting a Type lll appearance even
though morphology is more consistent with Type D
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Fig. 11 : Mesure de I'épaisseur du fond du cotyle sur une coupe frontale externe plus
antérieure.

1: Téte fémorale

2 : Labrum

3 : Toit osseux

4 : Noyau pubien

Fc : distance entre le bord interne de la téte et le noyau pubien, inférieure a 4,5 mm

Fig. 11: Measurement of acetabular roof on a more anterior coronal image.

1: Femoral head , )
2: Labrum Fig. 12 : Echographie de hanche normale.

3: Bony roof La mesure du fond cotyloidien est normale (3,6 mm)

4: Pubic center

Fc: distance below 4.5mm Fig. 12: Normal hip US.

Measurement of the acetabular roof at 3.6mm

Fig. 14 : Bassin asymétrique congénital.

Il existe une asymétrie d'épaisseur du fond du cotyle, normal a droite (4 mm) et anor-
mal a gauche (6,1 mm). Il est noté un aspect symétrique de la couverture osseuse qui
est normale et de I'encorbellement osseux (arrondi)

Fig. 14: Congenital pelvis asymmetry.

Fig. 13 : Bassin asymétrique congénital avec hypertonie clinique des adducteurs de Abnormal acetabular thickness on the left (6.1mm). However, bony coverage is normal

ce cOté.

La mesure du fond cotyloidien est augmentée (6,9 mm), alors que le pourcentage de
couverture osseuse est normal (CO 63 %). L'encorbellement osseux est arrondi et la
couverture cartilagineuse normale

Fig. 13: Congenital pelvis asymmetry with ipsilateral adductor hypertonia.
Measurement of the acetabular roof is increased (6.9mm) and bony coverage is nor-
mal (CO 63%). Cartilage coverage is normal
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Fig. 15: La mesure FC est trés augmentée a 8,2 mm, avec couverture osseuse dimi-
nuée (CO a 40 %) corrélée a I'analyse morphologique : insuffisance de modelage os-
seux, encorbellement trés arrondi et toit cartilagineux recouvrant.

Fig. 15: The FC measurement is increased at 8.2mm, with decreased bony coverage
(CO at 40%) correlated with anatomical evaluation.

I'écartement de la téte par rapport au fond du cotyle peut étre
évalué ainsi que son ascension. L'amplitude du déplacement est
difficile a préciser car la téte, glissant vers I'arriére sort du plan
de coupe.

4.4.2. Plan transverse

Par voie externe (14), la téte fémorale apparait entre les noyaux
pubiens et ischiatique ouverts en V, le déplacement latéral peut
étre visualisé. Par voie antérieure (23, 24) au niveau du pli ingui-
nal, la téte apparait en regard du bord iliague du cotyle, le dépla-
cement postérieur lors des épreuves dynamiques peut étre
visualisé. Cette abord correspond a la visualisation de la manceu-
vre d'Ortolani (fig. 18).

4.4.3. Plan sagittal oblique par voie antérieure (17)

Le déplacement vers le haut de la téte fémorale peut étre
apprécié : stable ou légerement laxe, elle reste dans la cavité
cotyloidienne, instable, elle vient au contact du toit ; subluxée
ou luxée, elle dépasse le toit du cotyle.

Toutes ces techniques permettent de visualiser le déplacement de
la téte lors des manceuvres de stress, mais la mesure objective et
fiable de I'importance de ce déplacement reste difficile (17). Il faut
donc choaisir la technique qui parait a chacun la plus facile a réaliser.

4.5. Date et résultats de I'échographie

4.5.1. Date
Signes cliniques néonatals (ressaut, piston, instabilité) : échogra-
phie précoce, de préférence en milieu spécialisé, en collabora-
tion avec |'orthopédiste qui prend en charge I'enfant.

Facteurs de risques sans signes d'instabilité : échographie
entre quatre et six semaines.

4.5.2. Résultats

Quelle que soit la méthode choisie en ce qui concerne I'analyse
morphologique et I'étude dynamique, I'interprétation doit abou-
tir a trois types de situation :

¢ |a hanche apparait comme normale, stable,

¢ |la hanche apparalt comme pathologique, luxée ou luxable
avec aspect dysplasique du cotyle,

¢ |a hanche est douteuse ou intermédiaire, la confrontation cli-
nique est dans ce cas essentielle.

Toute décision thérapeutique incombe au clinicien, il n'est pas
possible de terminer un compte-rendu d’'échographie par un
conseil thérapeutique. Proposer une surveillance de I'évolution
par imagerie ne doit se faire qu'aprés concertation avec le clini-
cien, car elle peut étre éventuellement démobilisatrice (25).
¢ Ne pas dire...

probable dysplasie de hanche : a recontroler dans un mois

probable dysplasie de hanche : a recontroler par la radiographie du quatrieme
mois

hanche « immature » a recontrdler dans 1 mois

¢ Proposer...

échographie de hanche pathologique a 1 mois :
un avis orthopédique spécialisé paraft utile en complément

RADIOGRAPHIE DU BASSIN DE FACE

1. Technique

Effectuée en décubitus, elle nécessite une bonne immobilisation
de face, cuisses paralléles. Les critéres classiques de qualité sont
les suivants : ailes iliagues et trous obturateurs symétriques,
superposition des bords supérieurs des noyaux ischiatiques et
pubiens, rachis médian et fémurs paralléles au rachis (fig. 19).
Cette exigence technique théorique ne doit pas faire oublier
I'objectif essentiel : I'analyse des toits des cotyles. Si leur visua-
lisation est bonne sur une incidence imparfaite, il n’est pas
recommandé de la refaire (fig. 20).

L'utilisation d'un protege gonade n’est possible que chez le
garcon, chez la fille il ne faut pas I'utiliser car cela n'est pas effi-
cace et masque le sacrum sans garantir la protection des ovaires.
La numérisation par amplificateur permet une réduction de l'irra-
diation et apporte une définition d'image suffisante dans le
cadre du dépistage de la LCH.

2. Résultats normaux
Les éléments a étudier sont morphologiques et géométriques.

2.1. Eléments morphologiques normaux

A la naissance la matrice cartilagineuse est trés importante, les
pressions ne s'appliquent pas sur le toit osseux qui apparait plat
et trés oblique. Le talus, correspondant au raccordement entre
la partie la plus externe du cotyle et le rebord de l'aile iliaque,
est peu marqué, arrondi. La réalisation d'un cliché en période
néonatale est non contributive dans cette pathologie.

Progressivement le toit osseux du cotyle se creuse, sa limite
inférieure dessine une courbe réguliere qui se densifie de facon
harmonieuse témoignant du bon centrage des pressions exer-
cées par la téte fémorale cartilagineuse. Le talus devient bien
saillant. C'est cette analyse morphologique qui est I'élément
essentiel de I'interprétation, elle devient fiable a partir du troi-
sieme mois.
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Fig. 16 : Mesure de la couverture osseuse sur la coupe frontale externe : le rapport d/
D est de 68, ce qui correspond a un aspect normal a I'age de 1 mois.

Fig. 16: Measurement of bony coverage: the d/D ratio is 68, within normal limits at
1 month of age.

2.2. Eléments géométriques normaux

La ligne de référence de tous les repéres ou mesures est la ligne
des cartilages en Y, horizontale tracée a partir du point le plus
bas des os iliaques au niveau du fond des cotyles.

La ligne de Putti, verticale tangente au bord interne de la
métaphyse fémorale supérieure, et perpendiculaire a la ligne de
base, coupe le cotyle dans sa moitié interne. Il s'agit d’un excel-

lent repére qui peut cependant étre mis en défaut si les fémurs
ne sont pas en bonne position (adduction ou abduction) ou chez
le nouveau-né.

Les noyaux fémoraux supérieurs lorsqu'ils sont apparus (entre
I'age de 4 a 6 mois) doivent se projeter en dessous de la ligne
de base et en dedans de la verticale abaissée a partir du point
le plus externe du toit du cotyle (quadrant inféro-interne de la
construction d'Ombredanne). Il faut rappeler que les noyaux
peuvent apparaitre de facon décalée dans le temps.

2.3. D’autres mesures sont classiques mais imprécises

L'angle acétabulaire est inférieur a 35° a la naissance, il diminue
de deux degrés par mois jusqu’a six mois, sa mesure est tres
imprécise, elle dépend directement de la qualité du cliché. Elle
n'a pas d'intérét en pratique.

Les repeéres d'Hilgenreiner permettent de mesurer la distance
entre la métaphyse fémorale supérieure et la ligne des cartilages
en Y d'une part et la distance entre la métaphyse fémorale supé-
rieure et le noyau ischiatique d’autre part. Ces mesures dépen-
dent beaucoup de la qualité du cliché, elles sont trés rarement
utilisées en pratique.

Il est recommandé de ne pas surcharger le film de construc-
tions et de mesures risquant de venir masquer I'image primitive.
Les repéres et mesures doivent étre faits sur un calque ou effa-
cées sur le film rendu.

3. Résultats anormaux

3.1. La luxation

Celle-ci se traduit par une excentration et une ascension de
I'extrémité supérieure du fémur, objectivées par la ligne de Putti
ou les quadrants d’Ombredanne (fig. 21).

Fig. 17 : Epreuve dynamique en coupe frontale externe. Gargon de six semaines présentant une instabilité clinique.
a : Coupe au repos — toutes les méthodes d'analyse sont concordantes : aspect morphologique de type Ill, élargissement du fond du cotyle, pourcentage insuffisant de couverture

de la téte

b : Coupe en poussée — la téte fémorale se déplace nettement en haut et en arriére puisque le fond du cotyle nest plus dans le plan de coupe

Fig. 17: Dynamic evaluation. 6 week old boy with clinical instability.
a: At rest: Type Il appearance
b: At stress: abnormal displacement of the femoral head relative to acetabulum
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Fig. 18 : Epreuve dynamique par voie antérieure transverse (dossiers du Dr Pracros-Defrenne).
a: A gauche, coupe au repos, la téte fémorale est en face du rebord iliaque ; a droite en épreuve dynamique, les rapports restent normaux
b : Enfant de six jours, ressaut clinique : a gauche au repos, aspect normal ; a droite lors de la manceuvre d'abduction, la téte n'est plus en rapport avec I'ilion, elle est sortie de

la cavité articulaire

Fig. 18: Dynamic evaluation.

a: On the left, the relation between acetabulum and femoral head are normal at rest and stress
b: 6 day old infant with abnormal clinical evaluation: normal appearance at rest on the left. On right, dislocation during stress

Fig. 19 : Bassin normal du quatrieme mois : les cotyles sont bien dessinés, creuses,
minéralisés, les extrémités supérieures des fémurs bien centrées.

Fig. 19: Normal pelvis at 4 months: both acetabuli are normal in appearance with ade-
quate position of the femurs.

3.2. La dysplasie du cotyle

Elle s'évalue par un défaut de modelage du fond du cotyle qui
est court, non creusé et trop oblique, avec un déport de la
charge minérale, centrée sur I’'empreinte trop externe du noyau
fémoral. Le talus peut étre émoussé, arrondi voire fuyant, tra-
duisant un défaut de croissance osseuse de la partie externe du
cotyle (fig. 17 et 18).

Fig. 20 : Bassin du quatriéme mois de tres mauvaise qualité : il est cependant possi-
ble de reconnaitre I'aspect normal des cotyles, il n‘est donc pas nécessaire de le re-
faire.

Fig. 20: Pelvis at 4 months: very poor quality radiograph. Both acetabuli nonetheless
appear normal and repeat radiograph is not needed.

PRISE EN CHARGE DE LA MALADIE LUXANTE
EN MILIEU SPECIALISE

Quatre situations principales sont rencontrées au cours des con-
sultations communes radio-orthopédiques (3, 26) :

1. il existe une instabilité de hanche néonatale ;

2. le diagnostic de LCH est porté vers I'age de 1 mois ;
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Fig. 21 : Bassin du quatriéme mois.
a : luxation bilatérale avec dysplasie cotyloidienne
b : sous traitement, amélioration au douziéme mois

Fig. 21: Pelvis at 4 months.
a: Bilateral dysplasia and dislocation
b: Improvement at 12 months after treatment

3. le diagnostic de LCH est porté tardivement a trois-quatre
mois ;
4. il existe un doute a I’échographie.

1. A la maternité

Le diagnostic de LCH est suspecté par la présence d’un ressaut,
d'un piston ou d’une limitation d'abduction. Ces trois critéres
cliniqgues motivent I"échographie précoce néonatale (le craque-
ment n'est pas une indication d'échographie précoce mais fait
conseiller I'échographie a I'dge de 1 mois). L'échographie con-
firme le diagnostic, quantifie le déplacement de la téte fémorale
et la qualité de la couverture osseuse. La décision thérapeutique
revient a l'orthopédiste pédiatre : abstention thérapeutique,
lange calin, coussin de Becker. L'évolution généralement favo-
rable et rapide est controlée par échographie mensuelle.

Cette consultation néonatale fait apparaitre deux situations
particulieres :
—un tiers des enfants adressés pour ressaut néonatal ont une
échographie de hanche normale. C'est rappeler la difficulté de
I'examen clinique néonatal. Ces enfants, non traités, sont revus
a titre systématique a I'age de 1 mois ;
—I"échographie précoce peut mettre en évidence une luxation
trés sévere a labrum inversé. Leur reconnaissance précoce con-
tre-indique toute mise en adduction abusive et permet d'infor-
mer la famille des difficultés thérapeutiques ultérieures.

2. Le diagnostic de LCH est porté
sur I'échographie réalisée entre 4 et 6 semaines
L'échographie précise la morphologie, orientation du labrum et
modelage osseux, et I'épaisseur du fond cotyloidien. La confron-
tation clinique et échographique permet de décider des moda-
lités thérapeutiques : coussin de Becker ou harnais de Pavlik.
Le recentrage progressif du noyau épiphysaire est évalué aux
cours des échographies mensuelles aprés mise en route du trai-
tement. La surveillance écho-clinique permet une bonne adap-
tation des durées de traitement : en moyenne 2 mois pour un
coussin de Becker, 3 mois pour un harnais de Pavlik.

L'utilisation du Doppler permet également de visualiser la vas-
cularisation de la téte fémorale. Il faut rappeler que le principal
pédicule vasculaire a cet age est constitué par I'artére circonflexe
postérieure. En cas de mise en abduction et rotation, il peut
entrer en conflit avec le rebord externe du cotyle, phénoméne
qui peut étre a l'origine d'une nécrose ischémique fémoral du
noyau supérieur (27).

3. Le diagnostic de LCH est porté

a l'age de 3 ou 4 mois

Le diagnostic de LCH est porté lors de la radiographie de dépis-
tage a 4 mois ou lors de la découverte d'une limitation d'abduc-
tion clinique. Certains enfants ont pu avoir une échographie
antérieure.

Deux raisons majeures a cet échec du dépistage :

—le défaut de technique échographique par un opérateur peu
entrainé qui génére un défaut d'analyse des critéres de qualité et
de mesure recommandés. Le choix d'une technique et la forma-
tion des radiologues s'imposent pour permettre un dépistage
efficace ;

—un retard de prise en charge entre le 1" et le 4 mois d( a des
recommandations erronées de la part du radiologue ou du prati-
cien.

La confrontation radio-écho peut étre intéressante pour mieux
évaluer la gravité de I'anomalie (fig. 22). Tout retard de traite-
ment entre le premier et le quatriéme mois est préjudiciable a
la bonne croissance ultérieure de la hanche. Le traitement ambu-
latoire possible au cours des premiers mois devient un traitement
orthopédique contraignant en milieu hospitalier aprés 4 mois :
traction, ténotomie des adducteurs, platre pelvi-pédieux,
attelles...).

4. |l existe un « doute échographique »

L'enfant est adressé a la consultation spécialisée avec le diagnos-
tic échographique d'un défaut de couverture osseuse et donc
de « dysplasie ». En fait, I'examen clinique est normal, le défaut
de couverture osseuse n'est pas retrouvé en milieu spécialisé si
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Fig. 22 : Bassin du quatrieme mois.
a : importante dysplasie gauche avec position plutt rassurante du fémur

b : I'échographie pratiquée au méme age confirme I'importante anomalie du modelage osseux mais montre une couverture cartilagineuse tout a fait correcte

Fig. 22: Pelvis at 4 months.
a: Significant dysplasia on left
b: US shows abnormal bony contours but adequate cartilaginous coverage

les critéres de qualité de la coupe de référence sont requis, I'ana-
lyse morphologique et la mesure du fond cotyloidien sont nor-
maux. Ces faux positifs de I'échographie peuvent induire des
abus thérapeutiques.

L'échographie retrouve une morphologie de type Il dans la
classification de Graf ou une anomalie d'épaisseur du FC moti-
vant la consultation. L'examen clinique met en évidence une
limitation d’abduction du méme c6té. L'échographie spécialisée
confirme la normalité de la couverture cartilagineuse, il peut
s’agir d'un simple retard de maturation ou d'un bassin asymé-
trique. Des manceuvres de détente des adducteurs sont prescri-
tes, une surveillance écho-clinique mensuelle préconisée. Une
radiographie de controle a 4 mois jugera du centrage correct du
noyau épiphysaire et du modelage osseux cotyloidien.

Ces consultations communes écho-orthopédiques font appa-
raftre qu’entre les conclusions échographiques et la décision thé-
rapeutique, I'examen clinique et I'age de I'enfant ont une place
prépondérante.

5. Les autres techniques d’imagerie

5.1. LATDM

Elle est en pratique trés peu utilisée, les coupes transversales
peuvent permettre d'évaluer la qualité du centrage dans une
immobilisation sous platre, quand il existe du matériel métallique
empéchant I'IRM.

5.2. L'IRM

Elle est une imagerie intéressante dans les /uxations irréductibles
pour analyser la cause de cette irréductibilité : inversion du
labrum, hypertrophie du pulvinar ou incarcération antérieure du
tendon du psoas (fig. 23).

Dans I'étude des dysplasies sans luxation, I''RM permet d'évaluer
la provision de toit cartilagineux et de mieux prévoir |'aspect mor-

phologique en fin d’ossification. Un bilan pourra étre réalisé vers 7
a 8 ans en cas de cotyle court ou mal modelé, permettant de recon-
naitre avant la fin de l'ossification les véritables cotyles courts et
dysplasiques des cotyles qui se normaliseront en fin de croissance.

5.3. L’arthrographie

Celle-ci est en général réalisée au bloc opératoire en premier
temps d'une intervention, elle permet de confirmer les éventuels
éléments d'irréductibilité et de choisir la meilleure position de
recentrage (fig. 24).

RECHERCHE D'UN EPANCHEMENT INTRA-ARTICULAIRE

1. Technique de recherche et aspect de I'épanchement

Un épanchement intra-articulaire doit étre recherché par des
coupes antérieures, dans I'axe du col fémoral, sur un enfant en
décubitus et de fagon comparative. L'utilisation d'une barrette
est la encore indispensable.

L'épanchement se situe en avant de la ligne hyperéchogéne
du col, il se prolonge vers le haut en avant de la zone du cartilage
de croissance et de I'hyperéchogénicité du noyau fémoral supé-
rieur. Le repli capsulaire antérieur peut étre trés bombé.

L'aspect de I'épanchement est variable, le plus souvent trans-
sonore ou faiblement échogene, il peut parfois étre d’échostruc-
ture plus élevée. La paroi capsulo-synoviale peut étre épaisse ou
fine. Il ne semble pas y avoir de rapport direct entre I'aspect en
échographie et la nature du liquide (fig. 25 et 26).

2. Ostéoarthrite de hanche

Localisation préférentielle des infections ostéo-articulaires avant
I'age de 1 an (60 %), elle est grave, bilatérale dans 10 % des
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Fig. 23 : Luxation de hanche gauche diagnostiquée a I'age de 18 mois.
L'IRM en T1 a I'age de deux ans et demi montre la luxation de la téte et |'épaississe-
ment de la graisse occupant le fond du cotyle

Fig. 23: Dislocation of left hip diagnosed at 18 months.
T1W MR image at age 2.5 years shows dislocation of the left femoral head and pro-
minent fat in the acetabulum

cas et multifocale dans 25 %, avec association élective hanche-
épaule ou hanche-genou. Les enfants hospitalisés dans des uni-
tés de soins intensifs sont trés exposés (staphylocoque
doré +++). Les signes cliniques sont discrets : mobilisation spon-
tanée et provoquée diminuée ou douloureuse.

Il faut soigneusement en plus de |'épanchement rechercher
un éventuel décollement périosté métaphyso-diaphysaire visible
avant la survenue d’anomalies sur le cliché radiologique.

La ponction articulaire est effectuée a la moindre suspicion du
diagnostic.

Fig. 24 : Luxation de hanche droite diagnostiquée a |'age de trois ans.
L'arthrographie permet de rechercher une position permettant un recentrage

Fig. 24: Dislocation of right hip diagnosed at age three.
Arthrogram is useful for presurgical planning

Fig. 25 : Boiterie chez un garcon de cing ans.

Echographie de hanche par voie antérieure montre & droite un aspect normal et & gau-
che un épanchement transsonore avec paroi épaisse. L'évolution permet de porter le
diagnostic de « rhume de hanche »

Fig. 25: 5 year old boy with limp.
Normal US on right. Anechoic effusion on left with thick synovium

Plus tardivement, les signes apparaitront sur le cliché du bassin

L'excentration fémorale (ligne de Putti) avec aspect normal du
cotyle, est le signe radiologique précoce, témoin de |'épanche-
ment intra-articulaire.

Si le diagnostic est plus tardif, des signes plus nets vont
apparaitre :
— défaut de minéralisation,
— géodes ou appositions périostées sur le col fémoral.

Ces signes tardifs traduisent des lésions déja importantes de
I'os et de la maquette cartilagineuse.

3. Boiterie

Syndrome fréquent chez un enfant entre I'dge de 2 et 10 ans
avec un pic vers |'age de 4 ans, la boiterie peut étre le signe

Fig. 26 : Boiterie gauche.
L'écographie est normale a droite et montre un épanchement net a gauche avec as-
pect échogéne du liquide. Il s'agit d'un rhume de hanche

Fig. 26: Left sided limp.
Normal US on right. Echogenic effusion on left
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