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l. Introduction

La ventriculomégalie (VMG) est un des principaux signes d’appel cérébraux feetaux. Sa
prévalence est d’environ 1 pour 1000 naissances vivantes [1]. La Haute Autorité de
Santé (HAS) a proposé des Recommandations pour la prise en charge des couples
concernés en 2004 [2].

La VMG cérébrale anténatale est définie par une dilatation des ventricules cérébraux
latéraux supérieure a 10mm. Entre 10 et 12mm, elle est dite de forme mineure, voire
une variante de la normale. Au dela de 12mm et jusqu’a 15mm on parle de forme
modérée, au dela de 15mm on parle de forme sévere [3].

La VMG peut étre uni- ou bilatérale, symétrique ou non, isolée ou associée a d’autres
anomalies dépistées a I'imagerie ou par le bilan étiologique. Les étiologies des VMG sont
variées :

- malformations du systeme nerveux central: défaut de fermeture du tube neural,
anomalies de la fosse postérieure, les anomalies de la ligne médiane telle que 1'agénésie
du corps calleux, les anomalies des hémispheres telles que les anomalies de la gyration

- phénomenes clastiques par ischémie : schizencéphalie ou porencéphalie

- hémorragie intra-ventriculaire et sous-épendymaire

- infection : principalement toxoplasmose ou CMV

- processus expansifs

- syndromes malformatifs

- maladies génétiques : anomalies chromosomiques tres diverses [2].

La HAS insiste sur le role déterminant aupres des parents de 'échographiste qui dépiste
et annonce la VMG. Il doit les informer quant a la démarche a suivre pour préciser le
diagnostic et le pronostic et s’assurer de la mise en place du suivi. Une échographie
morphologique complete de dépistage puis de diagnostic doit étre réalisée. Ensuite, des
tests maternels sont préconisés selon le contexte : hémostase, virologie, parasitologie.
Enfin, le prélevement de tissus feetaux pour un caryotype et un bilan infectieux doit étre
discuté avec les parents. Eventuellement d’autres examens d’imagerie fcetale et
parentale sont préconisés en fonction du contexte.

La réalisation d'une consultation auprées d’'un neuropédiatre est recommandée dans tous
les cas. La réalisation d'une IRM cérébrale foetale au 3¢me trimestre est préconisée pour
les VMG supérieures a 12mm afin de rechercher des malformations cérébrales
associées, en cas de doute sur I'étiologie ou en cas d’évolutivité. L'intérét de 'RM dans
le diagnostic d’'une VMG varie selon les caractéristiques initiales de la VMG et selon les
auteurs, dont certains ne lui trouvent pas de supériorité par rapport a I'’échographie [4].

En cas d’Interruption Médicale de Grossesse (IMG), la reéalisation d'un examen
feetopathologique est vivement recommandée. Elle ne permet pas de confirmer la
ventriculomégalie dans la moitié des cas a cause de déplacements de fluides apres la
mort feetale et avant toute procédure foetopathologique [5], mais elle permet de
compléter les données de l'imagerie ante-natale a condition d’une fixation cérébrale
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adéquate [6]. L'HAS ne retient pas terme de diagnostic comme critére pronostique.
Cependant, certains auteurs défendent I'idée qu’'une malformation sévere serait dépistée
plus tot [7].

La normalité des investigations recommandées par ’'HAS (échographie par un référent,
sérologies, caryotype et virologie dans le liquide amniotique, IRM) ne permet pas pour
autant de rassurer les parents sur le développement psychomoteur ultérieur de I’enfant

[8]-

L’objectif principal de ce travail a été de déterminer si les recommandations de I'HAS
étaient respectées. Notre hypothese est que 10 ans apres la publication de ces
recommandations, un réajustement serait possible.

Les objectifs secondaires ont été :

- de relever les particularités de chaque centre. Nous n’avions pas d’argument en
faveur d'une éventuelle hétérogénéité des pratiques sur ce sujet en France.

- d’évaluer 'apport de I'IRM par rapport a I'échographie. Notre hypothese était
que I'IRM était plus performante que I'’échographie pour dépister les anomalies
associées.

- d’évaluer le pronostic d'une VMG en fonction de son terme de diagnostic. Notre
hypothese était qu'une VMG précoce serait de pronostic moins favorable.

Pour cela, un recueil observationnel bicentrique de la prise en charge des VMG sur 8 ans
par les Centres Pluridisciplinaires de Diagnostic Pré-Natal (CPDPN) de Nancy et Cochin-
Saint Vincent de Paul a été réalisé.
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Il. Matériels et Méthodes

A. Type d’étude

Cette étude était observationnelle rétrospective bicentrique sur 8 ans. Les informations
ont été recueillies a partir des dossiers médicaux des patientes suivies pour VMG feetale
au CPDPN de Cochin-Saint Vincent de Paul (Port-Royal) et Nancy entre le 1¢r Janvier
2005 et le 31 Décembre 2012. Apres le recueil des informations, les dossiers ont été
rendus anonymes pour le traitement des données.

B. Sélection des dossiers

A Nancy, la recherche a été faite a partir des programmes des réunions de CPDPN ou ont
été listés les dossiers discutés.

A Cochin-Saint Vincent de Paul, les dossiers ont été sélectionnés a partir de la base de
données informatique des comptes-rendus d’échographie du service d’'imagerie rattaché
au CPDPN.

Les mots-clés permettant la sélection des dossiers ont été :

- ventriculomégalie

- dilatation ventriculaire

- hydrocéphalie

- hydranencéphalie

- spina bifida ou anomalie de fermeture du tube neural ou myéloméningocele

- agénésie du corps calleux

- porencéphalie

- anévrysme de la veine de Galien

- hémorragie intra-ventriculaire

Les criteres d’exclusion ont été les suivants :

- absence de VMG,

- pas de mesure précisée des ventricules latéraux,

- date de diagnostic avant le 1¢" Janvier 2005 ou apres le 31 Décembre 2012,
- diagnostic posé avant 18 semaines d’aménorrhée (SA).

Une période de 8 ans a été choisie pour recruter suffisamment de cas tout en maintenant
une certaine homogénéité des pratiques.

Le terme limite de 18 SA a été choisi pour 2 raisons : la premiere est qu’avant ce terme le
manteau cérébral est trop fin pour pouvoir parler de VMG et la deuxiéme est que les
VMG diagnostiquées précocement sont majoritairement des malformations de pronostic
péjoratif, ce qui diminue I’enjeu de la démarche diagnostique.

L’étude a été bicentrique afin de mettre en évidence les particularités de chaque centre
et d’avoir un apergu plus représentatif du respect des recommandations de I'HAS par les
CPDPN.
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C. Données recueillies

Les données recueillies pour chaque dossier ont concerné :
e laVMG:
o date au moment du diagnostic constaté par un échographiste référent

o terme du diagnostic. La datation de la grossesse a été définie selon une
échographie précoce, avec correction du terme théorique (date des
dernieres regles) en cas d’intervalle entre le terme théorique et le terme
échographique supérieur a 5 jours. Trois périodes de diagnostic ont été
arbitrairement définies: de 18SA a 23SA et 6jours, de 24SA a 29SA et
6jours et de 30SA au terme de la grossesse.

o typesde VMG :

- mesure permettant de différencier les formes mineures (10-12mm),
modérées (12,1-15mm) et séveres (plus de 15mm) [2]. La mesure de la largeur
du carrefour a été faite sur un plan axial passant par les cornes frontales, le
cavum du septum lucidum et latrium, perpendiculairement a la paroi
ventriculaire, tangentiellement au plexus choroide avant 2009 et au niveau du
sillon pariéto-occipital interne apres 2009. Un score de qualité de la coupe et de
la mesure a été proposé par Guibaud [9], permettant une standardisation de la
méthode de mesure (Figure 1). Les mesures échographiques ont été rendues en
millimetres car l'utilisation de 10¢ de millimetre a été considéré comme un non-
sens biophysique a cause des limites de la résolution axiale inhérentes a la
longueur d’onde [10].

- uni- ou bilatérale

- isolées (définie par absence de malformation associée a I'’échographie au
moment du diagnostic) ou associée

- malformations associées, neurologiques ou extra-neurologiques

- gravité : une VMG dite grave a été définie comme pouvant relever d’'une
IMG en cas de demande parentale, ou associée a une interruption de grossesse
spontanée, ou associée a un déces infantile en cas d’information supplémentaire
sur I'évolution du nouveau-né.

* lapatiente:
o antécédents familiaux
age
consanguinité dans le couple
diabete maternel
prise de toxiques ou de médicaments
déroulement de la grossesse

o O O O O

* prise en charge du couple, investigations réalisées :
o échographies répétées ou non
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bilan infectieux. Il comprend la sérologie de la toxoplasmose. La sérologie
du CMV voire le parvovirus B19 ont parfois été mentionnées mais avec
une réserve sur l'exhaustivité de ces données. La recherche de CMV et de

O

toxoplasmose par PCR dans le liquide amniotique a été précisée.

O

caryotype. Il a été réalisé sur un prélevement effectué soit dans I'’enquéte
étiologique de la VMG (par amniocentese), soit au cours du geste foeticide
(par ponction de sang feetal principalement) en cas d’anomalies
échographiques majeures conduisant a I'IMG indépendamment du
résultat du caryotype.

consultation auprés d’'un neuropédiatre

IRM cérébrale feetale. Elles ont été recherchées dans la base de données

informatique du service de radiologie ou les patientes ont été

o O

exclusivement adressées ou dans leur dossier médical papier.

* l'issue de la grossesse :

o IMG ou poursuite de la grossesse

o poids de naissance et périmetre céphalique. Ils ont été rendus en
percentiles selon les courbes Audipog spécifiques au sexe feetal. Ils ont été
considérés comme normaux entre le 3¢me et le 97¢me percentile.

o Apgar a 1 et 5 minutes, évolution ultérieure de l'enfant si elle était
renseignée dans le dossier de la patiente.

o examen feetopathologique. Les comptes-rendus ont été recherchés dans la
base des données des services de foetopathologie et neuropathologie
auxquels les feetus morts-nés ont été adressés en cas d’'IMG réalisée par
I’équipe du CPDPN.

N

Figure 1: Image avec les 148Y,g—_{)1‘10.24

éléments  anatomiques et
techniques requis selon les
criteres de L.Guibaud. Plan
axial strict passant par le
cavum du septum pellucidum
en avant et la citerne ambiante
en forme de V en arriere,
mesure de l'atrium en regard
du sillon  pariéto-occipital
interne,  perpendiculairement
aux bords du ventricule,
callipers «on to on» zoom

suffisant. (9)

En cas de dossier non classé, le recueil des données a été réalisé a partir des fiches de
CPDPN sur lesquelles ont été retranscrits les comptes-rendus d'imagerie, le résultat du
caryotype s’il est réalisé et parfois les sérologies.
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Les données manquant apres la consultation des dossiers et des fiches ont été
recherchées aupres du médecin ayant adressé la patiente concernée, par courrier postal.

Les données recueillies ont été analysées selon les questions suivantes :

- quelle a été la répartition des types de VMG ? Quelles ont été les malformations
associées pour les VMG unilatérales et celles bilatérales, et quelle a été leur gravité?

- dans combien de cas ont été réalisés chacun des examens recommandés par I'HAS
(interrogatoire des patientes, répétition de I'’échographie, sérologies, caryotype, IRM,
consultation aupres d’'un neuropédiatre, examen feetopathologique en cas d’interruption
de grossesse), dans quelle proportion ont-ils été anormaux ? Les chiffres rapportés ont
concerné toutes les patientes, puis séparément celles de Nancy et de Cochin-Port-Royal.
- est-ce que I'IRM a modifié la prise en charge par rapport a I'’échographie, quel a été
I'apport de '’examen feetopathologique par rapport a 'imagerie antepartum ?

- quelle a été la gravité des VMG en fonction du terme de diagnostic ?
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lll. Résultats

A. Inclusion des dossiers

A Nancy, 247 dossiers ont été initialement sélectionnés d’apres les mots-clés cités ci-
dessus, dans la période donnée et avec un terme de présentation au CPDPN supérieur a
18SA. 1l est resté 191 dossiers apres exclusion de 56 dossiers: 23 pour absence de
ventriculomégalie, 25 pour absence de mesure précisée des ventricules latéraux, 2 pour
une date de diagnostic en dehors de la période d’inclusion, 6 pour un terme de
diagnostic avant 18SA.

A Cochin-Saint Vincent de Paul, 170 dossiers ont été initialement sélectionnés. Il est
resté 128 dossiers apreés exclusion de 42 dossiers: 19 pour absence de
ventriculomégalie, 8 pour absence de mesure précisée des ventricules latéraux, 8 pour
date de diagnostic en dehors de la période d’inclusion et 7 pour diagnostic avant 18SA.
Au total, 313 dossiers ont été inclus (Figure 2).

417 dossiers
sélesctionnés
42 exclus
pour absence de mesure
pour absence de VMG des ventricules latéraux
pour date de diagnostic pour terme de
<2005 ou >2012 diagnostic<18SA
319 dossiers inclus
191 dossiers de Nancy

128 dossiers de PR-SVP

Figure 2 : Description de l'inclusion des dossiers a partir des dossiers sélectionnés : Flow
Chart
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B. Les VMG

1. Terme de diagnostic

Le terme moyen du diagnostic était de 26,3SA. Ce chiffre était le méme pour les VMG
supérieures ou inférieures a 15mm.

2. Grossesses gémellaires

Vingt foetus appartenaient a une grossesse multiple: 13 BCBA (bichoriales
biamniotiques), 5 MCMA (monochoriales biamniotiques), 1 trichoriale triamniotique et
une quadruple réduite a une BCBA.

3. Types de VMG

Sur les 319 cas de VMG, 89 étaient unilatérales et 230 bilatérales. Lors du diagnostic, 84
(26%) VMG étaient isolées et 235 (74%) étaient associées a une malformation
neurologique ou extra-neurologique (Tableau 1). La répartition des VMG selon leur
sévérité a été décrite en figure 3.
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Figure 3 : Répartition des VMG selon leur sévérité
et leur caractere associé ou isolé

Tableau 1: Répartition des ventriculomégalies selon leur type et
leur centre de provenance, nombre de cas (% de cas du centre

d'origine)

Ventriculomégalies Isolées Associées

Mineures total 58 95
Nancy 24 (12,5%) 52 (27,2%)
Cochin-Port Royal 34 (26,5%) 43 (33,5%)

Modérées total 15 66
Nancy 12 (6,2%) 45 (23,5%)
Cochin-Port Royal 3 (2,3%) 21 (16,4%)

Séveres total 11 74
Nancy 10 (5,2%) 48 (25,1%)
Cochin-Port Royal 3 (2,3%) 26 (20,3%)
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Les malformations associées ont été analysées selon que la VMG était uni- ou bilatérale.
Elles ont été décrites dans les tableaux 2a, 2b, 2c pour les VMG unilatérales et 2d, 2e, 2f
pour les VMG bilatérales.

2a.
Dignostic principal (P+N) Nombre Etiologie Type de VMG lors diagnostic IMG
total=38 27min, 9mod, 2sev tot=15, soit39%
«» anomalie de la fosse postérieure 6 1T18 4min, 1mod, 1sev 4
g,’ anomalie ou agénésie corps calleux 5 4min, 1sev 2 (+1PdV)
:—: hémorragie intra-ventriculaire 5 4min, 1mod 2 (+2PdV)
9O anomalie de la substance blanche 5 2 CMV 4min, 1mod 4
g anomalie paroi ventriculaire 2 1min, 1Imod 0
é’ anomalie fermeture tube neural 1 1min 1
dilatation 3e ventricule 1 1mod
« piedsvarus 2 2min 0
% cardiopathie 2 1T18 1min, 1Imod 1
g pyélectasie 2 1min, 1mod 0
% macrosomie 2 2min 0
5 syndactylie 1 Sd d'Apert mod 1
2 kyste pelvien 1 min 0
é hyperéchogénicité intestinale 1 min 0
% hydramnios 1 min 1Pdv
™ Rrau 1 mod 0
2b.
Dignostic principal (N) Nombre Etiologie Type de VMG lors diagnostic IMG
total=11 4min, 6mod, 1sev tot=>5, soit 45%
anomalie de la fosse postérieure 3 1min, 1mod, 1sev 3
5 anomalie ou agénésie corps calleux 1 1min 1
5 anomalie fermeture tube neural 1 1min 1
é’ dilatation 3e ventricule 1 1mod 0
hémorragie intra-ventriculaire 1 1mod 1PdV
anomalie paroi ventriculaire 1 1mod 0
O pieds varus 1 1min 0
é RCIU 1 1mod 0
W pyélectasie 1 1mod 0
2c.
Dignostic principal (P) Nombre Etiologie Type de VMG lors diagnostic IMG
total=27 23min, 3mod, 1sev tot=10, soit 37%
anomalie de la substance blanche 5 2 CMV 4min, 1mod 4
© hémorragie intra-ventriculaire 4 4min 2 (+1PdV)
g anomalie ou agénésie corps calleux 4 3min, 1sev 1 (+1PdV)
Z anomalie de la fosse postérieure 3 1718 3min 1
anomalie paroi ventriculaire 1 1min 0
cardiopathie 2 1T18 1min, 1Imod 1
& macrosomie 2 2min 0
<] . . X
3 Eyelectaﬂ.e 1 1n'1m 0
< yste pelvien 1 min 0
© hyperéchogénicité intestinale 1 min 0
E syndactylie 1 Sd d'Apert mod 1
hydramnios 1 min 1PdVv
pieds varus 1 min 0

Tableaux 2a, b, c: Malformations associées aux VMG unilatérales sur I'ensemble des cas
(1a), sur les cas de Nancy (1b), sur les cas de Cochin (Ic). tot: total, min : mineure, mod :
modérée, sev: sévere, PdV: perdu de vue, neuro: neurologiques, e-neuro: extra-

neurologiques.
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2d.

Neurologiques

Extra-neurologiques

2Ze.

Neurologiques

E-neurologiques

Dignostic principal (N+P) Nombre Etiologie Type de VMG lors diagnostic IMG
total=197 69min, 56mod, 72sev 142 IMG, 6 déceés périnataux

soit 75% de VMG graves

anomalies du corps calleux 50 duplication bras long chrom6 20min, 21mod, 9sev 36, IMFIU, 1 déces a J21 (+3PdV)

anomalie de fermeture du tube neural 54 46XX, inv(9)(p11g13), 1 T18 15min, 21mod, 18sev 47 (+4PdV)

anomalie de la ligne médiane 18 1T13, 46XX add(11), 1 T21 7min, 4mod, 7sev 12, 1IMFIU (+1PdV)

anomalie de la fosse postérieure 16 69XXX 6min, 2mod, 8sev 10, 1IMFIU, 1déces a J2

anomalie de la substance blanche 10 2min, 1mod,7sev 9 (+1PdV)

anomalie des parois ventriculaires 6 2min, 2mod, 2sev 3 (+1PdV)

dilatation tri-ventriculaire 9 1min, Imod, 7sev 8, 1déces a H2

hémorragie intra-ventriculaire 7 1 allo-immunisation HPA 1min, 1mod, 5sev 5)

kystes des plexus choroides 1 Imin 0

retard de giration, lissencéphalie 10 3min, 1mod, 6sev 7 (+3PdV)

RCIU 5 2MCBA, 1T18 3min, 1mod, 1sev 1, IMFIU

gréle hyperéchogene 2 2min 2PdVv

cedéme pré-frontal 2 1min, 1mod 1

hydramnios 1 1min 0

chevauchement des doigts 1 1sev 1

hypertrophie ventricule droit 1 1721 1min 1

dysmorphie faciale 1 46XY,add(8)(p23) 1min 1

AOU 1 1min 0

épanchement péricardique 1 1sev 0

tératome sacro-coccygien 1 1min déces a J34

Dignostic principal (N) Nombre Etiologie Type de VMG lors diagnostic IMG

total=134 48min, 39mod, 47sev 96 IMG, 3 décés périnataux

soit 74% de VMG graves

anomalie de fermeture du tube neural 43 1718 13min, 14mod, 16sev 37 (+3PdV)

anomalies du corps calleux 34 15min, 15mod, 4sev 23, 1IMFIU, 1 déces J21 (+2PdV)

anomalie de la ligne médiane 10 46XX add(11), 1 T21 S5min, 3mod, 2sev 7 (+1PdV)

retard de giration, lissencéphalie 9 2min, 1mod, 6sev 6 (+3PdV)

anomalie de la fosse postérieure 9 69XXX 4min, 2mod, 3sev 4, 1déces a J2

dilatation tri-ventriculaire 7 1min, 1mod, S5sev 7

anomalie de la substance blanche 5 1min, 4sev 4 (+1PdV)

hémorragie intra-ventriculaire 5 1 allo-immunisation HPA 1mod, 4sev 4

anomalie des parois ventriculaires 3 1min, Imod, 1sev 2 (+1PdV)

gréle hyperéchogene 2 2min 2PdV

RCIU 2 MCBA 1min, 1mod 1MFIU

hydramnios 1 1min 0

chevauchement des doigts 1 1sev 1

hypertrophie ventricule droit 1 1721 1min 1

épanchement péricardique 1 1sev 0

tératome sacro-coccygien 1 1min déces a J34
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2f.

Dignostic principal (P) Nombre Etiologie Type de VMG lors diagnostic IMG
total=63 21min, 17mod, 25sev 46 IMG, 3déces périnataux
soit 77% de VMG graves
anomalies du corps calleux 16 duplication bras long chromé 5min, 6mod, 5sev 13 (+1PdV)
anomalie de fermeture du tube neural 11 46XX, inv(9)(p11q13) 2min, 7mod, 2sev 10 (+1PdV)
&§ anomalie de la ligne médiane 8 1713 2min, 1mod, 5sev 5, IMFIU
g- anomalie de la fosse postérieure 7 2min, 5sev 6, IMFIU
'gb anomalie de la substance blanche 5 1min, 1mod,3sev 5
§ anomalie des parois ventriculaires 3 1min, 1mod, 1sev 1
a dilatation tri-ventriculaire 2 2sev 1, 1déces a H2
2 hémorragie intra-ventriculaire 2 1min, 1sev 1
kystes des plexus choroides 1 1min 0
retard de giration, lissencéphalie 1 Imin 1
o RCIU 3 1MCBA, 1T18 2min, 1sev 1
;5: cedéme pré-frontal 2 1min, 1mod 1
z dysmorphie faciale 1 46XY,add(8)(p23) 1min 1
W aAou 1 1min 0

Tableaux 2d, e, f: Malformations associées aux VMG bilatérales sur I'ensemble des cas (1a),
sur les cas de Nancy (1b), sur les cas de Port-Royal (1c). min : mineure, mod : modérée, sev :
sévere, PdV : perdu de vue, MFIU : mort feetale in utero, T13 : trisomie 13, T21 :trisomie 21,
RCIU : retard de croissance in utero, AOU : artére ombilicale unique, MCBA : grossesse
gémellaire monochoriale biamniotique, e-neuro : extra-neurologiques.

Sur les 319 cas, 180 cas étaient graves (IMG ou mort feetale in utero (MFIU) ou déces
périnatal).

Les anomalies du corps calleux ont regroupé les agénésies completes ou partielles, les
dysgénésies et les aspects atypiques.

Les anomalies de la substance blanche ont regroupé les encéphalomalacies, les
porencéphalies, les hémorragies intra-craniennes, les échogénicités para-ventriculaires,
une tumeur frontale, les parenchymes cérébraux laminés.

Les anomalies des parois ventriculaires ont regroupé les kystes sous-épendymaires ou
para-ventriculaires, les parois ventriculaires échogenes.

Les anomalies de la fosse postérieure ont regroupé les hypoplasies cérébelleuses, les
sténoses de I'aqueduc de Sylvius, les méga grandes citernes.

Les kystes du septum pellucidum étant une variante de la normale, les 3 cas de VMG
associées a cette particularité ont été considérés comme VMG isolée.

En cas de malformations associées entre elles, celle rapportée sur le tableau 2 était la
cause initiale ou la plus grave.
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C. Interrogatoire des patientes

1. Antécédents

a. Familiaux

Un antécédent familial de VMG a été retrouvé pour 7 patientes ; dans 3 cas il s’agissait
d’un 1¢r enfant avec une VMG. Une déficience intellectuelle ou pathologie neurologique a
été relevée dans la famille de 7 patientes.

b. Personnels

L’age moyen de I'ensemble des patientes était de 30 ans. L’age moyen des patientes
concernées par une VMG dite grave était de 29,6 ans et celui des patientes dont la
grossesse a été poursuivie était de 30,6 ans.

Une consanguinité a été retrouvée pour 11 couples, dont 3 étaient concernés par une
VMG dite grave.

Un diabete maternel (pré-existant ou gestationnel) a été retrouvé pour 17 patientes,
dont 7 étaient concernées par une VMG dite grave. Parmi les 17 patientes, 3 étaient
concernées par une anomalie de la ligne médiane (18% versus 29% parmi les patientes
non diabétiques).

Une thrombophilie a été retrouvée pour 2 patientes. Il s’agissait d'un déficit en protéine
C et un déficit en protéine S.

Un antécédent personnel d'IMG pour anomalie neurologique a été retrouvé pour 5
patientes.

Une prise de toxiques ou de médicaments a été retrouvée pour 37 patientes. Parmi elles,
22 étaient tabagiques dont 18 avaient une VMG associée. Dans au moins un cas,
I'imputabilité du médicament sur la survenue d’'une VMG a été fortement suspectée : il
s’'agissait d’'une prise de Mifegyne et Cytotec en début de grossesse. Une patiente
consommait de la cocaine, elle n’était pas concernée par une anomalie de la ligne
médiane.

2. Déroulement de la grossesse

Six patientes ont subi un événement:

- cas N183: accident vasculaire cérébral (AVC) a 20SA puis diagnostic de VMG
associée a un spina bifida a 33SA avec IMG,

- cas P127 : choc septique a 22SA avec choc électrique externe pour arrét cardio-
respiratoire chez wune patiente tabagique sous chlorpromazine (Largactil®),
clomipramine (Anafranil®), chlorazepate (Tranxene®), paroxétine (Déroxat®),
bromazepam (Lexomil®) puis diagnostic a 24SA d'une VMG mineure bilatérale
évolutive par probable AVC feetal, IMG,

- cas N049 : accident de la voie publique (AVP) a 9SA puis diagnostic a 33SA d’une
VMG mineure bilatérale associée a des lacunes du corps calleux, diagnostic d’une
incompatibilité HPA-1 et d’'une thrombopénie feetale a 30G/L lors d’'une IMG a 36SA,
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- cas N068: AVP au 5¢ mois de grossesse puis diagnostic a 35SA d’'une VMG
modérée isolée unilatérale, césarienne a 38SA sans information sur I’état néo-natal

- cas N044: AVP en début de grossesse puis diagnostic a 26SA d'une VMG
mineure isolée unilatérale, patiente perdue de vue.

- cas P088 : péritonite appendiculaire opérée a 29SA puis diagnostic a 30SA d’une
VMG mineure associée a une hémorragie intra-ventriculaire (HIV) bilatérale de grade 2
et 3 et augmentation de la vitesse maximale dans l'artere cérébrale moyenne,
accouchement a 30SA et 2 jours, examen neurologique normal et substance blanche
d’aspect normal a I'échographie trans-fontanellaire a | 3.

D. Echographies répétées

Les échographies ont été répétées 2 a 9 fois dans 132 cas (41%) : 38% des patientes de
Nancy, 47% des patientes de Cochin. La progression des VMG a été décrite dans la figure
4a, la proportion de VMG graves selon que I'échographie a été répétée ou non a été
décrite dans la figure 4b.
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fonction de leur sévérité au moment du au sein des groupes échographie
diagnostic. unique ou échographies répétées.

PdV : perdues de vue

E. Bilan infectieux

1. Toxoplasmose

Une sérologie toxoplasmose a été rapportée pour 230 (72%) des patientes: 73% des
patientes de Cochin et 71% des patientes de Nancy. Parmi les patientes concernées par
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une VMG mineure ou modérée (234 patientes), la sérologie toxoplasmose a été
renseignée pour 74% d’entre elles.

Un cas de séroconversion toxoplasmose a été relevé. Elle a eu lieu a 7SA, elle était
connue avant le diagnostic de VMG mineure isolée a 28SA et le lien de causalité n’a pas
été établi.

2. Cytomégalovirus (CMV)

Une sérologie CMV a été renseignée pour 90 (28%) patientes: 16% des patientes de
Cochin et 36% des patientes de Nancy.

Une recherche de CMV par culture ou PCR a été réalisée dans le liquide amniotique pour
40 patientes, dont 23 étaient concernées par une VMG mineure.

Quatre séroconversions CMV ont été relevées :

- cas P016: VMG mineure unilatérale associée a des images échogenes en
candélabre diagnostiquée a 29SA, évolutive. Grossesse poursuivie et accouchement, sans
information sur I'état néo-natal.

- cas P090: VMG mineure unilatérale isolée diagnostiquée a 23SA, stable.
Accouchement a terme, bon état néonatal, virémie fortement positive, échographie
transfontanellaire (ETF) et potentiels évoqués auditifs (PEA) normaux.

- cas P128: VMG mineure unilatérale associée a des calcifications intra-
parenchymateuses et de la zone germinative diagnostiquée a 23SA, IMG a 25SA.

- cas N065: VMG mineure unilatérale diagnostiquée a 22SA associée a une
hyperéchogénicité cérébelleuse, des calcification hépatiques et une ascite, PCR dans
liquide amniotique négative a 18SA mais sérologie positive ancienne (faible taux d’IgM),
IgG avec faible avidité a 8 et 11SA, IMG a 23,4SA et confirmation diagnostique sur la
feetopathologie.

F. Caryotype

Il a été proposé pour 221 cas et réalisé pour 211 (66%) cas: 65% des patientes de
Cochin et 66% des patientes de Nancy. Le résultat a été renseigné pour 205 patientes.

Il était anormal dans 21 cas (9,9%) : 6 cas de VMG isolée et 15 cas de VMG associée. La
répartition des caryotypes reéalisés a été rapportée dans la figure 5, les types
d’anomalies ont été décrits dans le tableau 3.
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Figure 5: Réalisation et anomalies des
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Tableau 3 : Anomalies du caryotype en fonction du type de ventriculomégalie

VMG mineures VMG modérées VMG séveres
total=11 total=6 total=4
- - 47, XY,+der(22)t(11 ;22)
'\B' (g23.3 ;q11.2)pat.ishder
*é - 46,XX,dup(9)(g31g33) - 46,XY, inv(9)(p11q12) (22t(11 ;22)(923.3 ;911.2)
- (wep22+,wepll+)[15]
ot (tell1g+ tel22g-)[12]
o -
1] - 47, XX+21 46,XX,arr 79q22.11
(0] (77,945,553-78,179,948)x1
S - mos47,XY,der(2),+r(2)(14)/
= 48,XY,der(2),+r(2)x2(2)
- x3:47,XY+18 -47,XY+21 -47,XX+18
-47,YX+21 - 69, XXX
b - 47,XY+13 - trisomie 8 en mosaique
-g ©n -46,XX, inv(9)(p11q13) - (mutation FGFR2, Sd Apert)
g A - 46,XX avec inversion 46.XY
© (e} 4.9 g - ) ’
® = péricentrique du bras long £(11;16)(p15.4;q13)mat, pas
= du chromosome 9 (non
S L en rapport avec VMG
> précisée)
- 46,XY,add(8)(p23)
- 46,XX,add(11)

VMG : ventriculomégalie
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G. Consultation aupreés d’un neuropédiatre ou neurochirurgien

Elle a été proposée a 138 (43%) patientes: 29% des patientes de Cochin et 52% des
patientes de Nancy, principalement en cas de VMG associée (Tableau 4). Elle a été
acceptée par 125 patientes pour lesquelles la grossesse s’est déroulée vers :

- une IMG pour 74 d’entre elles

- un accouchement pour 41 d’entre elles

Dix patientes ont été perdues de vue.

Par ailleurs, 9 patientes ont rencontré un pédiatre.

Tableau 4 : Répartition des 136 VMG pour lesquelles une consultation
neuropédiatrique a été proposée
VMG min VMG mod VMG sev

nb de cas (% du nb de cas (% du nb de cas (% du
type de VMG du type de VMG du type de VMG du
centre) centre) centre)
total=54 total=43 total=39
14 6 7
VMG isolées
total=27 N: 9 (38%) N: 4 (33%) N: 6 (60%)
otar= C: 5 (15%) C: 2 (67%) C: 1 (33%)
40 37 32
VMG associées
total=109 N: 28 (54%) N: 26 (58%) N: 25 (52%)
otal= C: 12 (28%) C: 11(52%) C: 7 (27%)

VMG : ventriculomégalies, min : mineures, mod : modérées, sev : séveres, N:
Nancy, C: Cochin

H. Imagerie par Résonnance Magnétique (IRM)

Une IRM a été faite pour 122 patientes : 27% des patientes de Cochin-Port Royal et 45%
des patientes de Nancy. Deux comptes-rendus n’ont pas été renseignés.

Le terme moyen de réalisation de I'RM a été 32SA.

Les types de VMG pour lesquelles une IRM a été demandée ont été celles de moins de
15mm (81% des IRM) et celles associées (64% des IRM) (Tableau 5a). Sur les 26 cas de
VMG isolées modérées ou séveres, 73% ont eu une IRM. Sur les 13 cas de VMG modérées
ou séveres évolutives, 549% ont eu une IRM.

Les malformations échographiques associées a la réalisation d’'une IRM ont été décrites
dans le tableau 5b.
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Tableau 5a : Répartition des 122 VMG pour lesquelles une IRM a été

réalisée

VMG isolées
total=44

VMG

associées
total=78

VMG min VMG mod VMG sev
nb de cas (% du nb de cas (% du nb de cas (% du
type de VMG type de VMG type de VMG
du centre) du centre) du centre)
total=60 total=39 total=23
25 11 8
N: 14 (58%)  N: 10 (83%) N: 7 (70%)
C: 11 (32%) C:1(33%) C:1(33%)
35 28 15
N: 22 (42%) N: 22 (49%) N: 12 (25%)
C: 13 (30%) C: 6 (29%) C: 3 (12%)

IRM: imagerie par résonnance magnétique, min: mineures, mod:
modeérées, sev: séveres, VMG: ventriculomégalies, N: Nancy, C: Cochin

Tableau 5b : Malformations échographiques associées a la réalisation d'une IRM

Anomalie du corps calleux
Hémorragie intra-ventriculaire

Anomalie des parois ventriculaires

Anomalie de la ligne médiane
Anomalie de la fosse postérieure
Anomalie de la substance blanche

Anomalie de fermeture du tube neural

Retard de giration
Dilatation tri-ventriculaire

Malformations extra-neurologiques

Nancy Port-Royal Changements de PEC
25 6 5
5 3 1
4 3 2
3 3 -
6 1 1
2 2 -
3 - -
1 = o
3 = o
4 4 1

IRM: Imagerie par résonnance magnétique, PEC : prise en charge

Sur les 10 cas de VMG associée pour lesquels I'IRM a pu modifier la prise en charge, il
s’agissait de 9 IMG et d’'une poursuite de la grossesse.
L’ensemble des cas pour lesquels 'IRM a été réalisée (VMG isolées et associées) est
décrit dans le tableau 5c (Annexe 1), comparatif entre les données échographiques et les

données de I'IRM.

Sur les 120 IRM pour lesquelles un compte-rendu était disponible, on retrouve 12,5% de
changements de prise en charge. Ce taux était similaire pour les patientes de Port-Royal
(11%) et pour celles de Nancy (13%) ; la répartition de ces examens selon le type de
VMG a été décrite dans le tableau 5d.

Tableau 5d : Répartition des 15 VMG pour lesquelles I''IRM a changé
la prise en charge (% du nombre d'IRM réalisées pour chaque type de VMG)

VMG min VMG mod VMG sev

total=7 total=4 total=4

VMG 1 (4%) 2 (18%) 2 (25%)
isolées N: 1 N: 2 N: 2

total=5

VMG 6 (17%) 2 (7%) 2 (13%)
associées N: 4 N:1 N:1
total=10 C:2 C1 C1

IRM: imagerie par résonnance magnétique, min: mineures, mod:
modeérées, sev: séveres, VMG: ventriculomégalies, N: Nancy, C: Cochin
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Sur les IRM pour lesquelles une mesure numérique des ventricules était donnée, 52 ont
été effectuées a moins d'une semaine de I'’échographie. La mesure IRM était supérieure a
celle échographique dans 63% des cas et elle lui était inférieure dans 13% des cas. La
différence moyenne était de 2mm. Le coefficient de corrélation sur ces données
quantitatives était de 0,91.

l. Issue de grossesse et examen fcetopathologique

Sur I'ensemble des patientes prises en charge, 115 ont accouché d’'un enfant vivant (29%
des patientes de Nancy, 47% des patientes de Port-Royal), 172 ont eu une IMG (54%), 4
ont eu une interruption spontanée de grossesse, 28 ont été perdues de vue.

1. Naissances

La répartition des types de VMG associées a un accouchement a été décrite dans le
tableau 6.

Tableau 6 : Répartition des VMG associées a un accouchement
VMG min VMG mod VMG sev

nb de cas (% du nb de cas (% du nb de cas (% du
type de VMG type de VMG type de VMG
du centre) du centre) du centre)
total=84 total=22 total=9
VMG 47 9 4
isolées N: 18 (75%) N: 7 (58%) N: 3 (30%)
total=60 C: 29 (85%) C: 2 (66%) C:1(33%)
VMG 37 13 5
associées N: 14 (27%) N: 9 (20%) N: 4 (8%)
total=55 C: 23 (53%) C: 4 (19%) C: 1 (4%)

VMG: ventriculomégalies, min: mineures, mod: modérées, sev:
séveres, N: Nancy, C: Cochin

Les données sur I'accouchement sont manquantes pour 14 patientes. Le terme moyen
d’accouchement a été 38SA, a Cochin Port-Royal et a Nancy. Il s’agissait de 64
accouchements par voie basse et 42 césariennes : 7 pour malformation (spina bifida,
tératome saccro-coccygien, fosse postérieure liquidienne, macrocranie), 6 pour
anomalie du rythme cardiaque feetal, le reste pour indication obstétricale.

Le périmetre céphalique et poids de naissance ont été décrits dans la figure 6. Il a été
observé 7% (sur 100) de nouveaux-nés (NN) avec un poids de naissance inférieur au
3¢me percentile et 14% (sur 74) de NN avec un périmetre céphalique supérieur au 97¢me
percentile.

Sur les 115 NN, le score d’Apgar a 5 minutes était supérieur a 7 pour 67% et inférieur ou

égal a 7 pour 11%.
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Pour 41 enfants, des données sur I'évolution précoce ont pu étre récupérées. Ces
données ont été présentées dans les tableaux 7a, b, c (Annexe 2) en fonction du type de

VMG et de 'imagerie ante-natale.
On a observé 4 déces néo-nataux.

2. Interruptions médicales de grossesse
Sur I'ensemble des patientes, 172 soit 54% ont eu une IMG : 60% des patientes de Nancy
et 45% des patientes de Port-Royal. Pour 28 patientes, l'issue de grossesse n’était pas

connue (20 patientes de Nancy et 8 de Port-Royal).

La répartition des VMG pour lesquelles une IMG a eu lieu est décrite dans le tableau 8.
Le terme moyen de I'IMG était de 28SA (29SA a Nancy et 27SA a Port-Royal).

Les délais entre le diagnostic et I'IMG étaient similaires dans les 2 centres (Figure 7).

Tableau 8 : Répartition des VMG associées a une IMG
VMG min VMG mod VMG sev

nb de cas (% du nb de cas (% du nb de cas (% du
type de VMG type de VMG type de VMG
du centre) du centre) du centre)
total=49 total=52 total=71
VMG 3 5 7
isolées N: 2 (8%) N: 4 (33%) N: 7 (70%)
total=15 C: 1(3%) C: 1(33%) C:0
VMG 46 47 64
associées N: 29 (56%) N: 31 (69%) N: 41 (85%)
total=157 C:17 (40%)  C:16(76%)  C:23 (88%)

VMG: ventriculomégalies, min: mineures, mod: modérées, sev:
séveres, N: Nancy, C: Cochin
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Parmi les 4 patientes ayant eu une IMG plus de 12 semaines apres le diagnostic, 3
avaient une grossesse gémellaire (une monochoriale biamniotique et 2 bichoriales
biamniotiques).

3. Examen foetopathologique

Sur les 172 IMG, I'examen feoetopathologique a été récupéré pour 141 feetus (refus
d’autopsie par 13 couples) : 82% des patientes ayant eu une IMG a Nancy et 83% des
patientes ayant eu une IMG a Cochin. Dans 14 cas, 'examen neuropathologique n’a pas
été réalisé. Sur les 15 cas dans lesquels 'IRM a modifié la prise en charge, I'’examen
feetopathologique a été réalisé pour 13 cas (Tableau 8d).

La conclusion était cohérente avec I'’échographie dans 41 cas (29%) et avec I'IRM dans
14 cas (32%). Les malformations dépistées en ante-natal non vues sur la feetopathologie
et celles non dépistées en ante-natal vues sur la foetopathologie ont été décrites dans le
tableau 8a,b.
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Tableau 8a: Cohérence et différences entre foetopathologie et échographie
Cohérence foetopathologie-échographie 41 cas

Malformations foetopathologiques non vue a I'écho Nombre de diagnostics
Anomalies gyration 13
Anomalies corps calleux 10
Anomalies fosse post 10
Hétérotopies 7
Anomalies substance blanche 7
Anomalies noyaux gris, thalami 5
Atrésie aqueduc Sylvius 5
3
2
1

Neurologiques

HIV
Anomalies de fermeture du tube neural
Arhinencéphalie

Dysmorphie faciale 14
Anomalies membres (pieds bots, pouce adductus, syndactylie, hexadactylie) 11
Anomalies rénales et surrénales 8
Artere ombilicale unique 7
Cardiopathie 4
Anomalies vertébrale 2
Hernie diaphragmatique 1
RCIU 1
Situs invertus 1

Extra-neurologiques

Malformations échographiques non vue a la foetopathologie
Anomalies fosse postérieure

Anomalies gyration

Anomalies corps calleux

Holoprosencéphalie, anomalie ligne médiane

Anomalies substance blanche

Hétérotopies

HIV

Neurologiques
P NN WS BMD

N

Cardiopathie
Anchypodie 1

E-Neuro

Echo: échogrpahie, HIV: hémorragie intra-ventriculaire, RCIU: retard de croissance intra-utérin,
IRM: imagerie par résonnance magnétique

Les anomalies cérébrales échographiques non retrouvées a la feetopathologie
concernaient 19 feetus, dont tous avaient une autre malformation associée en plus de la
VMG.
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Tableau 8b: Cohérence et différences entre foetopathologie et IRM
Cohérence foetopathologie-IRM 14 cas

Malformations foetopathologiques non vue a I''lRM Nombre de diagnostics
Atrésie aqueduc Sylvius
Hétérotopies

Anomalies substance blanche
Anomalies corps calleux

HIV

Anomalies noyaux gris
Anomalies gyration

P PR R NNN

Malformations IRM non vue a la foetopathologie
Anomalies gyration

Agénésie septale

Anomalies fosse postérieure

Anomalies substance blanche

Obstacle aqueduc Sylvius

Anomalies corps calleux

P NN WSO

Tableau 8c: Détail des diagnostics cohérents entre imagerie ante-natale et la foetopathologie
Malformations foetopathologiques dépistées en Par échographie Par IRM

antenatal Nombre de diagnostics Nombre de diagnostics
Anomalies de fermeture du tube neural (AFTN) 38 1
Anomalies corps calleux 22 18
Anomalies fosse postérieure +Chiari 14+21
Anomalies gyration 2
Anomalies substance blanche
Hémorragie intra-ventriculaire
Hétérotopies

Anomalies parois ventriculaires
Dilatation triventriculaire

Pas d'anomalie cérébrale associée
Anomalie ligne médiane

Neurologiques
NN B BN

A WONEFE OOV

Anomalies membres (pieds bots, pouce adductus, syndactylie, hexadactylie)
Anomalies rénales et surrénales

Artere ombilicale unique

Dysmorphie faciale

RCIU

Cardiopathie

Anomalies vertébrale

Hernie diaphragmatique

Anasarque

Omphalocele

Extra-neurologiques

N N N )

Sur les 4 MFIU, 3 compte-rendus de feetopathologie ont été récupéreés :

- MFIU a 36SA dans un contexte de grossesse gémellaire monochoriale biamniotique,
VMG a 24SA, modérée bilatérale évolutive associée a un retard de croissance. Autopsie :
hypotrophie, paleur cutanéo-muqueuse, hypertrophie ventriculaire cardiaque droite.

- MFIU a 36SA dans un contexte de grossesse gémellaire bichoriale, VMG a 25SA,
mineure bilatérale associée a une agénésie du corps calleux. Autopsie: agénésie du
corps calleux (ACC), hypoplasie cérébelleuse, microcéphalie.

- MFIU a 35SA, VMG sévere bilatérale associée a une holoprosencéphalie lobaire, un
RCIU, une cardiopathie, une anomalie des membres, grossesse de suivi sporadique avec
notion d’échographie anormale a 18SA. Pas de compte-rendu d’autopsie disponible.
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- MFIU a 32SA, VMG sévere bilatérale associée une hypoplasie de la fosse postérieure, un
anasarque. Autopsie en faveur d’'une malformation vasculaire rompue.

J. Pronostic en fonction du terme de diagnostic

Le terme de diagnostic des VMG a été divisé en 3 périodes: 18-23SA+6jours, 24-
29SA+6jours et 30-39SA.

Les VMG dites «graves» ont été celles pour qui la grossesse a été interrompue
spontanément (4 cas) ou médicalement (172 cas), ou pour lesquelles est survenu un
déces infantile (4 cas).

80 VMG graves ont été dénombrées lors d'un diagnostic entre 18 et 24SA non inclus (sur
116 VMG dont 6 perdues de vue), 64 lors d’'un diagnostic entre 24 et 30SA non inclus
(sur 120 VMG dont 16 perdues de vue) et 36 lors d’'un diagnostic entre 30SA et la fin de
la grossesse (sur 83 VMG dont 9 perdues de vue) (Figure 8).

100%
90%

80% -
70%

60% . . Y

50% & autres VMG

40%

30%
18-23SA 24-29SA 30-36SA

VMG graves

20%
10%
0%

Figure 8: proportion de ventriculomégalies dites graves
en fonction du terme de diagnostic.
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IV. Discussion

Ce travail a permis de valider et de discuter les recommandations de 'HAS.
Il a permis de mettre en évidence :

- des différences de recrutement entre les 2 CPDPN.

- la complémentarité entre 'IRM et I’échographie.

- davantage de VMG dites graves en cas de diagnostic précoce.

A. Recommandations HAS

Les recommandations de I'HAS n’ont pas été systématiquement respectées. A cause du
mode de sélection des patientes de cette série, toutes ont eu une échographie par un
référent en lien avec un CPDPN. La consultation aupres d’'un neuropédiatre n’a pas été
retrouvée de fagon systématique (43% des cas), ni la réalisation d’'une IRM cérébrale
feetale en cas de VMG de plus de 12mm isolée (73% des cas) ou évolutive.

1. Pourquoi faire les examens recommandés par I’'HAS ?

Le pronostic d'une VMG est lié a la pathologie sous-jacente : obstruction a I’écoulement
du LCR (liquide céphalo-rachidien), atrophie cérébrale ou anomalie associée, ce qui
implique un diagnostic exhaustif [11]. Le risque de diagnostiquer une anomalie associée
augmente avec la taille de la VMG, passant dans cette série (pour les anomalies
échographiques uniquement) de 62% des VMG mineures, a 82% des VMG modérées
puis a 87% des VMG séveres. Ces chiffres sont plus élevés que ceux retrouvés dans la
littérature : 40% pour les VMG mineures ou modérées et >60% pour les VMG séveres
[11][12] [13].

Concernant le pronostic des VMG isolées (apres échographie, caryotype et sérologies),
I'augmentation de la mesure de l'atrium pourrait étre corrélée a un moindre taux de
survie et a un moindre taux de développement neurologique normal sur les nouveau-
nés vivants a 2 ans (93% pour les VMG mineures, 73% pour les VMG modérées, 62,5%
pour les VMG séveres) [13] quoique la différence ne soit pas toujours retrouvée
significative [14]. Cette constatation est cependant discutée, du moins sur les fonctions
cognitives et d’adaptation [15].

2. VMG et infections

Le taux de VMG associée a une infection était de 1,5% dans notre série, dont 4 sur 5 était
a CMV; dans une précédente série germanique de 118 cas, ce taux était de 5% (7 cas
dont 5 cas d’infection toxoplasmique) [16].

La VMG est un des principaux signes d’appel échographiques d'une infection a CMV [17].
Dans notre série, les signes associés étaient une échogénicité périventriculaire,
parenchymateuse ou cérebelleuse. Ces types d’anomalies ont été rapportés dans tous les
cas d'une série de 8 patientes [17], dans 3 cas sur 14 et 13 cas sur 27 dans deux autres
séries [18] [19]. L’échogenicité périventriculaire serait due a de l'cedeme ou des
calcifications [20]. L’échogénicité cérébelleuse associée a une infection CMV a été décrite
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[17], [21] et serait due a une infection avant 18SA, ce qui est cohérent avec le cas de
notre série. Des cas de VMG isolées ont aussi été décrits dans ce contexte [18][22],
comme l'un des 4 cas de notre série. Dans un cas de notre série, les IgM étaient
faiblement positifs a 7 et 11SA; des cas d’infection a CMV avec une sérologie négative
ont été décrits [21] et amenent les auteurs a conseiller un prélevement feetal en cas de
forte suspicion échographique, méme en cas de sérologie négative.

3. VMG et caryotype

Sur les 21 anomalies chromosomiques retrouvées dans cette série, 20 avaient un lien
possible avec la VMG, soit 9,5% des caryotypes réalisés. Les inversions péricentriques
du chromosome 9 y ont été incluses, car bien qu’elles soient généralement considérées
comme des variants chromosomiques, leur innocuité est controversée [23]. Dans un de
ces cas, le péere du feetus était porteur d’une inversion péricentrique du chromosome 9
et était atteint d'une ventriculomégalie chronique sans hypertension-intracranienne.
Dans une série de 176 cas de VMG, le taux d’anomalies chromosomiques était de 6%
[13] et dans une autre série de 140 cas de VMG, le taux d’anomalies chromosomiques
était de 5%, concernant principalement les VMG séveres (6,8% versus 4,2% pour les
VMG modérées et mineures) et les VMG isolées (8,6% versus 3,8% pour les VMG
associées) [24]. Dans notre série, les 19 anomalies chromosomiques en lien possible
avec la VMG concernaient davantage les VMG modérées ou mineures (7,1% versus 1,9%
pour les VMG séveres) et les VMG associées (6,6% versus 2,3% pour les VMG isolées).
Dans une étude rapportant 5 séries de VMG mineures et modérées sans anomalie
neurologique associée, le taux d’anomalies caryotypiques était de 12%, alors que 3,3%
ont été retrouvés dans notre série [25]. Les anomalies les plus fréquemment rapportées
sont les trisomies 18 et 21 et en moindre fréquence la trisomie 13 et la trisomie 8 en
mosaique [13] [25], ce qui correspond aux anomalies les plus fréquentes de notre série.
Le caryotype doit étre proposé aux parents quelque soit le type de VMG.

B. Particularités des 2 centres

Les recommandations HAS ont été respectées a des taux similaires a Nancy et Cochin
pour la réalisation d'une sérologie toxoplasmose, d’'un caryotype et d'un examen
feetopathologique en cas de grossesse arrétée.

Les différences de prise en charge entre les centres ont été retrouvées pour :

- la répétition de I'’échographie. Sur les 187 cas pour lesquels I'’échographie n’a
pas été répétée, 64% étaient a Nancy. Le taux d'IMG réalisées moins de 3 semaines apres
cette échographie unique était de 36% a Nancy et 22% a Cochin. Cette différence peut
aussi étre expliquée par un biais de recueil car les controles échographiques des VMG
mineures et isolées ont pu étre réalisés a proximité du domicile des patientes de
Lorraine.

- la réalisation d’une sérologie CMV avec cependant 3 des 4 séroconversions CMV
dans le centre au plus bas taux de dépistage CMV. Un biais de recueil est probable car
cette sérologie est censée étre systématiquement demandée au sein du centre en cas de
diagnostic de VMG.
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- la réalisation d'une consultation aupres d’'un neuropédiatre au dépend de
Cochin (29% versus 52% des cas a Nancy), bien que cette consultation soit
recommandée par I'HAS indépendamment du contexte. Cette consultation a été
proposée majoritairement en cas de VMG associées, qui étaient plus fréquentes a Nancy.

- la réalisation d'une IRM cérébrale feetale (27% a Cochin, 45% a Nancy) avec un
taux similaire d'IRM entrainant une modification de prise en charge de la grossesse.

- I'issue de grossesse avec un taux d’accouchement plus élevé a Cochin. Il peut
étre mis en parallele avec la répartition des types de VMG qui a différé entre les 2
centres : Cochin était associé a un taux plus important de VMG mineures (60% des
patientes de Cochin versus 39,7% des patientes de Nancy) qui sont décrites pour avoir
un meilleur pronostic. De méme, le taux de VMG associées était de 70% a Cochin versus
76% a Nancy, alors que le caractere associé d'une VMG péjore son pronostic. Cette
différence de types de VMG entre Cochin et Nancy peut étre expliquée par le fait que la
distance domicile-Nancy serait en Lorraine un facteur limitant la consultation au CPDPN
des patientes concernées par les VMG les moins graves : mineures et isolées.

C. VMG et IRM

1. Mesure des ventricules a I'IRM

Bien que la concordance entre les mesures IRM et échographiques ait été satisfaisante
dans notre série, une surestimation de la mesure IRM par rapport a I’échographie a été
observée dans 63% des cas.

De méme, une étude prospective sur 106 feetus a permis de constater que la mesure
échographique était sous-estimée par rapport a I'IRM pour les ventriculomégalies et
qu’'inversement elle était sur-estimée pour les ventricules de moins de 10mm. Les
mesures étaient prises sur un plan coronal, a 32SA, le méme jour pour les 2 types
d’imagerie [26].

2. Changement de prise en charge selon le type de VMG

Sur les 120 IRM documentées de notre série, 12,5% ont modifié la prise en charge. Ce
chiffre a été retrouvé a 11,5% dans une autre série de 26 cas de VMG, tous types
confondus .

Ce chiffre a aussi été retrouvé dans une série portant sur tous types d’anomalies du
systeme nerveux central (SNC) (13%) [27] et dans une autre portant sur tous type
d’anomalies du SNC ou antécédents familiaux (13,5%) (9% pour le sous-groupe des
VMG) [28]. Les auteurs de ces séries ont conclu a l'intérét de I'IRM pour préciser
'étiologie d’'une anomalie du SNC [29] [30]. Dans une autre série, les auteurs ont
comparé les résultats de I'IRM (réalisée en moyenne a 30SA) et ceux de neuro-
échographies dédiées, les 2 examens suivant un protocole précis (plans de coupes, liste
des structures a identifier) ; ils ne retrouvent pas de supériorité de I'IRM par rapport a
I’échographie et retrouvent une supériorité de ces 2 examens (sensibilité, spécificité,
valeurs prédictives) par rapport a I’échographie de référence initiale[4].
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a. VMG isolées

Sur les 44 VMG isolées, I'RM a permis de changer la prise en charge dans 5 cas (11%).

Sur les 25 VMG minimes et isolées lors du diagnostic initial de cette série, I'IRM a changé
la prise en charge d'un cas par le diagnostic de parois ventriculaires irrégulieres
(hétérotopies évoquées a la 2¢me ¢chographie) et d’anomalie de la gyration. La
foetopathologie a confirmé les hétérotopies. L'intérét de I'IRM pour ce type de VMG
semble faible, ce qui est confirmé par les études publiées sur ce sujet :

- une série de 179 cas de VMG minimes isolées a permis de rapporter un possible
changement de prise en charge suite a 'RM dans 2 cas (1 cas de schizencéphalie avec
agénésie septale et 1 cas d’agénésie septale isolée). Le terme moyen de réalisation de
I'IRM était de 26 SA ; un diagnostic d’hétérotopies a été fait en post-natal [31].

- dans une autre série de 185 VMG isolées mineures a l'échographie, un
changement de prise en charge avec interruption médicale de grossesse a eu lieu apres
I'IRM (réalisée a 33SA en moyenne) dans 6 cas. Dans 4 de ces cas, la mesure de la VMG a
I'IRM était supérieure a 12mm et il s’agissait d’'une anomalie de la substance blanche,
d’'une anomalie du corps calleux, d’hétérotopies et d'une anomalie de la gyration. Dans
les 2 autres cas, la mesure lors de I'IRM confirmait la mesure échographique et les
anomalies étaient une anomalie de la substance blanche et une méningocele occipitale
avec agénésie vermienne. Toutes les anomalies ont été confirmées par l'examen
foetopathologique [3].

- une série de 36 cas a concerné les VMG mineures et modérées isolées a

I’échographie, sans anomalie caryotypique ni sérologique. L'IRM cérébrale foetale a 27SA
en moyenne a permis de diagnostiquer 3 anomalies, dont une a entrainé un changement
de prise en charge. La premiere était une VMG grave (18mm) associée a une anomalie de
la gyration chez une patiente obese (naissance d’'un enfant avec épilepsie, développant
un retard psycho-moteur) ; les 2 autres étaient des hémorragies de la zone germinative
dont la grossesse a été médicalement interrompue pour l'une et poursuivie avec
naissance d’un enfant bien portant pour 'autre [32].
Concernant les 11 VMG modérées isolées de notre série, la prise en charge a été
modifiée suite a I'IRM pour 2 cas: un retard de gyration et des parois ventriculaires
irrégulieres évoquant des hétérotopies. Ces 2 anomalies n’ont pas été retrouvées a
I'examen foetopathologique.

Pour les VMG de moins de 15mm isolées, le taux d’anomalies pouvant changer la prise
en charge de la grossesse était de 44% dans une série de 18 patientes utilisant la base de
données d’'une autre étude sur le méme theme, de 1999 a 2003. Les anomalies
diagnostiquées a I'IRM étaient : 1 agénésie du corps calleux (ACC), 3 hémorragies de la
zone germinative, 1 anévrysme de la veine de Galien, 1 sténose de l'aqueduc et une
hémimeégalencéphalie locale. L’issue de grossesse n’a pas été rapportée [33].

Concernant les 8 VMG séveres isolées pour lesquelles une IRM a été réalisée dans notre
série, I'RM a permis de diagnostiquer une ACC dans un cas et une ACC avec agénésie
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septale et retard de gyration dans un autre cas. Seules les ACC ont été confirmées sur la
feetopathologie.

b. VMG associées

Sur les 78 VMG associées pour lesquelles I'IRM a été réalisée, elle a permis de changer la
prise en charge dans 10 cas (13%). Une série de 26 cas de VMG dont 12 associées
rapporte l'intérét supérieur de I'IRM en cas de VMG associée [34] par rapport aux VMG
isolées.

3. Changement de prise en charge selon les types d’anomalies

Dans les cas pour lesquels I'IRM a changé la prise en charge, les anomalies
diagnostiquées seulement par I'IRM et confirmées par la feetopathologie étaient:
anomalies de la substance blanche (n=2), confirmation d’hétérotopies suspectées a
’échographie (n=1), anomalie de la gyration (n=1).

Les 4 cas d’anomalie du corps calleux du sous-groupe des VMG associées étaient
diagnostiqués a I’échographie (dont 2 dysplasies a I’échographie, diagnostiquées comme
agénésies a I'[RM et confirmées comme agénésies a la foetopathologie).

a. Anomalies mieux vue a I'RM qu’a I’échographie
Les troubles de la migration neuronale (dont les anomalies de la gyration) sont parmi
les anomalies mieux dépistées par 'IRM par rapport a I'échographie d’apres plusieurs
travaux [35] [36] [37]. Auparavant, ce diagnostic était exclusivement vu a I'IRM mais
I’échographie permet maintenant de 'évoquer [34] [38], comme notre série a permis de
le constater.

Sur une série de 11 cas d’hétérotopies nodulaires périventriculaires diagnostiqués a
I'IRM et confirmés en post-natal ou post-mortem, 7 cas avaient été diagnostiqués par
échographie, puis 2 cas supplémentaires apres que le diagnostic IRM ait été posé. Elles
étaient associées a une VMG (n=6) ou une ACC (n=4). Les signes échographiques des
hétérotopies visibles sont: protrusion de nodules de tailles et de nombres variables
dans la lumiere ventriculaire, bords ventriculaires irréguliers, bande échogene
périventriculaire. A noter que ces lésions classiquement hyperéchogenes étaient
d’échogénicité intermédaire dans cette série [39]. Une autre série de 23 feetus portant
sur les anomalies de migration neuronale rapporte les mémes malformations les plus
fréquemment associées (VMG et ACC)[38].

Les autres anomalies mieux dépistées par I'IRM que par I'’échographie sont les
anomalies du corps calleux et leurs caractéristiques [40][41] et les anomalies de la fosse
postérieure [37][42], ce qui a été retrouvé dans notre série.

b. Particularité sur I'lRM dans cette série

La discordance de diagnostic d’anomalie de gyration entre I'IRM et la feetopathologie
dans cette série peut étre expliquée soit par des faux positifs de I'IRM (avec en
conséquence un risque de réaliser des IMG sur feetus sains), soit par des faux négatifs de
I'examen feoetopathologique. Des faux positifs de I'IRM ont déja été décrits pour des
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anomalies de la substance blanche [4] et pour des anomalies de la fosse postérieure
(hypoplasie vermienne) [43] ce qui a aussi été retrouvé dans notre série. Un diagnostic
faussement positif d’anomalie de la gyration en échographie a été rapporté [38].
Concernant les anomalies de la gyration type retard, il est peu probable que I'examen
feetopathologique ne permette pas de les diagnostiquer car on repére les sulci en
pathologie en moyenne 2 semaines avant 'IRM [44]. Une autre possibilité serait que
I’état du cerveau ne permettait pas une analyse assez détaillée pour diagnostiquer de
fines anomalies de la gyration. En cas de doute sur la gyration, il est conseillé de répéter
I'IRM 4 a 6 semaines plus tard [44]. L'étude du cerveau feetal par une échographie 3D
semblerait avoir des résultats comparables a I'IRM pour le dépistage d’anomalies de la
gyration selon une série de 23 feetus sur lesquels des anomalies corticales étaient
suspectées [45].

D. Terme de diagnostic et pronostic

Les recommandations HAS ne retiennent pas le terme de diagnostic parmi les criteres
pronostiques. Dans cette série, les VMG dites graves étaient moins fréquentes avec
I'avancée du terme de diagnostic. Si on qualifie la gravité de la VMG par une IMG et que
les praticiens ont la notion que les VMG précoces sont plus graves, cela expliquerait le
surnombre de VMG graves lors de diagnostics précoces. Des auteurs ont constaté aussi
davantage d'IMG en cas de diagnostic précoce de VMG et I'ont expliqué par le fait que les
VMG séveres peuvent étre détectées plus tot dans la grossesse, par rapport aux VMG de
moins de 15mm [7]. Cette différence n’a pas été retrouvée dans notre série. Une étude
observationnelle récente sur le développement psychomoteur des enfants nés avec VMG
n‘a pas permis d’objectiver une corrélation entre le terme de diagnostic et le
développement a 2 ans (88 enfants évalués sur les 154 cas de VMG inclus) [46]. Une
autre étude sur 101 feetus (dont 9 perdus de vue) porteurs d’'une VMG isolée (apres
caryotype, IRM et sérologies) n’a pas non plus permis de retrouver de corrélation apres
un suivi moyen de 2,5 ans [14].

E. Conclusion

Pour conclure, notre objectif principal était de rechercher si les recommandations HAS
ont été respectées par les deux équipes de CPDPN.

Elles n’ont pas été systématiquement respectées. Or, les taux d’anomalies dépistées de
cette série ont été du méme ordre que ceux de la littérature. Nous pensons que la prise
en charge des couples a donc été correctement adaptée a chaque cas. Les
recommandations pourraient étre considérées comme un simple guide au service des
cliniciens, avec un caractere opposable.

Notre travail permet de compléter ces recommandations en montrant d’'une part que le
caryotype devrait étre proposé aux parents quelque soit le type de VMG et d’autre part
qu’'une sérologie CMV négative ne doit pas faire exclure une infection en cas de forte
suspicion échographique.

Le premier objectif secondaire était d’évaluer 'homogénéité des pratiques entre les 2
CPDPN.
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Les différences de pratiques entre les 2 centres sont souvent expliquées par la
répartition des VMG qui sont plus fréquemment mineures et isolées a Cochin.

Le deuxiéme objectif secondaire était d’évaluer la place de 'lRM.

L’IRM a permis de modifier l'issue de grossesse dans 12,5% des cas, mais les anomalies
dépistées n’ont pas toutes été retrouvées sur 'examen foetopathologique. 1l existe donc
des faux positifs de 'IRM. Les examens d’imagerie doivent étre utilisés de facon
complémentaire afin de diminuer les faux positifs de chacun risquant de conduire a des
IMG non justifiées : anomalies de la fosse postérieure, de la gyration et du corps calleux a
I’échographie et anomalies de la gyration et agénésie septale a I'IRM.

Le troisieme objectif secondaire était d’évaluer la valeur pronostique du terme de
diagnostic.

Ce travail n’a pas permis de retenir le terme de diagnostic parmi les facteurs
pronostiques. Dans cette série, les VMG dites graves ont été plus fréquentes lorsque le
diagnostic était précoce. Ces VMG conduisaient majoritairement a une IMG, dont l'avis
favorable a été donné par des praticiens ayant pu inclure le terme de diagnostic dans
leur décision. Cependant, I’évolution post-natale a 2 ans ne semble pas modifiée par le
terme de diagnostic d’apres différentes études. Un travail aupres des membres de
CPDPN sur les criteres pris en compte pour évaluer le pronostic d’'une VMG pourrait
éclaircir ce paradoxe.
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V. Annexes

A. Annexe 1 : comparatif écho-IRM

Tableau 5¢ : Comparatif des données échographiques et des données de I''lRM et place de I''lRM dans la prise en charge

Termes
Mesure écho Chgt de PEC
Cas écho L., Malformations neurologiques associées Terme IRM Résultats IRM g
s répétées et par IRM
initiale
mesures
VMG sévere, 19mm a Dte et a G. Paroi du ventricule
irréguliere, signal hémorragique intense avec éléments
NO002 17mm 33 épaississement global des parois ventriculaires 33,1 récents et anciens. Gyration extrémement rudimentaire pour IMG
pour |'age. biométrie de la fosse postérieure en dega des
valeurs attendues.
dilatation 3e ventricule de 6mm, corps calleux épais sans agénésie partielle du corps calleux, VMG sévere,
NO03 15mm 34 e, 34,3 ) ) , pas de chgt
visibilité du bec dilatation du 3e ventricule
21, 24(20mm) rupture septale, dilatation 3éme ventricule, atresie hydrocéphalie triventriculaire compatible avec agénésie
9 mm), M . . Py . . PSR . .
NO04 17mm 30(25mm), 33 aqueduc Sylvius évoquée, puis 30SA:agénésie septale 30 aqueduc mésencéphale, associée a insertion ectopique | pas de chgt
! antérieure, atypie de la fosse postérieure tente du cervelet, présomption d'agénésie septale
piqueté échogene sur le plancher du carrefour G. en N L, .
X VL G=15mm, VMG G associée a des hétérotopies
N regard du dos du carrefour, on note des images . L. ) .
NO07§{ 15mmaG 23,5 _ L. A . L 25 nodulaires de la substance blanche péri-ventriculaire pas de chgt
nodulaires péri-ventriculaires en cocarde millimétriques. .,
. s . - X fronto-pariétale G.
Séquelles d'hémorragie? Hétérotopies.
VMG bilat majeure, présomption de rupture septale,
X i . aspect compatible avec agénésie vermienne partielle,
rien puis 24SA: PC 10e perc, retard gyration, probable R ) L,
22,24(18mm), R o tente du cervelet légérement ascensionnée évoquant Sd
NOO8 | 17 et 18mm rupture septale, fosse post avec image liquidienne sous- 31,5 R L N pas de chgt
37(30mm) | . Dandy-Walker, dicréte asymétrie des hémisphéres
vermienne atypique . X X
cérébelleux, gyration non correctement évaluable car
MAF+
, . L agénésie septale partielle, VMG G 11mm, carrefour D
NO14 10mm 28, 33(11mm) présomption d'agénésie septale 32,5 pas de chgt
non mesurable
23,
\ 27,1(13mm), ) T o
NO15§ 13mm a Dte 314 rien 31,4 VMG modérée unilatérale d'allure isolée pas de chgt
34(10mm)
NO21 12mm 30,33(13mm) ACC partielle 32 VL=14mm D et G, ACC compléte, gyration normale pas de chgt
22,24(10,8),
28,5(8,4), 31, VL D=13mm, VL G=7mm, septum lucidum encore
NO022 13mm 34(8,2), rien 34 liquidien, reste des structures cérébrales sans pas de chgt
38(4mmG, particularité
7mmDt)
25, 34(16- Lo R N
17mm) ACC asociée a VMG de 25mm a Dte et 14mm a G,
NO023 11mm 36 S(22mr;nD ACC 37,2 asymétrie des hémisphéres cérébraux au profit de pas de chgt
’ ’ I'hémisphére D, atypies au niveau de la gyration
13mmG)
30, 33(10-
N024{ 10mmaG 11mmbDt), rien 33,2 venricuolmégalie mineure a 11mm unilatérale Dte isolée | pas de chgt
38(9 et 8mm)
24,29(13- rien puis a 29SA: kyste inter-hémisphérique postérieur, VMG symétrique a 15mm, retard de la gyration
NO026 12mm ) A 29 . ) pas de chgt
14mm) dysplasie operculaire d'environ 3 semaines
31, 32,3(15- . . o "
NO028 15mm 16mm) présomption ACC 32,3 ACC, VMG 15-16mm bilatérale, gyration normale pas de chgt
VMG bilatérale de 14mm, gyration trés immature
presomption d'ACC,(ascension du V3 et pseudo-kyste (2semaines de retard), corps calleux fin, scissure
NO31 13mm 28,3 inter-hémisphérique), atypie de la allée sylvienne, 28,4 hémisphérique trés accentuée, vermis cérébelleux non : pas de chgt
hypoplasie du cervelet identifié, fosse postérieure compatible avec
rhombencéphalosynapsis
VMG bilatérale symétrique, gyration relativement
NO033 15mm 25 rien 27,1 simple pour I'dge gestationnel (retard de 2 semaines), pour IMG
microcéphalie relative
21, 25(15mm),
26,4(13-
14mm), dilatation limite du 3e ventricule puis a 28,35SA: pas de VMG bilatérale modérée relativement symétrique
NO36 13mm . . R ) 26,4 , o R . L, pas de chgt
28,3(14mm a dilatation du 3e ventricule (15mm), d'allure isolée. V3 bien visible non dilaté.
Dte, 15mm a
G)
i X ) X . VMG a 22mm bilatérale, dilatation triventriculaire,
NO39 20mm 26,2 dilatation triventriculaire 27,2 L ) pas de chgt
agénésie septale, hypodysplasie du corps calleux
ACC complete, nodules intra-frontaux G faisant
NO40 12mm 32,2,35 ACC complete isolée 33,3 suspecter une hétérotopie de substance grise associée, ; pas de chgt
gyration normale
VMG bilatérale discrétement asymétrique avec mesure
atriale de 18mm a Dte et 16mm a G, operculation vallée
NO043 12-13mm 23 ACC 28,5 X o . ) . pas de chgt
sylvienne conforme a |'age, dysplasie fronto-éthmoidale,
fente labio-narinaire G
N 26, . R . . . N ventricules 9mm a G, 6mm a Dte, pas d'anomalie
NO44 { 10mm a Dte rien, puis a 30,3SA: paroi ventriculaire hétérogene 34 L, pas de chgt
30,3(stable) cérébrale
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NO045{ 10mm a Dte 32,5 rien 34,3 VMG Dte isolée unilatérale a 12mm pas de chgt
. VMG bilatérale a 16mm, 3éme ventricule 7mm, pas
NO46 15mm 26 rien 30 ! ) ~, pas de chgt
d'anomalie associée
13mmG, 27,34(12 et X VMG bilatérale a paroi irréguliere dont I'aspect
N048 rien 34,4 o, L, . pour IMG
10mmbDte 9mm) nodulaire évoque des hétérotopies
distension modérée du ventricule D, aspect
d'infarcissement ischémo-hémorragique étendu des
R , R . L. lobes fronto-pariétaux gauches associé a une atrophie
NO49 { 10mm a Dte 33,34 lacunes anéchogénes partie antérieure du corps calleux 34,2 L, L pour IMG
du parenchyme cérébral en regard avec épaississement
cortical et anomalie de la gyration, absence du genou du
corps calleux
R 27,30, . VL D=11mm, G=9mm, gyration semble normale,
NO51{ 11mm a Dte rien 32 e pas de chgt
35(10mm) structures médianes non vues
. X VMG séveére bilatérale (15mm a G, 13mm a Dte) dans un
NO052 14mm 28,5 anomalies de la gyration 28,5 o pas de chgt
contexte de gyration immature
agénésie septale compliquée d'une VMG bilatérale
NO55 20mm 33,34,5,38 rien 34,5 majeure de 20mm, CC présent, gyration conforme, fosse | pas de chgt
postérieure de morphologie normale
31,5, . s " ”
NO56 { 12-13mm a G rien 32,5 VMG unilatérale G de 14mm, sans atypie associée pas de chgt
32,5(12mm)
ACC compleéte, colpocéphalie a 13mm, gyration sans
NO58 13mm 34 ACC 35,5 P pocep X & pas de chgt
atypie
28SA: biométrie cérébelleuse au 3e percentile affectant
diametre transverse cervelet 3-5e percentiles, citerne uniquement les hémisphéres cérébelleux, sans anomalie
28, 30(10- postérieure vaste, puis a 30SA: parois irrégulieres morphologique visible, 32SA: asymétrie des
NO59 11mm ) L, . 28,32 L. N L, , . pour IMG
11mm), 32 compatibles avec nodules d'hétérotopie sous hémisphéres cérébelleux avec méga-grand citerne,
épendymaires hétérotopies nodulaires sous-épendymaires avec
présomption de vallée sylvienne Dte dysplasique
VMG unilatérale Dte avec doute sur présence d'un kyste
. 23,30(17mm), X inter-hémisphérique postérieur G (peu probablement en
NO61{ 12mm a Dte rien 31,1,32 R L pas de chgt
31(20mm) cause de la VMG), puis a 32SA: VMG bilatérale
asymétrique 20mm G, 14mm a Dte isolée
VMG bilatérale (13 et 14mm) associée a ACC et atypie
N062 13mm 22 hypodysplasie calleuse 22 de la gyration difficile a typer en raison du jeune age du pour IMG
foetus, présomption d'hypoplasie vermienne.
HIV grade 3 (a Dte: caillots a contours hyperéchogénes atteinte ischémo-hémorragique des structures
N . i etcentre hypoéchogéne circonscrivant I'ensemble du cérébrales sus-tentorielles sous forme d'HIV de grade 3
15mmagG, {34,35(18mma N L N N N A .
NO64 18mm 4 Dte Dte) plexus choroide et petit caillot frontal, a G: 34,5 a Dte et de grade 4 a G, associée a des signes pas de chgt
hyperéchogénicité des contours du ventricule latéral), ischémiques diffus de la substance blanche de
dilatation 3e ventricule, puis a 35SA: grade 4 I'némisphére cérébral G.
VMG unilatérale G 15mm a paroi ventriculaire
33,36,4(7mm . R . RN . . 5
R R .+ kyste du septum pellucidum, puis a 36,4SA: macrocranie irréguliere, kyste du septum lucidum, aspect inhabituel
NO67 { 10mm a Dte {a Dte, 14mm a . . L, . L ) . 37,1 . . , o pour IMG
6 et évocation d'hétérotopies péri-ventriculaires de la vallée sylvienne Dte sous réserve des limites de
I'examen compte-tenu des mouvements foetaux.
N X VMG évolutive, espaces péri-cérébraux tres larges avec
NO68 | 12-13mm a G 35 rien 37 pas de chgt
cerveau flottant
ACC associée a colpoéphalie bilatérale de 18mm a Dte,
NO69 16mm 30 ACC 30 N pas de chgt
16mmaG
VMG bialtérale asymétrique majeure a G (28mm).
10mm a Dte, L'aspect évoque une lésion ischémique
NO73 N 32 kyste du septum 34,6 , K . pas de chgt
22mmaG parenchymateuse séquellaire dans le territoire
postérieur G.
26, 30(13- . s . L - . s N N
14 bilat) rien puis a 30SA: CC mince, cavité septale hypoplasique, colpocéphalie bilatérale 12mm a Dte, 13mm a G,
mm bilat), . - . [ PR . .
NO74{ 1lmmaG 35(13mm G veine ombilicale atypique sur son trajet intra-hépatique, 31,6 associée a une mauvaise visibilité de la partie pas de chgt
! puis a 355A: hypoplasie calleuse postérieure du corps calleux sans signe direct d'agénésie
11mm Dte)
NO75 10mm 22,5 ACC 27,6 ACC isolée pas de chgt
34, 35(14mm
NO80{ 14mmaG |G, 10mm Dte), rien 34 VMG G 15mm, isolée pas de chgt
36 (15mm G)
22mm a Dte, . . " .
NO083 N 35 rien 36 ACC, colpocéphalie 15mm et 22mm, gyration normale pour IMG
17mmaG
324, . s ) s s
. X VMG mineure isolée, gyration conforme a |'age
NO85 10mm 35,4(12mm a rien 36,4 A pas de chgt
. gestationnel
G, 9mm a Dte)
morphologie normale du cervelet, grande citerne
, . R mesurée a 16mm dans le plan de la tente du cervelet,
35, méga grande citerne puis a 38,35A: VMG en rapport . . o,
NO87{ 10-11mm ) 3 . 35,6 insertion et obliquité normales de la tente du cervelet et | pas de chgt
38,3(14mm) avec compression de la citerne sur aqueduc de Sylvius . o N
du torcular, VMG mineure unilatérale et bonne visibilité
du 3e ventricule a surveiller
hypoplasie hémisphérique cérébelleuse G, VMG
23,25 (17mm disproportion mineure des structures de la fosse bilatérale prédominant nettement a Dte a paroi trés
R o postérieure (diamétre transverse du cervelet en dega irréguliére associée a une atteinte du parenchyme
NO88 | 17mm a Dte }a Dte et 10mm o R 25,3 o , X . pas de chgt
26) des valeurs attendues au sein d'une grande citerne occipital D pouvant évoquer des atteintes clastiques
vaste) d'origine ischémique. pas de signe d'HIV récente. corps
calleux de petite taille
23, 28(17mm), ACC, VMG 16 et 18mm, gyration normale, pas
NO90 12mm ACC post 30 ) L. pas de chgt
30(18mm) d'anomalie de la fosse postérieure
VMG unilatérale G 16mm, V3 bien visible 5mm, pas
. dilatation 3e ventricule 5mm, hyperéchogénicité des d'autre anomalie visualisée, pas possible de confirmer
N094{ 15mmaG 36 X 37 ) ) . X pas de chgt
thalami ou non la présence d'anomalie des noyaux gris centraux
sur cet examen
ACC, formation liquidienne de la fosse postérieure:
29, R . méga grande citerne? Kyste arachnoidien? Asymétrie
N096 15mm ACC, puis a 33SA: grande citerne vaste 33 . . . . pas de chgt
33,1(18mm) des bulbes et des sillons olfactifs (présomption

d'unilatéralité Dte)
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22, 25(17mm), rien puis 25SA: operculation immature de la vallée hydrocéphalie triventriculaire associée a rupture
N098 15-16mm 30(18mm), sylvienne, puis a 30SA : rupture septale partielle 34 septale, pas d'anomalie de la gyration, compatible avec | pas de chgt
34(21mm) antérieure, aspect de sténose de I'acqueduc de Sylvius obstacle aqueduc du mésencéphale
28,31, VMG bilatérale symétrique modérée (VL a 13mm),
N110 10mm 33(9mm G, 12- rien, puis a 33SA: corps calleux d'aspect normal 31 associée a dysgénésie calleuse avec CC fin dans la région i pas de chgt
13mm Dte) du splénium. gyration conforme a 30SA
, X VMG bilatérale a 13mm, agénésie partielle postérieure
N111 13mm 32 présomption ACC 33 S pas de chgt
du corps calleux d'allure isolée
K 34,35(13-
15mmagG, . . . VL D=18mm, VL G=19mm, aspect de kystes de
N112 N 14mm), 36(18 2 petits kystes para-ventriculaires 35 3 X . pas de chgt
13mm a Dte germinolyse qui semblent inclus aux cornes frontales
et 19mm)
VMG majeure d'évolution péjorative prédominant au
ventricule latéral G (VL G=20mm, VL D=15mm), avec
paroi des ventricules latéraux réguliere, doublée aspect évocateur de nécrose du parenchyme cérébral en
26,29(14 et iextérieurement par un liseré hyperéchogéne homogeéne regard de la corne occipitale G. Amincissement du
N113 12mm L e R ) 29,4 L, L. . pour IMG
12mm) d'environ 5mm d'épaisseur, puis a 29SA: parois parenchyme cérébral en regard de la région occipitale
ventriculaires réguliéres Dte. Net retard de gyration. larges espaces péri-
cérébraux témoignant d'un retard de croissance du
parenchyme cérébral
26,
N115{ 11mmaG 31,5(13mm), rien 34 VMG unilatérale entre 14 et 15mm d'allure isolée pas de chgt
34(12mm)
. VMG bilatérale a 12 et 14mm, cavité du septum mal
N117 10mm 25,34 aspect gréle du corps calleux 29 . R ) pas de chgt
visible et cornes frontales des VL apparaissent arrondies
VMG sévere unilatérale G de 28mm sans altération du
N119{ 27mmaG 32,34 rien 34 parenchyme cérébral homolatéral visible, sans signe de | pas de chgt
résorption trans-épendymaire évident.
, L. . . . L spina bifida sacré associé a une méningocéle sans
myéloméningocéle kystique dont le niveau lésionnel L N , ) R
25, 28(12mm), L . ) R extériorisation du cdne médullaire. Retentissement
N121 10mm osseux supérieur est en S2, comme le cdne médullaire, 31,6 L, L, L. . i pas de chgt
32(11mm) cérébral modéré. Absence de lésion encéphalique
cervelet concave en avant L,
associée.
VMG 14mm a G et 15mm a Dte associée a une ligne
médiane atypique (corps calleux fin, cavité septale
N124§{ 11-12mm 31 hypoplasie septale sans ACC 33 L yp\ q (, p' . P pas de chgt
repérée de trés petite taille), gyration conforme au
terme
VMG sévere bilatérale de 27mm a Dte, 29mm a G,
bombement du plancher du V3 sur les coupes sagittales
compatible avec obstacle incomplet de I'aqueduc, parois
. ) ventriculaires fines et réguliéres, pas de signe de
N133{ 24a27mm 32 rien 33 . , . . . . pas de chgt
saignement récent intra-cranien, ACC, gyration atypique
pour le terme (sillons peu profonds et mal orientés)
manteau cortical fin, espaces péri-cérébraux bien
visibles.
structure kystique inter-hémisphérique sagittale G
paraissant en communication avec le VL G (kyste anomalie de la ligne médiane associant un kyste
diencéphalique?), anomalie de la gyration avec retard diencéphalique a I'ACC et une anomalie de la fosse
N136 13-15mm 24 o , . o 26 L. N L, pas de chgt
d'operculisation de la vallée sylvienne, ACC compliquée postérieure a type d'hypoplasie cérebelleuse, retard de
évoquée. Diametre transverse du cervelet en deca des gyration sévere.
valeur attendues pour le terme
123 colpocéphalie bilatérale, ACC associée a une partie
N137 20mm 35(23,rr;m) ACC 35 dysgénétique antérieure et des éléments lipomateux, pas de chgt
pas d'atypie d'operculation de la vallée sylvienne
22,30(15- o
N138 11mm 16mm) ACC 26 ACC, colpocéphalie mineure 11mm pas de chgt
. . L . présomption d'ACC quasi-compléte associée a une
anomalie de la ligne médiane évoquant une ACC au . R N
N139 11-12mm 31 K K 31,5 agénésie septale, VMG avec carrefours a 10mm a Dte et | pas de chgt
moins partielle .
13mmaG
N L o . VMG bilatérale prédominant a G mesurée entre 14 et
17mmagG, épaississement et aspect irrégulier des parois .
N142 . 35 K R , 35,4 15mm sans analyse de la substance blanche péri- pas de chgt
12mm a Dte ventriculaires en faveur d'une HIV de grade IIl ) )
ventriculaire
) myéloméningocéle lombo-sacrée débutant en L2, Arnold AFTN débutant en L2-L3, important retentissement
N144§{ 14mm bilat 23 o 23 . ) . o pas de chgt
Chiarill, rupture septale encéphalique associant une VMG et un Arnold Chiari Il
VMG bilatérale symétrique majeure (25mm)
responsable d'un effet de masse sur le corps calleux
paroi ventriculaire irréguliére, parenchyme cérébral avec splénium mal visible, et d'un aspect laminé du
N145 25mm 37 L. i R o 36,6 L, K , ) pas de chgt
périventriculaire laminé parenchyme cérébral, pas de signe de résorption
transépendymaire. Pas de signe de saignement sur les
coupes. bulbe olfactif non vu.
VMG bilatérale asymétrique 18mm a G, 14,5mm a Dte,
N147 17-18mm 37,39(19mm) HIV grade 2 a Dte, 3 a G. PC conservé 37,3 hémorragie intra-ventriculaire de grade 3, biométrie pas de chgt
céphalique conservée
R 32, 34,5(10- . S
N149{ 11mm a Dte rien 33,5 VMG Dte 12mm, isolée. pas de chgt
11mm)
colpocéphalie mineure bilatérale a 11-13mm, gyration
26,4, ACC, retard d'operculation de la vallée sylvienne, puis a conforme au terme, operculation postérieure de la
N156 11mm . L . L 29,4 J ) il L ~, pas de chgt
31(13mm) 31SA: ACC partielle, dysgénésie de la ligne médiane vallée sylvienne, dysplasie calleuse sans |ésion associée
en particulier clastique
N158 10mm 25,4 ACC 28,5 ACC et hypoplasie du cervelet pas de chgt
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VMG 16mm a G et 17 mm a Dte, aspect immature de la
scissure sylvienne et agyrie, puis a 28:progression de la

N160 14mm 23, 28(15mm) ; rien, puis a 28SA: retard operculation vallée sylvienne 26,28 © . ) - pas de chgt
gyration mais persistance d'un retard de 15 jours, VMG
stable
22,235,
N162 10mm 26,3(13mm), rien 27 VMG min 11-12mm bilat, isolée pas de chgt
27(10mm)
VL D=13mm, VL G=14mm, ACC compléte, agénésie
N163 10mm 24 dysgénésie du corps calleux 28,2 septale associée, gyration immature de 26SA, kyste pour IMG
plexus choroide
VL G=13mm, VL D=12mm, kystes de germinolyse en
29 aspect de micro-kystes en chapelet au contact des chapelets para-frontaux bilatéraux, associés a un micro-
N168 10mm 31 S(Gm‘m) 35 cornes frontales, puis a 355A: stabilité des kystes para- 32 kyste thalamo-caudé unilatéral G évoquant une pas de chgt
’ ’ frontaux hémorragie sous-épendymaire G, aspect kystique des
plexus choroides, gyration normale.
. . . . . L, hémorragie intra-ventriculaire bialtérale associée a une
N169{ 13mmaG 29,5 saignement intra-ventriculaire bilatéral 29,5 ) . L, R , pas de chgt
dilatation modérée du ventricule latéral G
28,31(11mm a
12mm a Dte, {Dte, 8mmaG), L VMG mineure 12mm a Dte, 10mm a G, gyration
N170 N N corps calleux épais 31 pas de chgt
10mmaaG 33,5(11mma conforme au terme
Dte, 6mm a G)
) VL D=17mm, VL G=15mm, ACC, agénésie septale, défaut
N171 17mm 23 rien 23 . ) . pour IMG
de formation de la fissure sylvienne
27,29 (pas de
N172 13mm mesure des ACC 29 confirmation de I'ACC pas de chgt
VL)
VL G=14mm, VL D=5mm, pas d'anomalie asso de la fosse
23,26,30(15m - o ) A
N . postérieure ni de |'espace sus-tentoriel, morphologie
N174{ 10mmaG m), 35(12mm rien 32,4 ) L X pas de chgt
o normale de la ligne médiane, gyration conforme au
bilatérale)
terme
grande citerne rétrocérebelleuse 15-20mm, puis a 385SA:
31,35,3,38 persistance d'une plage liquidienne d'allure kystique méga grande citerne mesurée a 12mm, VMG bilatérale
N175 13mm B . i 31,3 ) . pas de chgt
(10mm) rétro-cérebelleuse de 12mm de hauteur, sans repli mineure 13mm, gyration normale
arachnoidien au sein de cette plage
VMG G associée a des espaces péri-cérébraux avec
N176{ 12mmaG 27 rien 30,5 rapport BIP osseux/BIP cérébral=1,2. gyration et pas de chgt
biométrie conforme a I'age gestationnel.
colpocéphalie de 10-12mm, distorsion au niveau des
fissures sylviennes, malformation de Chiari avec
spina bifida avec défect rachidien de L3 a S2, engagement important des amygdales cérébelleuses
N178 13mm 27 ) , . 27 ) ) pas de chgt
microcéphalie responsables d'une compression bulbo-protubaire
ancienne et d'une compression de la moelle cervicale,
déformation des contours de la vodte crdnienne.
ACC, VMG bilatérale mesurée a 14mm a Dte, 11mma G,
N182 13mm 23,5 ACC, kyste de la poche de Blake 24 . . pas de chgt
retard de gyration, poche de Blake kystique
, . . . . V4 et espace rétro-cérébelleux agrandi, HIV de grade3 a
hydrocéphalie quadri-ventriculaire en rapport avec . . . o i
N184 24mm 38 , o ) . ) 38,2 Dte, dilatation tri-ventriculaire sans lésion ischémo- pas de chgt
hémorragie intra-ventriculaire, macrocranie , o . . .
hémorragique intra-cérébrale, macrocranie secondaire
N190} 12-13mma G 35 rien 35 VMG asymétrique avec VL G a 15mm isolée pas de chgt
fosse postérieure étroite, compression du tronc cérébral
21, 28(20mm) 3é ventricule 6mm compatible avec agénésie de par hémisphéres cérébelleux, malformation de Chiari Il,
N191 12mm 3£(28mm) 35: I'aqueduc du mésencéphale, agénésie vermienne, 30 méningocele occipitale, diastématomyélie, manteau pas de chgt
! malformation de Chiari, encéphalocéle, macrocéphalie cérébral aminci, dilatation tri-ventriculaire G=28mm,
Dt=24mm, gyration non analysable.
agénésie septale primitive, pas d'holoprosencéphalie,
P0O07 | 22 et25mm 26 holoprosencéphalie semi-lobaire, ACC partielle 26,5 8 . ? P . P L, P P pas de chgt
suspicion d'hypoplasie pontocérébelleuse, VL 25mm
33,34,4, 35, . L L
PO11 11mm 39 rien 35 VMG unilatérale G de 13mm isolée pas de chgt
11mm ) L
PO15 L 31,33 rien 33,4 VMG bilatérale de 13mm pas de chgt
unilatérale
P017 { 14 et20mm 33 aspect hyperéchogéne des parois ventriculaires 33,5 dilatation biventriculaire asymétrique, ACC partielle pas de chgt
volumineux hématome G associé a une souffrance
12mm 3G image échogeéne cérébrale, localisation étendue aux parenchymateuse G. Dilatation ventriculaire G modérée
P027 6mm 3 Dt; 25 noyaux gris centraux, doute sur hémorragie intra- 25 (11mm). Les diagnostics évoqués sont soit une accident ; pas de chgt
cranienne ischémo-hémorragique (par une thrombose veineuse?)
soit un accident hémorragique pur.
P029 11mm 34 rien 35,5 VMG symétrique de 14mm isolée pas de chgt
13mmag, . 18mm, sténose aqueduc Sylvius, ACC partielle,
PO31 . 24 ACC partielle 25,3 . pour IMG
15mm a Dte destruction septale
rien puis a 29SA: rupture pilier du septum a Dte,
. communication entre septum et corne antérieure du VL kystes sous-épendymaires bilatéraux, fusion partielle
P032{ 10mmaG 27,29,31,33 X , R o, L. 31 ) pas de chgt
D, image hypoéchogene 15mm bilatérale en postérieur des thalami
des noyaux caudés
aspect irrégulier des plexus choroides, présomption
P034 15mm 22 P g \ p L P P 23 17mm, agénésie septale, doute sur sténose de I'aqueduc: pas de chgt
d'agénésie septale
. . , . . porencéphalie, schizencéphalie postérieure Dte, doute
P050 { 11mm a Dte 21 schizencéphalie occipitale Dte 21,4 S R pas de chgt
sur intégrité du vermis cérébelleux
12-15mm a aspect hyperéchogéne de la paroi ventriculaire, en faveur d'un AVC ischémique avec cavité
P058 32,2 , . 33 ) . pas de chgt
Dte porencéphalie foetale porencéphalique
. . 12mmG, porencéphalie de 25mm de diametre, atrophie
PO59 | 24mmaG 34 rien 35,5 pas de chgt

hémisphére G, AVC?
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23,

P062 { 12mm a Dte }27,3(11mmbD), rien 29,4 pas de VMG pas de chgt
35(7 et 3mm)
18, 20,22, our
24,5,26,5,27, 1 rien puis a 30SA: kyste du septum de 6x9mm avec un P .
P064 10mm . ) 31,6 pas de VMG poursuite
28,5,29,4, cervelet au 3é percentile
grossesse
30,4,32,4,
10mmagG, . L
P066 R 24,29,34,36 rien 35,1 VMG de 13mm isolée pas de chgt
11mm a Dte
P068 { 11mm a Dte 24,26 hémorragie intra-ventriculaire 26,1 pas de VMG, HIV1 D pas de chgt
P070 { 10mm a Dte 32,33,38 rien 32,4 VMG Dte de 11mm isolée pas de chgt
P073 { 11lmmaG 31,355 Grande citerne un peu large 32,4 pas de VMG pas de chgt
P081 { 13et15mm 25 ACC compléte 27,30, ACC compleéte, polymicrogyrie pas de chgt
P082 { 11lmmaG 32 rien 33,2 pas de VMG pas de chgt
P083 12mm 22,24,29 parois ventriculaires échogénes 33,1 VMG de 15mm isolée pas de chgt
N X 11mmD, anomalie gyration lobes frontaux, pas
P084 { 12mm a Dte 28,32 HIV de grade 2 (caillot) 28,34 , , ) ) . pour IMG
d'holoprosencéphalie, dysplasie corticale frontale?
HIV3G, HIV2D, 3e ventricule siege d'une
hyperéchogénicité en continuité avec celle des
30 (acct 3 ventricules, le septum pellucidum est mal visible
P088 12mm 30,2) donnant a sa partie médiane une fusion des images 30,3 HIV3 bilat pas de chgt
’ hyperéchogénes, le septume vergae parait plus
volumineux, CC complet, parenchyme d'aspect normal,
Vmax augmentée a 80cm/s
N 23,24, 28,29, . s
P090 { 11mm a Dte 3135 rien 32,5 VMG Dte de 12,6mm isolée pas de chgt
P091 { 14mm a Dte 27,2, 28,5 rien 27,5 grande citerne un peu large, pas de VMG pas de chgt
13mm a Dte, . dilatation ventriculaire, dysmorphie de la téte du corps
P093 N 33 corps calleux fin 33 pas de chgt
10mmaG calleux et des cornes frontales
P094{ 1lmmaG 23 ACC cplte 32 19mm, ACC pas de chgt
- o, 12mm, agénésie septale, anomalie gyration, fusion
P097 11mm 33,35 piliers septum non visualisés 34 X pas de chgt
thalami?
12mm R L,
P100 L, 32,35 rien 34,5 VMG G de 14mm isolé pas de chgt
unilatérale
10mmagG, . s
P102 R 32,35:14D, 9G rien 33 VMG Dte de 17mm isolée pas de chgt
15mm a Dte
P103 12mm 23 rien 31,6 VMG de 11mm et 8mm, isolée pas de chgt
N PR VMG Dte de 15mm, polymicrogyrie,
P115 { 17mm a Dte 23 doute sur l'intégrité du corps calleux 26 L, ) X , pour IMG
hémimegalencéphalie Dte, corps calleux présent
P117 12mm 32,5 rien 33,4 VMG de 14mm, kyste Blake pas de chgt
11mm 3 Dte VMG bilatérale de 13mm, microcéphalie, parenchyme
P118 11mm 3G ’ 22 microcéphalie, ACC, hypoplasie cérébelleuse 24 cérébrale réduit, ACC, lissencéphalie, hypoplasie ponto- | pas de chgt
cérébelleuse
P126 { 12mm aDte ;27,31:10mmD rien 31,2 VMG unilatérale de 11mm, isolée pas de chgt

VMG : ventriculomégalie, chgt : changement, PEC : prise en charge, IRM : imagerie par résonnance magnétique, VL : ventricule latéral, D : droit, G : gauche,
SA : semaines d'aménorrhée, ACC : agénésie du corps calleux, HIV : hémorragie intra-ventriculaire, AVC : accident vasculaire cérébral. Les changements de
prise en charge ont concerné uniquement I'issue de grossesse (poursuite ou IMG). En cas d’absence de changement, 'issue de grossesse aurait été trés
probablement la méme si I'IRM n’avait pas eu lieu.
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B. Annexe 2 : Evolution des enfants nés avec une VMG diagnostiquée en ante-

natal

Tableau 7a : Evolution des enfants nés avec diagnostic initial de ventriculomégalie mineure

Unilatérales

Cas Malformations neuro écho Malformations neuro IRM Evolution
. venricuolmégalie mineure a 11mm unilatérale .
NO24 rien o, bon comportement neuro a J3
Dte isolée
ETF J3 : discréte asymétrie aux
NO41 rien pas d'IRM dépends du ventricule droit, ETF
normale par ailleurs
rien puis a 30SA: corps calleux mince, cavité 3 o, . .| ETFJ3:ventriculomégalie bilatéral,
X R o colpocéphalie bilatérale 12mm a Dte, 13mm a i
septale hypoplasique, veine ombilicale DA R ACC partielle. Bon comportement
R . L . G, associée a une mauvaise visibilité de la - R i
NO74 atypique sur son trajet intra-hépatique, a k L. R clinique a J3. A 2,5ans: Sd de Parinaud
i i partie postérieure du corps calleux sans signe ) X
35SA: hypoplasie calleuse, gabarit proche 10e K e posé, marche autonome depuis 2 ans,
i direct d'agénésie
percentile pas de langage.
N109 rien pas d'IRM ETF J3 : dilatation ventriculaire G
N149 rien VMG Dte 12mm, isolée. ETF J3: normale
VMG G associée a des espaces péri-cérébraux
X avec rapport BIP osseux/BIP cérébral=1,2. . 3
N176 rien A o ia bonne adaptation néo-natale
gyration et biométrie conforme a I'age
gestationnel.
N181 rien pas d'IRM évolution clinique favorable
. . \ évolution précoce du nouveau-né
P008 grande citerne augmentée pas d'IRM
normale
PO13 rien pas d'IRM examen clinique normal a J3
PO15 rien VMG bilatérale de 13mm ETF normale
P022 rien pas d'IRM examen clinique normal a J3
X . " . ETF J3: kystes des plexus choroides
rien puis a 29SA:rupture pilier du septum a L, RN i
. , . L, . associés HIV modérée, a 18maois :
Dte, communication entre septum et corne kystes sous-épendymaires bilatéraux, fusion L,
P032 L, R . examen neuro normal, IRM cérébrale
ant du VLDt, en post des nx caudés image partielle des thalami L. L, o,
, N ) : pas de lésion cérébrale surajoutée,
hypoéchogéne 15mm bilat . . .
|ésions anténatales confirmées
P052 rien pas d'IRM dysmorphie faciale
P062 rien pas de VMG contréle cytogénétique normal a 1lan
a la naissance: virémie fortement
positive, bilan biologique normal, ETF
normale, PEA normausx, traité par
P090 rien VMG Dte de 12,6mm isolée Ganciclovir pendant 48h puis arrét
aprés avis aupres des pédiatres de
Trousseau, suivi auditif et neuro
organisé
a 3,5mois: IRM confirmant ACC isolée
(colpocéphalie, dilatation
triventriculaire, aspect radiaire des
P094 ACC cplte 19mm, ACC sillons); a 4 ans: examen somatique,
croissance, développement
neurologique et psychomoteur, bilan
auditif tonal et vocal, vision: normaux.
X o a 2 mois: persistance asymétrie
P100 rien VMG G de 14mm isolé X K
ventriculaire.
X , évolution précoce du nouveau-né
P111 rien pas d'IRM

normale
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Tableau 7b : Evolution des enfants nés avec diagnostic initial de ventriculomégalie modérée

érées

VMG mod

Cas Malformations neuro écho Malformations neuro IRM Evolution
X L, L, , o, examen neuro normal a J3, suivi
NO15 rien VMG modérée unilatérale d'allure isolée :
oculaire
ETF: VMG G sans saignement intra-
X VMG unilatérale G de 14mm, sans atypie cranien, EEG compatible avec le
w  NO56 rien ., N , L,
K associée terme, légérement désorganisé,
©
O retrour a domicile a J15 de vie
E NO80 rien VMG G 15mm, isolée trés bon éveil a 1an
::, VMG unilatérale G 16mm, V3 bien visible
dilatation 3e ventricule 5mm, 5mm, pas d'autre anomalie visualisée, pas , .
; L o X . ) évaluation neuro-comportementale
N094 i hyperéchogénicité des thalami (diltation 3e possible de confirmer ou non la présence . K
X . X K normale a 2 mois
ventricule) d'anomalie des noyaux gris centraux sur cet
examen
. bonne évolution clinique, quelques
VL D=13mm, VL G=7mm, septum lucidum X L, ] K
. L particularités phénotypiques donc
NO022 rien encore liquidien, reste des structures i L )
L, } L, consultation génétique prévue, ETF J1
cérébrales sans particularité
normale, EEG J2 normale.
enfant décédé a 3 semaines de vie des
H présomption d'ACC, séquence de Dandy- , suites de la malformation (Dandy-
= | N14o L . pas d'IRM o,
5 Walker avec agénésie vermienne Walker avec atrophie cérébrale) et
E d'état de mal épileptique
o grande citerne rétrocérebelleuse 15-20mm,
puis a 38: persistance d'une plage liquidienne , i R ETF J1 : stabilité de la discréte VMG
, . , J méga grande citerne mesurée a 12mm, VMG L, L .
N175; d'allure kystique rétro-cérebelleuse de 12mm L, . i bilatérale et symétrique a 11,5mm,
i o | bilatérale mineure 13mm, gyration normale .
de hauteur, sans repli arachnoidien au sein de grande citerne 8mm
cette plage
N177 rien pas d'IRM évolution favorable a S5mois

VMG: ventriculomégalie, HIV: hémorragie intra-ventriculaire, G: gauche, Dt: droite, Sd: syndrome, neuro: neurologique, ETF:
échographie trans-fontanellaire, EEG: électro-encéphalogramme, IRM: imagerie par résonnance magnétique, ACC: agénésie du corps

calleux

Tableau 7c : Evolution des enfants nés avec diagnostic initial de ventriculomégalie sévere

éveres

VMG s

Bilatérales

Cas Malformations neuro écho Malformations neuro IRM Evolution
. o Sd polymalformatif (VMG et agénésie
agénésie septale compliquée d'une VMG ) 3
o, X ; septale), sténose pulmonaire
. bilatérale majeure de 20mm, CC présent, L, R
NO55 rien X L. modérée, hypotonie globale avec EEG
gyration conforme, fosse postérieure de K i
i immature pour le terme, discrets
morphologie normale L K
éléments dysmorphiques
hypotonique et hyporéactif a la
VMG bialtérale asymétrique majeure a G R P q' ) y'p . ,
) L. naissance puis récupération d'un bon
i (28mm). L'aspect évoque une lésion .
NO73 rien o , i tonus axial et des membres et
ischémique parenchymateuse séquellaire dans A
. L. comportement neuro normal a J10 de
le territoire postérieur G. K
vie
plaquettes normales a la naissance.
ETF J3: séquelle hémorragique
. . L . VMG bilatérale asymétrique 18mm a G, intraventriculaire G kystisée
HIV grade 2 a Dte, 3 a G. périmétre cranien N ., L . . . . . .
N147 j 14,5mm a Dte, hémorragie intra-ventriculaire iinchangée, majoration de la VMG Dte,
conservé
de grade 3, biométrie céphalique conservée ETF a 1 et 2,5 mois: images stables,
développement neuro normal a
2,5mois.
. X . X X , déceés néo-natal a 2h30 de vie, soins
P112 dilatation triventriculaire, rupture septale pas d'IRM

palliatifs, a la nsce: 46XY

VMG: ventriculomégalie, HIV: hémorragie intra-ventriculaire, G: gauche, Dt: droite, Sd: syndrome, neuro: neurologique, ETF:
échographie trans-fontanellaire, EEG: électro-encéphalogramme, IRM: imagerie par résonnance magnétique, ACC: agénésie du corps

calleux
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Tableau 8d: Cohérence foetopathologie et IRM en cas de changement de prise en charge aprés IRM.

Cas Taille Termes VMG uni- Anomalies écho Anomalies écho Terme Résultats IRM Résultats foetopathologie Foetopathologie par rapport a
VMG écho ou bi neurologiques extra-neuro IRM IRM
(SA) latéra-les (SA)
NOO2  sev 33 bilat épaississement global des parois  oligoamnios, RCIU, 33,1 VMG sévere. Paroi du ventricule irréguliere, signal pas de foetopathologie
ventriculaires hépatomégalie hémorragique. Retard de gyration. Anomalie fosse
postérieure
NO33 mod 25 bilat rien rien 27,1 VMG bilatérale symétrique, retard de gyration, Masculin, AOU droite pas d'autre anomalie type malformatif, cerveau:  Ne confirme pas anomalie gyration
microcéphalie relative giration conforme au terme, discrete dilatation des cornes occipitales sans
anomalie corticale
N048 mod 27,34 (12 bilat rien rien 34,4 VMG bilatérale a paroi irréguliére évoquant des Masculin, cerveau: pas d'anomalie significative de la cytoarchitecture du  Ne confirme pas hétérotopies des
et 9mm) hétérotopies cervelet, les parois ventriculaires sont respectées, au niveau d'une des  parois ventriculaires, mais
recoupes de la zone occipitale on note une petite zone de désorganisation hétérotopie locale occipitale
neuronale qui pourrait s'apparenter a un équivalent d'hétérotopie locale.
NO49 min 33,34 unilat lacunes anéchogénes partie rien 34,2 VMG droite, anomalie de la substance blanche, anomalie de  Féminin, aspect trés pathologique de la région fronto-pariétale gauche  Confirme anomalie substance
antérieure du corps calleux la giration, absence du genou du corps calleux avec atrophie et coloration verdatre du cortex, histo : Iésions étendues  blanche et anomalie corps calleux
d'infarcissement ischémo-hémorragique observées au niveau de la région Ne confirme pas anomalie gyration
frontopariétale gauche avec atrophie marquée voire nécrose compléte du
cortex frontal adjacent. distension ventriculaire fronto-temporale gauche
avec abondant matériel fibrino-hémorragique. corps calleux non visualisé
dans sa portion antérieure (nécrose?). Importants remaniements congestifs
et inflammatoires résorptifs du tissu méningé au contact. Hémorragie intra-
ventriculaire associée. Discrete distension du ventriculaire latéral droit. Pas
d'autre lésion d'allure thrombotique ou ischémique retrouvée a I'échelon
thoraco-abdominal
NO59 min 28,30 (10- bilat diametre transverse cervelet 3-5e rien 28,32 Biométrie cérébelleuse au 3e perc affectant uniquement les  Féminin, cerveau : densité périventriculaire accentuée, gyration normale, Confirme hétérotopies
11mm), perc, citerne postérieure vaste, hémisphéres cérébelleux, sans anomalie morphologique hétérotopies périventriculaires, distension des cornes occipitales Ne confirme pas anomalie gyration
32 puis a 30SA:parois irrégulieres visible, 32SA: asymétrie des hémispheéres cérébelleux avec
compatibles avec nodules méga-grand citerne, persistance des hétérotopies
d'hétérotopie sous épendymaire nodulaires sous-épendymaires avec présomption de vallée
sylvienne droite dysplasique
NO62 mod 22 bilat hypodysplasie calleuse pouces adductus 22 VMG bilatérale (13 et 14mm) associée a ACC et atypie de la Dolicocéphalie, pouce adductus, ventriculomégalie et hypodysplasie Confirme dysplasie calleuse
giration difficile a typer en raison du jeune age du foetus, calleuse Ne confirme pas anomalie gyration ni
présomption d'hypoplasie vermienne. anomalie fosse postérieure
NO67 min 33,364 unilat rien, puis macrocranie et rien 37,1 VMG gauche 15mm a paroi irréguliére, kyste du septum Masculin, macrocranie, VMG unilatérale G associée a des modifications du Confirme anomalie des parois
(7mmDt, évocation d'hétérotopies péri- lucidum, aspect inhabituel de la vallée sylvienne droite sous revétement épendymaire, une gliose diffuse de la SB hémisphérique, ventriculaires
14mmG) ventriculaires réserve des limites de I'examen possiblement en rapport avec une obstruction du trou de Monro G. Ne confirme pas anomalie gyration
NO83  sev 35 bilat rien rien 36 ACC, colpocéphalie 15mm et 22mm, gyration normale Féminin, trouble de la gyration cérébrale, ACC compléte, dilatation dela  Confirme ACC

corne occipitale

Ajoute anomalie gyration

IRM: imagerie par résonnance magnétique, SA: semaines d'aménorrhée, RCIU: retard de croissance intra-utérin, VMG: ventriculomégalie, AOU: artére ombilicale unique, unilat: unilatérale, bilat: bilatérale, ACC: agénésie du corps calleux, SB: substance blanche, VL: ventricule

latéral, Dt: droit, G: gauche, HIV: hémorragie intra-ventriculaire
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(Suite tableau 8d)

Cas Taille Termes VMG uni- Anomalies écho Anomalies écho Terme Résultats IRM Résultats foetopathologie Foetopathologie par rapport a
VMG écho ou bi neurologiques extra-neuro IRM IRM
(SA) latéra-les (SA)

N113 min 26,29 (14 bilat paroi ventriculaire réguliére, rien 29,4 VMG majeure d'évolution péjorative prédominant au Masculin, cerveau : maturation incompléte, distension biventriculaire Confirme anomalie substance

et 12mm) doublée extérieurement par un ventricule latéral gauche (VL G=20mm, VL D=15mm), avec asymétrique prédominant a gauche dans la région occipitale, phénomeénes blanche et anomalie gyration

liseré hyperéchogene homogéne aspect évocateur de nécrose du parenchyme cérébral en  clastiques cérébraux postérieurs prédominant dans le territoire de I'artéere
de 5mm, a 29SA: isolée regard de la corne occipitale gauche. Amincissement du cérébrale postérieure, expliquant les phénomeénes de distension
parenchyme cérébral en regard de la région occipitale ventriculaire asymétrique prédominant a gauche

droite. Net retard de gyration. larges espaces péri-
cérébraux témoignant d'un retard de croissance du
parenchyme cérébral.

N163 min 24 bilat dysgénésie du corps calleux rien 28,2 VL Dt=13mm, VL G=14mm, ACC compléte, agénésie septale ~ Masculin, cerveau: agénésie isolée du corps calleux compléte d'origine  Confirme ACC
associée, gyration immature de 26SA, kyste plexus choroide vasculaire (anomalie de la cérébrale antérieure) Ne confirme pas agénésie septale ni
anomalie de la gyration
N171 sev 23 bilat rien rien 23 VL D=17mm, VL G=15mm, ACC, agénésie septale, défaut de Féminin, ACC, pas de circonvolution péricalleuse, septum présent, Confirme ACC
formation de la fissure sylvienne distension ventriculaire modérée, petite zone de cytolyse neuronale Ne confirme pas agénésie septale ni

paraventriculaire G pouvant évoquer un phénomeéne clastique, pas de retard gyration
critére inflammatoire

P031 mod 24 bilat ACC partielle rien 25,3 18mm, sténose aqueduc Sylvius, ACC partielle, destruction Masculin, ACC partielle, aqueduc Sylvius taille normale Confirme ACC
septale Ne confirme pas agénésie septale ni
sténose aqueduc Sylvius

P064 min 18, 20, bilat rien puis a 30SA: cervelet au 3e AOU, RCIU 31,6 Pas de VMG Poursuite grossesse
22,24,5, perc
26,5, 27,
28,5,
29,4,
30,4,32,4

P084 min 28,32 unilat HIV de grade 2 (caillot) rien 28,34 11mmD, anomalie gyration lobes frontaux, dysplasie Masculin macrosome, quelques éléments dysmorphiques, cardiomégalie, Confirme anomalie substance
corticale frontale? splénomégalie. Cerveau: mégalencéphalie avec un aspect évocateur de  blanche
leucoencéphalopathie diffuse avec ébauche de cavitation au niveau des  Ne confirme pas anomalie gyration
péles frontaux et temporaux ainsi que dans les régions pariétales, avec
hypoplasie de la voie cortico-spinale et du corps calleux, sans anomalie
significative du cortex, évoquant en ler lieu une leucoencéphalopathie
mégalencéphalique avec kystes sous-corticaux (LLC) justifiant étude du
gene MLC1.Sd von der Knappe

P115  sev 23 unilat doute intégrité CC rien 26 15mmD, polymicrogyrie, hémimegalencéphalie D, CC Pas de foetopathologie
présent

IRM: imagerie par résonnance magnétique, SA: semaines d'aménorrhée, RCIU: retard de croissance intra-utérin, VMG: ventriculomégalie, AOU: artére ombilicale unique, unilat: unilatérale, bilat: bilatérale, ACC: agénésie du corps calleux, SB: substance blanche, VL: ventricule
latéral, Dt: droit, G: gauche, HIV: hémorragie intra-ventriculaire
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RESUME DE LA THESE

Objectif : évaluer l'application des recommandations HAS sur la prise en charge
des ventriculomégalies (VMG) cérébrales foetales 10 ans apres leur parution

Matériels et Méthodes: étude rétrospective de 2005 a 2012 sur 2 centres
pluridisciplinaires de diagnostic prénatal de France avec relevé des informations
sur les VMG, les investigations réalisées, leurs résultats et les issues de grossesse.

Résultats : 319 cas de VMG foetale ont été inclus, dont 74% concernaient des VMG
associées. Les VMG dites graves étaient plus fréquentes en cas de VMG associées
bilatérales. L’échographie a été répétée dans 41% des cas, une sérologie
toxoplasmose était renseignée pour 72% des cas, une sérologie CMV était
renseignée pour 28% des cas (4 séroconversions CMV), le caryotype est
renseigné pour 66% des cas (anormal dans 21 cas), une consultation aupres d'un
neuropédiatre a eu lieu dans 43% des cas, une IRM cérébrale feetale a été faite
pour 122 cas (73% des VMG isolées modérées ou séveres) et a modifié la prise en
charge pour 15 cas. L'issue de grossesse a été une interruption médicale de
grossesse pour 54% des patientes, un accouchement pour 36%.

Conclusion : Les recommandations HAS ne sont pas respectées. Cependant, le taux
et le type d’anomalies dépistées en antenatal sont comparables aux autres séries
publiées portant sur la prise en charge des VMG. La prise en charge des couples a
été donc adaptée a chaque cas.
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