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I. Introduction 

 

Le torcular Hérophili, ou confluent des sinus duraux cérébraux, se situe théoriquement à 

la confluence des sinus transverses, droit et sagittal supérieur. Il correspond donc à un 

véritable carrefour du drainage veineux cérébral. Toutefois, en pratique, les variations 

anatomiques le concernant sont particulièrement nombreuses et il est souvent difficile 

de localiser précisément un seul et unique confluent des sinus, le sinus sagittal se 

poursuivant le plus souvent par le sinus transverse droit et le sinus droit se jetant dans 

le sinus transverse gauche. 

Notre travail repose sur l’observation de quatre enfants et un adulte dont les imageries 

cérébrales présentent des caractéristiques communes, notamment des calcifications de 

la région du torcular et une organisation veineuse cérébrale atypique mais relativement 

similaire. 

Après une étude embryologique et bibliographique, nous développerons notre 

hypothèse qui suppose que ces cinq patients ont à un moment donné de leur 

développement fœtal présenté une anomalie au cours de leur développement veineux 

cérébral, aboutissant à une maturation anormale des sinus duraux de la région du 

torcular, responsable dans tous les cas d’une réorganisation similaire de leur système 

veineux cérébral et d’une thrombose du torcular, et associée dans trois cas à des 

anomalies veineuses intra et/ou à des malformations vasculaires extra crâniennes, 

faciales ou cervicales. 
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II. Anatomie et embryologie 

 

A. Anatomie 

 

Les sinus duraux (1) sont des canaux veineux situés au sein d’un dédoublement de la 

dure-mère. Ils drainent les veines cérébrales corticales et profondes, les veines 

méningées et communiquent avec le réseau veineux extra crânien par les veines 

émissaires. Le système veineux profond est constitué par les veines médullaires. 

 

Les principaux sinus duraux sont (Fig. 1):  

- le sinus sagittal supérieur 

- les sinus transverses 

- le sinus droit 

- le sinus sagittal inférieur 

- les sinus pétreux supérieurs et inférieurs 

- les sinus sigmoïdes 

- Les sinus caverneux 

 

Le torcular, ou confluent des sinus, se situe théoriquement à la jonction des sinus 

transverses, droit et sagittal supérieur. 

 

1. Le sinus sagittal supérieur 

 

Il présente un trajet médian de la région frontale au torcular, au sein d’un 

dédoublement de la faux du cerveau. Son calibre s’accroît d’avant en arrière. Sa partie 

postérieure peut être le siège de variations anatomiques, notamment en se jetant en 

grande partie dans le sinus transverse droit, ou également avec une partie postérieure 

formée de deux canaux veineux non fusionnés se jetant chacun dans un sinus 

transverse, et expliquant en partie les variantes anatomiques du torcular.  
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Fig.1 : Sinus veineux intracrâniens (d’après Coquillat et Warter. Les thromboses 

veineuses cérébrales. Paris : Masson, 1976) 

 

 

1 : sinus sagittal supérieur 

2 : sinus sagittal inférieur 

3 : sinus droit 

4 : veine cérébrale interne 

5 : veine basale 

6 : torcular / confluent des sinus 

7 : sinus transverse 

8 : sinus sigmoïde 

9 : sinus occipital 

10 : plexus veineux rachidiens 

11 : veine émissaire mastoïdienne 

12 : veine jugulaire interne 

13 : sinus pétreux supérieur 

14 : sinus pétreux inférieur 

15 : sinus sphénopariétal 

16 : sinus caverneux 

17 : sinus intercaverneux 

18 : veine ophtalmique supérieure 

19 : veine ophtalmique inférieure 

20 : veine faciale 

21 : plexus ptérygoïdiens 
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2. Les sinus transverses 

 

Les sinus transverses constituent en association avec les sinus sigmoïdes les sinus 

latéraux. Ils en constituent la partie horizontale, cheminant de chaque côté à partir du 

torcular le long de l’insertion de la tente du cervelet. Le sinus latéral se coude ensuite au 

niveau du rocher pour constituer le sinus sigmoïde. 

Les sinus transverses sont le lieu d’importantes modifications de calibre au cours de la 

vie fœtale, comme nous le développerons dans la partie embryologie. 

 

3. Les sinus sigmoïdes 

 

Ils constituent de chaque côté la partie plus verticale en S des sinus latéraux, des sinus 

transverses aux golfes jugulaires. 

 

4. Le sinus droit 

 

Il circule dans l’insertion de la faux du cerveau sur la tente du cervelet. Il reçoit les 

veines profondes cérébrales internes en avant à hauteur de la veine de Galien, ainsi que 

le sinus sagittal inférieur, puis rejoint en arrière le torcular avec un trajet vers le bas et 

l’arrière. En pratique, il se jette fréquemment directement dans le sinus transverse 

gauche (avec un sinus sagittal supérieur se jetant dans le sinus transverse droit) 

 

5. Le sinus sagittal inférieur 

 

Il est situé au sein d’un dédoublement des deux tiers postérieurs du bord libre de la faux 

en suivant la convexité du corps calleux et se jette en arrière dans le sinus droit. Il peut 

être relié au sinus sagittal supérieur par des veines falcorielles. 
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6. Les sinus pétreux supérieurs 

 

Ils s’étendent du sinus transverse à la partie postérieure du sinus caverneux, en 

cheminant le long du bord supérieur du rocher. 

 

7. Les sinus pétreux inférieurs 

 

Ils cheminent depuis la partie postéro-inférieure du sinus caverneux à la veine jugulaire 

interne le long de la suture pétro-occipitale et reçoivent les veines du cervelet, du bulbe 

et les veines auditives internes. 

 

8. Les sinus caverneux 

 

Ils sont situés de part et d’autre de la loge hypophysaire, de la fissure orbitaire 

supérieure en avant au foramen lacerum en arrière. Il est traversé de chaque côté par la 

portion intra-caverneuse de la carotide interne et au sein de sa paroi latérale par les 

nerfs crâniens III, IV, V1 et VI. Il reçoit les veines ophtalmiques, le sinus sphéno-pariétal, 

des veines hypophysaires, le sinus pétreux supérieur et se draine classiquement par le 

sinus pétreux inférieur et par des veines émissaires (canaux creusés dans l’épaisseur du 

crâne pour gagner les plexus ptérygoïdiens).  

 

9. Le torcular (confluent postérieur des sinus ou pressoir d’Hérophile) 

 

Théoriquement, il constitue la confluence des sinus sagittal supérieur, droit et 

transverses. Il est situé en regard de la protubérance occipitale. En pratique, il est 

souvent difficile de situer avec précision le torcular, cette confluence étant souvent 

incomplète. Comme nous l’avons déjà abordé, le plus souvent, le sinus sagittal supérieur 

se poursuit par le sinus transverse droit et le sinus droit se poursuit dans le sinus 

transverse gauche.  
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B. Embryologie 

 

L’embryologie des sinus intra-crâniens reste peu décrite. Les travaux les plus récents 

réalisés sur le sujet sont ceux de Streeter en 1915 (2), Padget en 1956 et 1957 (3, 4), et 

Okudera en 1984 et 1994 (5, 6).  

 

Leurs dissections réalisées sur des embryons et sur des fœtus permettent de 

comprendre la formation et les différentes variations anatomiques des sinus, 

notamment des sinus de la région du torcular.  

 

Les sinus duraux sont des canaux veineux situés au sein d’un dédoublement de la dure-

mère, qui correspond à une interface entre la leptoméninge et le périoste. Au stade 

embryonnaire et fœtal, les sinus se développent dans l’espace interpériostodural en 

regard de la faux du cerveau et de la tente du cervelet. Ils sont à ce stade constitués de 

nombreux lacs veineux drainant les veines leptoméningées et les veines osseuses. La 

maturation des sinus duraux correspond à une confluence de ces lacs veineux qui 

finissent par ne former qu’une lumière le plus souvent unique (7). 

 

L'ensemble des schémas de notre travail ont été réalisés à partir des planches de Padget 

(4). Les reconstructions embryologiques ont été réalisées à partir d’un logiciel de 

conception originale (CIC-IT, IADI Inserm U947) sur base ORS® avec la collaboration du 

Pr. Labrousse, Département d’anatomie Faculté de Médecine de Reims – Université de 

Champagne Ardennes et du Pr. Braun, Département d’anatomie Faculté de Médecine 

de Nancy – Université de Lorraine (Fig. 4, 5, 7 ,8 et 11). 

 

Afin de faciliter la compréhension de ce chapitre embryologique, nous avons constitué 

un glossaire très simplifié permettant de relier les structures veineuses durales 

définitives avec leurs correspondants embryologiques: 

 



26 

 

 

 

 

 

 



27 

1. Description chronologique 

 

a. Embryon de 5 mm / 6 SA (Stades 1 et 2 de Padget) (Fig. 2) 

 

Il existe à ce stade trois arcs branchiaux similaires à tous les vertébrés: mandibulaire, 

hyoïdien et pharyngien. 

 

Un réseau capillaire plexiforme recouvre le tube neural et se draine médialement. Ce 

réseau conflue et forme la vena capitalis médialis, unique et médiane. 

Cette veine unique médiane se dédouble et migre latéralement pour devenir durale : 

elle forme ainsi de chaque côté le sinus crânien primaire, structure bilatérale et 

symétrique. 

Le sinus crânien primaire se poursuit en arrière de chaque côté par la veine cardinale 

antérieure, qui formera plus tard la veine jugulaire interne. 

 

Trois plexus veineux se développent de chaque côté au dépend de ce sinus crânien 

primaire, distingués selon leurs rapports avec les nerfs crâniens V (ganglion semi-

lunaire) et VIII (capsule otique) (Fig.4) : 

 - plexus antérieur en avant du ganglion semi-lunaire, pour l’encéphale.  

 - plexus moyen entre ganglion semi-lunaire et capsule otique, pour le cervelet. 

 - plexus postérieur en arrière de la capsule otique pour la moelle. 
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Figure 2: Représentation schématique d'un embryon de 5 mm, vue latérale et dorsale. 

 

 

 

b. Embryon de 6 à 16 mm / 7 SA (Stades  3 et 4) (Fig. 3) 

 

Le développement cérébral (avec les trois vésicules prosencéphale, mésencéphale et 

rhombencéphale) se poursuit. Le prosencéphale se subdivise en télencéphale 

(hémisphères cérébraux) et diencéphale (thalamus, hypothalamus). Le mésencéphale 

sera constitué des pédoncules cérébraux ainsi que de la lame tectale. Le 

rhombencéphale  devient métencéphale (protubérance et cervelet) et myélencéphale 

(bulbe). 

 

De chaque côté, le sinus crânien primaire migre latéralement aux paires crâniennes à 

l'exception du ganglion semi-lunaire (nerf V), où il semble ancré par son affluent 

maxillaire (Fig.4 et 5). Ce processus entraîne un étirement de la plupart des afférences 

piales médiales responsables de leur disparition: les afférences qui persistent 

récupèreront le drainage de celles ayant disparu et présenteront un trajet transversal. 

Cela est à l'origine de la formation des veines pia-arachnoïdiennes, au nombre de 4 à 5 

de chaque côté (veine télen-, dien-, mésen-, méten- et myélencéphalique transverse). 
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Au sein du plexus dural antérieur se développe de chaque côté le sinus marginal 

primitif, constituant la première étape de la formation du sinus sagittal supérieur. 

Des anastomoses apparaissent entre les plexus duraux antérieur et moyen constituant 

l’ébauche initiale du sinus transverse. 

 

Le sinus droit primitif apparaît à la partie antérieure du plexus antérieur. 

 

Figure 3: Représentation schématique d'un embryon de 6 à 16 mm, vue latérale et 

dorsale. 
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Figure 4 : Reconstructions MIP sagittales de différentes épaisseurs d’un embryon de 18 

mm 

  Plexus antérieur     Plexus postérieur 

  Plexus moyen      Sinus crânien primaire 

Flèche: Ganglion trigéminé 
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Figure 5 : Reconstruction axiale oblique et sagittale mettant en évidence les rapports du 

sinus crânien primaire avec le ganglion trigéminé et la capsule otique chez un embryon 

de 18 mm 

  Sinus crânien primaire 

Flèche blanche : ganglion trigéminé 

Flèche jaune : capsule otique 

 

 

 

c. Embryon de 16 à 20 mm / 8SA (Stade 5) (Fig. 6) 

 

L'involution du sinus crânien primaire médialement à la Vème paire crânienne et le 

développement d’anastomoses entre les plexus aboutissent à la formation du sinus 

transverse primitif entre les plexus antérieur et moyen (Fig. 7 et 8). Ce sinus transverse 
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primitif bascule progressivement, se rapprochant de sa configuration définitive, sous 

l’effet du développement longitudinal du télencéphale et de la flexion du cervelet. 

 

De façon similaire, le sinus crânien primaire involue en regard de la capsule otique et 

des anastomoses se développent entre les plexus moyen et postérieur, à l'origine du 

sinus sigmoïde. 

 

La partie antérieure du plexus dural antérieur se différencie, constituant le sinus sagittal 

supérieur (plexus sagittal). 

 

Le sinus droit apparaît médialement à partir du plexus antérieur. 

 

Figure 6: Représentation schématique d'un embryon de 16 à 20 mm, vue latérale et 

dorsale. 
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Figure 7 : Reconstruction axiale oblique d’un embryon de 22,5 mm 

Flèche jaune : ganglion trigéminé 

Flèche verte : involution du sinus crânien primaire médialement au ganglion trigéminé 
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Figure 8 : Reconstruction sagittale d’un embryon de 22,5 mm 

  Plexus antérieur     Plexus postérieur 

  Plexus moyen       

  Anastomoses plexus moyen/postérieur => ébauche sinus sigmoïde 

  Anastomoses plexus antérieur/moyen => ébauche sinus transverse 

 

 

 



35 

d. Embryon de 18 mm au fœtus de 3 mois / 9 SA à 15 SA (Stades 6 et 7) 

(Fig. 9 et 10) 

 

Les deux sinus marginaux primitifs se rejoignent d’avant en arrière à partir du plexus 

sagittal pour former le sinus sagittal supérieur par progression anastomotique (Fig. 11). 

 

Le sinus droit se développe, suivant passivement le développement de la faux du 

cerveau et de la tente du cervelet avec l'expansion cérébrale. 

 

Le plexus tentoriel se développe à partir des plexus duraux antérieur et moyen. Il 

involuera ensuite avec l’expansion des hémisphères et le développement des sinus 

crâniens. Il aboutira au torcular ou confluent des sinus et représente la dernière trace 

du plexus dural antérieur. 

 

Les variations du torcular retrouvées chez l’adulte sont en rapport avec les variations 

dans la sélection des tunnels veineux au sein du plexus tentoriel, au moment des 

modifications liées à l’expansion cérébrale (3). 

 

Le confluent des sinus représente le point auquel la migration caudale du plexus sagittal 

se termine. Il persiste souvent une trace du caractère plexiforme des stades 

embryonnaires. 
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Figure 9: Représentation schématique d'un embryon de 2 mois (40 mm), vue latérale et 

dorsale. 

 

 

Figure 10: Représentation schématique d'un embryon de 3 mois (80 mm), vue latérale 

et dorsale. 
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Figure 11 : Reconstruction coronale d’un embryon de 22,5 mm 

Flèche : ébauche du sinus sagittal supérieur : Fusion médiale des deux sinus marginaux 

primitifs d’avant en arrière par progression anastomotique 
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e. Fœtus de 3 à 7 mois 

 

Durant la vie fœtale, le sinus transverse subit d’importantes modifications de calibre. A 

3 mois de vie fœtale, il est de petit calibre, situé à la partie extérieure de la tente. Il 

débute à la jonction entre le sinus droit et le sinus sagittal supérieur et a un trajet 

inféro-latéral jusqu’au sinus sigmoïde. Jusqu’à 17/18 SA, il reste globalement de même 

calibre puis il commence à s’élargir tout d’abord à sa partie latérale puis vers la partie 

médiale pour atteindre le torcular primitif un mois à un mois et demi plus tard. Cet 

élargissement est le plus marqué vers 19/20 SA où il peut même s’étendre à la partie 

postérieure du sinus sagittal supérieur et aux sinus pétreux supérieurs. Cette période 

correspond à l’évolution rapide des veines de la convexité cérébrale, et donc à un 

drainage veineux accru. Cet élargissement des sinus transverses persiste jusqu’à 6 mois 

de vie fœtale puis décroit à partir du 7° mois (5).  

 

Le sinus sagittal est individualisable dès le 3° mois fœtal (6). Il est formé du sinus 

marginal de chaque côté. Un canal unique médian est formé précocement, cependant à 

sa partie postérieure, le sinus sagittal supérieur peut rester séparé en deux bras, se 

drainant chacun dans le sinus transverse homolatéral. Il peut exister des canaux ou 

réseaux veineux entre les deux bras non encore fusionnés, ce qui peut expliquer les 

multiples variations anatomiques du torcular chez l’adulte. 

 

f. Après la naissance 

 

A 7 mois de grossesse, il existe un segment rétréci entre le sinus sigmoïde et la veine 

jugulaire, nommé sinus jugulaire. Ils augmentent de taille après la naissance, sous l’effet 

des ondes de pression négatives de l’oreillette droite, liées à l'acquisition de la posture 

verticale des enfants lors de l’apprentissage de la marche : leur diamètre augmente ainsi 

rapidement de 9 à 10 mm en un an. Ce sinus jugulaire deviendra le bulbe jugulaire à 2 

ans de vie (5). 
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Après la naissance, le diamètre des sinus transverses diminue progressivement jusqu’à 

atteindre quasiment leur apparence adulte à l’âge d’1 an. Ils augmenteront ensuite de 

quelques millimètres de diamètre jusqu’à 6 ans, atteignant alors leur taille adulte. 

Les sinus sigmoïdes augmentent de taille de la même manière que les sinus jugulaires (5 

à 7 mm en un an) (5).  

 

2. Embryologie des structures veineuses et méningées intervenant dans 

notre travail  

 

a. Torcular 

 

Il se situe en théorie à la confluence du sinus sagittal supérieur et du sinus droit et se 

draine dans les sinus transverses. Il présente ainsi une anatomie théoriquement 

symétrique, avec une configuration médiale. En pratique, cette anatomie 

théoriquement « parfaite » n’est que très rarement rencontrée et il est bien souvent 

impossible de localiser avec précision le point de confluence de l’ensemble de ces sinus. 

 

Le plus souvent, le torcular en lui même n’existe pas en tant que structure 

individualisée : il peut être considéré comme la terminaison postérieure du sinus sagittal 

mais cette dernière, comme nous l’avons vu, peut être très variable. En effet le sinus 

sagittal supérieur résulte de la fusion des deux sinus marginaux (droit et gauche) dès le 

troisième mois fœtal. Cette fusion est souvent incomplète à sa partie postérieure : il 

persiste donc fréquemment deux chenaux veineux à la partie postérieure du sinus 

sagittal supérieur, voire un véritable réseau plexiforme entre ces deux principaux 

chenaux (8). 

 

Il peut également être assimilé à l’abouchement du sinus droit mais celui-ci est 

déterminé très tôt à partir du plexus antérieur, dès le stade 5 (embryon de 15 à 20 mm).  
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Il peut enfin être défini par le départ des sinus transverses mais ces derniers émergent 

des anastomoses entre les plexus antérieur et moyen dès le stade 3 (embryon de 6 à 12 

mm), et sont donc très variables.  

 

Le sinus sagittal supérieur, le sinus droit et les sinus transverses sont des structures qui 

suivent passivement la formation de la faux du cerveau et de la tente du cervelet. Les 

variations de ces structures entraînent ainsi des variations de disposition veineuse. 

Le torcular n’est donc pas une structure veineuse individualisable mais une solution 

résultant de la formation hasardeuse de plusieurs structures (sinus sagittal supérieur, 

sinus droit, sinus transverses). La probabilité que le torcular se présente comme dans un 

livre est ainsi très faible et même si il apparaît comme tel, son caractère plexiforme 

persiste à la jonction falco-tentorielle. 

 

Le torcular correspond donc à une région où il existe un réseau veineux plexiforme 

anastomosant le sinus sagittal supérieur et le sinus droit avec les sinus transverses, dont 

la forme résulte de la formation embryonnaire plus ou moins variable de chacune des 

structures. Des canaux principaux vont s’individualiser au sein du plexus du torcular au 

cours de la vie embryonnaire et fœtale mais le réseau tentoriel persiste. Les variantes 

anatomiques sont nombreuses mais la disposition la plus fréquente, comme nous 

l’avons vu, est celle où le sinus droit se draine dans le sinus transverse gauche et le sinus 

sagittal supérieur dans le sinus transverse droit (Fig. 12). En effet, on retrouve cette 

disposition dans 44.2 à 51.6% des cas (sinus sagittal supérieur se jetant dans le sinus 

transverse droit). Dans 45.2 à 46.7 % des cas, le sinus sagittal supérieur se draine de 

façon équivalente dans les deux sinus transverses (9, 10). Concernant l’asymétrie des 

sinus transverses, dans la littérature, on retrouve une prédominance droite des sinus 

transverses dans 35.5 à 39% des cas. Les sinus transverses sont de taille équivalente 

dans 48 à 58% des cas. La prédominance du sinus transverse gauche est ainsi rare 

(<10%) (3, 10, 11). 
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Figure 12 : Variations anatomiques du torcular chez l’adulte (2) 

 

 

 

Plusieurs hypothèses ont été avancées pour expliquer cette asymétrie fréquente. 

Embryologiquement, le torcular est issu du plexus tentoriel primitif. Ce dernier se 

développe à partir des plexus duraux antérieur et moyen. Il involue ensuite avec 

l’expansion des hémisphères cérébraux et le développement des sinus crâniens, et 

aboutit donc au torcular. On peut ainsi aisément comprendre que compte tenu du 

caractère plexiforme du torcular fœtal, les possibilités de forme du torcular chez 

l’enfant puis l’adulte sont multiples. 

 

Le plus souvent il existe une combinaison entre le type plexiforme et ipso-latéral : le 

sinus sagittal se draine principalement à droite et de façon moindre à gauche. Une 
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hypothèse avancée pour expliquer cette asymétrie fréquente est l’étiologie cardiaque. 

En effet, cette configuration asymétrique peut être observée dès l’embryon de 40 mm, 

lorsque la veine cardinale antérieure droite se jette directement dans l’oreillette droite 

alors qu’à gauche le sinus venosus relie la veine cardinale antérieure gauche à 

l’oreillette droite (3). L’émergence plus tard de la veine innominée gauche (stade 6) 

constitue une tentative de surmonter le détour de drainage veineux du côté gauche de 

la tête. Cette hypothèse semble d’autant plus justifiée qu’on observe fréquemment chez 

des patients atteints d’un situs inversus une configuration inversée du torcular, avec un 

drainage prédominant à gauche. De l’asymétrie fréquente du torcular résulte ainsi une 

asymétrie des sinus transverses et des veines jugulaires internes.  

 

Une autre étiologie cardiaque favorise cette asymétrie droite/gauche: Okudera (5) 

l’explique par l’effet des ondes de pression négative de l’oreillette droite, venant 

heurter le toit du sinus jugulaire et élargissant ainsi non seulement le futur bulbe 

jugulaire, mais également les structures osseuses, créant la fosse jugulaire. 

 

b. Sinus  sagittal supérieur 

 

Le sinus sagittal supérieur se développe dès le stade 5 fœtal avec la différenciation du 

plexus antérieur et est individualisable dès le 3° mois fœtal. Il est formé à partir des 

deux sinus marginaux symétriques (un de chaque côté). La fusion de ces deux sinus 

marginaux de l'avant vers l'arrière formera le sinus sagittal supérieur. 

Parfois, cette fusion est incomplète à la partie la plus postérieure du sinus sagittal 

supérieur, responsable d'un dédoublement de cette portion postérieure. 
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c. Sinus transverses 

 

Les sinus transverses, structures bilatérales et théoriquement symétriques, sont formés 

à partir d'anastomoses entre les plexus embryonnaires antérieur et postérieur. 

Durant la vie fœtale, le sinus transverse subit d’importantes modifications de calibre. 

A 3 mois de vie fœtale, il est de petit calibre puis à partir de 17/18 SA, il s’élargit tout 

d’abord à sa partie latérale puis vers la partie médiale pour atteindre le torcular primitif 

un mois à un mois et demi plus tard. Cette période correspond à l’évolution rapide des 

veines de la convexité cérébrale, et donc à un drainage veineux accru. Cet élargissement 

des sinus transverses persiste jusqu’à 6 mois de vie fœtale puis décroit à partir du 7° 

mois. 

 

d. Sinus droit  

 

Le sinus droit apparaît dès 8/9 SA à la partie antéro-médiale du plexus antérieur, au sein 

du plexus sagittal (Fig. 6). Il se développe ensuite passivement en suivant le 

développement de la faux du cerveau et la tente du cervelet avec l’expansion cérébrale, 

le basculant vers le bas et l’arrière pour atteindre son aspect définitif (4). Le point de 

jonction entre sinus droit et sinus sagittal supérieur descend donc progressivement (5). 

 

L’étude de la veine de Markowski est intéressante dans l’étude embryologique du sinus 

droit et de ses afférences. Cette veine unique, médiane, dorsale prosencéphalique, est 

appelée par Padget « veine cérébrale interne primitive », terme pouvant entrainer une 

confusion car les afférences et le trajet de cette veine méningée sont bien différents des 

futures veines cérébrales internes. Elle assure le drainage veineux embryonnaire 

spécifique des plexus choroïdes et apparaît à 8 SA à la partie antérieure du plexus 

antérieur. Elle régresse après 11 SA, lorsque les veines cérébrales internes et la veine de 

Galien se sont développées (12). La veine de Markowski est notamment importante à 
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connaître pour comprendre certaines pathologies car elle persiste parfois dans certaines 

situations pathologiques, notamment dans les anévrismes de la veine de Galien. 

 

e. Faux du cerveau et tente du cervelet 

 

L’étude du développement embryologique des méninges, et plus particulièrement de la 

tente du cervelet et de la faux du cerveau, est importante dans notre travail car comme 

nous le verrons dans nos observations, ces enfants présentent non seulement des 

anomalies complexes de la région du torcular, mais également des anomalies de la ligne 

médiane, et notamment une hypoplasie fréquente de la tente du cervelet. 

 

La faux du cerveau et la tente du cervelet correspondent à un repli de la dure-mère. La 

faux du cerveau, vertico-sagittale, constitue une cloison médiane entre les deux 

hémisphères cérébraux dont la partie supérieure est attachée à la voûte crânienne et la 

partie inférieure est attachée en avant à la crista galli et en arrière à la partie médiane 

de la tente du cervelet au niveau du sinus droit. La tente du cervelet sépare les 

hémisphères cérébraux du cervelet. 

 

Le développement embryologique des méninges et notamment de la dure-mère se fait 

très tôt, à partir du tissu mésenchymateux et de la crête neurale, entre 4 SA et 10 SA, 

leur formation précède donc logiquement celle du système veineux cérébral, et 

notamment des sinus duraux (13).  

 

La formation des replis dure-mériens débute à la partie médiale de la tente du cervelet 

dès 6 SA. Les parties latérales se développent ensuite vers 8 SA et s’étendent de façon 

caudo-latérale pour l’une et rostro-latérale pour l’autre. Le tissu dure-mérien de la faux 

du cerveau se différencie avant 10 SA, tout d’abord à sa partie antéro-inférieure, au 

niveau de son attache à la crista galli et près du futur sinus sagittal inférieur (14). 

 



45 

III. Description des cas 

 

Notre travail repose sur l’observation de quatre enfants et un adulte. Tous présentent 

des anomalies en imagerie de la région du torcular, certaines observées en anténatal, 

d’autres en post-natal. 

 

Cas 1. Observation anténatale : dilatation et thrombose du torcular 

 

Madame B, 33 ans, G1P0, se présente pour la réalisation de son échographie 

systématique du deuxième trimestre. Une collection échogène est décelée en fosse 

postérieure, hétérogène, mesurant 47 X 30 X 35 mm. Les sinus duraux apparaissent 

perméables. Il n’y a pas d’effet de masse notable sur le cervelet. 

Une IRM fœtale complémentaire est réalisée à 26SA (Fig. 13): on retrouve la formation 

hétérogène de la région du torcular, durale, (47 X 33 X 37 mm), correspondant à une 

dilatation d’un segment de sinus dural partiellement thrombosée en hypersignal T1 

spontané de la région du torcular. 

 

Trois IRM fœtales de contrôle seront réalisées (Fig. 14) à 30 SA, à 32 SA puis à 36.5 SA : 

on observe une régression partielle progressive de la dilatation du sinus dural, avec une 

relative majoration de la portion thrombosée en son sein. Ainsi, à 36.5 SA, la région du 

torcular apparaît quasiment de taille normale mais thrombosée. 
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Figure 13 : IRM fœtale réalisée à 26SA 

a. Axial T2 

b. Coronal T2 

c. Sagittal T2 

d. Axial T1 

 Dilatation anévrismale du torcular avec thrombus central en hyposignal T2 et 

 hypersignal T1. 
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Figure 14 : Contrôle évolutif par IRM fœtale à 26SA, 30SA, 32 SA, 36.5SA

a. Sagittal T2 à 26SA 

b. Sagittal T2 à 30SA 

c. Sagittal T2 à 32SA 

d. Sagittal T2 à 36.5SA 

 Régression progressive de la dilatation du torcular. 
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L’enfant, de sexe féminin, nait à 39SA et pèse 2 kg 900. L’adaptation néonatale initiale 

est bonne. Elle présente rapidement par la suite une dégradation clinique avec une 

hypotonie généralisée et une fontanelle tendue. La ponction lombaire met en évidence 

une hyperprotéinorachie isolée, l’échographie transfontanellaire est sans particularité. 

Un scanner cérébral sans puis avec injection de produit de contraste iodé est réalisé à J2 

de vie (Fig. 15). Il existe une malformation de la région du torcular avec une séquelle 

calcifiée en son sein. La tente du cervelet est très hypoplasique, ainsi que le sinus droit. 

Il existe une volumineuse veine de drainage profonde centrale. 

 

Les sinus transverses sont asymétriques, au profit du côté droit. La partie postérieure du 

sinus sagittal supérieur semble se dédoubler, avec un chenal droit se drainant dans le 

sinus transverse droit, et un chenal gauche hypoplasique rejoignant la grosse veine de 

drainage profonde centrale pour former le sinus transverse gauche. Ce chenal gauche 

de la partie postérieure du sinus sagittal supérieur présente un trajet plus antérieur au 

sein de la faux que les sinus duraux habituels de la région du torcular (Fig. 16). 

 

Par ailleurs, il n’y a pas d’anomalie de densité parenchymateuse, et le système 

ventriculaire est de taille normale. 

 

L’évolution clinique de l’enfant est bonne, avec un recul de 3 ans. Pour cette raison, il 

n’a pas été réalisé de suivi radiologique. 

 

 

 

 

 

 

 

 



49 

Figure 15 : TDM cérébrale sans et avec IV à J2 de vie 

a. Reformation axiale en contraste spontané 

b. Reformation sagittale après injection 

c et d. Reformations coronales après injection 
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Figure 16 : Reconstructions 3D et schéma des structures veineuses durales réalisées à 

partir du scanner de J2 de vie. 
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Cas 2. Observation néo-natale : dilatation et thrombose du torcular 

 

L’enfant M, de sexe féminin, naît à 37SA et présente une thrombopénie néonatale pour 

laquelle une échographie trans-fontanellaire est réalisée avant retour à domicile. 

L’examen clinique est normal par ailleurs. La grossesse est sans particularité, en dehors 

d’une suspicion de kyste arachnoïdien de fosse postérieure à l’échographie obstétricale 

du deuxième trimestre.  

 

L’échographie trans-fontanellaire met en évidence une thrombose de la région du 

torcular ainsi qu’une suspicion de thrombose du sinus sagittal supérieur. 

 

Une IRM et un scanner cérébral sont réalisés à 13 jours de vie (Fig. 17). 

 

L’IRM met en évidence un élargissement anévrismal du torcular, associé à une anomalie 

de l’organisation veineuse des veines de la région du torcular. Ce torcular élargi apparaît 

thrombosé en hypersignal T1 et isosignal T2. 

 

Le scanner confirme la thrombose du sinus sagittal supérieur à sa partie antérieure, 

apparaissant spontanément hyperdense. Le thrombus du torcular, lui, ne présente pas 

d’hyperdensité spontanée, cette thrombose est donc plus ancienne que celle du sinus 

sagittal supérieur. Il existe des calcifications de la région du torcular, à la périphérie de la 

dilatation anévrismale du torcular, ainsi que quelques calcifications similaires de la 

partie antérieure du sinus sagittal supérieur, thrombosée. 

 

Des contrôles scanographiques et IRM sont réalisés régulièrement, jusqu’à 10 mois de 

vie (Fig. 18) : la dilatation anévrismale régresse spontanément progressivement, et on 

ne retrouve au niveau du torcular et du sinus sagittal supérieur plus que les 

calcifications témoignant des anciennes thromboses. Le système veineux de la région du 

torcular apparaît réorganisé. Le sinus sagittal supérieur se reperméabilise, et semble 
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constitué de plusieurs canaux veineux non fusionnés. Il existe un sinus falcoriel situé à 

l’ancienne partie antérieure de la dilatation anévrismale du torcular, faisant 

communiquer le sinus sagittal supérieur avec le sinus droit. Le sinus droit se draine 

principalement par l’intermédiaire d’un sinus tentoriel gauche dans le sinus transverse 

gauche, tandis que le sinus transverse droit et la partie postérieure du sinus sagittal 

supérieur apparaissent hypoplasiques. Au contraire le sinus sagittal inférieur est 

hypertrophique. La tente du cervelet apparaît hypoplasique. 

 

L’évolution clinique de l’enfant est sans particularité, avec un recul de 2 ans. 
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Figure 17 : TDM et IRM réalisées à  13 jours de vie. 

a. TDM en reconstruction axiale 

b. TDM reconstruction sagittale 

c. IRM Axial T2  

d. IRM sagittal T2  

e. IRM Sagittal T1  

  Elargissement anévrismal du torcular avec calcifications périphériques.  

  Thrombose spontanément hyperdense du sinus sagittal supérieur. 

  Thrombose plus ancienne non spontanément hyperdense du torcular 

anévrismal.  

  Thrombose du torcular et du sinus sagittal en hypersignal T1. 
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Figure 18 : Contrôle TDM et IRM à 10 mois de vie 

a. TDM en reconstruction axiale  

b. TDM en reconstruction sagittale  

c. IRM Axial T2 

d. Angio-IRM TRICKS  

e. IRM Sagittal T1 Gadolinium  

f. IRM Sagittal T1  

  Régression de la dilatation du torcular. Calcifications de la région du 

torcular et du sinus sagittal supérieur. Hypoplasie de la tente du cervelet.  

  Le sinus droit se draine dans le sinus transverse gauche.   

  Hypoplasie du sinus transverse droit.  

  Reperméabilisation du sinus sagittal supérieur. 
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Cas 3. Observation post-natale : Anomalies veineuses cervico-faciales associées à 

des anomalies veineuses intracrâniennes 

 

F., de sexe féminin, 6 ans, d’origine kosovar, consulte en 2010 auprès d’un 

neuroradiologue interventionnel pour une malformation veineuse cervico-faciale (Fig. 

19). 

 

Figure 19 : Photos de la malformation veineuse cervico-faciale 

Malformations veineuses hémi-faciales et hémicervicales gauches. 

 

 

 

Un bilan initial est réalisé en 03.2010 (IRM, TDM et écho-doppler des vaisseaux du cou) 

(Fig. 20, 21 et 22) : il existe d’importantes malformations veineuses hémi-faciales mais 

surtout hémi-cervicales gauches, associées également à des anomalies intracrâniennes. 
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En effet, il existe des anomalies veineuses intracrâniennes avec un torcular remanié, 

d’aspect quadrangulaire et thrombosé en son centre, contenant des calcifications 

prédominantes à sa périphérie et s’étendant au sinus transverse gauche. On note une 

volumineuse veine cérébelleuse gauche, ainsi que des anomalies veineuses de 

développement (Fig. 23). 

 

Il existe également des anomalies parenchymateuses malformatives avec une agénésie 

septale et d’autres pouvant être constitutionnelles ou la conséquence d’autres 

anomalies  avec une hémi-atrophie cranio-cérébrale gauche. 

 

A l’étage cervico-facial, on observe à gauche d’importantes malformations veineuses 

perméables à type de dilatations veineuses et lacis veineux s’étendant de la région 

rétro-mandibulaire à la région pré-thyroïdienne. En IRM, ces malformations veineuses, 

au sein desquelles on retrouve des sédiments en relatif hyposignal T2 témoignant de 

leur nature vasculaire, constituent de véritables nodules péri-mandibulaires, rétro-

mastoïdiens, cervicaux communiquant entre eux par l’intermédiaire d’un réseau 

veineux complexe ainsi qu’avec les anomalies veineuses sous-tentorielles latéralisées à 

gauche. L’ensemble de ce réseau veineux apparaît perméable. 
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Figure 20 : TDM réalisée en 03.2010 

 a et b. TDM en reconstruction axiale sans injection: Calcifications de la région du 

torcular quadrangulaire . 

 c à i : TDM en reconstruction axiale MIP après injection :  

 Dilatations et lacis veineux hémi-cervicaux gauches. 

 Volumineuse veine de drainage cérébelleuse gauche.  

 Anomalies veineuses de développement cérébelleuses. 
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Figure 21 : IRM réalisée en 03.2010, séquence axiale T2 

 a. Volumineuse veine de drainage cérébelleuse gauche. 

 b,  c et d. Hémi-atrophie cranio-cérébrale gauche. 

 e. Elargissement ventriculaire sus-tentoriel. Agénésie septale. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



59 

Figure 22: IRM réalisée en 03.2010, séquence 3D T1 Gadolinium avec reformations dans 

les trois plans 

 Aspect remanié du torcular, quadrangulaire. 

 Dédoublement de la partie postérieure du sinus sagittal supérieur. 

 Hypoplasie de la tente du cervelet. 

 Volumineuse veine cérébelleuse gauche.  
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Figure 23 : Reconstructions 3D et schémas à partir du scanner de 03.2010 
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Une angiographie à but diagnostique est réalisée le 18.05.2011 (Fig. 24): elle confirme la 

présence d’une malformation veineuse cervico-faciale gauche visualisée aux temps 

tardifs. Le torcular apparaît en effet atypique, plus élargi qu’à l’habitude. Le drainage de 

la fosse postérieure est également atypique, avec une veine cérébelleuse gauche 

d’aspect inhabituel se rapprochant de celui d’une anomalie veineuse de 

développement, qui se draine dans le canal hypoglosse gauche avant de rejoindre le 

sinus sigmoïde gauche.  

 

Figure 24 : Angiographie réalisée le 18.05.2011 à but diagnostique 

 Malformation veineuse cervico-faciale gauche. 

 Elargissement du torcular. 

 Anomalies veineuses de développement cérébelleuses et veine cérébelleuse 

gauche. 
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Cas 4. Observation post-natale : Anomalies veineuses intra-crâniennes et 

malformation vasculaire orbitaire 

 

L’enfant J, 15 mois, de sexe féminin, consulte pour asymétrie faciale. L’enfant est née à 

terme par césarienne en urgence sur altération du rythme cardiaque fœtal. L’adaptation 

néonatale est bonne et l’anamnèse obstétricale est sans particularité par ailleurs. Le 

développement psychomoteur est dans les limites de la normale. Elle présente de 

nombreux angiomes sur l’ensemble du corps. 

 

Figure 25 : TDM cérébrale en contraste spontané 

 Calcifications du sinus transverse droit et du centre semi–ovale gauche. 

 Hypodensités de la substance blanche hémisphérique droite. 
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Un scanner cérébral (Fig. 25) est réalisé mettant en évidence un syndrome de masse 

orbitaire droit avec une exophtalmie de grade III. En intra-crânien, il existe une 

asymétrie hémisphérique au profit du côté gauche avec des hypodensités de la 

substance blanche hémisphérique droite ainsi que des calcifications du sinus transverse 

droit, du torcular et du centre semi-ovale gauche.  

 
Une IRM complémentaire est réalisée sous anesthésie générale (Fig. 26). Elle confirme 

les anomalies intra-crâniennes décrites scanographiquement : il existe une raréfaction 

de la substance blanche hémisphérique droite, mais également du centre semi-ovale 

gauche et cérébelleuse, associée à des hyposignaux T2* punctiformes  pouvant 

correspondre aux calcifications décelées au scanner (centre semi-ovale gauche, des 

noyaux gris centraux gauches avec tête et corps du noyau caudé et noyau lenticulaire, et 

du bras antérieur de la capsule interne gauche) et des hypersignaux T2 péri-

ventriculaires témoignant de lésions séquellaires probablement dans ce contexte par 

engorgement veineux. Le sinus transverse droit est remanié, hétérogène. Les sinus 

sphéno-pariétal et caverneux droits, perméables, sont élargis. Il existe de nombreuses 

anomalies veineuses de développement cérébelleuses. Le système veineux profond 

apparaît également anormal, avec à droite une grosse structure veineuse dilatée 

équivalente à une veine cérébrale interne et une veine thalamo-striée dilatée, et à 

gauche l’absence de structure veineuse profonde assimilable à l’anatomie 

classiquement décrite. Par ailleurs, il s’y associe d’importantes anomalies faciales 

droites : il existe un aspect de dysplasie fronto-orbitaire droite avec élargissement du 

cadre orbitaire associée à des anomalies lymphatiques et veineuses orbitaires droites 

évoquant des varices orbitaires réalisant un véritable effet de masse. L’espace 

masticateur est asymétrique au profit du côté droit, moins graisseux, par probable 

infiltration lymphatique.  

Au total, le bilan IRM conclut ainsi à d’importantes anomalies du système veineux 

orbito-facial droit et intra-crânien superficiel et profond, associées à des signes de 

souffrance parenchymateuse, probablement par engorgement veineux dans le contexte. 
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Figure 26 : IRM complémentaire 

a. Axial FLAIR. 

b. Axial T2.  

c. Coronal T2.  

d. Axial T1 Gadolinium 

e et f. Coronal T1 Gadolinium.  

Hypersignaux T2 périventriculaires prédominants à droite, séquellaires. 

Volumineuse veine centrale équivalente à une veine cérébrale interne. Absence 

de système veineux profond gauche individualisable.  

Anomalies veineuses de développement. 

 

 

Une angiographie à but diagnostique est réalisée 5 mois plus tard (Fig. 27). Elle confirme 

les anomalies visualisées en IRM : aspect ballonisé et remanié des sinus transverses, 

importante hypoplasie de la partie postérieure du sinus sagittal supérieur, multiples 

anomalies veineuses de développement sous-tentorielles, importante réorganisation du 

système veineux profond, malformation veineuse orbitaire droite. L’ensemble du 

drainage veineux profond droit semble assurer par une grosse veine atypique, le côté 

gauche étant principalement pris en charge par le réseau superficiel. 
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Figure 27 : Angiographie réalisée à but diagnostique 

 Aspect ballonisé des sinus transverses. 

 Hypoplasie postérieure du sinus sagittal supérieur. 

 Anomalies veineuses de développement cérébelleuses. 
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Cas 5. Observation à l’âge adulte : Malformation calcifiée du torcular et 

malformation vasculaire facio-cervicale 

 

Mme M, patiente de 57 ans, est suivie dans notre service de neuroradiologie depuis 

1979 pour prise en charge d’une angiodysplasie diffuse principalement veineuse 

cervico-faciale, atteignant principalement la langue et le sinus piriforme gauche, ayant 

nécessité une embolisation sélective en 1980 (Fig. 28). Les clichés angiographiques 

cérébraux confirment la présence de malformations vasculaires cervico-faciales 

atteignant notamment la langue et la région ptérygoïdienne gauche. En intra-crânien, le 

sinus transverse droit et la veine jugulaire interne droite sont hypoplasiques, le sinus 

sagittal supérieur se drainant dans un volumineux sinus latéral gauche dominant. 

 

La patiente était perdue de vue depuis 1986. Depuis cette date, la patiente rapporte 

plusieurs poussées évolutives avec augmentation de volume des lésions, 

particulièrement au niveau lingual, mais n’ayant jamais nécessité une prise en charge 

spécifique. Une réévaluation iconographique par scanner cérébral et cervical (Fig. 29) a 

été réalisée en 2012. On retrouve la malformation vasculaire veineuse hémifaciale et 

cervicale gauche mais également d’autres anomalies intra-crâniennes : il existe des 

calcifications de la région du torcular et de la partie postérieure du sinus sagittal 

supérieur, un aspect quadrangulaire du torcular, une agénésie septale, une hypoplasie 

de la tente du cervelet et du sinus droit et des anomalies veineuses de développement 

cérébelleuses. Le sinus droit est remplacé par deux veines centrales profondes se jetant 

au niveau du torcular calcifié. 

 

 

 

 

 

 



67 

Figure 28 : Angiographie cérébrale avec embolisation sélective. 

a et b. Angiographie de langue de face et de profil.  

c et d. Angiographie cérébrale. 

 Malformation vasculaire veineuse de l’hémilangue gauche. 

 Sinus latéral gauche dominant et hypoplasie du sinus latéral droit. 
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Figure 29 : Scanner cérébral et cervical injecté. 

a à h. TDM avec injection en reconstruction axiale. 

i. TDM avec injection en reconstruction sagittale de la ligne médiane. 

 

 Malformation vasculaire cervico-faciale, notamment du sinus piriforme gauche, 

de la région linguale gauche et ptérygoïdienne gauche. 

 Calcifications du torcular 

 Agénésie septale 

 Hypoplasie de la tente du cervelet et du sinus droit. 
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IV. Discussion 

 

Ces cinq observations présentent toutes un point commun : un aspect calcifié 

quadrangulaire du torcular, qui apparaît par ailleurs dédoublé à sa jonction avec le sinus 

sagittal supérieur, et des anomalies du drainage veineux profond.  Cet aspect commun 

nous a interpellé et nous a amené à nous interroger sur une éventuelle 

physiopathologie commune à l’ensemble de ces observations.  

Dans une première partie, nous proposerons ainsi des hypothèses pouvant permettre 

d’expliquer cette réorganisation similaire et atypique du torcular. 

Par ailleurs, trois de nos observations présentent en plus de ce torcular inhabituel des 

anomalies veineuses intra et extra crâniennes, notamment faciales et cervicales. Dans 

une seconde partie, nous discuterons ainsi les possibles associations entre anomalies 

veineuses intra crâniennes et extra crâniennes. 

 

A. Organisation similaire atypique du torcular: une pathologie commune à nos cinq 

patients? 

 

1. Description des anomalies observées et comparaison avec la littérature 

 

Ces cinq patients présentent une organisation veineuse de la région du torcular 

anormale et similaire.  

 

Tout d’abord, on retrouve des calcifications du torcular, présentant le même aspect, en 

pop-corn, et situées principalement au niveau de la périphérie du sinus dural concerné 

(Fig. 30). 

 

De plus, une réorganisation veineuse similaire de toute la région du torcular est 

observée, et ce principalement dans les observations 1, 2  et 5 : il existe ainsi un aspect 

quadrangulaire du torcular, une hypoplasie du sinus droit et de la tente du cervelet, une 
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grosse veine cérébrale profonde centrale, un sinus falcoriel réunissant le sinus sagittal 

supérieur et le torcular. 

Le sinus sagittal supérieur se dédouble à sa partie postérieure de façon asymétrique 

avec un canal veineux droit se drainant dans le sinus transverse droit et un canal 

veineux gauche hypoplasique rejoignant un sinus transverse gauche également 

hypoplasique. 

 

Figure 30 : Comparatif de reconstruction axiale de TDM cérébrale. 

 Aspect quadrangulaire du torcular associé à des calcifications. 
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Nous avons dénombré 25 cas de dilatation anévrismale du torcular décrite en anténatal 

dans la littérature (15-20): ces observations présentent de nombreux points communs 

avec les nôtres. Ces dilatations sont le plus souvent visualisées en anténatal, à 

l’échographie du deuxième trimestre, sous la forme d’une masse postérieure médiane 

d’échogénicité variable en fonction du caractère thrombosé de la dilatation. Le 

diagnostic est souvent difficile car méconnu en échographie obstétricale, et les 

diagnostics différentiels tels qu’un kyste arachnoïdien, dermoïde ou un processus 

tumoral sont souvent évoqués. L’IRM foetale rétablit le plus souvent le diagnostic, 

mettant en évidence une ectasie veineuse centrée sur la région du torcular, 

partiellement thrombosée. L’évolution clinique est très variable, parfois inconnue 

compte tenu de fréquentes interruptions médicales de grossesse en France en raison du 

pronostic incertain, allant d'une évolution clinique spontanément favorable sans 

séquelle à une hydrocéphalie, des séquelles neurologiques voire même au décès. 

Cependant, il est important de souligner, comme nous le verrons plus tard, que toutes 

les dilatations anévrismales du torcular décrites dans la littérature ne correspondent pas 

toutes à la même pathologie, en fonction de l’existence ou non de shunts artério-

veineux au sein de la malformation, influençant considérablement le pronostic. Ainsi, les 

dilatations sans shunts artério-veineux semblent être spontanément de très bon 

pronostic alors que les malformations avec shunts nécessitent quasiment 

systématiquement un traitement par embolisation. Merzoug (16) décrit ainsi une série 

de 13 cas de dilatation anévrismale prénatale du torcular, d’évolution très variable. 

Gicquel, lui, rapporte un cas de thrombose anévrismale du torcular anténatale 

d’évolution spontanément favorable, semblant en tout point similaire à celle de notre 

observation 1 : délai de survenue au cours de la grossesse, localisation de l’anomalie, 

thrombose spontanée du torcular, évolution spontanément favorable (17). 

 

Par ailleurs, les calcifications particulières du torcular d’allure séquellaire que nous 

retrouvons dans nos observations ne sont pas décrites dans la littérature à notre 

connaissance, probablement en grande partie car il n’existe dans la littérature 
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quasiment exclusivement que des observations anténatales avec suivi en échographie et 

IRM, ne permettant pas de mettre en évidence ces calcifications. 

 

On retrouve toutefois typiquement le même aspect séquellaire quadrangulaire du 

torcular dans les iconographiques de la littérature, notamment dans l’article de Jenny 

rapportant quatre cas d’ectasies veineuses durales géantes de nouveaux-nés (15). Ces 

similitudes nous renforcent notre impression de pathologie unique et similaire à nos 

observations.  

 

2. Hypothèses embryologiques 

 

Nous avons développé dans la première partie l’embryologie veineuse cérébrale, et en 

particulier celle du torcular et des sinus duraux de la région du torcular. Cela nous 

permet de mieux appréhender les anomalies du développement fœtal pouvant aboutir 

au type d’anomalies retrouvées chez ces patients en post-natal. Il est nécessaire pour 

cela d’approfondir particulièrement l’embryologie du torcular, du sinus sagittal 

supérieur et des sinus transverses, puisque les anomalies observées chez nos patients 

concernent en particulier ces sinus duraux. 

 

Le torcular est situé en théorie à la jonction du sinus sagittal supérieur, du sinus droit et 

des sinus transverses. Nous avons déjà constaté qu’en pratique cette organisation 

« idéale » et symétrique n’est que très rarement retrouvée et que le torcular 

correspond le plus souvent à un réseau veineux anastomotique réunissant ces différents 

sinus duraux. 

Cette morphologie est aisément expliquée par son développement embryologique : il 

correspond au point auquel la migration caudale du plexus sagittal se termine. Il est le 

résultat de la réorganisation d’un plexus veineux développé entre les plexus duraux 

antérieur et moyen, appelé plexus tentoriel, et qui involue avec l’expansion des 

hémisphères et le développement des sinus duraux. On comprend ainsi aisément les 
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nombreuses variations anatomiques possibles du torcular et son caractère plexiforme 

souvent observé. Compte tenu de l’aspect plexiforme persistant du torcular chez les 

enfants observés au cours de ce travail, il semble que l’involution habituelle du plexus 

tentoriel ne s’est pas déroulée de la manière habituelle. On peut ainsi imaginer que la 

dilatation anévrismale du torcular observée chez les enfants 1 et 2 est liée à cette 

involution anormale de ce réseau plexiforme, associée à d’autres facteurs comme nous 

le verrons par la suite. 

 

De plus, on observe chez nos patients un aspect dédoublé de la partie postérieure du 

sinus sagittal supérieur. Embryologiquement, le sinus sagittal supérieur est tout d’abord 

un réseau plexiforme développé aux dépens du plexus antérieur, puis s’individualisent 

deux sinus marginaux (un de chaque côté) symétriques, qui fusionnent ensuite à partir 

du 3° mois fœtal de l’avant vers l’arrière pour former le sinus sagittal supérieur. Ces 

deux bras se rejoignent ainsi à leur partie postérieure au 6° mois fœtal pour former le 

torcular. Cependant, on observe fréquemment une absence de fusion de la partie 

postérieure du sinus sagittal, chacun des deux bras se drainant latéralement dans les 

sinus transverses (6). Ce défaut de fusion postérieure est ainsi retrouvé chez chacun des 

enfants décrits dans notre étude. 

 

En dehors du torcular en lui-même, les sinus transverses présentent dans nos 

observations un aspect particulier : ils sont de calibre augmenté, apparaissant 

ballonisés. Cet aspect est bien visualisé sur l’angiographie de l’enfant 4 (Fig. 27). 

Okudera (5, 6) décrit chez les fœtus de 6 mois un aspect particulier la région du torcular 

avec dédoublement de la partie postérieure du sinus sagittal supérieur, aspect ballonisé 

des sinus transverses, persistance d’un sinus falcoriel entre le sinus droit et la partie 

postérieure du sinus sagittal supérieur. C’est ce même aspect que nous avons observé 

chez nos patients, mais en post-natal. Toutes ces similitudes nous amènent à imaginer, 

comme nous le développerons dans la partie « hypothèses physiopathologiques », que 
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la maturation des sinus duraux ne s’est pas terminée normalement à la fin de la 

grossesse. 

 

3. Hypothèses physiopathologiques 

 

Une seule observation permet une étude anténatale (cas 1) : il existe alors une 

dilatation anévrismale du torcular partiellement thrombosée diagnostiquée à 26 SA, et 

aboutissant spontanément à un torcular atypique et calcifié. 

Notre hypothèse est donc que chez chacun de ces quatre patients, il y a eu à un 

moment donné de leur développement anténatal, ou périnatal, une thrombose du 

torcular. En effet, ils présentent des calcifications caractéristiques du torcular : 

morphologie en « pop-corn » et distribution à la périphérie du sinus veineux. 

Les calcifications visualisées seraient ainsi séquellaires de cette thrombose du torcular 

survenue chez nos quatre enfants, diagnostiquée en anté-natale chez deux d’entre eux 

(observation 1 et 2) et passée inaperçue chez les trois autres (observations 3, 4 et 5). 

 

Partant de cette hypothèse, la question qui se pose est alors de savoir quel mécanisme 

physiopathologique est responsable de cette dilatation anévrismale de la région du 

torcular se thrombosant ensuite spontanément. 

Tout d'abord nous développerons l'hypothèse d'une non-maturation d'un segment de 

sinus dural, comme cela est le cas dans les malformations des sinus duraux (DSM), puis 

nous développerons l'hypothèse de remaniements liés aux modifications de flux veineux 

cérébraux au cours du deuxième trimestre de la grossesse. 

 

a. Non-maturation d'un segment de sinus dural 

 

La seule observation où nous avons une estimation de l’âge de survenue de la dilatation 

anévrismale du torcular au cours de la grossesse est l’observation 1, où la dilatation du 

torcular a été mise en évidence échographiquement à 26 SA. On imagine ainsi que cette 
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dilatation puis thrombose du torcular survienne au deuxième trimestre de la grossesse. 

Cela est de plus concordant avec l’organisation veineuse intra-crânienne post-natale de 

nos observations, qui est en effet similaire comme nous l’avons vu à celle d’un fœtus de 

6 mois. Il semble ainsi que la maturation des sinus duraux ne se soit pas déroulée 

normalement à partir de ce terme de la grossesse, et nous amène à la présomption 

d’une maturation anormale des sinus duraux, comme cela est le cas dans des 

pathologies telles que les malformations des sinus duraux.  

 

Les malformations des sinus duraux (DSM) correspondent à une pathologie rare (<2% 

des malformations vasculaires) des fœtus et jeunes enfants, peu décrite dans la 

littérature (7, 21-24). Elles font partie du groupe des shunts duraux artério-veineux et en 

constituent plus de la moitié. Compte tenu de leur faible fréquence, il est difficile de 

préciser exactement le nombre de cas décrits dans la littérature. Les plus grandes séries, 

comme celle de Barbosa à partir de la base de neuroradiologie de l’hôpital de Bicêtre de 

1985 à 2003, contiennent environ 30 patients (21). Les DSM sont des malformations des 

sinus duraux pour lesquels le développement de shunts artério-veineux sur le segment 

malformatif est un phénomène secondaire. Elle se présente ainsi comme un segment de 

sinus dural hypertrophique, avec formation de lacs veineux dits « géants », plus ou 

moins cloisonnés. Secondairement se développent des shunts artério-veineux duraux 

dans la paroi pathologique, responsables d’une augmentation importante du flux au 

sein de la DSM. La majorité de ces malformations intéresse les sinus transverses, 

sigmoïdes et le torcular. Une DSM a des conséquences importantes sur le drainage 

veineux cérébral, responsable d’une stagnation et d’une congestion veineuse, 

principalement lorsque qu’elle touche le torcular, représentant la voie principale de 

drainage veineux cérébral chez un nouveau-né. De multiples complications liées à ce 

shunt artério-veineux sont possibles : thrombose spontanée associée aux sorties 

veineuses, hydrocéphalie, infarctus veineux plus ou moins hémorragiques… La survenue 

de troubles cardiaques est beaucoup plus rare et modérée que dans les autres 

pathologies artério-veineuses de l'enfant, telles que la malformation anévrismale de la 
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veine de Galien (24). Deux facteurs pronostics principaux sont décrits dans la littérature: 

la localisation centrale ou latérale (une situation médiale centrée sur la région du 

torcular sera de moins bon pronostic, sa thrombose ayant des conséquences 

logiquement plus importantes), et l'existence de drainages veineux alternatifs (le 

système caverneux et/ou la persistance d'un sinus occipital sont de bon pronostic) (7, 

24). 

 

Les DSM, en dehors de quelques discordances (existence de shunts artério-veineux et 

mauvais pronostic) présentent d'importantes similitudes avec notre observation 1 : 

apparition d’une dilatation anévrismale du torcular, thrombose spontanée de ce  « lac 

géant »,  délai d’apparition au cours du deuxième trimestre de la grossesse, localisation 

au torcular ou aux sinus de la région du torcular. On peut ainsi imaginer que ces deux 

pathologies ont une même origine physiopathologique initiale: la non-maturation d’un 

segment de sinus. Ce segment de sinus formerait ainsi une poche veineuse restant 

alimentée par une ou plusieurs afférences veineuses, aboutissant à une augmentation 

très importante de sa taille. Puis, la survenue d'une thrombose exclurait définitivement 

le segment de sinus malformé de la circulation veineuse cérébrale, expliquant la 

résolution spontanée de la dilatation anévrismale du torcular, l'apparition de 

calcifications, et la réorganisation des sinus duraux intra-crâniens de la région du 

torcular. 

 

Toutefois il existe une différence notable entre la pathologie observée chez l’enfant n°1 

(supposée être le point de départ commun à nos quatre observations) et les DSM qu'il 

nous est difficile d'expliquer: l'absence de formation de shunts duraux artério-veineux 

ayant pour conséquence le bon pronostic spontané de nos enfants. Dans la littérature, 

une confusion fréquente existe ainsi entre DSM et thrombose du torcular anévrismal 

sans shunts artério-veineux et de bon pronostic. Nous avons ainsi dénombré 25 cas dans 

la littérature de thrombose du torcular diagnostiquée en anté-natal sans argument pour 

des shunts artério-veineux associé, donc sans argument pour une DSM (15-20). Les 
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thromboses du torcular évoluant spontanément de façon favorable sont alors 

considérées comme des DSM de bon pronostic, grâce à la formation d'anastomoses 

veineuses, aux variations anatomiques du torcular permettant une meilleure tolérance à 

sa thrombose, etc. Certains auteurs émettent ainsi l'hypothèse de l’existence de DSM 

pour lesquelles les shunts artério-veineux ne pourraient être mis en évidence (15). 

Cependant, une DSM étant définie par l'existence de shunts artério-veineux, une 

évolution spontanément favorable est par définition surprenante, voire impossible. 

Ainsi, certaines DSM décrites dans la littérature (15, 16) pour lesquelles aucun shunt 

artério-veineux n’a été mis en évidence correspondraient plutôt à des ectasies géantes 

des sinus duraux spontanément thrombosées, comme cela est le cas chez l’enfant 1.  

 

Nos observations ne peuvent donc pas correspondre à des DSM, compte tenu de 

l’absence de shunts artério-veineux et de l’évolution spontanément favorable de la 

dilatation du torcular. Elles peuvent tout au plus avoir une physiopathologie initiale 

proche, avec une maturation anormale des sinus duraux. 

 

b. Modifications des flux veineux cérébraux au cours du deuxième 

trimestre de la grossesse 

 

La formation de cette ectasie géante du torcular semble survenir au cours du deuxième 

trimestre de grossesse (observation 1) : il est intéressant de remarquer que cela 

correspond embryologiquement à des modifications notables des flux veineux intra-

cérébraux (5, 6). En effet, comme nous l'avons vu, à partir du 4° mois de grossesse, les 

sinus duraux, et principalement les sinus transverses, subissent d'importantes 

modifications morphologiques, avec une véritable ballonisation débutant à leurs 

segments latéraux puis s'étendant médialement pour atteindre le torcular vers 6 mois 

de grossesse. Cet élargissement semble alors jouer un rôle de réservoir, drainant les 

veines du cervelet et de la convexité cérébrale. Ce réservoir est nécessaire compte tenu 

de l’absence de maturation des golfes jugulaires. 
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Un éventuel segment de sinus immature de la région du torcular serait alors également 

concerné par ces modifications importantes de calibre des sinus transverses et pourrait 

également servir de « réservoir » veineux et subir d’importantes modifications de 

calibre.  

 

L’étude embryologique du torcular est alors intéressante : le torcular correspond à 

l’involution du plexus tentoriel, développé entre les plexus duraux antérieur et moyen. 

Comme nous l’avons vu précédemment, c’est ce caractère plexiforme embryologique du 

torcular qui est à l’origine de ses nombreuses variations anatomiques.  

 

On peut ainsi imaginer que c’est au moment de cette involution du plexus tentoriel que 

se trouve l’origine de la maturation anormale d’un segment de sinus dural : une poche 

veineuse du plexus tentoriel n’involuerait pas normalement et augmenterait de façon 

très importante de taille au moment de la ballonisation des sinus transverses atteignant 

le torcular. Dans un second temps, suite aux turbulences veineuses et à la diminution du 

flux veineux après le 7° mois de grossesse (réduction de calibre des sinus transverses), 

une thrombose spontanée de cette ectasie veineuse aurait lieu. Une hypothèse similaire 

est évoquée par Jenny et al (15): ils évoquent une régression partielle anormale des 

plexus antérieur et postérieur aboutissant à la formation d’une ectasie veineuse dans les 

couches de la dure-mère, alimentée par un flux veineux lent augmentant 

progressivement le volume de l’ectasie veineuse. 

 

Merzoug évoque plusieurs hypothèses pour expliquer le développement des DSM : elle 

évoque ainsi cette persistance pathologique de l’aspect embryonnaire ballonisé 

physiologique entre le 4° et le 7° mois de grossesse. Une seconde hypothèse serait un 

développement anarchique et excessif des sinus duraux lié à un élément déclencheur 

local inconnu. La thrombose spontanée secondaire serait liée à un sinus immature, à des 

turbulences au sein du sinus élargi et/ou à une modification de l'épithélium vasculaire 

(16). Toutefois, comme nous l'avons souligné, plusieurs des cas décrits dans son article 
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diagnostiqués comme DSM présentent un pronostic spontanément favorable, sans 

shunts artério-veineux réellement mis en évidence, ce qui nous amène à remettre en 

question le diagnostic de DSM chez ces patients et à les rapprocher de notre pathologie: 

une dilatation anévrismale du torcular sans shunt artério-veineux. Merzoug propose de 

son côté plusieurs hypothèses à cette évolution spontanément favorable: le 

développement d'anastomoses veineuses, les nombreuses variations anatomiques du 

torcular permettant parfois une meilleure adaptation à sa thrombose. Ces hypothèses 

ne nous semblent toutefois pas permettre d'expliquer la régression spontanée 

d'éventuels shunts artério-veineux. 

 

4. Considérations thérapeutiques : évolution toujours favorable ? 

 

Les DSM semblent présenter un pronostic très variable (mortalité spontanée de 60%, 

décès inférieur à 20 % et évolution neurologique favorable dans 75 % des cas avec 

traitement endovasculaire). La localisation de la dilatation est un facteur pronostic 

important puisque l’atteinte médiane du torcular est à risque élevé d’infarctus veineux 

au contraire des dilatations plus latérales (24). Elles nécessitent quoiqu’il en soit un 

traitement endovasculaire ayant pour objectif de fermer les fistules artério-veineuses 

alimentant la malformation. Ce traitement a lieu en urgence à la naissance en cas de 

mauvaise tolérance, ou le plus souvent dans les 2-3 premiers mois de vie. Il 

s’accompagne fréquemment d’une anticoagulation efficace afin de limiter le risque de 

thrombose à l’origine le plus souvent des évolutions défavorables. 

 

Les dilatations anévrismales du torcular sans shunts artério-veineux, se thrombosant 

spontanément, comme nous les avons décrites précédemment, semblent elles 

présenter un pronostic spontanément favorable, sans traitement endovasculaire ni 

anticoagulation. Ainsi nos observations 1 et 2 présentent une évolution clinique 

favorable avec un recul de 3 et 2 ans respectivement, sans traitement. Il est intéressant 

de remarquer cette évolution spontanément favorable malgré la thrombose spontanée 
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de la région du torcular dilatée, au contraire des DSM pour lesquelles la thrombose du 

segment malformatif, principalement lorsqu’elle atteint la région centrale du torcular, 

est de mauvais pronostic compte tenu du risque de thrombose des veines normales s’y 

abouchant (7, 21, 24). Dans notre pathologie sans shunts artério-veineux, la 

réorganisation veineuse cérébrale (sinus droit et drainage profond anormal, veines 

cérébelleuses) semble permettre de pallier à cette évolution défavorable. 

 

Il est difficile toutefois d’affirmer qu’aucun traitement n’est nécessaire dans notre 

pathologie anténatale compte tenu du peu de cas décrits, et des fréquentes 

interruptions médicales de grossesse en France devant le pronostic incertain, diminuant 

encore la connaissance du pronostic spontané du peu de cas décrits. De plus, en 

anténatal, il est souvent difficile d’affirmer ou d’infirmer avec certitude la présence de 

shunts artério-veineux et donc de différencier DSM de thrombose du torcular 

anévrismal. La question de la mise en place d’une anticoagulation est également 

intéressante. En cas de « simple » thrombose du torcular, l’événement thrombotique 

semble faire partie de l’histoire naturelle de la maladie, concomitante de la régression 

progressive de la dilatation anévrismale du torcular. Ainsi une anticoagulation ne paraît 

pas nécessaire, allant plutôt à l’encontre de l’évolution spontanément favorable de la 

pathologie. Au contraire, dans les DSM, l’anticoagulation est nécessaire avant le 

traitement endovasculaire afin de prévenir l’événement thrombotique, souvent 

responsable de la thrombose des sorties veineuses cérébrales, et ainsi responsable de 

congestion veineuse (infarctus veineux plus ou moins hémorragique). 

 

B. Organisation similaire atypique du sinus droit et de la tente du cervelet 

 

Le second point commun à nos observations est l’aspect de la tente du cervelet, qui 

apparaît hypoplasique, associé à une hypoplasie du sinus droit. Dans nos observations, 

si le sinus droit est globalement assez facilement identifiable en coupes sagittales, 

apparaissant hypoplasique, il est beaucoup plus délicat de l’identifier en axial, où il 
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semble finalement correspondre à la partie perméable antérieure du torcular 

quadrangulaire (Fig. 31). 

 

Figure 31 : Comparatif sagittal médian et axial de l’aspect du sinus droit des cinq 

observations. 

 Le sinus droit est schématisé par le trait jaune. 

 

 

D’après notre étude embryologique, l’hypoplasie du sinus droit est logique en cas 

d’hypoplasie de la tente du cervelet, compte tenu de l’embryologie du sinus droit, qui 

suit passivement le développement de la tente. La formation de la tente du cervelet, 

comme nous l’avons vu, survient très tôt, dès 7/8 SA, dans le développement fœtal, à 

partir de cellules mésenchymateuses. Les sinus duraux, eux, se développent à partir du 

réseau capillaire plexiforme recouvrant le tube neural, un peu plus tard dans le 

développement embryologique.  

 

Compte tenu de cette chronologie, Il est ainsi difficile d’établir un lien entre une 

anomalie de la tente du cervelet et une dilatation thrombosée de la région du torcular. 

 

De plus, on retrouve dans chaque observation une anomalie du drainage veineux 

profond, avec dans 4 cas sur 5 une volumineuse veine de drainage centrale profonde, 

qui pourrait équivaloir à une veine cérébrale interne.  
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Les observations 1 et 3 présentent deux veines cérébrales internes, se rejoignant dans 

une grosse veine centrale profonde se jetant ensuite, en rejoignant le sinus sagittal 

inférieur, dans ce qui équivaut au sinus droit (partie circulante antérieure du torcular 

quadrangulaire). 

Dans l’observation 2, les deux veines cérébrales internes et le sinus sagittal inférieur se 

jettent directement dans cette même partie circulante antérieure du torcular 

quadrangulaire. 

Dans l’observation 4, il existe une volumineuse veine de drainage central profonde se 

drainant dans la portion postérieure du sinus sagittal supérieur. Le sinus droit, dont 

l’aspect apparaît plus normal, assure le drainage de plusieurs veines profondes 

bilatérales atypiques choroïdiennes. 

Dans l’observation 5, il existe deux veines de drainage centrales profondes se drainant 

quasiment directement dans le torcular, avec une hypoplasie particulièrement marquée 

du sinus droit. 

 

Cette description nous rappelle la veine de Markowski (cf II.B.2.d), veine embryonnaire 

unique, médiane, dorsale prosencéphalique assurant le drainage des plexus chroroïdes 

puis disparaissant après 11 SA une fois le drainage veineux assuré par les veines 

cérébrales internes, la veine de Galien et le sinus droit. On peut ainsi se demander si la 

grosse veine centrale visible dans nos observations ne pourrait pas correspondre à une 

persistance de cette veine de Markowski, comme cela est parfois le cas dans les 

anévrismes de la veine de Galien (12). 

 

C. Anomalies veineuses intra-crâniennes et extra-crâniennes (cervicales et faciales) 

 

Compte tenu des éléments embryologiques et physiopathologiques développés 

précédemment, les cinq observations décrites semblent pouvoir avoir pour origine la 

même anomalie : une ectasie durale géante du torcular, secondairement thrombose 
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avec apparition de calcifications caractéristiques, liée à une maturation anormale d’une 

partie du plexus tentoriel fœtal.  

 

Deux de nos observations (1 et 2) semblent présenter cette pathologie de manière 

isolée, du moins pour le moment, le recul post-natal étant moins long que les deux 

autres observations. Les trois autres observations (3, 4 et 5) associent ces anomalies du 

torcular à des anomalies veineuses intra et extra-crâniennes. 

 

En effet l’enfant 3 présente d’importantes malformations veineuses hémi-faciales et 

hémi-cervicales gauches, associées à des anomalies veineuses intra-crâniennes (veines 

cérébelleuses s’apparentant à des anomalies veineuses de développement). L’enfant 4, 

quant à elle, présente également d’importantes anomalies vasculaires : anomalies 

veineuses de développement, anomalies veineuses cérébrales profondes, anomalies 

lymphatiques et veineuses orbitaires droites, angiomes cutanés multiples… La patiente 

5 présente une angiodysplasie diffuse cervico-faciale prédominante au sinus piriforme 

gauche. 

 

Cette association d’une malformation du torcular à des anomalies veineuses intra-

crâniennes et à des malformations vasculaires extra-crâniennes nous amène à 

rechercher si de telles associations ont été décrites dans la littérature. 

 

Boukobza (25) observe une fréquence élevée d’anomalies veineuses de développement 

chez les patients présentant des malformations veineuses superficielles (faciales ou 

cervicales) : sur 40 patients présentant de telles anomalies veineuses superficielles, 20% 

présentaient des anomalies veineuses de développement associées. Elle souligne 

également l’association de ces malformations veineuses cervico-faciales et muqueuses 

(linguale) à un drainage veineux parenchymateux atypique : élargissement des veines 

cérébrales internes, de la veine basale et de ses afférences… Ces anomalies de 

développement veineuses sont également souvent associées aux malformations des 
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sinus duraux (7), qui comme nous l’avons vu, ont des caractéristiques très proches de 

nos observations (observation 1 et 2 principalement). 

 

Bisdorff  a étudié l’association entre anomalies vasculaires intra-crâniennes et 

anomalies lymphatico-veineuses péri-orbitaires  (26) avec une série de 33 patients. Deux 

tiers d’entre eux présentaient des anomalies vasculaires intrâ-craniennes 

associées (anomalies veineuses de développement principalement, et à moindre 

mesure cavernomes, malformations artério-veineuses, et malformations durales 

artério-veineuses). Certains patients présentaient même des anomalies 

parenchymateuses, à type d’hémiatrophie cérébrale (10%) ou d’atrophie focale (6%). 

L’observation 4 se rapproche fortement de ce type de tableau clinique : hémiatrophie 

droite, anomalies de développement veineuses, anomalies lymphatico-veineuses péri-

orbitaires droites…  

 

Ces anomalies veineuses intra-crâniennes pourraient selon Boukobza et son équipe 

représenter des persistances de veines embryonnaires, involuant habituellement, 

comme par exemple les veines des plexus choroïdes. Cela a par ailleurs été démontré 

dans des études concernant des patients atteints du syndrome de sturge-weber (27, 

28). De façon similaire, certains auteurs suggèrent que les anomalies veineuses de 

développement sont la conséquence d’une anomalie de l’embryogénèse vasculaire. 

Ainsi, le développement anormal du réseau veineux serait responsable de la formation 

de veines médullaires dilatées convergeant vers une veine élargie intra-

parenchymateuse. Cette hypothèse est par ailleurs appuyée par l’absence de drainage 

veineux normal dans les régions concernées (25). 

Bisdorff met également en cause une anomalie de l’embryogénèse pour expliquer 

l’association entre anomalies veineuses intra-crâniennes et anomalies lymphatico-

veineuses péri-orbitaires. Il rappelle en effet que les anomalies de développement 

veineuses constituent une adaptation à une absence de drainage veineux superficiel ou 

profond, liées à une anomalie de l’embryogénèse qui reste floue. Les hypothèses (20, 
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29) évoquées sont celles d’anomalies survenant entre les 8° et 11° semaines de 

grossesse, dues à une interruption du développement des veines médullaires ou de 

leurs afférences avec formation de réseaux collatéraux. Les travaux de Padget 

démontrent en effet qu’une vasculogénèse anormale peut conduire à une veine de 

drainage anormale supplémentant le drainage habituel (3). 

 

Raybaud (12) développe plusieurs hypothèses concernant la formation des anomalies 

veineuses de développement (AVD). Les AVD, comme il le souligne, ne correspondent 

pas à une situation pathologique, mais plutôt à une variante anatomique du drainage 

veineux cérébral. Leur histologie est la même que celle d’une veine normale. Elles sont 

considérées comme une lésion congénitale car elles drainent un large territoire 

dépourvu de veines normales. Cependant, leur signification reste mal comprise. 

L’hypothèse d’un arrêt du développement veineux lui semble peu probable car selon les 

principes du développement artério-veineux, il n’y a aucune raison d’observer un tel 

arrêt de développement, d’autant plus que la région cortico-sous-corticale où sont 

situées les AVD ne présente pas de vascularisation significative avant le dernier 

trimestre de grossesse, ce qui sous-entendrait un arrêt très tardif du développement 

veineux, difficile à concevoir (12). Les autres hypothèses sont la réapparition d’un chenal 

veineux embryonnaire ou encore l’utilisation d’une veine médullaire préexistante 

palliant la perte de veines adjacentes. Enfin, l’association fréquente des AVD à d’autres 

pathologies vasculaires (malformations veineuses facio-cervicales, cavernomes, Blue 

Rubber Bleb Nevus Syndrome, etc) semble suggérer que les AVD correspondent à une 

lésion dysplasique du développement. Il est toutefois très difficile de préciser leur 

physiopathologie. 

Ainsi, l’association entre anomalies veineuses cervico-faciales et anomalies veineuses 

intra-crâniennes est décrite dans la littérature mais leur physiopathologie reste 

méconnue. 
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Cette association entre anomalies veineuses intra-crâniennes et anomalies veineuses 

extra-crâniennes rappelle en particulier une mutation génétique récemment décrite, 

concernant le gène RASA1. Cette mutation est responsable d'une association entre 

malformations capillaires cutanées multifocales et de malformations artério-veineuses 

(cutanées, sous-cutanées, intra-musculaires, intra-osseuse et cérébrales) (30). Parmi ces 

malformations artério-veineuses ont été observées des malformations anévrismales de 

la veine de Galien (31, 32) ou encore le syndrome de Parkes Weber (angiodysplasie 

complexe associant une hypertrophie des os et des paries molles d’une segment de 

l’organisme, un angiome plan cutané et des fistules artério-veineuses) (33). Cette 

association constitue la maladie malformation capillaire - malformation artério-veineuse 

(CM-AVM), maladie autosomique dominante avec une pénétrance élevée supérieure à 

95% (32). On pourrait ainsi imaginer qu’une telle mutation génétique puisse être à 

l’origine des associations décrites dans les observations 3, 4 et 5 entre anomalies 

veineuses intra-crâniennes et extra-crâniennes cervico-faciales. 

 

D. Une étiologie commune à ces différentes anomalies ? 

 

Notre travail émet l’hypothèse d’une possible association étiologique entre anomalies 

des sinus duraux, notamment de la région du torcular, anomalies morphologiques 

(hypoplasie de la tente du cervelet, hémi-atrophie, agénésie septale, etc.), anomalies 

veineuses intra-crâniennes (AVD et anomalies du drainage veineux profond central) et 

malformations vasculaires extra-crâniennes (faciales et/ou cervicales). 

 

Il est toutefois difficile d’établir un lien entre ces différentes anomalies. Une étiologie 

malformative mécanique isolée, avec certaines anomalies étant la conséquence d’une 

autre, ne semble pas envisageable. En effet, notre travail embryologique nous a permis 

d’établir que ces différentes anomalies n’avaient pas la même origine embryologique, 

ne survenant pas au même moment du développement embryonnaire et fœtal, et 
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qu’ainsi une seule anomalie embryologique ne permettait pas d’expliquer la survenue 

de l’ensemble de ces anomalies. 

 

Comme nous l’avons développé précédemment, une hypothèse avancée dans la 

littérature concernant l’association d’anomalies veineuses intra-crâniennes et extra-

crâniennes est l’étiologie génétique, et plus précisément la mutation du gène RASA1 

(30). Cette mutation est notamment retrouvée dans les anévrismes de la veine de 

Galien (31, 32), où persiste parfois la veine de Markowski, se rapprochant de la veine 

central profonde retrouvée dans nos observations. 

 

Notre hypothèse est ainsi l’existence d’une telle anomalie génétique pouvant être à 

l’origine de l’ensemble des anomalies décrites dans nos observations. 
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V. Conclusion 

 

Nous avons rapporté cinq observations d'anomalies veineuses cérébrales complexes, 

exceptionnelles de par leur fréquence mais présentant toutefois des caractéristiques 

communes nous ayant interpellés (aspect similaire calcifié du torcular, hypoplasie de la 

tente du cervelet, anomalies veineuses de développement).  

 

Notre hypothèse est donc que ces cinq patients aient présenté la même pathologie 

anté-natale: une dilatation anévrismale se thrombosant spontanément à partir du 

deuxième trimestre de grossesse. Cette dilatation anévrismale du torcular peut faire 

évoquer une DSM, mais n’en est par définition pas une en raison de l’absence de shunts 

artério-veineux et de l’évolution spontanément favorable. Cependant, elle laisse 

supposer que la maturation des sinus duraux ne s’est pas faite normalement, avec une 

involution anormale du plexus tentoriel (structure embryonnaire et foetale aboutissant 

au torcular). 

Toutefois, cette anomalie de maturation des sinus duraux ne permet pas à elle seule 

d’expliquer l’ensemble des anomalies décrites dans nos observations, et notamment les 

anomalies de la tente du cervelet et les anomalies veineuses extra-crâniennes. Le lien 

entre ces anomalies est difficile à établir, car elles ne surviennent pas au même moment 

du développement fœtal. Cela nous a amené à envisager un lien génétique. Des 

associations entre anomalies veineuses de développement et anomalies veineuses 

cervico-faciales sont ainsi décrites dans la littérature. Des études récentes ont ainsi 

permis de découvrir des mutations génétiques (mutation du gène RASA1 notamment) 

responsables d'anomalies vasculaires intra-crâniennes (notamment artério-veineuses, 

telles que la malformation anévrismale de la veine de Galien) associées à des 

malformations vasculaires extra-crâniennes. Il serait ainsi intéressant d'approfondir 

cette hypothèse étiologique génétique dans le cadre de notre pathologie. 
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RESUME DE LA THESE 
 

TITRE 
Malformation calcifiée du torcular à propos de 5 cas. Association à des anomalies veineuses intra-
crâniennes et à des malformations vasculaires extra-crâniennes. 
 
 

RESUME 
Notre travail repose sur l’observation de quatre enfants et un adulte dont les imageries cérébrales 

présentent une caractéristique commune: une malformation calcifiée du torcular. Trois d’entre deux 

présentent par ailleurs des anomalies veineuses intra-crâniennes et des malformations vasculaires extra-

crâniennes. Notre hypothèse est que ces cinq patients aient présenté la même pathologie anté-natale: 

une dilatation anévrismale se thrombosant spontanément à partir du deuxième trimestre de grossesse. 

Cette dilatation anévrismale du torcular peut faire évoquer une DSM, mais n’en est par définition pas une 

en raison de l’absence de shunts artério-veineux et de l’évolution spontanément favorable. Cependant, 

elle laisse supposer que la maturation des sinus duraux ne s’est pas faite normalement, avec une 

involution anormale du plexus tentoriel. L’association à des anomalies de la tente du cervelet et des 

anomalies vasculaires intra et extra-crâniennes nous amène à envisager un lien génétique. Des études 

récentes ont ainsi permis de découvrir des mutations génétiques (mutation du gène RASA1 par exemple) 

responsables d’une associations entre anomalies vasculaires intra-crâniennes (notamment artério-

veineuses, telles que la malformation anévrismale de la veine de Galien) et malformations vasculaires 

extra-crâniennes. Il serait ainsi intéressant d'approfondir cette hypothèse étiologique génétique dans le 

cadre de notre pathologie. 

 

TITRE EN ANGLAIS 

Torcular’s calcified malformation about 5 cases. Associations with intracranial venous anomalies et 

extracranial vascular malformations. 
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