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|. PRESENTATION DU SUJET

1. Généralités

De maniére commune, et selon Russell & Rubinstein’, il existe 4 grands types de
malformations vasculaire du systéme nerveux central : les anomalies veineuses de
développement (AVD), les cavernomes, les malformations artério-veineuses (MAV)

et les malformations capillaires.

Les AVD, sujet de ce travail, sont des anomalies vasculaires cérébrales bénignes et

fréquentes.

Elles sont les plus fréquentes des malformations vasculaires intracraniennes (environ
30%) .Une étude ancienne post mortem estimait la prévalence a 2,7%?; avec les

techniques d'imagerie actuelle, la prévalence est estimée & 6,4%".

Le terme d’AVD a été introduit par la Professeur Pierre Lasjaunias et ses collegues
en 1986*. Appelé initialement «angiome veineux», son nom évolua en AVD, compte
tenu qu’il s’agit d'une anomalie de I'anatomie intrinseque du systéme veineux (et non

d’une véritable malformation).

Elles sont considérées comme une variante de développement du systéme veineux.
Il s’agit d’anomalies du systéme veineux drainant du parenchyme cérébral normal et
correspondant histologiquement a une dilatation de multiples veines normales

médullaires drainées et convergentes vers un méme collecteur trans cérébral.

2. Aspect en imagerie

Le développement des techniques d’'imagerie en coupe (scanner et IRM) a permis de

montrer de maniére claire le caractére «commun» de ces anomalies veineuses.

Les AVD sont composées d'un tableau de collecteurs en étoiles, drainées par un

collecteur unique et ont une apparence caractéristique dite en «téte de méduse» ou

en «parapluie inversé»
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De maniére commune, elles drainent un plus grand territoire que ce que I'on pourrait
attendre d'un collecteur normal et la taille du collecteur est directement

proportionnelle a la portion de parenchyme cérébral drainé.

Elles sont considérées comme congénitales parce que localement, en lieu et place

de 'AVD, la zone est dépourvue de veines «normales».

Au_scanner (TDM), elles apparaissent sous forme d’hyperdensité linéaire

serpigineuse sans injection de produit de contraste et se rehaussent avec cet aspect
typique dit «en téte de méduse» sous forme de nombreuses veines confluentes, se

drainant dans une veine dilatée.

En Imagerie par Résonance Magnétique (IRM), lors de I'injection de produit gadoliné,

on retrouve cette méme caractéristiqgue typique en «téte de méduse». Sur les
séquences sans injection, les AVD peuvent apparaitre en hyper signal Flair.

Imagerie issue du service de Neuroradiologie; Hopital Central; CHRU NANCY

21



Image from Yun Peng
Huang Collection,
demonstrating a DVA
draining superficially. °
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Initialement, quand les techniques d’'imagerie en coupes se sont démocratisées, et
que ces AVD ont été décrites, certains chirurgiens les ont enlevés pensant, a tort, a
une autre pathologie. Une erreur honnéte mais tragique. En effet, la zone de
cerveau, que I'AVD desservait, n'avait pas d'autre voie vers laquelle se tourner et le

résultat immédiat fut un accident vasculaire cérébral ischémique.

Le Docteur Yun Peng Huang a décrit plusieurs types d’AVD selon leurs
caractéristigues sémiologiques en fonction de leurs localisations (profondes ou
superficielles) et de leurs drainages (profonds ou superficiels). 5 types ont été décrits

(CF image ci-contre)

Bien que le parenchyme drainé par les AVD soit généralement considéré comme
«normal», des anomalies du parenchyme cérébral ont été décrites en imagerie par

résonance magnétique dans le territoire de I'AVD & 75:
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Santucci & al ® décrit que chez 28 cas sur 175 il existe des anomalies

d'intensité du signal associées dans le territoire de drainage.

Ruiz & al ” a rapporté que le parenchyme cérébral, dans le territoire d'une DVA

était atrophique chez 29,7% des cas, avait des |ésions de la substance blanche

chez 28,3%, et avait des calcifications dystrophiques dans 9,6% des cas

(hypothese que la congestion veineuse locale chronique conduit a ces phénomenes
?).

3. Localisations des Anomalies Veineuses de

Développement

Sus ou sous tentoriel, outre leurs localisations dans la substance blanche profonde,
elles peuvent se retrouver dans le tronc cérébral, les thalamus et/ou les noyaux gris

centraux.
Aucune AVD n’est décrite actuellement au niveau intra-médullaire.

Pour expliquer et surtout comprendre leur développement, plusieurs hypothéses ont
été émises. Pour les comprendre, il est nécessaire de comprendre I'embryologie du

systeme vasculaire (et principalement veineux) du systéme nerveux central.

4. Embryologie du systéme veineux cérébral

L'embryologie du réseau veineux en fosse postérieure reste peu décrite.

Cette embryologie descriptive est fortement basée sur une revue de la littérature
menée par le Dr George Linius Streeter, Dorcas Hager Padget en 1956° et 1957'°,
Okudera en 1984 et 1994 et plus tard par le Dr Yun Peng Huang et ses collegues.

Travail réalisé en grande partie sur la dissection d’embryon et de foetus.

Le systeme nerveux central se constitue a partir du tube neural individualisé a la

deuxiéme semaine du développement fcetal.
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Il se divise en deux parties, le développement du systeme veineux extra cérébral et
le développement et I'organisation du systéme veineux intrinseque au parenchyme
cérébral.

C’est la deuxieme partie qui conduira a la formation des AVD.

4.1. Développement du systéme veineux extra cérébral;

description chronologigue

4.1.1. Embryon de 2/4 semaines

Initialement, le tube neural est ouvert et alimenté par simple diffusion du liquide

amniotique.

4.1.2. Embryon de 4 semaines:

Apres la fermeture (4 semaines), le tube neural est recouvert d'un tissu conjonctif
dense «meninx primitiva».

Le meninx primitiva se réfere a la couverture mésenchymateuse du cerveau a partir

de laquelle la matiere arachnoidienne, la pie-mére et la dure-mere se forment chez
les mammiferes et les oiseaux.

Ce tissu contient des boucles vasculaires primitives (plexus artério veineux précoce)
développées pour la vasculogenése a partir de I'aorte dorsale primitive et des veines

cardinales.

Des la quatrieme semaine du développement, la partie céphalique présente des
zones dilatées, appelées les vésicules cérébrales primitives, et augmente
rapidement de volume pour constituer I'ébauche du cerveau, tandis que la partie

caudale, restée tubulaire et de calibre restreint, sera a l'origine de la moelle spinale.

4.1.3. Embryon de 5mm /6 SA (stades 1 et 2 de Padget)

Le développement cérébral (avec les trois vésicules prosencéphale, mésencéphale
et rhombencéphale) se poursuit.

Le prosencéphale se subdivise en télencéphale (hémisphére cérébraux) et

diencéphale (thalamus et hypothalamus).
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Le mésencéphale sera constitué des pédoncules cérébraux, ainsi que de la

lame tectale.

Le rhombencéphale devient métencéphale (protubérance et cervelet) et

myélencéphale (bulbe).

P: prosencéphale (télencéphale + diencéphale)

M: mésencéphale

R: rhombencéphale (métencéphale et myélencéphale)

Quand le tube neural devient trop épais pour étre nourri par ce simple systeme
extrinseque de diffusion, se développe un systeme de capillaires intrinseques par

angiogenese.

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

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

Cette veine unique médiane se dédouble et migre latéralement pour devenir durale:
elle forme ainsi de chaque c6té le sinus créanien primaire, structure bilatérale et
symétrique.

Le sinus cranien primaire se poursuit en arriere de chaque cété par la veine cardinale

antérieure, qui formera plus tard la veine jugulaire interne.

Trois plexus veineux se développent de chaque c6té de ce sinus cranien primaire et
drainent le tube neural via trois systemes veineux.
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D’'un point de vue anatomique, les trois plexus veineux se distinguent selon leurs
rapports avec les nerfs craniens V et VIII :

plexus antérieur en avant du ganglion semi lunaire pour I'encéphale.

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

plexus postérieur en arriere de la capsule otique pour la moelle.

‘ mid post OC : Capsule otique
Ant : plexus antérieur
Mid : plexus moyen

Post : plexus postérieur

= . b)

Figure 1: a) Représentation schématique d’un embryon de 5mm, vue latérale ”  b) Photo
anatomique d’'un embryon de 5mm, vue latérale °
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4.1.4. Embryon de 6 a 16 mm /7 SA (stades 3 et 4 de Padget)

La collatéralisation dorsale se développe via une anastomose latérale, le sinus
cranien primaire passe latéralement au nerf vague : par la translation, il devient la

veine jugulaire.

Ce processus entraine un étirement de la plupart des afférences piales médiales
responsables de leur disparition : les afférences qui persistent récupéreront le
drainage de celles ayant disparu et présenteront un trajet transversal.

Cela est a I'origine de la formation des veines pia arachnoidiennes.

1 : Développement de la
collatéralisation dorsale.
2 : Le sinus cranien primaire

2 passe latéralement au nerf

vague: par la translation, il

devient la veine jugulaire.

Figure 2 : Représentation schématique d’'un embryon de 7 SA, vue latérale .

4.1.5. Embryon de 8/9 SA (stades 5 de Padget):

En avant de I'embryon, l'involution du sinus cranien primaire et le développement
d’anastomose aboutissent a la formation du sinus transverse primitif entre le plexus
antérieur et moyen. Ce sinus bascule progressivement par la croissance des
hémispheres et sous l'effet du développement longitudinal du télencéphale et de la

flexion du cervelet se rapprochant ainsi de sa configuration définitive.

De maniére concomitante, en avant du plexus antérieur, le plexus choroide se

développe.

28



Dans la future fosse postérieure, durant cette période, il existe une croissance de la
vésicule otique qui oblitere progressivement la partie postérieure du sinus cranien
primaire. 1l se développe ainsi un réseau d’anastomose entre le plexus moyen et

postérieur, qui seront a terme a 'origine des sinus sigmoides.

3 : développement en avant du plexus
choroide qui draine la veine
diencéphalique (dv) et la veine de
Markowski (mpvm).

4 : (mcv/tv): veine télencéphalique qui
draine les hémisphéres cérébraux et
qui deviendra a terme la veine
cérébrale interne.

5 : croissance de la vésicule otique
qui oblitere progressivement le sinus

cranien primaire.

Figure 3 : Représentation schématique d’un embryon de 8 SA, vue latérale™.

7

7: la veine de Markowski est
maintenant la veine choroidienne
principale (future veine de Galien)
Ts: sinus transverse.

5 et 6: formation des sinus
sigmoide

8: futur sinus caverneux

Figure 4 : Représentation schématique d'un embryon de 9 SA , vue latérale”’.
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Anatomie veineuse proche de

I’anatomie veineuse a terme:

14 : veine de Galien et sinus droit.
13 : Torcular
15 : plexus dural postérieur.

Figure 5 : Feetus de 3 mois.”

4.2. Organisation du systéme veineux intrinségue au

parenchyme cérébral

A terme, il existe deux systemes de drainage au parenchyme céréebral : les
veines de la substance blanche profonde sont drainées par le systeme
subépendymaire vers la grande veine de Galien, tandis que le cortex et la
substance blanche superficielle sont drainés vers la périphérie et le systeme

veineux meéeninge.

Pour comprendre les AVD, il est important de comprendre la structure des
veines médullaires (Cf fig 6). Les veines parenchymateuses sont divisées en
un drainage superficiel et un drainage profond.

Le drainage superficiel inclut les veines piales, les veines corticales (cv) et

sous corticales, ainsi que les veines médullaires superficielles (smv).

Le drainage profond (dmv) converge vers les ventricules dans de grands

collecteurs (veines sub ependymaires: sev)

30



Figure 6 : organisation du systéme veineux intrinséque”’.

Avant que le systeme veineux intrinseque ne se développe, le drainage

veineux est strictement superficiel, méningé et choroidien, d’ou la nécessité

d’avoir développé les différentes étapes du développement embryonnaire
dans les paragraphes précédents.

Pendant les 6 a 8 premieres semaines, le développement des ganglions de la
base et d'autres structures profondes conduit a I'émergence du systeme
veineux cérébral interne et se développent notamment les plexus choroides
intraventriculaires.

Des canaux spécifiqgues d'alimentation, via le systéme artériel et de drainage,
se développent en conséquence, et il a été démontré que le drainage veineux
courait successivement a travers une veine diencéphalique ventrale (=dv) vers
le sinus transverse primitif et, plus important encore, a travers des veines
choroidiennes dorsales latérales proéminentes.
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Le collecteur principal (cf. figure 3) des veines choroidiennes supérieures est

unigue et médian et est dénommé la veine médiane pro encéphalique = mpvm

(initialement décrit par Markowski en 1911). Cette veine de Markowski, unique
et médiane, régresse vers la 11 SA et est remplacée par la veine de Galien.

Du fait de l'activité, le systéme veineux sub ependymaire se développe.Toutes
les veines a ce stade sont trans cérébrales. Ensuite la croissance cérébrale
impose la connexion du réseau sub épendymaire au systéme choroidien et
I'élongation progressive des veines trans cérébrales améne a la séparation

(incompléte) des réseaux superficiels et profonds.

De ce fait 'hnypothése de la formation des AVD se comprend mal. Une des
hypotheses principales est un déséquilibre dans la formation des systémes
veineux superficiels et profonds.

A noter que le développement veineux se poursuit au-dela de la naissance,
par exemple avec la maturation des connexions entre les veines sylviennes et
le sinus caverneux (qui est une structure extra-durale de développement) et la

diminution du sinus occipital.

5. Anatomie veineuse en fosse postérieure.

Pour notre article, et ainsi comprendre les grandes voies de drainage des AVD en

fosse postérieure, il est nécessaire de revenir un peu sur I'anatomie veineuse sous

tentorielle'®.

Le réseau veineux a été étudié par des anatomistes multiples (Duvernoy 1975-1983)

et des radiologues multiples (Huang ; Wackenheim '3; Lasjaunias'*; Braun'®...).

Sa meilleure visualisation est obtenue par angiographie veineuse par injection de

produit dans les deux arteres vertébrales.

Les veines de fosse postérieure peuvent également étre étudiées par l'imagerie par

résonance magnétique. Néanmoins, seules les veines les plus volumineuses sont

visibles.
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Les réseaux veineux de la fosse postérieure sont destinés au drainage du tronc
cérébral et du cervelet. Le tronc cérébral est longé par deux grands collecteurs
symétriques (les veines du réecessus latéral du quatrieme ventricule puis les veines
pétreuses supérieures et inférieures) qui les drainent vers les sinus homonymes.

Ces grandes voies de drainage longitudinal déposées selon un axe cranio-caudal
collectent les veines de la moelle cervicale et se drainent dans les veines basales,

puis le systeme de I'ampoule de Galien.

Ce réseau est richement anastomosé de maniére transversale par les réseaux des
veines de la moelle allongée, pontique et mésencéphalique, et en dérivation se
branchent également certaines veines cérébelleuses hémisphériques ventrales et
vermiennes. Les territoires cérébelleux plus postérieurs et supérieurs se drainent

dans les sinus de la tente du cervelet et les sinus latéraux.

Nous développerons ici les grandes veines de la fosse postérieure pour avoir une
vision schématique de l'architecture en fosse postérieure pour comprendre par la

suite les grandes voies de drainages des AVD.
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IMAGES ET TEMPS ANGIOGRAPHIQUE (service de Neuroradiologie de
I'hopital central ;: CHRU NANCY)
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5.1. VEINES CEREBELLEUSES HEMISPHERIQUES

3 groupes de drainage de veines hémisphériques cérébelleuses peuvent étre décrits

selon les auteurs : postéro-supérieurs, antérieurs et postéero- inférieurs.

Les groupes supérieurs et inférieurs se drainent dans la majorité des cas dans les

collecteurs de la ligne médiane, directement dans le sinus droit ou le torcular.

Le groupe des veines cérébelleuses antérieures rejoint habituellement les veines

pétreuses.

Figure 7 : Représentation schématique du réseau veineux de la face antérieure (A)
et postérieure (B) du cervelet (d’'apres P. Lasjaunias, Clinical Vascular Anatomy and
Variations; volume 1; 683)

1 : veine du récessus latéral. 9 : veine latérale du pont.

2 : veine transverse pontique. 10 : veine hémisphérique antérieure.
3 : veine pétreuse supérieure. 11 : veine hémisphérique supérieure.
4 : veine latéro-mésencéphalique. 12 : veine vermienne inférieure.

5 : veine de la fissure horizontale. 13 : veine hémisphérique inférieure.
6 : veine tonsillaire antérieure 14 : veine rétro-tonsillaire inférieure.
7 : veine latéro médullaire.

8 : anastomoses transverses.
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5.2. VEINES VERMIENNES

Le vermis cérébelleux comporte deux versants nettement individualisés : le versant

supérieur et le versant inférieur dont la limite se situe au niveau de la plus grande

circonférence du cervelet.
L'ensemble du systeme vermien inférieur se drainera dans le sinus transverse, tandis
que les veines du vermis supérieurs se draineront préférentiellement dans la veine

de Galien.

5.3. VEINES PETREUSES

Elles participent a un réseau d’anastomoses longitudinales sur la face latérale de la
moelle allongée puis de la protubérance. Ce réseau se termine en haut dans la veine
basale via la veine mésencephalique latérale. Il existe une veine pétreuse supérieure

et une veine pétreuse inférieure.

La veine pétreuse supérieure nait de nombreuses affluences (veines pontiques

transversale, veines pontotrigéminales, la veine du récessus latéral du 4ieme
ventricule, les veines médullaires latérales et quelques veines cérébelleuses
supérieures)

La veine pétreuse inférieure se forme a la confluence de la veine de la fissure

horizontale et de la veine du récessus latérale, et se jette dans le sinus

pétreux inférieur.

5.4. VEINES PONTIQUES SUPERFICIELLES : VEINES DE LA
MOELLE ALLONGEE ET DU V4: VEINES MESENCEPHALIQUE
LATERALES

Les veines pontigues superficielles forment un réseau couvrant la face antérieure et

latérale du pont. Elles se drainent principalement dans le systéme pétreux ou vers
I'avant dans le plexus clival ou le sinus caverneux.
La veine du récessus latéral du quatrieme ventricule est I'un des affluents inférieurs

principaux du systéme pétreux.
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La veine mésencéphalique latérale joue un grand réle puisqu'elle est un véritable

canal de liaison entre les veines pontiques et cérébelleuses d'une part, et les veines

basales d'autre part.

1 : veine pontique antéro-médiale.

2 : veine pontique transverse.

3 : veine pontique antéro-latérale.

4 : veine pétreuse.

5 et 8 : veine latéro-medullaire.

6 : veine ponto-medullaire.

9 : veine médullaire antéro-médiale.
10 : veine du récessus latéral.

13 : veine pédonculaire.

Figure 7 : Représentation schématique du réseau veineux de la surface ventrale du tronc
cérébral (d'aprés P. Lasjaunias, Clinical Vascular Anatomy and Variations; volume 1; 680)

5.5. VEINE PRE CENTRALE

Il s'agit d'une veine vermienne antérieure, également appelée veine de la fissure
cérébello-mésencéphalique, unique et médiane, qui a un trajet ascendant dans la
citerne de la plaque quadrigéminale et sert de repére pour les structures du vermis

cérébelleux supérieur et mésencéphalique dorsal.

De maniere la plus habituelle, la veine précentrale nait de la réunion des deux
affluents qui cheminent le long des pédoncules cérébelleux supérieurs (« veines des
pédoncules cérébelleux supérieurs ») et se draine dans la grande veine de Galien.

La veine vermienne supérieure et la veine pré centrale peuvent se connecter au
systéme de Galien séparément, ou se réunir dans ce que l'on appelle la veine
cérébelleuse supérieure avant de rejoindre le Galien.
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Compte tenu de cette particularité anatomique, il a été décidé de considérer la veine
précentrale comme une entité unique, et, par conséquent, de la séparer des veines

vermiennes.

Fleche : veine vermienne supérieure.

Double fléche : veine précentrale.

Téte de fleche : veine latéro-

mésencéphalique.

Figure 8 :image angiographique au temps veineux; vue latérale de la fosse postérieure
(d’apres P. Lasjaunias, Clinical Vascular Anatomy and Variations;volume 1; 681)

Apreés avoir compris I'anatomie et I'embryologie du systeme veineux en fosse
postérieure, nous avons décidé d'opter pour la représentation schématique de
Lasjaunias (figure 10) afin de classer les différentes efférences veineuses des AVD

de fosse postérieure.

1 : précentral.

2 : vermien.

3 : hémisphérique.
4 : pétreux.

5 : pontique.

Figure 9 : représentation schématique
des différentes efférences veineuses des anomalies veineuses de développement de fosse
postérieure.
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6. Anomalies veineuses de développement et clinique

Cette anomalie est généralement découverte fortuitement sur un scanner ou une
IRM réalisée dans le cadre dun bilan de céphalées, de troubles
neuropsychologiques, d'épilepsie, ou de toutes autres symptomatologies nécessitant

un examen neuroradiologique.

Les deux questions naturelles sont : benign? or not benign?'®

- Qu'est-ce qu'une AVD et a quel point est-elle sécuritaire ou dangereuse ?
- Cette AVD a-t-elle quelque chose a voir avec mes symptémes ?

Dans la majorité des cas et d'un point de vue clinique, 'AVD (isolée) n’est

généralement pas considérée comme la source d’une quelconque symptomatologie.

Exceptionnellement, des signes neurologiques et/ou un examen clinique anomal

peuvent étre décrits, mais restent rares et sont en général liés a des complications.

7. Anomalies veineuses de développement et complications

connues et décrites dans la littérature

Dans la majorité des cas, les complications sont généralement attribuées a des

complications hémorragiques.

|16

Garner et al’® décrivent que le risque hémorragique uniquement associé a une AVD

est estimé a 0,22% / an.

La grande majorité des complications hémorragigues est liée a un cavernome
17 & 18

coexistant et non a I’'AVD elle-méme

Outre les cavernomes, de multiples publications médicales ont étudié les AVD et
leurs implications cliniques gu’elles soient aigués ou plus chronigues. On peut les

diviser en causes mécaniques, hémodynamiques ou idiopathiques.

- En 2017, Augentein JA & al'® ont décrit dans un case report un enfant auparavant
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en bonne santé qui s'est présenté au service des urgences avec un début aigu de

troubles de I'état mental, de céphalées et des anomalies neurologigues focales.

L'imagerie par résonance magnétique a révélé une AVD cérébelleuse proéminente. ||
n'existait pas de maniére concomitante d'autre lésion aigué ou de processus
hémorragique susceptible d'expliquer les symptomes.

- 17 publications dans la base de donnée Medline ont décrit des hydrocéphalies
20

secondaires a des AVDs “7; la plupart du temps, elle étaient dues a une
volumineuse veine de drainage comprimant 'aqueduc de Sylvius et entrainant une

hydrocéphalie sus jacente.

- Des compressions nerveuses ont été décrites. Derek P. Narendra and al®’

décrivent en 2014, dans un case report, une AVD qui vient comprimer I'émergence

du nerf vestibulaire droit.

- en 2015, Jones BV & al?® dans '’AIJNR ont décrit que dans leur population de 580
enfants ayant une tumeur cérébrale primitive, la prévalence des AVDs était

significativement plus importante (p= 0,003) que chez celles sans néoplasie,
suggérant une association, qui peut étre liée a des facteurs causatifs partagés ou
des susceptibilités au développement de ces deux entités distinctes.

- en 2011, Ylimaz Kiroglu?® décrit dans un case report une thrombose de la veine

de_drainage d'une AVD de fosse postérieure (partie supérieure de I'hémisphere
cérebelleux gauche/ drainage hémisphérique) responsable d’'une ischémie veineuse
non hémorragique chez une patiente de 33 ans, qui présentait des céphalées
chroniques évoluant depuis 3 semaines, avec troubles de la conscience et syncopes
récente. A noter que la patiente ne présentait pas de facteurs de risque de

coagulopathie.

La thrombose de la veine de drainage des AVDs sont des complications

extrémement rares, seules 22 publications sont décrites dans la littérature.
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8. Anomalie veineuse de développements et associations

8.1. AVD ET CAVERNOMES :

Le cavernome ou « angiome caverneux » est une malformation veineuse également
tres fréquente (environ 0,5% a 0,7% de la population générale sur des séries
autopsiques). Il s’agit de la deuxieme malformation vasculaire du systeme nerveux
central aprés les AVDs, mais contrairement a ces dernieres, un cavernome est une

chose completement inutile a avoir dans son cerveau.

Depuis Roberson et al®* |, qui publia le premier cas d'association cavernome/AVD en

1974, plusieurs autres auteurs retrouvérent cette association.

Meng and al en 2014?°, sur une série de 1 839 AVDs, montre que la prévalence des
cavernomes chez les patients porteurs d’au moins une AVD était significativement
plus élevée que chez les patients sans AVD (11,1%). Dans cette méme étude, il a
aussi été montré que les cavernomes étaient plus fréquents quand les AVDs étaient

infra tentorielles et multiples.

Il a été décrit également la formation de novo de cavernome autour des AVDs?® & 27,

Des micro hémorragies répétées autour de AVD entrainent une fuite de sang a
travers les parois des radicules veineuses et induisent la formation de cavernomes
en activant des facteurs de croissance angiogéniques, tels que des facteurs de
croissance de I'endothélium vasculaire= VEGF?® 2. Hong et al® suggérent que les
cavernomes résultent de changements hémodynamiques, qui ont été attribués a
'AVD et donc que les cavernomes sont toujours dans l'aire de drainage de I'AVD

(zone soumis aux changements hémodynamiques)

Plus tard, d’autres études suggéerent méme que les cavernomes associés a une AVD

sont plus agressifs®! que les cavernomes isolés.

8.2. AVD et AUTRES ASSOCIATIONS :

Des associations entre AVD et malformation veineuse cranio-faciale ont été
32 & 33

rapportées ; environ 20% des patients ayant une large anomalie veineuse

cervico-faciale superficielle ont une AVD®*,
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La découverte d’une anomalie vasculaire cervico-faciale est un motif frequent de
consultation en médecine infantile. Il faut différencier les tumeurs vasculaires
(hémangiomes infantiles) des malformations vasculaires (classification de I'ISSVA :
International Society for the Study of Vascular Anomalies). Les malformations
vasculaires peuvent étre a prédominance veineuse (MV), lymphatique (ML) ,
capillaire (MC) ou artério-veineuse (MAV). Des malformations combinées, souvent

syndromiques, doivent étre recherchées.

La plupart de ces malformations vasculaires sont sporadiques, mais des cas
familiaux existent, qui ont permis l'identification des génes responsables de certaines
malformations vasculaires®*. Par exemple, les patients porteurs des mutations
hétérozygotes du gene RASAT (5q13.3) codant pour la forme active de la protéine
p21 RAS présentent des malformations capillaires atypiques associées avec une
malformation a haut débit type fistule ou MAV. Cette association constitue la maladie
malformation capillaire-malformation artério-veineuse (CM-AVM)

Les MAV sont également associées aux télangiectasies cutanées dans la
télangiectasie hémorragique héréditaire ou maladie de Rendu-Osler (HHT,
OMIM187300).

De la méme maniére, quelques associations entre AVD et malformation

artério-veineuse (MAV) ont été décrites depuis 1996 3° dans la littérature

neuroradiologique et neurochirurgicale.

9. Obijectif de notre article

Apres avoir étudié I'embryologie et 'anatomie veineuse en fosse postérieure, notre
article a pour but d’analyser la radio anatomie de ces AVD de fosse postérieure, et en
particulier d’analyser leurs voies de drainage principales et de rechercher leurs
associations ou traductions cliniques possibles.

A notre connaissance, il n’existe aucune étude réalisée sur ce sujet.
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1. ABSTRACT

Background and purpose : Developmental venous anomalies (DVAs) are benign

irregularities of the cerebral vasculature. They are common and considered as simple
developmental variants of the venous system, although some possible associations
and/or complications have been reported.

We sought to analyze the radiological anatomy of DVAs within the posterior cranial
fossa as a function of their main routes of drainage and identify any possible clinical

associations or manifestations.

Materials and methods : We performed a retrospective study of the radiological

anatomy and clinical characteristics of posterior fossa DVAs as a function of their
drainage routes (primary comparative criterion). Contingency tables and the Fisher's

exact test were used to assess associations.

Results : We studied 148 posterior fossa DVAs from 125 patients. Venous drainage
was frequently (45%) hemispheric and only rarely (<5%) precentral or pontine.
Among the 25 patients with multiple DVAs, 18 had them uniquely in the posterior
fossa (p=0.002). The Fisher's test on contingency tables illustrated significant
associations for cavernous malformations and pontine (p=0.001) and precentral
(p=0.02) drainage, as well as for cervicofacial venous malformations and hemispheric
(p=0.04) and vermian (p=0.03) drainage.

Conclusions : Our study showed that when posterior fossa DVAs are multiple, they

are usually strictly local. We also found significant associations between cavernous
malformations and precentral and pontine drainage, and furthermore between
cervicofacial venous malformations and hemispheric and vermian drainage.

Keywords : Developmental venous anomalies, posterior fossa, drainage.

Abbreviations : DVA: developmental venous anomaly; CT: computed tomography;

MRI: magnetic resonance imaging
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2. Introduction

Developmental venous anomalies (DVAs) are benign variations of the cerebral
vasculature and furthermore the most frequent intracranial vascular anomaly. A
postmortem study dating to 1978 reported an estimated prevalence of 2.7% ', but the
advent of modern imaging technologies has refined that estimate upwards to 6.4% 2.

The term "developmental venous anomaly" was introduced by Lasjaunias, Burrows
and Planet in 1986° but the original moniker of "venous angioma" may still be
encountered in the literature. DVAs are considered to be a developmental variant of
the venous system. They drain normal brain parenchyma and appear histologically
as a dilation of multiple, normal, transmedullary veins that converge and drain into a

same collector vein.

In computed tomography (CT) or magnetic resonance imaging (MRI), the classic,
star-like collection of smaller veins all converging toward a single larger vein is
referred to as the Caput medusae sign for its resemblance to the Medusa of Greek

mythology.

DVAs are usually discovered fortuitously and have long been considered as clinically

unimportant. Nonetheless, a number of authors have reported possible associations

and/or complications, or described particular characteristics for them*°.

For example, Santucci et al. * and Ruiz et al. °reported signal-intensity abnormalities,
atrophy and dystrophic calcifications in the parenchyma of DVA drainage territories.

6,7

Bleeding complications ®’, secondary hydrocephalus®, thrombosis with resulting

cerebellar infarction® and nerve compression'® have also been reported. In 2015,

Jones et al."

reported a significantly higher rate of DVAs in children with primary
cerebral tumors, suggesting that the tumors and DVAs may share causative factors.
More commonly, the association between cavernous malformations (also called
cavernomas) and DVAs has been well established. The prevalence of these
malformations in patients with at least one DVA is estimated at 11.1% '2. Associations

13,14

with craniofacial venous and cerebral arteriovenous' malformations have also

been reported in the literature.
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With the present study, we sought to analyze the radiological anatomy, and
particularly the main drainage routes, of DVAs within the posterior cranial fossa, and

thereafter identify any possible clinical associations or manifestations.

3. Materials and Methods

Study population and data collection

For the present retrospective work, we identified cases of posterior fossa DVAs
reported between January 2008 and December 2015 within the regional university
hospitals (CHRU; this organization comprising several hospitals is considered a

single center and thus we consider our study monocentric) of Nancy, France.

To do so, we searched computer records of validated radiological reports for the
keywords "developmental venous anomaly”, "DVA", "venous" and "angioma". For
patients who underwent several examinations within the study period, we included

only the first imaging study to identify a DVA.

Diagnostic criteria

We reviewed the images of each case to confirm the diagnosis, document the
diagnostic quality and determine the location and anatomical characteristics of the
DVA.

More specifically, we noted: the type of imaging study (CT, MRI, use of contrast
enhancement); general DVA characteristics, including drainage routes and position in
the posterior fossa; indications for imaging, thus identifying six categories (headache,
epilepsy, neurological deficit, monitoring of multiple sclerosis, monitoring of primary or
secondary cerebral tumor, cervicofacial venous malformation); the presence of any
associated vascular abnormalities (cavernoma, aneurysm, arteriovenous
malformations) and their location compared to the DVA; abnormalities in surrounding
tissues (hypersignals, flair, calcifications, etc.); and finally general patient
characteristics such as age and sex.
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The main comparative criterion was the drainage route in the posterior fossa.
Lasjaunias et al. '® described five posterior fossa drainage routes: precentral vein,
vermian veins, hemispheric veins, petrosal veins and the anterior superficial pontine

veins. We used Lasjaunias's classification for our study.

FRONT

BOTTOM

Figure 1: Schematic representation describ ed five posterior fossa drainage
routes of the DVAs (16) 1: precentral dranage ; 2: vermian drainage ;
3: hemisheric drainage ; 4 :petrosal dramage ; 5: pontine dramage

Statistical analyses

Contingency tables and the Fisher's exact test were used to assess associations.

Statistical significance was set at p<0.05.
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4. Results

Patient and clinical characteristics

Our records search found 125 patients with at least one posterior fossa DVA.
There were 64 females (51%) and 61 males (49%) with ages ranging from one to
eighty-six years and showing no particularities in distribution.

Indications for imaging studies were: headache, 7 patients (<1%); epilepsy
assessment, 7 patients (<1%); neurological deficit assessment (motor, visual,
auditory, etc.), 28 patients (22%); cervicofacial venous malformation (known or
assessment), 5 patients (<1%); intracranial tumor, 34 patients (27%); multiple
sclerosis monitoring, 4 patients (<1%).

These 125 patients presented 148 posterior fossa DVAs. Among the 25 patients
(20%) with multiple DVAs, 18 had them uniquely in the posterior fossa. The
Fisher's exact test confirmed a significantly higher frequency of multiple DVAs
uniquely in the posterior fossa (p=0.0002).

Figure 2: Cutting imaging (CT or MR) of the different route of drainage of DVA in posterior fossa. (16);
1a and 1b: précentral drainage CT image, Sagittal MPR and oblique coronary reformation; 2: Vermian
drainage; CT image, sagittal oblique MPR reformation, 3: hemispherical drainage; MRI image, axial

MIP 3D EG injected sequence, 4 petrosal drainage; MRI image, axial MIP 3D EG injected sequence,

5: Pontine drainage; MRI image, axial sequence 3D millimeter cut injected EG.
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Main comparative criterion

Of the 148 DVAs analyzed, 67 (45%) showed hemispheric drainage, 43 (29%)
petrosal drainage, 26 (18%) vermian drainage, 7 (5%) pontine drainage, and 5

(3%) precentral drainage.

Associations with other vascular malformations

There were 22 cavernomas (15%), of which 20 were in the drainage territory of a
DVA. Also, four patients were under monitoring for arteriovenous malformations,
of which none were in the drainage territory, and five patients under monitoring for

one or several intracranial aneurysms.

Our population comprised five patients with cervicofacial venous malformations,
but none of these latter were located in the same metameric segment as the DVA.
None of our patients had hereditary hemorrhagic telangiectasia or known RASA1

mutation.

Measures of association

Cavernomas were significantly more likely to be in the DVA drainage territory
when drainage was pontine (p=0.001) or precentral (p=0.02) but not when it was

hemispheric, vermian or petrosal.

Also, significant associations were found between cervicofacial venous
malformations (5 patients) and hemispheric (p=0.04) or vermian (p=0.03)

drainage, but not pontine, precentral or petrosal drainage.

In contrast, no significant associations were found between DVA drainage
territories and patient age, sex, initial clinical presentation and/or abnormalities in

surrounding tissues.
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5. Discussion

DVAs are discovered every day in neuroradiology and in the majority of cases they
are clinically insignificant. Histologically, they are simple developmental variants.

DVAs are considered as congenital abnormalities in that the concerned parenchyma
is deprived of its normal draining veins. Nonetheless, their signification is poorly
understood. Boukobza et al.” and Bisdorff et al.?” contended that they might be the
result of abnormal vasculogenesis. They hypothesized that these abnormalities begin
appearing between gestational weeks four and eleven, involve aplasia or early arrest
of the normal development of medullary veins or their afferents, and result in the

t 2 showed that abnormal

formation of compensatory venous systems. Indeed, Padge
vasculogenesis can lead to anomalous veins that supplement the normal ones. But
for Raybaud 2, the hypothesis of an early arrest to venous development seemed
poorly plausible as a DVA etiology. He argued that according to the principles of
arteriovenous development, there is no reason for such an arrest, all the more so in
that the cortical and subcortical regions where DVAs occur have no significant
vasculature until the third trimester, implying a difficulty-conceivable arrest very late in
venous development. He argued instead for the reappearance of an embryonic
venous channel or the use of a pre-existing medullary vein compensating adjacent
veins. Finally, the frequent association of DVAs with certain vascular pathologies
(cervicofacial venous malformations and cavernomas particularly) does appear to
suggest that DVAs correspond to dysplastic developmental lesions, but it remains

very difficult to describe their pathophysiology.

The association between DVAs and cavernomas has been frequently described in
the literature 2*'2. In our population of patients with at least one posterior fossa DVA,
the prevalence of cavernomas was 14%, which is comparable with the rates found
overall in other imaging-based works, suggesting a similar degree of specificity for
detection. In their 2014 paper on 1,839 DVAs, Meng et al. ' reported that the
prevalence of cavernomas in patients with at least one DVA (11.1%) was significantly
higher than that of patients with no DVAs (2.3%).
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We have shown here that when DVAs have precentral or pontine drainage, their
association with cavernomas is significantly increased. To our knowledge, the present
study is the first to explore the characteristics of DVA as a function of their drainage
routes.

Do these cavernomas form de novo or do they share origins with DVAs? Several
studies '®'° have suggested that repeated microhemorrhages around DVAs and
provoking blood leaks through the walls of venous radicles induce cavernoma
formation via the activation of angiogenic growth factors such as vascular endothelial

2021 Hong et al.?® forward the idea that cavernomas result from

growth factor
hemodynamic changes brought about by DVAs and thus are always located in the
drainage territories of the latter (i.e., the zone affected by the hemodynamic
changes). In our study, 20 of the 22 detected cavernomas were indeed in the DVA
drainage territory, a finding that appears to lend credence to the hypothesis of Hong

et al.

Associations between craniofacial venous malformations and DVAs have been
described "*'*. For example, Boukobza et al. reported that eight (20%) of their 40
patients with the former also had the latter '*. There were five patients in our study
either being monitored or under assessment for cervicofacial venous malformations.
In them, we did observe a significant association between these malformations and
hemispheric and vermian DVA drainage. Obviously, that finding is dampened by our
low number of patients with the malformation, but a larger-scale study to confirm it
would be of great interest. Particularly, this association between intra and extracranial
venous anomalies evokes the recent description of mutations in the RASA1 gene and
their role in capillary malformation-arteriovenous malformation syndrome (.
Associations between DVAs and arteriovenous malformations have also been

d 2> In 1998, Nussbaum et al. % described a de novo arteriovenous

reporte
malformation in the territory of and draining into a voluminous DVA. We however

observed no arteriovenous malformations in the drainage territories of our DVAs.
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6. Conclusion

In our radiological anatomy analysis, DVAs in the posterior fossa showed
hemispheric drainage the most frequently and precentral and pontine drainage the
most rarely. We also found that in the presence of a posterior fossa DVA, any other

DVAs were most likely to be found in the posterior fossa as well.

Furthermore, we showed that when DVAs have precentral or pontine drainage, their
association with cavernomas is significantly increased. Finally we found significant
associations also between cervicofacial venous malformations and hemispheric and

vermian drainage, but larger studies are needed to confirm them.
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. CONCLUSION ET PERSPECTIVE

Comme nous l'avons vu précédemment, les AVD sont fréquentes et rencontrées de

maniére quotidienne dans la pratique neuroradiologique.

Dans la majorité des cas, elles n'ont pas de signification clinique et sont responsable

de peu de complications.

Cette étude, basée sur l'analyse radio-anatomique, a permis de montrer que la
majorité des AVD de fosse postérieure possédaient un drainage hémisphérique,
tandis que les drainages pré-centraux et pontiques étaient plus rares. Il a également
été mis en évidence que les AVD de fosse postérieure sont fréquemment multiples et

le plus souvent purement en fosse postérieure.

Notre travail a également permis de montrer que les AVD avec un drainage pré
central ou pontique sont, de maniére significative, plus frequemment associée a un
cavernome. Chez les patients porteurs d’'une malformation cervico-faciale veineuse,
une association significative a été mise en évidence avec les drainages

hémisphériques et vermien, mais ceci reste a confirmer par une étude plus large.

1. Origine et hypothéses au développement des AVD :

De maniere commune, les AVD sont considérées comme une anomalie congénitale,
puisque localement la zone de parenchyme drainée est dépourvue de ses veines

habituelles.

Cependant, leur signification reste mal comprise. Selon Boukobza® et Bisdorff %,
elles résulteraient de la conséquence d’'une anomalie de 'embryogenése vasculaire.
Les hypothéses évoquées sont celles d’anomalies survenant pendant les premieres
semaines de grossesse (4SA-11SA), résultant d’'une aplasie ou d’'un arrét précoce du
développement normal des veines médullaires ou de leurs afférences avec formation
de systémes veineux compensatoires. Les travaux de Padget ® démontrent en effet
gu’'une vasculogénése anormale peut conduire & une veine de drainage anormale

supplémentant le drainage habituel.
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Raybaud *", quant & Iui, émet plusieurs hypothéses concernant l'origine étiologique
des AVD :

L'hypothése d’'un arrét précoce 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 arrét de développement, d’autant plus que la
région cortico-sous-corticale, ou sont situées les AVD, ne présente pas de
vascularisation significative avant le dernier trimestre de grossesse, ce qui
sous-entendrait un arrét tres tardif du développement veineux, difficile a

concevoir.

Les autres hypothéses sont la réapparition d’un chenal veineux embryonnaire
ou encore l'utilisation d’'une veine médullaire pré-existante palliant les veines

adjacentes.

Enfin, I'association fréquente des AVD a d'autres pathologies vasculaires
(malformations veineuses cervico-faciales et cavernomes notamment) semble
suggérer que ces anomalies veineuses correspondent a une lésion
dysplasigue du développement, sans pour autant préciser leur

physiopathologie. Une origine génétigue commune sous-jacente existe-t-elle ?

2. Anomalies Veineuses de Développement et Cavernomes

Il a été reconnu dans de nombreuses publications, I'association fréquente entre AVD
et cavernome % %2°_ | a prévalence des cavernomes dans notre population (patients
porteurs d’au moins une AVD en fosse postérieure) est estimée a 14%. Cette
prévalence est globalement semblable a celle d’autres études basées sur I'imagerie
(estimée en 10% et 20%) ® & *°, suggérant un degré similaire de spécificité dans la

détection.

Meng and al en 2014 2°, sur une série de 1 839 AVD montre que la prévalence des
cavernomes (11,1%) chez les patients porteurs dau moins une AVD était
significativement plus élevée que chez les patients sans AVD. Cette étude a
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également pu constater que la probabilité d’avoir un cavernome était plus importante

lorsque 'AVD était infra-tentorielle, et lorsque les AVD étaient multiples.

Notre étude, quant a elle, montre de maniere significative que lorsque les AVD ont un
drainage pré central ou pontique, l'association a un cavernome est nettement
augmentée. C’est a notre connaissance la premiére étude a ce jour explorant les

caractéristiques des AVD en fonction de leurs voies de drainage.

Il est important de rappeler que la plupart des cavernomes sont des Iésions solitaires,

40 & 4 rantrant dans des formes de

alors que 10 a 30% sont des formes multiples
cavernomatose familiale (mutation génétique CCM1, CCM2 ou CCM3). En 2010,
dans I'AJNR, Peterson & al*® estiment que les cavernomes familiaux sont peu
susceptibles d'étre associés aux AVD, et que les cavernomes sporadiques,isolés, ont
un taux d'association élevé avec les AVD. Cette différence entre les caractéristiques
d'imagerie des cavernomes familiaux et sporadiques suggére la possibilité d'un

mécanisme de développement différent.

Ces cavernomes isolés, sporadiques, se sont-ils formés de novo ?

Ont-ils une origine commune avec les AVD ?

En 2017, Brinjikji & all *, montrent dans leur étude que la prévalence des
cavernomes associés a une AVD augmente avec I'age, suggérant alors une

origine de novo de ces cavernomes.

Plusieurs études 28 & 2°

suggerent que des micro hémorragies répétées autour
des AVD entrainant une fuite de sang a travers les parois des radicules
veineuses induiraient la formation de cavernomes en activant des facteurs de
croissance angiogéniques, tels que des facteurs de croissance de

'endothélium vasculaire (VEGF).

Hong & al *°

suggeéerent que des facteurs angioarchitecturaux anatomiques
pourraient étre les facteurs clés responsables de la survenue simultanée de
cavernome sporadique sur le territoire de I'AVD en perturbant le flux sanguin.

Les cavernomes sporadiques résulteraient donc de changements

58



hémodynamiques, qui ont été attribués a I'AVD expliquant que les
cavernomes sont toujours dans l'aire de drainage de l'anomalie veineuse
(zone soumise aux changements hémodynamiques). Hypothése en accord
avec notre étude, puisque dans notre population, seuls 2 cavernomes sur les
22 existants ne situent pas dans l'aire de drainage de I'AVD. 3 facteurs :
I'angulation aigué de la veine médullaire ou drainante, le rétrécissement du
diametre de la veine drainante, et une tortuosité veineuse sévere pourraient
induire, selon lui, des micro-lésions vasculaires a l'origine de la formation des
cavernomes. Des 1992, I'hypothése avait été évoquée par Wilson, qui a décrit
trois causes potentielles, qui pourraient conduire a une augmentation locale
de la pression veineuse sur le territoire privé de son drainage veineux normal
4328 & 27 Elles sont une élévation de pression transitoire et soutenue dans une
malformation veineuse, une augmentation aigué de [linflammation
intracranienne et de la pression veineuse et une thrombose partielle au sein

du collecteur d'une malformation veineuse.

En extrapolant a partir de notre étude, peut-on penser que pour les AVD avec
un drainage pontique ou pré central, les changements hémodynamiques
soient plus importants que pour les autres drainages de fosse postérieure? et
qu’il en résulterait donc une augmentation de la formation des cavernomes au
contact? Hypotheése intéressante a explorer a plus grande échelle... surtout
en connaissant I'histoire naturelle des cavernomes du tronc cérébral plus a

risque de saignement.

3. Anomalies Veineuses de Développement et Malformation

veineuse cranio-faciale

Des associations entre AVD et malformation veineuse cranio-faciale ont été

rapportées

32 & 33 - Selon Boukobza®?, dans son étude menée sur 40 patients,

environ 20% des patients ayant une large anomalie veineuse cervico-faciale

superficielle ont une AVD.

Cette association entre anomalies veineuses intra craniennes et anomalies
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veineuses extra-craniennes rappelle en particulier une mutation génétique
récemment décrite, concernant le gene RASA1 (CM-AVM=Capillary malformation-
arteriovenous malformation syndrome). Les troubles liés a RASA1 sont caractérisés
par la présence de multiples petites malformations capillaires principalement
localisées sur le visage et les membres. Environ 30% des personnes touchées ont
également des MAV et/ou des fistules artério-veineuses associées, des anomalies
vasculaires a écoulement rapide, qui apparaissent généralement au niveau de la
peau, des muscles, des os, de la colonne vertébrale et du cerveau. La transmission

est autosomique dominante.

Dans notre population, 5 patients étaient suivis ou en cours de bilan pour une
malformation cervico-faciale veineuse et on a pu mettre en évidence une association
significative entre les malformations cervico-faciales et un drainage hémisphérique
ou vermien de I'AVD. Le faible pourcentage de malformation cervico-faciale dans
notre étude relativise nos résultats, mais une étude a plus large échelle pourrait étre

intéressante a réaliser.

Ce lien fait suspecter une origine génétique commune sous-jacente.

4. Anomalies Veineuses de Développement et Malformation

artério-veineuse (MAV)

Des associations entre AVD et MAV ont également été rapportées ** &%

En 2001, dans un case report Siviero Agazzi & al ** décrit le cas d’un patient de 39
ans, porteur de 2 AVD temporales, dont une présentait un shunt artério-veineux se
compliquant d’hémorragie sous arachnoidienne avec thrombose d'une veine de
drainage. L'’hypothése principale est que les turbulences hémodynamiques induites
par la communication entre les sorties veineuses shuntées et normales était le
facteur prédisposant possible de la thrombose. Les auteurs émettent alors
I'nypothese que la présence d’'un shunt artério-veineux dans une AVD est un facteur
de risque pour le comportement agressif de I'anomalie, rendant ces lésions plus

sujettes a des complications.
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Ces mémes auteurs ont affirmé que les shunts artério-veineux et les AVD ont une

origine commune liée a une formation défectueuse du manteau veineux.

Qui plus est, I'implication des AVD dans le développement des MAV a été décrite en
1998 par Nussbaum and al *°. Elle est basée sur une observation ou il existait une

formation de novo d’'une MAV au contact et se drainant dans une volumineuse AVD.

Dans notre population, aucune MAV ne se trouvait dans l'aire de drainage de I'AVD.
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RESUME DE LA THESE

Introduction : Les anomalies veineuses de développement (DVA) sont des
anomalies vasculaires cérébrales bénignes fréquentes, considérées comme une
variante de développement du systéme veineux. Il a été rapporté des associations
et/ou complications possibles.

Cette étude a pour but d’analyser la radio anatomie de ces DVA de fosse postérieure
en fonction de leurs voies de drainage principale et de rechercher leurs associations
ou traductions cliniques possibles.

Matériels et méthodes : Les caractéristiques radio-anatomiques et cliniques de 125
patients porteurs de DVA en fosse postérieure ont été étudiées de maniéere
rétrospective en fonction de leurs voies de drainage (critere principal). Des tests
d’associations avec tableau de contingence a double entrée et des tests de Fisher
ont été réaliseés.

Résultats : Notre population est composée de 125 patients avec 148 DVA de fosse
postérieure. Le drainage veineux était majoritairement hémisphérique (45%), les
drainages pré-centraux et pontiques étaient minoritaires (< 5%). 25 patients
présentaient des DVA multiples, dont 18 purement en fosse postérieure (p=0,002).
La réalisation de tableau de contingence avec test de Fischer a retrouvé des valeurs
de p significatives (avec respectivement p =0,001 et 0,02) pour l'association
cavernomes et drainages pontiques et pré-centraux. Il en était de méme avec la
présence de malformations cervico-faciales et les drainages hémisphériques et
vermiens (p= 0,04 et p= 0,03).

Conclusion : Les DVA de fosse postérieure sont fréquemment multiples et le plus
souvent purement en fosse postérieure. Des associations significatives ont été
retrouvées entre les drainages pré-centraux et pontiques et cavernomes. Il en va de
méme entre les drainages hémisphériques et vermiens, et les malformations cervico-
faciales.

TITRE EN ANGLAIS : Developmental venous anomalies of the posterior cranial
fossa: radiological anatomy and clinical analysis of 148 DVAs in 125 patients
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MOTS CLEFS : Anomalie veineuse de développement, fosse postérieure, voie de
drainage, cavernomes.
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