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 Les anomalies cérébrales représentent environ 25% des anomalies détectées en 

prénatal. Les atteintes cérébrales fœtales peuvent être d’origines variées, survenir à n’importe 

quel âge gestationnel et chaque lésion peut évoluer de façon différente.  

Une de ces étiologies est l’origine clastique, groupe qui comporte plusieurs types de 

lésions : la schizencéphalie, la porencéphalie, l’hydranencéphalie, la micropolygyrie et la 

leucomalacie péri-ventriculaire. Chacune de ces lésions a une prévalence rare : 1,5 / 100000 

naissance pour la schizencéphalie (1,2). 

La schizencéphalie est une lésion neuropathologique à type de fente au sein des hémisphères 

cérébraux dans la région des fissures primaires. Il en existe deux types : la schizencéphalie à 

berges fermées (type 1) dans laquelle les berges sont bordées de substance grise et la 

schizencéphalie à berges ouvertes (type 2) dans laquelle la substance grise est séparée par un 

espace rempli de LCR (3,4). 

La porencéphalie est définie par une zone d’encéphalomalacie focale, conséquence d’un 

phénomène ischémique/hypoxique localisé. Elle est le stade terminal d’un infarcissement du 

parenchyme cérébral (5). 

L’hydranencéphalie est caractérisée par une nécrose hémisphérique massive associée à  une 

dilatation ventriculaire extrême et une conservation relative du noyau diencéphalique et de la 

fosse postérieure. La majorité des hémisphères est remplacée par du liquide céphalo-rachidien 

(LCR) (6). 

La leucomalacie péri-ventriculaire est une atteinte dégénérative de la substance blanche, 

secondaire à des changements hémodynamiques responsables de phénomènes ischémo-

hypoxiques (4). 

La micropolygyrie est un désordre de l’organisation neuronal, un développement anormal des 

couches profondes du cortex. Il en résulte un aspect irrégulier et bosselé de la surface 

corticale avec un épaississement de la jonction entre la substance blanche et substance grise 

(7). 

Les facteurs de risques des lésions clastiques sont nombreux (4): les pathologies 

maternelles aiguës (préeclampsie, crise épiletique) ou chroniques (coagulopathies, anémie) 

(8), l’exposition à des toxiques (9,10), les infections (virus, chorioamniotites) (11–13), des 

facteurs mécaniques (traumatisme, placenta praevia, HRP) impliquant le placenta, le 

déséquilibre d’anastomoses vasculaires dans le cadre des grossesses monochoriales 

(particulièrement en cas  de mort in utero du co-jumeau) (5) et des causes iatrogènes (post 

amniocentèse, traitement par warfarine) (14,15).  Les maladies métaboliques fœtales et les 

tumeurs intracérébrales sont des étiologies plus rares (8). 
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La présentation anténatale de ces lésions est très hétérogène, fonction de multiples 

facteurs : l’étiologie de la lésion, l’âge gestationnel de survenue et le délai entre la survenue et 

le diagnostic échographique (5). Leur diagnostic reste le plus souvent fortuit lors des examens 

de dépistage échographique du deuxième ou troisième trimestre.  

Le pronostic des lésions neurologiques clastiques est variable, selon le type et la 

localisation de la lésion, son étendue et son étiologie (3,16–18).  

La découverte d’une lésion clastique doit donc conduire à un conseil prénatal 

multidisciplinaire (obstétricien, généticien, radiologue et pédiatre) pour permettre une 

investigation complète et appropriée de la lésion ainsi qu’une information claire et éclairée du 

couple. Le type de lésion, sa localisation, son étendue sont des éléments importants qui vont 

influencer le pronostic et donc l’information donnée au couple. Ils doivent être précisés au 

mieux par l’imagerie anténatale (échographie obstétricale et IRM fœtale). 

Les malformations du système nerveux central sont, avec les cardiopathies 

congénitales, les plus difficiles à caractériser en anténatal. L’évolution constante des 

différentes techniques d’imagerie (échographie 2D, 3D et IRM) amène à les comparer. Une 

controverse actuelle est l’utilité de l’IRM en comparaison ou en complément de 

l’échographie, cette dernière étant définie par une échographie du cerveau fœtal réalisée en 

centre de type III par un échographiste référent avec la possibilité d’une exploration 

endovaginale (19,20). Selon les études, une information cliniquement pertinente est apportée 

par l’IRM en comparaison à l’échographie (2D ou 3D) dans 4 à 70% des cas (19,21,22). 

De par la prévalence faible des lésions neurologiques clastiques, on ne retrouve dans 

la littérature que peu d’études concernant le diagnostic anténatal de telles lésions; il s’agit 

essentiellement des case-report ou de petites séries sur un seul type de lésions (1,5). 

 L’objectif de cette étude est d’évaluer la performance de l’imagerie anténatale 

(échographie et IRM) pour le diagnostic des lésions cérébrales clastiques en effectuant une 

comparaison entre les constatations anté et post-natales (d’imagerie ou de fœtopathologie). 

Nous avons également évalué les informations apportées par l’IRM anténatale par rapport à 

l’échographie sur les lésions neurologiques clastiques.  
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 Il s’agit d’une étude descriptive rétrospective unicentrique réalisée à la Maternité 

Régionale Universitaire de Nancy (centre de type 3). Tous les fœtus porteurs d’une lésion 

cérébrale clastique diagnostiquée, ou suspectée, en anténatal dans notre centre entre janvier 

2002 et décembre 2013 ont été inclus. 

 

 Une recherche par mots clefs (micropolygyrie, porencéphalie, schizencéphalie, 

hydraencéphalie), dans la base de données du Conseil Pluridisciplinaire de Diagnostic 

Prénatal (CPDPN), du DIM et du laboratoire de fœtopathologie, a été effectuée pour identifier 

ces patients.  

 

 Les données ont été recueillies à partir des dossiers obstétricaux, d’imagerie, 

fœtopathologiques et pédiatriques où un diagnostic de lésions cérébrales destructives a été 

posé.  

 Les données récoltées étaient :  

 les caractéristiques maternelles 

 l’étiologie évoquée ou les facteurs de risques 

 l’âge gestationnel au diagnostic 

 la description échographique et IRM de la lésion 

 l’issue de la grossesse (IMG, MFIU ou naissance) 

 le terme et poids de naissance 

 les descriptions lésionnelles lors de la fœtopsie ou en imagerie post-natale. 

 

 L’échographie et l’IRM prise en compte dans l’analyse étaient celle réalisée dans 

notre centre par un échographiste et/ou un radiologue référent. 

Le diagnostic considéré comme final était celui donné par l’analyse fœtopsique en cas d’IMG 

et par l’imagerie post-natale en cas de poursuite de la grossesse. 

 

 Le critère de jugement principal était la corrélation entre les conclusions des 

investigations anténatales et les constatations post-natales ou fœtopsiques. 

Les données des examens anté et post-nataux ont été comparées pour deux critères: 

 l’origine clastique des lésions cérébrales observées  

 le type lésionnel  
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Les lésions cérébrales clastiques ont été divisées en deux types : les lésions cérébrales dont 

l’origine clastique est certaine et les lésions cérébrales pouvant faire évoquer une étiologie 

clastique (Tableau n° 1). 

 

Tableau n° 1 : Types de lésions cérébrales clastiques 

Lésions cérébrales clastiques certaines Lésions cérébrales évoquant un processus 
clastique  

Porencéphalie  Atrophie parenchymateuse 

Schizencéphalie Destruction parenchymateuse 

-SB 

-SG (cortex-NGC) 

Hydranencéphalie VML asymétrique 

Leucomalacie périventriculaire Zone d’infarcissement cérébral 

Micropolygyrie ACC 
 

Hypoplasie cérébelleuse asymétrique 

 
 

 Le critère de jugement secondaire était la comparaison entre l’échographie et l’IRM 

anténatale. Le but était d’évaluer si l’IRM était plus performante que l’échographie pour 

préciser le type de lésion clastique,  apprécier son étendue ou les anomalies associées. 

 

 Les analyses statistiques ont consisté en la réalisation de moyennes et de médianes et 

ont été réalisées grâce au logiciel EXCEL. 
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De janvier 2002 à décembre 2013, 25 cas de lésions clastiques ont été diagnostiqués 

(ou suspectés), en pré ou post-natal, et pris en charge à la Maternité Régionale Universitaire 

de Nancy.  

 

Les données de l’imagerie anténatale et les données postnatales (d’imagerie ou de 

fœtopathologie) sont détaillées, par cas, dans le tableau figurant dans l’annexe. 

 

CARACTERISTIQUES MATERNELLES ET DE LA GROSSESSE 
 

L’âge maternel moyen, à l’accouchement, était de 28,2 ans [19-38]. Un tabagisme 

était présent dans 44% des cas (n=11), une consommation de cannabis dans 4% des cas (n=1) 

et il n’a pas été retrouvé de cas d’autre consommation de toxiques. La gestité et parité 

moyenne, après cette grossesse, était respectivement de 2,36 [1-6] et 1,8 [1-4]. Il n’existait 

qu’un seul cas d’antécédent des lésions clastiques, récidive d’une porencéphalie, lors d’une 

précédente grossesse (cas 17 et 18). Le diagnostic d’anomalies cérébrales fœtales était fait, en 

moyenne, à 28SA [22-36]   

 

Dans 72% des cas (n=18) aucune étiologie n’était retrouvée. Dans 7 cas (28%), un événement 

en cours de grossesse pouvait être à l’origine des lésions clastiques retrouvées. Il s’agissait, 

respectivement, d’un contexte traumatique (n=1), d’une consommation de toxique (cannabis) 

(n=1), d’une infection congénitale à CMV (n=2), d’une malformation vasculaire (anévrysme 

de l’ampoule de Galien) (n=1), d’une vasculopathie (syndrome de Fowler) et d’une crise 

épileptique généralisée maternelle (n=1). Un caryotype anténatal fœtal a été réalisé dans 56% 

des cas (n=14) et aucune anomalie génétique n’a été retrouvée. 

 

ISSUES DE GROSSESSES 
 
  Sur les 25 cas d’anomalies clastiques diagnostiquées, tous ont eu une échographie 

fœtale par une échographiste entraîné. Une IRM cérébrale fœtale a été réalisée dans 92% des 

cas (n=23). Dans un cas l’accouchement est survenu avant que l’IRM n’ait pu être faite et 

dans l’autre une interruption médicale de grossesse a été acceptée devant l’étendue des lésions 

cérébrales à l’échographie.  

Commentaire [EP1]: où est ce que 
tu as mis la ref de l’annexe : il faut 
préciser qu’il y a cette annexe avant 
de citer le 1

er
 cas 

 
KJ : OK FAIT 
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Les couples ont sollicité la réalisation d’une interruption médicale de grossesse (IMG) dans 

72% des cas (n=18), la grossesse a été poursuivie dans 20% des cas (n=5) et une mort fœtale 

in utéro est survenue dans 8% des cas (n=2). 

 

CARACTERISTIQUES POSTNATALES 
 

Cinq grossesses ont été poursuivies, 2 garçons et 3 filles. L’âge gestationnel moyen à 

la naissance était de 35SA [26-41].  Il s’agissait d’un accouchement par voie basse dans 80% 

des cas (n=4) et d’une césarienne dans 20% des cas. Les paramètres moyens de naissance 

(taille, poids et PC) étaient respectivement de 44,3 cm [36,5-52], 2200g [1030-4180] et de 

31,2 cm [24-37]. Tous les enfants ont bénéficié d’un bilan d’imagerie cérébrale par 

échographie trans-fontanellaire (ETF).  

Les anomalies observées des grossesses qui ont été poursuivies  étaient : une 

hypoplasie cérébelleuse asymétrique (n=2), une ventriculomégalie d’origine clastique 

probable (n=2) et une schizencéphalie (n=1, cas n°14). Dans le cas n°14, l’enfant était né 

prématurément à 26SA avant qu’une IRM cérébrale n’ait pu être réalisée ou qu’une demande 

d’interruption de grossesse n’ait pu être formulée. Il est décédé à deux jours de vie. 

L’autopsie, ainsi que l’échographie transfontanellaire, ont retrouvé la schizencéphalie décrite 

en anténatal. 

 

Sur les 18 cas d’interruption médicale de grossesse et les 2 cas de MFIU, les examens 

anténataux avaient conclu à des cas de porencéphalie dans 45% (n=9), de schizencéphalie 

dans 5% (n=1), de leucomalacie 5% (n=1),  d’hydranencéphalie 10% (n=2), de 

micropolygyrie dans 5% (n=1) et d’autres anomalies clastiques dans 30% (n=6). Un examen 

fœtopathologique était souhaité par le couple dans 90% des cas (n=18) mais n’a pas été 

possible dans quatre cas car les tissus cérébraux du prélèvement étaient lysés et l’examen 

macroscopique n’a pu être réalisé. Au total, 15 analyses fœtopathologiques cérébrales étaient 

disponibles pour une comparaison avec les données anténatales (14 issues d’IMG et 1 d’un 

décès néonatal). 
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DESCRIPTIONS LESIONNELLES ET COMPARAISON DES DONNEES ANTE- ET POSTNATALES 
 
L’échographie fœtale anténatale, de référence, a été réalisée dans tous les cas (n=25), en 

moyenne,  à 29 SA [22-37]. Une IRM fœtale a été réalisée dans 92% des cas (n=23) à environ 

30SA [23-37]. Quinze examens de fœtopathologie étaient disponibles. 

Tous les enfants nés vivants (n=5) ont bénéficié d’une échographie trans-fontanellaire (ETF). 

En revanche, aucune donnée IRM post-natale n’était disponible. 

 

Description des lésions 
 

 Echographie anténatale 
 

L’échographie concluait à une lésion cérébrale d’origine clastique dans 68% des cas 

(n=17). Dans les autres cas, soit une étiologie clastique était évoquée dans le dossier (n=3, 

cas n°4, 6 et 22) devant l’aspect des lésions, soit l’échographie décrivait des lésions 

cérébrales nécessitant la réalisation d’une IRM complémentaire (n=5, cas n°2, 5, 21 et 

23). 

 
 IRM cérébrale fœtale 
 

Elle concluait à une lésion cérébrale d’origine clastique dans 87% des cas (n=20). 

Dans 1 cas (cas n°6), l’origine clastique n’était pas mentionnée dans le compte-rendu, 

mais l’aspect de la lésion (dilatation ventriculaire unilatérale) faisait évoquer cette origine 

au clinicien. D’autres anomalies cérébrales non clastiques étaient présentes dans les 8,7% 

des cas restants (n=2 ; cas n°19 et 25). 

 
 Analyse fœtopathologique 

 
Sur 15 examens fœtopsiques disponibles, il s’agissait de lésions cérébrales clastiques 

dans 93,3% des cas (n=14). Dans 1 cas (Cas n° 13), l’origine clastique était suspectée, sans 

pouvoir être confirmée (zone de cytolyse neuronale). 

 
 ETF  

Dans 3 cas sur 5, l’ETF retrouvait une lésion clastique. Elle ne concluait pas sur 

l’origine des lésions observées dans 2 cas, mais l’aspect des l’anomalie cérébrale aspect 

pouvait faire évoquer une étiologie clastique (Cas n°4 et 6). 
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Comparaison des données 

 

- Corrélation entre l’échographie et l’analyse fœtopathologique  

 

La comparaison entre les données échographiques et fœtopathologiques a été possible 

dans 15 cas. Dans 11 cas, l’autopsie confirmait l’origine clastique des lésions décrite en 

échographie (73,3%). Il existait 4 cas de lésions clastiques à l’autopsie pour lesquelles 

l’échographie ne concluait pas sur l’étiologie des lésions observées (Cas n°2, 22, 23 et 25). 

 
- Corrélation entre l’IRM et l’analyse fœtopathologique  

 

Une comparaison entre les données de l’IRM anténatale et de l’analyse macroscopique 

cérébrale a pu être réalisée dans 13 cas. Dans 84,6% des cas (n=11), l’analyse 

fœtopathologique confirmait les lésions clastiques diagnostiquées à l’IRM. Dans 2 cas de 

lésions clastiques retrouvées à l’autopsie, l’IRM ne concluait pas sur l’origine des lésions 

cérébrales observées (cas n°19 et 25).  

 
- Corrélation entre l’échographie et l’IRM anténatale 

 

La corrélation entre les conclusions de l’échographie anténatale et celle de l’IRM a pu être 

évaluée dans 23 cas. Les deux examens anténataux (IRM et l’échographie) concluaient à une 

lésion cérébrale clastique dans 14 cas sur 23 (60%).  

L’IRM mettait en évidence des lésions clastiques non décrites à l’échographie dans 26% des 

cas (n=6).  Dans la moitié des cas, l’analyse fœtopathologique confirmait les conclusions de 

l’IRM et dans un cas l’ETF ne concluait pas, comme l’échographie fœtale, à l’étiologie de la 

lésion (cas n°4).  

Dans un cas où l’IRM ne confirmait pas l’origine de la lésion observée (lésions kystiques de 

la substance blanche), l’échographie et l’analyse fœtopathologique s’accordait sur le 

diagnostic de leucomalacie périventriculaire. 

Ni l’échographie, ni l’IRM ne concluaient sur l’origine des anomalies observées dans 2 cas 

(cas n°6 et 25). Dans le cas n°6, une ventriculomégalie asymétrique a été diagnostiquée en 

échographie et confirmée par l’IRM fœtale ainsi que par l’ETF. L’étiologie clastique de cette 

ventriculomégalie a été évoquée sans pouvoir la confirmer. Dans le cas n°25, l’autopsie 

concluait une origine clastique à l’ACC observée. 
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- Corrélation entre l’échographie anténatale et l’ETF 
 
La concordance entre les deux examens était bonne. L’ETF confirmait les 3 cas de lésions 

clastiques décrites à l’échographie anténatale. Les deux examens ne concluaient pas à 

l’origine des lésions cérébrales observées dans 2 cas (n°4 et 6) sur 5 (cas de ventriculomégalie 

asymétrique ou avec des stigmates hémorragiques ayant fait évoquer une origine clastique).  

 
- Corrélation entre l’IRM anténatale et l’ETF 
 

Une comparaison entre les données de l’IRM anténatale et de l’ETF n’a pu être faite que 

dans 4 cas. L’ETF confirmait les lésions clastiques observées en IRM dans 2 cas sur 3 (67%). 

Dans un cas (n°6), aucun des examens ne concluaient à l’origine des lésions cérébrales 

observées, même si une origine clastique était évoquée, dans le dossier obstétrical et lors de la 

réunion du CPDPN, devant l’aspect de la lésion (ventriculomégalie asymétrique). 

 

Description  du type de lésions 
 

 Echographie anténatale 
 

Les anomalies clastiques diagnostiquées par l’échographie étaient unique, multiples ou 

étendues dans respectivement, 23,5% (n=4), 41,2% (n=7) et 35,3% (n=6) des cas. La lésion 

clastique la plus fréquemment rencontrée était la ventriculomégalie asymétrique (n=6) 

(dilatation unilatérale ou déformation focalisée de la forme ventriculaire) suivie de la 

porencéphalie (n=5). Les différentes formes de lésions clastiques  ainsi que les lésions 

cérébrales associées sont détaillées dans le Tableau n°2. Aucun cas de micropolygyrie n’a été 

décrit en échographie. Les anomalies cérébrales associées les plus fréquentes étaient la 

microcéphalie (n=7) et les zones d’hyperéchogénicité parenchymateuses (n=5). 

 
 
 
 
 
 
 
 

Commentaire [EP2]: et pas dans le 
CR d’echo ?’comment as tu retrouvé 
ce dossier (CPDP ? pedia ? …) on aurait 
du en discuter avant de l’inclure celui 
là 
 
KJ : OK, CPDP rajouté 
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Tableau n° 2 : Type de lésions cérébrales clastiques et anomalies cérébrales associées 
décrites en échographie obstétricale 

VML: Ventriculomégalie; SB: Substance blanche; SG: Substance grise  
 
Lésions clastiques n Lésions cérébrales associées n 

Porencéphalie 5 Trouble de la giration 4 

Schizencéphalie 2 Signes d’infection 2 

Hydranencéphalie 2 Hyperechogénicité 

parenchymateuse 

5 

Leucomalacie périventriculaire 2 Microcéphalie 7 

Hypoplasie cérébelleuse 

asymétrique 

3 Agénésie ou destruction 

septale 

3 

VML asymétrique 6 VML symétrique 4 

Destruction parenchymateuse 

 SB 

 SG corticale 

 SG noyaux gris 

centraux 

 

1 

1 

1 

Hypoplasie vermienne ou 

cérébelleuse symétrique 

2 

Zone d’infarcissement 

ischémo-hémorragique 

1 Hétérotopies 1 

Atrophie parenchymateuse 2   

ACC clastique 2   

 
 IRM fœtale 

 
Les anomalies clastiques décrites en IRM étaient unique, multiples ou étendues dans 

respectivement, 25% (n=5), 50% (n=10) et 25% (n=5) des cas. Le Tableau n°3 détaille les 

différentes lésions cérébrales décrites en IRM anténatale. La porencéphalie (Figure n°1) était 

l’anomalie clastique la plus fréquemment diagnostiquée (27%). Les anomalies cérébrales les 

plus souvent associées étaient la ventriculomégalie bilatérale et symétrique ainsi que les 

troubles de la giration. 
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Tableau n° 3: Type de lésions cérébrales clastiques et anomalies cérébrales associées 
décrites en IRM foetale  

VML: Ventriculomégalie; SB: Substance blanche; SG: Substance grise  
 
Lésions clastiques n Lésions cérébrales associées n 

Porencéphalie 9 Trouble de la giration 6 

Schizencéphalie 1 Signes d’infection 1 

Hydranencéphalie 1 Hyperechogénicité 

parenchymateuse 

3 

Hypoplasie cérébelleuse 

asymétrique 

4 Microcéphalie 4 

Ventriculomégalie 

asymétrique 

5 Agénésie ou destruction septale 3 

Micropolygyrie 1 VML symétrique 7 

Destruction parenchymateuse 

 SB 

 SG corticale 

 SG noyaux gris 

centraux 

 

 

1 

1 

Lésions kystiques (sans précision) 2 

Zone d’infarcissement 

ischémo-hémorragique 

2 Hypoplasie vermienne ou 

cérébelleuse symétrique 

2 

Atrophie parenchymateuse 4 Hétérotopies 2 

ACC clastique 4   
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A B 
Figure n° 1 : IRM fœtale à 28SA montrant une cavité porencéphalique de l’hippocampe 
gauche (flèche) et des espaces péricérébraux augmentés (tête de flèche) 

A : Coupe axiale. B : Coupe para sagittale.  
 

L’âge gestationnel au diagnostic à l’imagerie anténatale, en fonction des principales lésions 

clastiques observées, est résumé dans le Tableau n°4. 

 

Tableau n° 4: Age gestationnel moyen au diagnostic en fonction des lésions clastiques 
observées 

Type de lésions  Age gestationnel (SA) 

[min-max] 

n 

Porencéphalie  30 [22-36] 10 

Schizencéphalie  26,5 [24-29] 2 

Hydranencéphalie  22,5 [22-23] 2 

Micropolygyrie  29 1 

Hypoplasie cérébelleuse unilatérale  28 [27-29] 2 

Leucomalacie périventriculaire  35 1 

Autres 

-Lésions clastique étendue  

-Lésion non spécifiques (ACC, VML 

unilatérale)  

 

27 [22-34] 

27,5 [22-33] 

 

5 

2 

 
 
 
 
 
 

Commentaire [EP3]: les fleches 
sont un peu épaisses à mon avis. Et ils 
faut montrer aussi les espaces 
péricérebraux «élargis que tu décris 
(ex : tete de flèche) 
 
KJ : OK, fait 
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 Analyse fœtopathologique 
 

Les anomalies décrites étaient unique, multiples ou étendues dans respectivement : 15,5% 

(n=2), 38,5% (n=5), 46% (n=6) des cas. Les différentes lésions cérébrales observées à 

l’examen fœtopathologique sont résumées dans le Tableau n°5. La lésion cérébrale associée la 

plus fréquemment retrouvée était l’hypoplasie cérébelleuse globale.  

 

Tableau n° 5: Type de lésions cérébrales clastiques et anomalies cérébrales associées 
décrites à l’examen fœtopathologiques  

VML: Ventriculomégalie; SB: Substance blanche; SG: Substance grise  
 
Lésions clastiques n Lésions cérébrales associées n 

Porencéphalie 3 Trouble de la giration 1 

Schizencéphalie 3 Signes d’infection 1 

Hydranencéphalie 2 Microcéphalie 1 

Ventriculomégalie 

asymétrique 

3 VML symétrique 1 

Micropolygyrie 3 Lésions kystiques (sans 

précision) 

1 

Destruction 

parenchymateuse 

 SB 

 SG noyaux gris 

centraux 

 

3 

1 

Hypoplasie vermienne ou 

cérébelleuse symétrique 

3 

Zone d’infarcissement 

ischémo-hémorragique 

1   

Atrophie parenchymateuse 3   

ACC clastique 3   

 
 

 ETF 
 
Les lésions décrites étaient : une schizencéphalie, une hypoplasie d’un hémisphère 

cérébelleux dans 2 cas et une ventriculomégalie asymétrique ou unilatérale dans 2 cas. La 

seule anomalie cérébrale associée diagnostiquée était une ventriculomégalie bilatérale et 

symétrique mineure (n=2). 
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Comparaison des données pour le type de lésionnel  
 

- Corrélation entre l’échographie et l’analyse fœtopathologique  
 
Sur les 15 cas comparés, 26 lésions clastiques différentes ont été décrites. L’échographie et 

l’analyse fœtopathologique concluaient au même type lésionnel dans 46,1% des lésions (12 

cas sur 26). Neuf lésions clastiques (34,6%) retrouvées à l’autopsie n’avaient pas été décrites 

en échographie obstétricale, dont la plus fréquente était la destruction parenchymateuse (n=3) 

et la micropolygyrie (n=3). Dans 4 cas, le type de lésions différait entre les deux examens 

(Tableau n°6). Une porencéphalie (cas n°13) n’était pas retrouvée à l’analyse macroscopique 

mais l’histologie cérébrale confirmait une lésion d’origine clastique (micro-infarctus de la 

zone germinative de nature anoxo-ischémique). 

Un exemple de correspondance des données échographique et fœtopathologique pour un cas 

d’hydranencéphalie est présenté dans la Figure n°2.  
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A1 A2 

 

 
B1 B2 
Figure n° 2: Aspect d’une hydranencéphalie en échographie obstétricale et à l’autospie. 

A 1-2  Aspect échographique à 22SA montrant une dilatation triventriculaire  (étoile) associé à une 
destruction parenchymateuse corticale (flèche).  Coupe parasagittale (1) et axiale (2) 
B 1-2 : Aspect en macroscopie cérébrale montrant l’affaissement cérébral  (étoile) dû à l’importante 
distension ventriculaire avec destruction corticale frontale et  pariétale (flèche) 
(hydranencéphlalie).  
 

 
Tableau n° 6: Type lésionnel, données discordantes entre l’échographie obstétricale et la 
fœtopathologie 

Echographie Fœtopathologie cas n° 

Leucomalacie periventriculaire Infarcissement parenchymateux 19 

Destruction corticale (territoire 

sylvien) 

Porencéphalie (territoire sylvien) 20 

VML asymétrique Schizencéphalie 22 

Zone d’infarcissement ischémo-

hémorragique 

Micropolygyrie 24 

 
 
 
 

Commentaire [EP4]: A ajouter 
KJ : OK 

Commentaire [EP5]: Où ? 
KJ : OK 
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- Corrélation entre l’IRM et l’analyse fœtopathologique  
 

Sur les 13 cas comparés, 25 cas de lésions clastiques différentes ont été décrites. La 

concordance pour le diagnostic du type de lésion, entre les deux examens, étaient de 56% 

(n=14). Dans 16% des cas (n=4), l’analyse fœtopathologique retrouvait une lésion clastique 

non décrite à l’IRM anténatale : micropolygyrie (n=1) et destruction des NGC (n=2). Dans le 

dernier cas (n°19), l’autopsie retrouvait le même type de lésions (kyste périventriculaires) 

mais concluait à l’origine clastique de celle-ci. A l’inverse elle ne concluait pas au même type 

lésionnel dans 7 lésions décrites à l’IRM (24%), dont deux cas de porencéphalie (cas n°13 et 

24). Un ensemble de lésions de porencéphalie communicantes entre elles à l’IRM était décrite 

comme une schizencéphalie à l’autopsie (cas n°22).  

Un exemple de corrélation entre l’IRM et l’analyse foetopathologique est présenté dans la 

Figure n°3. 

 
 
 

  
A B 
Figure n° 3 : Aspect d’une porencéphalie frontale à l’IRM fœtale et en macroscopie 

A : Coupe coronale IRM à 23SA montrant une cavité porencéphalique frontale droite (flèche).  
B : Aspect macroscopique de cette cavité porencéphalique en coupe para sagittale  (flèche).  
 
 

- Corrélation entre l’échographie et l’IRM anténatale  
 

Sur les 23 cas où une comparaison a été possible, il existait 33 lésions clastiques décrites. 

La concordance diagnostique sur le type de lésions clastiques entre les deux examens était de 

51,5% (n=17). Un exemple de comparaison entre les examens anténataux et l’autopsie est 

présenté par la Figure n°4. 
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A1 A2 

  
B1 B2 

 

 

C  
Figure n° 4 : Aspect échographique et macroscopique d’une schizencéphalie temporo-
parietale droite. 

Coupe axiale échographique (A 1-2) et coupes axiale et coronale IRM (B  1-2) à 29SA montrant une 
schizencéphalie temporo-pariétale droite (flèche). C : Vue inféro-latérale droite cérébrale montrant 
la même schizencéphalie temporo-pariétale droite, largement ouverte (flèche).  
 

L’IRM a permis de diagnostiquer 11 lésions clastiques non décrites en échographie (33,3%), 

dont 4 cas de porencéphalie. L’autopsie n’a pas confirmé le type de lésion dans 3 cas et dans 

1 cas elle n’a pas été réalisée. Les données de l’IRM différaient de celles de l’échographie 

pour 5 lésions. Les données de l’autopsie sont rapportées dans le Tableau n°7.  
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Tableau n° 7: Type lésionnel, données discordantes entre l’échographie et l’IRM fœtale 

Echographie IRM Fœtopathologie  Cas 

n° 

Leucomalacie Infarcissement 

parenchymateux 

Non désirée 7 

Ventriculomégalie 

asymétrique 

Non retrouvée Non retrouvée 8 

Leucomalacie 

périventriculaire 

Lésions kystiques de la SB 

periventriculaire 

Lésions kystiques 

clastiques à l’histologie 

19 

Destruction corticale Porencéphalie 

communicante 

Porencéphalie 

communicante 

20 

Zone d’infarcissement 

parenchymateuse 

(NGC) 

Destruction 

parenchymateuse (NGC) 

Absence de destruction 

NGC retrouvée 

24 

 

 
- Corrélation entre l’échographie anténatale et l’ETF 

 
L’échographie et l’ETF décrivaient les mêmes lésions cérébrales clastiques. Le type de 

lésions décrites était une schizencéphalie et deux hypoplasies cérébelleuses asymétriques. Les 

lésions cérébrales dont l’étiologie n’a pas été évoquée étaient une dilatation ventriculaire dans 

les deux cas (cas n°4 et 6).  

 
 

- Corrélation entre l’IRM et l’ETF 
 
Sur 3 lésions clastiques décrites à l’IRM anténatale, l’ETF confirmait le type de lésion dans 2 

cas d’hypoplasies cérébelleuses asymétriques. Dans 1 cas, l’IRM décrivait une porencéphalie 

qui n’a pas été retrouvée en postnatal (Cas n°4). Dans 1 cas (n°6), ni l’IRM ni l’ETF ne 

concluait à l’origine de la lésion cérébrale décrite. Cependant, une origine clastique avait été 

suspectée en période anténatale puis postnatale, devant le caractère asymétrique de la 

ventriculomégalie. 

 

Les résultats de la comparaison, entre les examens anté et postnataux,  pour le 

diagnostic de lésions cérébrales clastiques sont récapitulés dans le tableau n° 8. 
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Tableau n° 8 : Comparaison des données anté et postnatale des lésions clastiques 

FP : Examen foetopathologique ; ETF : Echographie transfontanellaire  
 
Concordance Origine clastique (%) Type de lésion (%) 

Entre échographie et IRM anténatale 60 51,5 

Entre échographie et examen FP 73,3 46,1 

Entre IRM anténatal et examen FP 84,6 56 

Entre échographie anténatale et ETF 100 100 

Entre IRM anténatal et ETF 67 67 

 

L’IRM était mieux corrélée à l’analyse fœtopathologique que l’échographie obstétricale pour 

l’analyse des lésions clastiques, qu’il s’agisse du diagnostic positif ou du type lésionnel. Et à 

l’inverse les données de l’ETF étaient plus concordantes avec celles de l’échographie 

obstétricale qu’avec celles de l’IRM. 
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DISCUSSION 
  



THESE LESIONS CLASTIQUES : COMPARAISON ANTE ET POSTNATALE 

39 
 

  Une lésion clastique cérébrale est une destruction du tissu cérébral normal. Il s’agit de 

lésions acquises, secondaires à un événement vasculaire disruptif, entrainant un défaut de 

vascularisation. La conséquence est un endommagement des tissus cérébraux avec nécrose, 

liquéfaction et réabsorption cellulaire (4,5). 

Il n’existe pas de classification consensuelle des différents types de lésions 

destructives dans la littérature. Nous avons choisi de regrouper sous le terme de lésions 

clastiques, toutes les lésions qui rentraient dans la définition : les lésions destructives 

« classiques » de la littérature (porencéphalie, schizencéphalie, hydranencéphalie, 

micropolygyrie et la leucomalacie périventriculaire) (1,5–7,23) et les lésions cérébrales 

pouvant être la conséquence d’un phénomène clastique moins décrites (lésions clastique de la 

fosse postérieure, ACC clastique, ventriculomégalie, atrophie et destruction parenchymateuse 

et ventriculomégalie unilatérale secondaire à une destruction parenchymateuse) (24). 

Il a été décrit que la ventriculomégalie d’origine clastique est due à une perte ou à une non 

formation du tissu péri-ventriculaire. Les ventricules latéraux sont le plus souvent impliqués 

et les parois ventriculaires peuvent avoir un aspect irrégulier. Une hémorragie 

parenchymateuse peut entraîner une ventriculomégalie asymétrique ou unilatérale à la phase 

chronique (8). 

 

  En onze ans, 25 cas de lésions clastiques découvertes en pré ou en post-natale ont été 

diagnostiqués et pris en charge à la Maternité Régionale Universitaire de Nancy. 

 

Vingt-cinq cas de suspicion de lésions clastiques fœtales ont été pris en charge, dans 

notre centre, en onze ans. L’objectif de cette étude n’avait pas de but épidémiologique. Il n’a 

pas été possible de déterminer l’incidence de ces lésions, le recrutement n’étant pas exhaustif. 

Il s’agit de lésions rares et il n’existe que très peu de données sur leurs prévalences. Curry (2) 

retrouvait une prévalence de la schizencéphalie dans 1,54/100000 naissances. D’autres études 

rapportaient une prévalence pour la porencéphalie de 2,5/1000 autopsies (pour malformation 

cérébrale) (9) et pour l’hydranencéphalie de 1/5000 grossesses évolutives (25). 

 

L’âge maternel moyen, au diagnostic, retrouvé dans l’étude était de 28,2 ans (19-38). 

Une étude (1) a montré une association entre la schizencéphalie et l’âge maternel jeune.  

Une étiologie possible aux lésions cérébrales observées a été retrouvée  dans 28% des 

cas: traumatique (n=1), toxique (n=1), infectieuse (n=2), malformative vasculaire (n=1), 

d’une vasculopathie (syndrome de Fowler) et crise épileptique généralisée maternelle (n=1). 
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Ces résultats étaient compatibles avec ce qui est décrit dans la littérature. Qu’il s’agisse de la 

schizencéphalie, de l’hydranencéphalie, de la porencéphalie, de la micropolygyrie ou de 

l’hypoplasie cérébelleuse unilatérale, les études ont rapporté pour toutes ces lésions une 

étiopathogénie hétérogène. Néanmoins, elles s’accordaient sur l’hypothèse d’un évènement 

vasculaire disruptif primitif dont l’étiologie peut être infectieuse (CMV), toxique (monoxyde 

d’azote, cocaïne, valproate), traumatique ou iatrogène (post-amnioentèse), anoxique, 

thrombophilies ou vascularite proliférante (1,7,11,23,26,27). 

Une hypothèse pour expliquer la constitution des lésions cérébrales clastiques, liées à 

une infection à CMV, est une insuffisance chronique de la vascularisation systémique fœtale 

secondaire à une atteinte placentaire progressive (27). Les autres étiologies possibles sont la 

thrombose par vascularite, l’hémorragie intra-cérébrale et la destruction cérébrale par le virus 

(11). 

Le syndrome de Fowler, est décrit comme une pathologie rare et létale. Elle est 

caractérisée par une hydrocéphalie-hydranencéphalie et une prolifération anormale des 

vaisseaux intra-cérébraux. Les anomalies cérébrales sont accompagnées généralement d’un 

tableau d’arthrogrypose avec diminution des mouvements fœtaux. Il s’y associe fréquemment 

des pterygiums, un hygroma kystique et une hypoplasie pulmonaire. Il s’agirait probablement 

d’un syndrome autosomique récessif mais le gène de cette pathologie n’a pas encore été 

identifié. La lésion histologique caractéristique est une prolifération vasculaire gloméruloïde 

cérébrale. La malformation vasculaire primaire entraine des ischémies focales avec des zones 

de nécroses et de calcifications dans les tissus environnants. L’hydrocéphalie-

hydranencéphalie dans le syndrome de FOWLER est, probablement, la conséquence d’une 

destruction du tissu cérébral plutôt qu’une obstruction de l’écoulement du LCR (28). 

Aucune histoire familiale de lésions clastiques n’a été retrouvée, dans notre série, 

hormis une récidive de porencéphalie à une deuxième grossesse. Les caryotypes réalisés n’ont 

pas retrouvé d’anomalies génétiques, au seuil de résolution de 400 bandes. Pourtant des cas 

familiaux de schizencéphalie et de porencéphalie ont été décrits. L’équipe de Verbeek et al. 

(29) a observé que les mutation de COL4A2 pouvaient entrainer un spectre large d’anomalies 

cérébro-vasculaires, dont la porencéphalie. Cette mutation prédisposait à une hémorragie de la 

matrice germinale tardivement pendant la grossesse et autour du terme. La conséquence 

observée était un accident veineux profond avec nécrose tissulaire et lésion de porencéphalie 

secondaire pouvant entraîner une hémiplégie congénitale. Le gène EMX2 a été également 

décrit comme possiblement impliqué dans la schizencéphalie, mais cette hypothèse n’a pas 

été démontrée (30). Dans les cas décrits, de cette étude, aucune analyse micro-réseau (ACM) 
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n’a été réalisée. Aucune donnée n’a été retrouvée, dans la littérature, concernant l’ACM et les 

lésions clastiques. 

 

Une controverse existe, dans la littérature, sur le fait que l’IRM anténatale soit plus 

performante que l’échographie pour l’étude du système nerveux central et le diagnostic 

anténatal des lésions cérébrales fines (anomalies de la corticogénèse) (31). Selon certaines 

équipes, l’IRM permet de redresser le diagnostic échographique dans 62,5% des cas (32,33). 

Un des ces avantages est le contraste important entre le liquide céphalo-rachidien, la 

substance grise et la substance blanche (22). Une étude prospective, sur 100 femmes ayant un 

antécédent d’anomalie du système nerveux central lors d’une précédente grossesse, a montré 

une différence diagnostique, entre l’échographie et l’IRM, dans 9% des cas. L’IRM 

diagnostiquait des lésions plus sévères dans chaque cas et cela entraînait une modification 

importante de la prise en charge.  Les lésions non diagnostiquées à l’échographie étaient : une 

lissencéphalie (n=3), syndrome de Dandy-Walker (n=2), une micropolygyrie, une ACC, une 

ventriculomégalie et une malformation de Chiari. Cependant les données apportées par l’IRM 

fœtale n’avaient pas pu être confirmées, les données post-natales n’étant pas disponibles. 

A l’inverse, une autre étude (19), a été conduite sur 2 ans et a inclue 42 patientes adressées 

pour suspicion d’anomalies du système nerveux central à l’échographie de dépistage. Les 

données échographiques et IRM (réalisées en centre de référence par des opérateurs 

expérimentés) ont été comparées aux données de l’autopsie et de l’imagerie postnatale. 

L’échographie fœtale avait des résultats légèrement supérieurs à l’IRM : sensibilité 96% vs 

85%, spécificité 87% vs 80%, VPP 93% vs 88% et VPN 93% vs 75%.  

Dans notre étude, sur 33 lésions clastiques diagnostiquées en anténatal, onze n’étaient 

pas décrites à l’échographie (33,3%). Le type de lésion le plus fréquemment non diagnostiqué 

à l’échographie étaient la porencéphalie et la destruction corticale. Le type lésionnel était 

discordant entre l’échographie et l’IRM dans 5 cas, d’une zone de destruction corticale à une 

porencéphalie communicante dans un cas, d’une leucomalacie à une zone d’infarcissement 

parenchymateux ou à une zone kystique de la substance blanche, d’un infarcissement 

parenchymateux à une destruction parenchymateuse et d’une ventriculomégalie non retrouvée 

à l’IRM. Ces différences peuvent être expliquées par l’évolution naturelle des lésions (d’une 

zone d’infarcissement à une zone de destruction parenchymateuse) en fonction de l’âge 

gestationnel auquel est réalisé l’examen d’imagerie. Une deuxième explication peut être la 

capacité de l’IRM à analyser le parenchyme cérébral à proximité de la lésion pour mieux la 

caractériser (d’une destruction parenchymateuse à une porencéphalie) (34) ou à son incapacité 
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à confirmer l’origine clastique de la lésion (leucomalacie à une lésion kystique de la substance 

blanche). 

Lors de la corrélation avec  les données fœtopathologiques, notre étude retrouvait  de 

meilleurs résultats pour l’IRM que pour l’échographie obstétricale: 84,6% vs 73,3% pour le 

diagnostic de lésions cérébrales clastiques et 56 vs 46,1% pour le diagnostic du type 

lésionnel. A l’inverse, l’échographie anténatale, corrélée à l’ETF avait de meilleurs résultats 

que l’IRM, mais sur un faible nombre de cas. 

Dans la littérature, il existe une bonne corrélation entre les données anté et postnatales pour le 

diagnostic et la caractérisation des lésions clastiques. Cependant, il s’agit essentiellement de 

case-report, sur des cas de porencéphalie (9,11,35) et de schizencéphalie (3,36).  

La corrélation de l’IRM à l’analyse fœtopathologique a été moins décrite que la corrélation 

avec l’échographie, probablement en lien avec les progrès récents de l’IRM. L’équipe de Gul 

et al. (9) a rapporté le cas d’une porencéphalie foetale, secondaire à intoxication maternelle au 

CO. La grossesse a été interrompue et l’analyse fœtopathologique retrouvait deux lésions 

porencéphaliques, identiques aux lésions décrites à l’échographie de 26SA. 

Une autre publication (11) rapporte le cas d’une porencéphalie, dans le cadre d’une infection 

à CMV. L’échographie à 34SA retrouvait une lésion kystique de l’hémisphère droit confirmée 

par l’IRM anténatale. L’ETF et l’IRM postnatales, réalisées à 2 semaines de vie, confirmaient 

également la lésion porencéphalique. Dans ce cas, la première IRM anténatale, indiquée 

devant le dépistage d’une ventriculomégalie à l’échographie, avait permis la détection précoce 

d’une hémorragie intra-cérébrale.  

Une petite série de trois cas de schizencéphalie fœtale, diagnostiquées à l’IRM après 

dépistage d’une dilatation ventriculaire à l’échographie anténatale a été rapportée (3). Une 

lésion à type de fente avait été suspectée à l’échographie, dans 2 cas sur 3. L’analyse 

fœtopathologique, réalisée dans ces 2 cas, confirmait les lésions de schizencéphalie. 

Une autre publication (37) illustrait, par un cas, les erreurs possibles lors du diagnostic 

anténatal de lésion clastique. Une échographie fœtale, réalisée à 24SA, avait suspecté un 

diagnostic de schizencéphalie bilatérale à berges ouvertes à droite et à berges fermées à 

gauche (devant une fine ligne échogène se dirigeant vers le ventricule latéral). La 

schizencéphalie à berges fermées gauche n’a pas été retrouvée à l’IRM fœtale ou à l’IRM 

postnatale. L’hypothèse émise pour expliquer cette discordance est celle d’une erreur 

d’interprétation de l’aspect échographique. En effet des images échographiques similaires ont 

été rapportées chez des nouveau-nés dont les données post mortem ont montré qu’elles 

correspondaient à des petites branches de vaisseaux intra-cérébraux. De plus l’IRM 
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postnatale, dans le cas rapporté, décrivait une schizencéphalie droite dont les berges étaient 

fermées, contrairement aux données anténatales (échographie et IRM). Ce cas, le premier 

décrit dans la littérature, pourrait apporter une nouvelle perspective sur l’évolution possible 

des lésions de schizencéphalie, d’une forme à berges ouvertes à une forme à berges fermées. 

Le conseil anténatal, se basant sur le type de schizencéphalie et la forme uni ou bilatérale pour 

donner un pronostic, doit rester prudent et connaître la possibilité de modification lésionnelle 

au cours de la grossesse. 

Les lésions clastiques les plus souvent sous-diagnostiquées en anténatal, dans cette étude, 

étaient les destructions parenchymateuses et les micropolygyries. En effet, sur 3 

micropolygyries, confirmées par l’autopsie, seule une avait été diagnostiquée à l’IRM fœtale. 

Une étude (38), portant sur 13 cas de micropolygyrie confirmés à l’IRM postnatale, rapportait 

une sensibilité de l’IRM de 85% et une spécificité de 100% pour le diagnostic  de cette lésion.  

L’apparition ou l’évolution naturelle des phénomènes clastiques, secondairement après la 

réalisation de l’imagerie anténatale, pourrait expliquer la discordance entre les données anté et 

post-natales. 

Notre étude a, également, mis en évidence des faux positifs de l’imagerie anténatale, le plus 

souvent des cas de porencéphalies (1 cas échographique et 3 cas à l’IRM). Malinger et al. (19) 

avait également, lors de la corrélation des données anté et post-natales, retrouvé un cas de 

faux positifs de porencéphalie à l’IRM.  

L’examen fœtopathologique est l’examen de référence pour le diagnostic lésionnel définitif. 

Cependant, l’examen peut être dans certains cas difficile voire impossible, en cas de lyse du 

tissu cérébral par exemple. Une petite lésion (porencéphalique) peut, également, être non 

diagnostiquée si elle est située entre deux plans de coupes. Les examens anténataux 

permettent d’orienter le fœtopathologiste, à la recherche de lésions spécifiques (39).  

 

 Les anomalies clastiques observées, en anténatal et en postnatal étaient pour la plupart 

multiples ou étendues. Un seul accident vasculaire peut être la cause de multiples évènements 

disruptifs entraînant une grande variété de lésions. Et inversement plusieurs types 

d’évènements (génétique, infectieux et vasculaire) peuvent être la cause d’une même 

malformation. 

Un cas de la littérature illustrait bien cette hypothèse, celui d’une mère impliquée dans un 

accident de la voie publique à 24SA. L’IRM à 30SA montrait une micro-encéphalie sus-

tentorielle, des espaces péri-cérébraux augmentés ainsi que des lésions porencéphaliques 

bilatérales. Une IMG a été réalisée à 36SA. L’examen fœtopathologique retrouvait des lésions 
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de micropolygyrie au niveau frontal et occipital, des hétérotopies sous-corticales, une 

schizencéphalie ainsi qu’une atteinte de l’artère cérébrale moyenne. Les lésions étaient le 

résultat d’une ischémie cérébrale fœtale plutôt que d’un traumatisme direct du cerveau fœtal. 

Un seul accident peut être à l’origine d’une grande variété de malformations, dont la nature 

dépend de l’âge gestationnel auquel il survient et du processus développemental atteint (26).  

 

Nos résultats montraient un diagnostic anténatal de la schizencéphalie, de l’hydranencéphalie 

et des lésions étendues plus précoce que pour les autres anomalies clastiques. Une explication 

peut résider dans la pathogénie de ces différentes lésions.  

La physiopathologie exacte de la formation des différentes lésions clastiques n’a pas été à ce 

jour élucidée. Néanmoins toutes les études évoquent un événement vasculaire disruptif 

primitif comme origine commune à l’endommagement des tissus cérébraux (6,9,11,23,26). 

Les lésions clastiques pouvaient être divisées en fonction du temps auquel survenait l’accident 

vasculaire.  

Les lésions de porencéphalie sont décrites comme secondaires à phénomène disruptif 

survenant après la formation du cortex cérébral, les tissus et circuits neuronaux autour de la 

lésion peuvent rester intacts. Les tissus endommagés se liquéfient, se résorbent pour laisser 

place à une cavité porencéphalique (24).  

A la différence de la schizencéphalie qui est une lésion d’apparition précoce avant ou pendant 

la migration corticale aux environs de 15-18 SG (16). Les berges de la fente des 

schizencéphalie sont bordées de substance grise hétérotopiques, conséquence de la 

perturbation de la migration corticale (1). 

Une des hypothèses, qui peut expliquer un spectre de lésions clastique, est une interruption 

précoce de la vascularisation corticale qui affecte la formation d’une ou plusieurs sous-unités 

de migration radiaire. Selon la durée de l’interruption, les lésions secondaires vont de la 

micropolygyrie, à la schizencéphalie à berges fermée puis ouverte jusqu’à l’hydranencéphalie 

(40). 

Une autre hypothèse, retrouvée dans la littérature, pour la formation de l’hydranencéphalie est 

celle d’un événement vasculaire impliquant les deux artères carotides internes (6). La 

conséquence est une nécrose extensive cérébrale avec le remplacement des hémisphères 

cérébraux par une structure liquidienne bordé par en sac membraneux (28). La fosse 

postérieure et le tronc cérébral étant généralement épargné grâce à la vascularisation par les 

artères basilaires. 
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Une visualisation du polygone de Willis ainsi que la persistance d’ilots de parenchyme 

cérébral, dans certain cas, est contradictoire avec l’hypothèse d’une occlusion bilatérale des 

artères carotides internes. Certains auteurs ont avancé que dans certain cas, des occlusions des 

branches distales du cercle peuvent entrainer des lésions similaires et conduire à une 

destruction massive du parenchyme cérébrale. (41). Cette hypothèse est concordante avec 

celle de l’interruption vasculaire périphérique corticale précoce. 

En ce qui concerne les lésions clastiques de la fosse postérieure, le diagnostic d’hypoplasie 

unilatérale du cervelet a été diagnostiqué en moyenne à 28 SA. Ce résultat était en accord 

avec l’hypothèse d’un accident vasculaire entre 32 et 34 SA, lors de la croissance 

asymptotique et de la différenciation du cortex cérébelleux. Pendant cette période le cervelet 

serait très sensible à des anomalies de la perfusion. (24). 

 

Sur les 5 grossesses poursuivies, dans cette étude, dans 3 cas il s’agissait de lésion 

unique clastique (hypoplasie cérébelleuse asymétrique, schizencéphalie). Dans 2 cas, l’ETF 

ne concluait pas à l’origine  des anomalies cérébrales observées mais l’aspect de ces lésions 

faisait évoquer une origine clastique à l’équipe de pédiatrie.  

Une étude récente, sur 26 cas d’hypoplasie cérébelleuse unilatérale, a retrouvé une origine 

clastique dans tous les cas (avérée ou probable). Sur 24 enfants survivants, 16 avaient un 

développement neurologique normal et 7 avait un développement anormal (retard de langage, 

anomalie oculo-motrice, dyspraxie). L’âge moyen à l’évaluation était de 3 ans, allant de 2 

mois à 3 ans. Le pronostic de l’hypoplasie cérébelleuse unilatérale dépend de l’étendue de la 

lésion clastique, de l’atteinte au vermis et de l’importance de la surface cérébelleuse 

manquante. Néanmoins, dans cette série, cette diminution de la surface normale cérébelleuse 

n’était pas corrélée au pronostic. L’hypoplasie cérébelleuse unilatérale avec un vermis normal 

et une absence d’anomalies associées était associée à un bon pronostic. L’atteinte vermienne 

était, elle, associée à un mauvais pronostic neurologique (24). 

Sur les 20 grossesses interrompues de notre étude, il s’agissait de porencéphalie, de 

schizencéphalie, d’hydranencéphalie, de micropolygyrie et de lésions étendues ou non 

spécifiques. Le pronostic décrit, dans la littérature, de ces différentes lésions clastiques 

semble dépendre du type de lésions, de l’étendue et du territoire atteint.  

Les données de la littérature rapportent un spectre variable de symptômes pour les patients 

présentant une micropolygyrie : de l’hémiparésie ou une épilepsie partielle à un retard de 

développement, une quadriplégie ou une épilepsie sévère. Le trouble neurologique semblait 

dépendre de la localisation de l’atteinte, du type de micropolygyrie et de la présence de 
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lésions associées. Les manifestations neurologiques ne différaient pas en fonction de 

l’étiologie de la micropolygyrie (génétique ou clastique). Les indicateurs d’un mauvais 

pronostic étaient : une atteinte bilatérale ou de plus de 50% d’un seul hémisphère qui pouvait 

entraîner un retard de développement sévère et une atteinte motrice importante (7). 

Les patients atteints d’une schizencéphalie bilatérale avaient des manifestations plus 

sévères (quadriplegie spastique, retard mental sévère) que dans les formes 

unilatérales (hémiparésie congénitale) (42). Le type de schizencéphalie était également un 

facteur pronostique, les formes à berges fermées avaient un meilleur pronostic que les formes 

à berges ouvertes (16).  

La plupart des nouveau-nés présentant une hydranencéphalie avaient une espérance de vie très 

réduite et mouraient quelques semaines ou quelques mois en post-natal. Cependant, des cas 

exceptionnels de survie jusqu'à la troisième décade ont été rapportés (6,25). 

Une série de 7 cas de porencéphalie (5) rapportait que sur 6 grossesses poursuivies, un enfant 

était décédé en période néonatale précoce. Tous les enfants nés vivants présentaient une 

hydrocéphalie et avaient bénéficié d’une dérivation ventriculaire à la naissance. Lors du suivi, 

tous avaient un retard de développement. La sévérité du pronostic neuro-développemental 

dépendait de la taille de la lésion. Des porencéphalies petites avaient un pronostic meilleur 

que des lésions porencéphaliques de grande taille (16).  

 
Aucune série de cas  corrélant les données anté et postnatal de différents type de 

lésions clastiques, n’a été retrouvée: il s’agit donc d’une étude originale. Cependant, le faible 

nombre de cas diagnostiqués de lésions clastiques n’a pas permis la réalisation de tests 

statistiques autres que descriptifs. On ne peut donc pas tirer de conclusion statistiquement 

significative. Il s’agit également d’une étude rétrospective sur dossier et une relecture des 

données de l’imagerie anténatale n’a pas pu être réalisée en totalité, certains examens 

remontant à dix ans. Le faible nombre de cas peut être expliqué par la faible prévalence de ces 

lésions et de leur physiopathologie encore non élucidée n’ayant permis que récemment de les 

regrouper sous un même terme. 
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CONCLUSION 
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Il s’agit d’une étude originale qui a montré la bonne performance de l’imagerie anténatale à 

diagnostiquer et caractériser les lésions clastiques. L’IRM fœtale avait de meilleurs résultats 

que l’échographie avec l’autopsie, pour le diagnostic des lésions clastiques. Cependant le 

faible nombre de cas de l’étude ne permet pas d’établir des conclusions statistiquement 

significatives.  

Le pronostic des anomalies clastiques varie en fonction du type de lésions, de la localisation 

de celle-ci ainsi que de son étendue. L’imagerie anténatale permet donc d’orienter le conseil 

prénatal. Malgré tout, la physiopathologie et l’évolution des lésions clastiques n’étant pas 

encore entièrement élucidée, les informations données au couple doivent être prudentes. 
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ANNEXE



D
escription des lésions à l’échographie anténatale, à l’IR

M
 et aux exam

ens post-nataux 
(E

T
F et FP) 

ETF
 : échographie trans-fontanellaire ; FP

 : exam
en foetopathologique ; V

M
L : ventriculom

égalie ; 
PG

M
 : m

icropolygyrie 
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RÉSUME DE LA THÈSE 
 
 Les lésions neurologiques représentent 25% des anomalies diagnostiquées en 
anténatal. Parmi elles, les lésions clastiques sont rares. L’objectif de cette étude était d’évaluer 
la performance de l’imagerie anténatale à diagnostiquer ces lésions. 

Tous les dossiers des patientes prises en charge pour une lésion clastique fœtale, à la 
Maternité Régionale Universitaire de Nancy, en onze ans, ont été analysés. Une comparaison 
entre les données de l’imagerie anténatale et postnatale a été réalisée.  

En onze ans, 25 cas de lésions clastiques fœtales ont été pris en charge. L’issue de la 
grossesse était une IMG dans 18 cas (72%). L’autopsie confirmait les lésions clastiques 
décrites par l’échographie et l’IRM fœtale dans 73,3 et 84,6% des cas. Pour le diagnostic du 
type de lésion clastique, le diagnostic anténatal échographique et IRM étaient similaires aux 
données de l’analyse fœtopathologie dans 46,1 et 56% des lésions. Neuf des 26 lésions 
clastiques décrites (sur 15 cas), lors de la comparaison avec la fœtopathologie, n’a pas été 
dépistées par l’échographie. Quant à l’IRM, elle n’a pas diagnostiqué 4 des 25 lésions 
clastiques décrites (sur 13 cas) lors de la comparaison avec l’autopsie. 

La comparaison des données anté et postnatales pour les lésions clastiques, retrouvée 
dans la littérature, semble bonne. Cependant, il ne s’agit que de case-report ou de petites 
séries sur un seul type lésionnel. Le pronostic des lésions clastiques dépend du type de 
lésions, de la localisation et de l’étendue de celles-ci. L’imagerie anténatale permet de guider 
l’information donnée au couple. Il faut rester prudent, la physiopathologie des lésions 
clastiques n’étant qu’en partie élucidée. 

Il s’agit d’une étude originale qui a montré une bonne performance de l’imagerie 
anténatale à diagnostiquer et à caractériser les lésions clastiques.  
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