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LISTE DES ABREVIATIONS

ACOG : American Congress of Obstétricians and Gynecologists
ADN : Acide Desoxyribonucléique

AESH : Accompagnant des Eléves en Situation de Handicap
AVS : Auxiliaire de Vie Scolaire

BIP : Diametre Bipariétal

CAMSP : Centre d’Action Médico-Social Précoce

CDAPH : Commission des Droits et de I’Autonomie des Personnes Handicapées

CFEF : College Frangais d’Echographie Feetale

CGH array : Array Comparative Genomic Hybridization

CMP : Centre Médico Psychologique

CMPEA : Centre Médico Psychologique Enfants et Adolescents
CMPP : Centre Médico Psycho Pédagogique

CMV : Cytomégalovirus

CNGOF : Collége National des Gynécologues et Obstétriciens Francais
CTE : Comité Technique d’Echographie

DS : Déviation Standard

ETF : Echographie Transfontanellaire

EUROCAT : European Surveillance of Congenital Anomalies
HAS : Haute Autorité de Santé

IME : Institut Médico Educatif

IRM : Imagerie par Résonance Magnétique

INSEE : Institut National Statistiques Etudes Economiques
ITEP : Institut Thérapeutique, Educatif et Pédagogique

LA : Liquide Amniotique

LCR : Liquide Céphalo-Rachidien

MDPH : Maison Départementale des Personnes Handicapées
NHIS-D : National Health Interview Survey on Disability

OMS : Organisation Mondiale de la Santé

PAIl : Projet d’Accueil Individualisé

PC : Périmeétre Céphalique
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PCR : Polymerase Chain Reaction

PPS : Projet Personnalisé de Scolarisation

RCIU : Retard de Croissance Intra Utérin

SA : Semaines d’Aménorrhée

SNC : Systeme Nerveux Central

SRM : Spectroscopie par Résonance Magnétique
ULIS : Unités Localisées pour I'Inclusion Scolaire

VM : Ventriculomégalie
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INTRODUCTION

L’évaluation des ventricules latéraux est un élément essentiel de I'examen
échographique de dépistage réalisé au deuxiéme et troisieme trimestre de la grossesse. lls
sont considérés de taille normale lorsqu’ils sont inférieurs a 10mm quel que soit I'dge
gestationnel, alors qu’une mesure supérieure a 10mm définie une ventriculomégalie (VM)

cérébrale foetale.

Il s’agit d’une anomalie peu fréquente mais qui doit étre connue et dépistée en anténatal
puisque sa prévalence varie de 0,5 a 2,1/1000 naissances. Une VM peut étre associée a une
autre anomalie morphologique cérébrale ou extra cérébrale, chromosomique ou infectieuse
alors qu’elle est isolée lorsque le bilan étiologique est négatif. Il s’agit, plus que d’une
pathologie, d’un signe d’appel devant faire pratiquer un bilan étiologique a la recherche d’'une

pathologie causale.

Bien que le devenir neurologique de I'enfant a venir soit lié a I'étiologie de la VM quand elle
est associée, il reste incertain quand celle-ci est isolée. Dans la littérature, des études ont eu
pour but d’évaluer le pronostic neurologique de ces enfants et de mettre en évidence des
facteurs de moins bon pronostic. Cependant, ces études sont généralement de faible effectif

et une confusion fréquente existe entre les VM isolées et les VM associées.

Notre étude multicentrique rétrospective a pour but d’évaluer le devenir neurologique des
enfants nés vivants pour lesquels avait été porté le diagnostic prénatal de VM isolée et
d’analyser leur prise en charge anténatale, afin d’améliorer notre conseil prénatal aux parents

concerneés.
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GENERALITES

1. DEFINITIONS

1.1 Ventriculomégalie cérébrale

La taille des ventricules cérébraux, bien que considérée comme stable pendant la vie
intra utérine, varie légérement en fonction du terme de la grossesse. D’apres J. Levaillant, les
médianes, 5°™¢ et 95™M¢ percentiles des mesures de la corne postérieure des ventricules
latéraux chez les foetus sont de (1):

- 7,0mm (5,3mm-8,7mm) a 18 semaines d’aménorrhée (SA)

- 7,3mm (5,6mm-9,0mm) a 22 SA

- 7,7mm (6,0mm-9,3mm) a 26 SA

- 7,8mm (6,1mm-9,5mm) a 28 SA

- 8,2mm (6,5mm-9,9mm) a 32 SA

- 8,3mm (6,7mm-10,0mm) a 34SA.

Historiguement, Cardoza et al. retrouvent une valeur moyenne de la mesure des ventricules
latéraux a 7.6 +/- 0.6mm au niveau des carrefours ventriculaires dans le plan axial et définit
une ventriculomégalie pour toute valeur supérieur a 10mm, avec un faible taux de faux positifs
(2). En 1994, Alagappan et al. retrouvent, aprés étude de 500 foetus, une valeur moyenne des
ventricules latéraux a 6,6mm avec une déviation standard (DS) de 1,4mm et proposent

également un seuil supérieur de normalité a 10mm (correspondant a plus de 2,5 DS) (3).

Le terme de ventriculomégalie (VM) cérébrale n’a pas de définition universelle, mais
correspond a une augmentation inhabituelle de la taille des ventricules latéraux. La Haute
Autorité de Santé (HAS) définit une VM cérébrale anténatale comme une taille anormalement
élevée des ventricules cérébraux chez le foetus, avec un seuil de normalité fixé a 10mm quel

que soit I'age gestationnel. Il s’agit d’une définition échographique (4).
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Certaines études différencient les VM mineures (10mm-15mm) des séveres (> 15mm) (5-11),
alors que d’autres les classent en trois catégories : mineures (10-12mm), modérées (12,1-
15mm) et sévéres (= 15mm) (4,12—-16). Certains auteurs, tels Signorelli et al., ont proposé de
considérer les VM comprises entre 10 et 12mm comme des variantes de la normale (17).

En France, I'HAS a choisi de parler de formes mineures au-dela de 10mm et jusqu’a 12mm,
d’utiliser le terme de VM modérée de 12mm a 15mm et sévere au-dela de 15mm. Le terme
d’hydrocéphalie a été réservé aux dilatations ventriculaires associées a une augmentation du

périmetre cranien (4).

1.2 Caractéristiques

1.2.1 Ventriculomégalie isolée ou associée

Suivant les auteurs, le terme de VM isolée peut différer. Pour certains, il correspond a
une dilatation ventriculaire sans anomalie morphologique cérébrale ou extra cérébrale
retrouvée a l'imagerie. D’autres considérent une VM comme isolée lorsque le bilan
étiologique ne retrouve pas d’anomalie associée : absence d’anomalie morphologique
associée a I'imagerie, caryotype normal et sérologies infectieuses négatives. Nous retiendrons

ici cette derniére définition, a I'image de I'HAS (4).

1.2.2 Ventriculomégalie unilatérale ou bilatérale

Les VM unilatérales sont caractérisées par I'existence d’une asymétrie des ventricules
latéraux, 'un ayant un diamétre normal et I'autre étant supérieur a 10mm (4,7,18). Ces formes
sont cependant a considérer comme pathologiques et doivent bénéficier de la méme

démarche diagnostique que les VM bilatérales (4).

1.2.3 Ventriculomégalie symétrique ou asymétrique

La VM est dite asymétrique quand les deux ventricules latéraux sont élargis avec une
différence de taille de plus de 2mm et symétrique lorsque la différence entre eux est de moins

de 2mm (18).
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1.2.4 Ventriculomégalie résolutive, régressive, stable ou progressive

Une VM est définie comme progressive quand sa mesure augmente de plus de 2mm
lors du suivi anténatal, régressive quand sa mesure diminue de plus de 2mm, stable quand la
mesure ne différe pas de plus de 2mm et résolutive quand le diametre des deux ventricules

latéraux sont de moins de 10mm a la fin du suivi anténatal (18).

2. EPIDEMIOLOGIE

De facon globale, la prévalence des VM cérébrales foetales difféere d’une étude a
I’autre, allant de 0,1 a 2,5/1000 naissances suivant les sources (4).
Le registre européen de surveillance des anomalies congénitales (EUROCAT) rapporte une
prévalence des hydrocéphalies foetales en Europe sur la période de 2010 a 2014 a 5.29/10000
naissances, comprenant les naissances vivantes, morts fcetales et interruptions médicales de
grossesse. Cette prévalence est de 4,47/10000 naissances lorsque I'on exclut les origines
chromosomiques (19).
En France, cette prévalence serait de I'ordre de 10,23/10000 naissances sur la période de
2010 a 2014 et de 9,19/10000 naissances en excluant les origines chromosomiques (19).
Cependant, on note que ces prévalences sont trés variables d’un pays a I'autre (0,65/10000
naissances a 15,66/10000 naissances) et que ni la population ni le terme d’hydrocéphalie ne
sont clairement définis (19). Cette variabilité entre les pays peut étre liée a des différences
concernant la définition du terme de VM, les critéres de réalisation de la mesure et sur la

méthode de dépistage anténatal.

Concernant les VM minimes a modérées, I’étude de Sethna et al, réalisée en 2011, met
en évidence une prévalence a 7,8/10000 naissances a partir du registre « U.K. Northern
Congenital Abnormality Survey » enregistrant 454080 naissances sur la période de 1994 a
2008 (20). Sur I’ensemble de cette cohorte, on retrouve un taux d’anomalies chromosomiques
a 11,0% et plus particulierement 3,1% de trisomies 21. Le taux d’anomalies échographiques

associées est de 43,1%. Enfin, le taux de VM mineures a modérées non isolées est de 55,2%
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(20). Plus récemment, Hurt et al. retrouvent a partir d’une cohorte prospective de 30078

patientes, une prévalence des VM mineures et modérées a 6/10000 naissances (21).

Concernant les VM séveres, I'étude de Hannon et al., réalisée en 2012 a partir du
méme registre que celle de Sethna et al., retrouve une prévalence de 3,6/10000 naissances.
Le taux d’anomalies chromosomiques associées est de 3,2% et celui de trisomies 21 de 0,6%,
alors que le taux d’anomalies échographiques associées est de 42,7%. Globalement, le taux

de VM sévéres non isolées est de 49,7% (22).

Enfin, il faut noter que la littérature rapporte une légére prédominance des VM chez

les foetus de sexe masculin par rapport a ceux de sexe féminin (7,8,12).

3. RAPPELS EMBROYOLOGIQUES

On ne peut décrire la formation du cerveau et du systeme ventriculaire cérébral sans se

replacer dans le contexte général du développement embryologique.

3.1 La gastrulation

Le blastocyste, petite sphere creuse formée d’une centaine de cellules issues de la
division de I'ceuf, s’implante dans la paroi utérine le 6°™¢ jour suivant la fécondation.
L’embryon va se développer a partir d’une portion de la paroi interne de celui-ci (23).

Son architecture précoce est déterminée par le processus de gastrulation, soit I'invagination
de cellules externes, aboutissant a la formation d’un embryon a trois feuillets possédant un

axe rostrocaudal et un axe dorsoventral (23).
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Figure 1 : Schéma représentant la gastrulation de 'embryon.

A et B : vues dorsales de I’'embryon.

Les fleches représentent l'aspect en « chandelier » des courants migratoires.

C : coupe transversale du disque embryonnaire.
Les fléches indiquent les courants d'ingression.

D’aprés Encha-Razavi F., Escudier E. Embryologie humaine : de la molécule a la

clinique Paris: Masson (2008) (24)

En effet, en I'espace d’'une semaine, et a partir de la masse homogene des cellules du

blastocyste, vont se différencier deux couches distinctes : I'ectoderme (feuillet externe) et

I’endoderme (feuillet interne). Peu apres, apparait un troisieme feuillet intermédiaire, le

mésoderme, au sein duquel s’individualise un ensemble de cellules situées sur la ligne

médiane de I'embryon formant une chorde dorsale. Celle-ci est indispensable a la

neurulation. Deés lors, le disque embryonnaire devient tridermique et présente un axe de

symétrie (23,24).

3.2 La neurulation

La chorde dorsale permet d’envoyer un signal induisant la neurulation, c'est-a-dire la

transformation d’une partie de cellules ectodermiques sus-jacente en neuroectoderme,

destiné a former le systéme nerveux. En se séparant de I'ectoderme, le tube neural isole les



cellules des crétes neurales groupées en deux bandes longitudinales en position dorsolatérale.
Le tube neural donnera naissance au systeme nerveux central (cerveau et moelle épiniere) et
les crétes neurales au systéeme nerveux périphérique somatique (nerfs et ganglions) et

végétatif (systeme sympathique et parasympathique) (23).

[ESTECRTERT antérienr

Plasgue
" neurak
i onatiidre
‘ neugale
18 jours 20 jeners 23 jonrs
plague neurnle créile neurale gouttidre neurnle e
tube
M ectodenme r_/— newral
= T
misoderme _chorde -
G B

Figure 2 : Schéma représentant la neurulation de I'embryon.
D’aprés Delhaye-Bouchaud , Développement du systéeme nerveux central chez les mammiféres, 2000
(23)

3.3 Les vésicules primitives

La multiplication des cellules neuroépithéliales entraine la dilatation antérieure du
tube neural en une vésicule cérébrale primitive issue de la région antérieure élargie de la
plague neurale. Cette vésicule se divise en trois vésicules appelées prosencéphale,
mésencéphale et rhombencéphale, constituant I'ébauche du cerveau, tandis que la partie
caudale reste grossierement cylindrique et donnera la moelle épiniére.

Au début du deuxieme mois, une subdivision du prosencéphale et du rhombencéphale aboutit
a lindividualisation de cinq vésicules. En effet, le prosencéphale se partage en télencéphale,
comprenant une région moyenne et deux évaginations latérales (les futurs hémisphéres
cérébraux) et en diencéphale. Le rhombencéphale se divise quant a lui en métencéphale et
en myélencéphale. La cavité dilatée du rhombencéphale constitue le 4™ ventricule et

I'aqueduc de Sylvius, celle du diencéphale le 3°™¢ ventricule et celles des hémisphéres
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cérébraux les ventricules latéraux. Ces diverses cavités sont en continuité avec le canal de

I’épendyme, assurant la libre circulation du liquide céphalorachidien (23,24).
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Figure 3 : Vue latérale des vésicules cérébrales primitives.
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D’aprés Delhaye-Bouchaud, Développement du systeme nerveux central chez les mammiferes, 2000 (23)

Figure 4 : Le développement des vésicules cérébrales.

Coupes frontales passant par la partie caudale du tube (a), le rhombencéphale (b,c), le mésencéphale (d), le
prosencéphale (e). 1 : Le plafond ; 2 : lame alaire ; 3 : lame fondamentale ; 4 : le plancher ; V4 :4¢™ ventricule ;

VL : ventricule latéral.

D’aprés Encha-Razavi F., Escudier E. Embryologie humaine : de la molécule a la
clinique Paris: Masson (2008) (24)
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3.4 Embryologie des ventricules latéraux

La fermeture du neuropore antérieur est assurée par la lame terminale, future paroi
antérieure du 3°™¢ ventricule correspondant au ventricule diencéphalique. La lame terminale
va devenir la région principale de passage des commissures : chiasma optique, commissure
antérieure, fornix et corps calleux.

A partir de la lame terminale, certaines commissures diencéphaliques gardent une disposition
transversale simple tel le chiasma optique alors que d’autres vont étre entrainées
partiellement (corps calleux) ou entierement (fornix). La portion de cortex des faces internes
des vésicules télencéphaliques comprise entre I'enroulement du corps calleux et du fornix
donnera le septum pellucidum.

L’évagination télencéphalique s’enroule en butant sur le neurocrane en voie de formation :
elle se dirige vers I'avant (future corne frontale), puis vers I'arriere (futur corps ventriculaire),
butte sur le neurocrane postérieur et redescend vers I'avant et légerement latéralement dans
la fosse temporale (corne temporale). L‘expansion occipitale n’est qu’un diverticule du

ventricule latéral expliquant sa variabilité morphologique (25).

Figure 5 : Enroulement diencéphalique sur une coupe sagittale médiane.
Début de I'enroulement du corps calleux et fornix.
CP : commissure postérieure ; Aq Mes : aqueduc du mésencéphale ; CC : corps calleux, FX : fornix ; sp :
septum pellucidum ; ac : commissure antérieure ; ox : chiasma optique ; FIV : foramen interventriculaire ;
Grosse fleche noire : enroulement télencéphalique complet du fornix ; fleche grise : enroulement
télencéphalique complet des ventricules latéraux.
D’aprés M. Baroncini, Embryologie et anatomie fondamentale du ventricule latéral, 2011 (25)
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Figure 6 : Enroulement télenchéphalique et enroulement des commissures (corps calleux et fornix).
Vue interne d’une vésicule télencéphaligue.
CC : corps calleux ; CS : corps strié ; fx : fornix ; VL : ventricule latéral ; sp : septum pellucidum ; fc : fissure
choroidienne ; FIV : foramen interventriculaire.
D’aprés M. Baroncini, Embryologie et anatomie fondamentale du ventricule latéral, 2011 (25)

Au stade 18-44°™¢ jour, les plexus choroides se développent dans la fissure choroidienne des
ventricules latéraux et décrivent également I'enroulement télencéphalique, sans occuper le
diverticule occipital.

Au 20-51%™¢ jour apparait le dernier processus embryologique fondamental correspondant a
la fusion de la vésicule diencéphalique avec les deux vésicules télencéphaliques ayant pris un

volume considérable et I'ayant recouvert (25).
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Figure 7 : Coupe frontale par les foramens interventriculaires avant I’accolement diencéphalo-télencéphalique.
CS : corps strié ; FCT : fissure cérébrale transverse ; VL : ventricule latéral ; V3 : 3¢™ ventricule ; FIV : foramen
interventriculaire ; T : thalamus ; fx : fornix ; CC : corps calleux ; sp : septum pellucidum
D’aprés M. Baroncini, Embryologie et anatomie fondamentale du ventricule latéral, 2011 (25)
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4. SYSTEME VENTRICULAIRE ET LIQUIDE CEPHALO-RACHIDIEN

4.1 Anatomie du systéme ventriculaire

Anatomiquement, le systeme ventriculaire est un ensemble de cavités intra-cérébrales
composé de quatre ventricules : le ventricule latéral droit, le ventricule latéral gauche, le 3¢m¢
ventricule et le 4*™¢ ventricule.

Les ventricules latéraux correspondent aux cavités épendymaires des deux vésicules
télencéphaliques. Ce sont des cavités paires situées au niveau de la partie centrale de chaque
hémisphere, sous le corps calleux. Elles ont une forme de fer a cheval a concavité antérieure,
oblique de haut en bas et de dedans en dehors. Du fait de I'écartement du télencéphale autour
du diencéphale, les ventricules latéraux, méme s’ils sont symétriques, ne sont pas exactement
paralléeles dans un plan antéro postérieur. Les extrémités des cornes frontales sont séparées
d’environ 1cm alors que les extrémités des cornes occipitales sont séparées de 4cm et les
extrémités des cornes temporales de 6cm (25).

On leur distingue différentes parties :

- la corne antérieure frontale, située en avant du foramen interventriculaire de Monro,

- le corps ventriculaire,

- la corne postérieure occipitale, de taille variable,

- la corne temporale inférieure,

- le carrefour ventriculaire, réunissant le corps ventriculaire aux cornes temporale et

occipitale.

Le carrefour ventriculaire correspond a la convergence de la corne antérieure ou frontale, de
la corne postérieure ou occipitale, et de la corne inférieure ou temporale (26). A ce niveau, les

plexus choroides forment un renflement dit glomus.
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Figure 8 : Schéma en vue latérale du systeme ventriculaire.
Selon J.BOSSY. Anatomie clinique. Neuro-Anatomie Ed. Springer Verlag, 1990, p. 246.

La circulation du liquide céphalo-rachidien (LCR) s’effectue dans le systeme ventriculaire via :
- le foramen interventriculaire de Monro entre les ventricules latéraux et le 3éme
ventricule
I’aqueduc de Sylvius entre le 32™e et 4¢™e ventricule.
Le LCR quitte enfin le systéme ventriculaire par les orifices médians (de Magendie) et latéraux

(de Luschka) du 4¢™e ventricule (25).

4.2 Plexus choroides et LCR

4.2.1 Plexus choroides

Les plexus choroides sécrétent la plus grande partie du LCR. Ils sont retrouvés au
niveau des ventricules latéraux, 3¢™Me et 42™¢ yentricules.
Au niveau embryologique, ils dérivent du neuroépithélium et du tissu mésenchymateux qui
I’entoure. Les premiéres ébauches des plexus choroides apparaissent dés la 6™ semaine au
niveau du toit du 4°™¢ ventricule et sont suives par celles des ventricules latéraux et du 3eme

ventricule a la 8™ semaine (27).
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Les plexus choroides correspondent a des invaginations leptoméningées d’aspect granuleux
dans la lumiere ventriculaire et dont la surface épithéliale est continue avec I'épendyme. lls
sont centrés sur un peloton de capillaires de type fenétré. Les cellules choroidiennes
présentent des microvillosités a leur pole apical et sont interconnectées par des jonctions
serrées. Ces structures constituent une interface de transfert entre le sang et le LCR dans les
ventricules cérébraux (27,28).

La sécrétion choroidienne du LCR suit deux étapes : une filtration passive du plasma des
capillaires choroidiens vers le secteur interstitiel choroidien selon le gradient de pression, puis
une filtration du secteur interstitiel vers la lumiére ventriculaire a travers |'épithélium

choroidien (27).

4.2.2 Le LCR

4.2.2.1 Sécrétion du LCR

Les ventricules latéraux sont I'un des sites majeurs de production du LCR, dont la
production est estimée a 0,3 a 0,4mL/minute, soit 500mL/jour chez 'adulte. Le volume de
LCR de 90 a 150mL chez I'adulte et 10 a 60mL chez le nouveau-né (29).

Approximativement, les 2/3 du LCR sont produits par les plexus choroides. La sécrétion
extraplexuelle provient du liquide extracellulaire et des capillaires cérébraux a travers la

barriere hémato-encéphalique ainsi que de I'épithélium épendymaire (28).

4.2.2.2 Réabsorption du LCR

La réabsorption du LCR se fait principalement par les villosités arachnoidiennes le long

du sinus sagittal supérieur, mais également, de facon moindre, par voie lymphatique en
suivant les gaines périneurales (nerfs ophtalmiques, optique et vague) et via le lit capillaire du
systéme nerveux central (27,30).
Les villosités arachnoidiennes sont des évaginations en doigt de gant du feuillet externe de
I’arachnoide dans la lumiére du sinus veineux, recouvertes d’'un endothélium a travers la dure-
mere. Lorsque la pression liquidienne augmente, les villosités formées par I'arachnoide se
déploient, augmentant ainsi la surface d’échange et la résorption du LCR (27).
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4.2.2.3 Circulation du LCR

La production du LCR est pulsatile, avec des mouvements prédominants du ventricule
latéral vers le 3¢ ventricule, puis du 3°™¢ ventricule vers le 4°™¢ ventricule (25).
La circulation du LCR s’effectue des sites de sécrétion vers les sites de résorption selon un flux
unidirectionnel rostrocaudal dans les cavités ventriculaires et un flux pluridirectionnel dans
les espaces subarachoidiens (27,29).
Les mouvements du LCR dans le systéme ventriculaire sont liés d’une part a la présence d’un
gradient de pression hydrostatique entre le lieu de production (les ventricules) et les sites
d’absorption ou la pression est plus faible, et d’autre part a la pulsatilité du systeme vasculaire

(ondée systolique des arteres choroidiennes) (29).

4.2.2.4 Composition du LCR

La composition du LCR ne correspond pas a celle d’un ultra filtrat du plasma sanguin.
Ses concentrations en sodium, chlorure et magnésium sont plus élevées et celles du potassium
et calcium plus basses que celles du plasma sanguin. La numération cellulaire, quant a elle, ne

dépasse normalement pas cing éléments par millilitre (27).

4.2.2.5 Réle du LCR

Le LCR joue un role de protection hydromécanique du névraxe, mais également dans
I’lhoméostasie du liquide interstitiel cérébral et I’environnement neuronal par la régulation de
I’équilibre ionique, la circulation des molécules actives et I’élimination des catabolites. De plus
il permet I’équilibre dynamique entre pression intra-cranienne, pression veineuse et pression

artérielle (27,28).
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5. DIAGNOSTIC D’UNE VENTRICULOMEGALIE

5.1 Echographie de Dépistage

Trois examens échographiques systématiques sont conseillés au cours de la grossesse :
- au premier trimestre, entre 11 SA et 13 SA et 6 jours
- au deuxieme trimestre, entre 20 SA et 25 SA

- autroisieme trimestre, entre 30 SA et 35 SA (31).

La visualisation du systéeme ventriculaire en dépistage se fait sur les coupes du diamétre
bipariétal (BIP) et du périmétre céphalique (PC) (31). Les critéres de réalisation de ces coupes
sont décrits par le College Francgais d’Echographie Fcetale (CFEF): la coupe doit étre
transverse, oblique en bas et en arriéere, passant en avant par le cavum lucidum et en arriere
par la citerne ambiante. Les repéres suivants doivent étre visualisés : le cavum du septum

lucidum, le 32™e ventricule, les thalami et le glomus du plexus choroide (31).

Figure 9 : Les repéres du plan de coupe du BIP et du PC.

1eta: cavum septum lucidum ; 2 : citerne ambiante ; b : 3¥™¢ ventricule ; c : thalami ; d : glomus du plexus
choroide
D’apreés le CFEF (32)

Le CFEF recommande de visualiser au niveau de pole céphalique foetal en échographie de
dépistage : les contours de la boite cranienne, I'aspect des ventricules latéraux, 'aspect de la
lighe médiane, le cavum du septum pellucidum et I'aspect de la fosse postérieure et du

cervelet (33).
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Figure 10 : Silhouettes des images a fournir lors de I’échographie de dépistage du deuxiéme trimestre.
Mesures du BIP, du PC et aspect du cervelet et de la fosse postérieure.
D’apres la Conférence Nationale d’Echographie Obstétricale et Feetale (CNEOF) 2016 (31)

Figure 11 : Silhouettes des images a fournir lors de I’échographie de dépistage du troisiéme trimestre.
Mesures du BIP et mesure du PC.
D’apres la Conférence Nationale d’Echographie Obstétricale et Feetale (CNEOF) 2016 (31)

Ainsi, I'aspect subjectif sans mesure des ventricules latéraux doit étre évalué au cours des
échographies systématiques de dépistage du deuxiéme et troisieme trimestre. Lorsque les
plexus choroides semblent flotter librement dans les ventricules, I'attention doit étre attirée
et la mesure effectuée (4). En cas d’aspect inhabituellement augmenté, une échographie de

seconde intention, dite de diagnostic, doit étre réalisée.
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5.2 Echographie de diagnostic

5.2.1 Conditions de réalisation

Une échographie de seconde intention dite de diagnostic est indiquée lorsqu’il existe
un risque accru d’anomalie morphologique foetale, en particulier quand I'échographie de
dépistage a pu montrer ou suspecter une anomalie (31). Celle-ci doit étre réalisée par un
opérateur expert.

Dans le cas d’une suspicion de VM cérébrale fcetale, elle doit la confirmer ou l'infirmer, en
rechercher I'étiologie et rechercher une malformation associée, qu’elle soit cérébrale ou
extra-cérébrale (34). Un référentiel sur I’échographie de diagnostic précise les conditions de

réalisation concernant I'opérateur, les conditions d’application et le contenu de I'acte (31).

5.2.2 Technique de mesure des ventricules latéraux

La mesure des ventricules latéraux se fait dans un cadre d’échographie diagnostique
guand il existe un signe d’appel.
Cette mesure est obtenue dans un plan de coupe axial, tangentiellement au glomus du plexus
choroide et de maniére perpendiculaire a la paroi externe de la cavité ventriculaire, en regard
du sillon pariéto-occipital (4,7). Elle ne doit concerner que la partie liquidienne, les parois
devant étre exclues de la mesure. Les curseurs doivent étre positionnés sur les bords internes

échogénes des parois ventriculaires (26,35).
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Figure 12 : Positionnement des calipers pour la mesure du ventricule latéral : au niveau du glomus des
plexus choroides, a l'intérieur de I’écho généré par le mur ventriculaire (« in-in »).
1,2,3 : positionnement incorrect des calipers.
Selon I'International Society or Ultrasound in Obstétrics and Gynecology Guidelines (35)
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Figure 13 : Schéma représentant le plan de coupe axial strict permettant la visualisation et la mesure
correcte des ventricules latéraux, d’aprés le CFEF.
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Angle 89.48 °

Figure 14 : Technique de mesure : exemples de coupes axiales correspondant au schéma précédent, a 23SA.
Mesure du carrefour ventriculaire postérieur distal.
Mesure tangentielle au glomus du plexus choroide et perpendiculaire a la paroi externe de la cavité
ventriculaire.

L. Guibaud a proposé un score afin de contréler la qualité de la mesure du
ventricule latéral, et permettant une mesure standardisée (36). Il est composé des cinqg
critéres suivants :

- plan de coupe axial strict : la ligne médiane devant étre perpendiculaire a la sonde (I'obliquité
de la coupe provoquant une surestimation de la mesure du ventricule latéral) ;

- niveau de coupe correct, obtenu a partir des structures anatomiques adéquates (pilliers du
fornix en antérieur et citerne ambiante en postérieur) ;

- mesure réalisée au niveau du carrefour ventriculaire, en regard du sillon pariéto-occipital
interne (une mesure plus postérieure peut étre responsable de faux positifs) ;

- position des calipers de maniere perpendiculaire a la paroi externe de la cavité ventriculaire,
a la jonction entre la lumiére et le mur ventriculaire et en excluant la paroi ventriculaire (« on

toon »);
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- image de taille adéquate, la boite cranienne occupant la totalité de I'écran avec les parois du
crane visibles.

Un score inférieur a 5/7 est associé a une mesure de mauvaise qualité et nécessite la
réalisation d’une nouvelle mesure. Son utilisation permet de diminuer les faux positifs, mais

ne concerne cependant que la mesure du ventricule latéral distal.

Criterion Score Anatomicalltechnical requirements

Primary criteria

1. Strict axial plane 0-2 1a. Midline structures equidistant from proximal and distal calvarial margins
1b. Midline perpendicular to ultrasound beam
2. Adequate anatomical level 0-1 Anterior landmark: cavum septi pellucidi or fornix columns
Posterior landmark: fluid-filled triangular V-shape of the ambient cistern
3. Location of the atrium 0-1 Measurement performed opposite the internal parieto-occipital sulcus
Secondary criteria
4. Caliper placement 0-2 4a. Measurement perpendicular to inner and outer borders of the ventricle
4b. ‘On to on” measurement (junction of ventricular lumen and ventricular wall)
5. Adequate image size 0-1 Axial transventricular plane occupying the whole screen with visualization of

both proximal and distal calvarial margins

Maximum total score is 7.

Figure 15 : Score selon L. Guibaud permettant une mesure standardisée du ventricule latéral distal, sur 7 points.
(36)

Selon le CFEF, il convient d’éviter certains piéges (26):
- la faible échogénicité du parenchyme avant 20 SA ne permettant pas de le
différencier facilement de la composante liquidienne du ventricule ;
- l'obliquité du plan de coupe pouvant majorer la mesure ;
- lapersistance de gros kystes des plexus choroides comblant les cornes postérieures
des ventricules pouvant faire évoquer a tort une VM ;
- ladifficulté d’examiner correctement I’hémispheére proximal en plan de coupe axial

strict pouvant faire méconnaitre une VM unilatérale.

L’étude du ventricule proximal reste indispensable malgré son abord plus difficile et
notamment a cause d’échos de diffusion (35). La mesure effectuée est souvent oblique,
pouvant majorer la mesure. Le CFEF propose d’utiliser un plan de coupe en incidence axiale,
et par abord postérieur d’utiliser la suture lambdoide ou petite fontanelle, pour visualiser les

deux cornes postérieures des ventricules (26).
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Figure 16 : Schémas représentant la majoration de mesure du ventricule latéral proximal par I'obliquité de la
coupe.
A droite : schéma en coupe axiale stricte permettant la mesure correcte des ventricules latéraux.
A gauche : schéma représentant I'obliquité de la coupe pouvant faire majorer a tort la mesure du ventricule
latéral proximal.
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Figure 17 : Technique de mesure : exemples de coupes échographiques axiales hautes obliques
permettant la mesure du ventricule latéral proximal.
Echographie réalisée a 32 SA en haut et & 26 SA en bas.
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Vanhaltren et al. proposent de déplacer la sonde d’échographie pour positionner la faux du
cerveau feetal a environ 30 degrés de I’axe horizontal afin de visualiser et mesurer le ventricule
proximal. Cette manipulation peut étre utilisée en routine avec une bonne reproductibilité

inter observateur et en respectant les criteres de mesure (37).

Figure 18 : Exemple de coupe échographique permettant I’étude du ventricule latéral proximal selon
Vanhaltren. (37)

En obtenant le plan trans-ventriculaire puis manipulant la sonde sur I'abdomen maternel en orientant la téte

foetale a environ 30 degrés de I'image de I'axe horizontal, le ventricule proximal peut étre visualisé et mesuré.

L’étude du systeme ventriculaire foetal doit idéalement étre réalisé dans les 3 plans de
I’espace : coronal, sagittal et axial (4,35). Ces coupes sont habituellement obtenues par voie
abdominale. Cependant, il peut étre intéressant de mobiliser la téte foetale ou d’utiliser la voie

vaginale en cas d’accés difficile, notamment au troisieme trimestre de la grossesse (4).

5.2.3 Etude du systéme nerveux central foetal

Une mesure suivant les criteres de qualité d’un ventricule latéral supérieur a
10mm définie une VM. Il faut alors la qualifier suivant sa taille (mineure, modérée, sévere),

son caractére uni ou bilatéral et symétrique ou asymétrique (4). En cas d’examens répétés, il
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convient d’en définir I’évolution. La morphologie des ventricules, I'orientation des cornes

frontales, I'aspect des plexus choroides doivent également étre étudiés (38).

Pour le Comité Technique National de I'Echographie (CTE), en cas de VM confirmée, une étude

détaillée du pole céphalique doit étre réalisée (38) :

examen des structures médianes (faux du cerveau, corps calleux, cavum du septum,
3éme ventricule, région des noyaux gris centraux et pédoncules cérébraux, description
d’une éventuelle image additionnelle)

examen des hémispheres cérébraux (vallée sylvienne, sillons corticaux, parenchyme
cérébral)

examen de la fosse postérieure (vernis, hémisphéres cérébelleux, 4°™¢ ventricule,
grande citerne, tronc cérébral)

examen du rachis et de la moelle (jonction cervico-occipitale, rachis, cone médullaire).

Concernant I'étude du pole céphalique, Guibaud et al. proposent la démarche diagnostique

suivante, basée sur trois critéres anatomiques et deux mécanismes physiopathologiques (39) :

la recherche d’une obstruction : augmentation du périmetre céphalique, destruction
partielle ou complete du cavum du septum pellucidum, diminution ou absence
d’espace péri cérébral, dilatation du récessus suprapinéal ;

la recherche d’'un mécanisme vasculaire: VM asymétrique, augmentation de
I’échogénicité de la paroi ventriculaire, dépots échogenes dans la lumiere ventriculaire
(en relation avec une hémorragie intra ventriculaire), parois irréguliéres du ventricule
latéral ;

14 . . ) . . , . . A
I’étude de la gyration : analyse de I'operculisation de la vallée sylvienne suivant I'dge
gestationnel ;

I’étude de la circulation du LCR, du diencéphale jusqu’a la fosse postérieure :
ventricules latéraux, 3°™¢ ventricule, 4°™ ventricule, aqueduc de Sylvius (repérable s'il
est dilaté) ;

I’étude de la paroi ventriculaire, lumiére ventriculaire et aire péri ventriculaire :
recherche d’halo échogene péri-ventriculaire, kystes périventriculaires, calcifications

parenchymateuses, dépots échogenes intra luminaux, parois irrégulieres.
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6. DEMARCHE DIAGNOSTIQUE DEVANT LA DECOUVERTE D’UNE
VENTRICULOMEGALIE

6.1 Interrogatoire

Avant tout, il convient d’effectuer un interrogatoire soigneux du couple.

Il est nécessaire de recueillir les antécédents familiaux (notion de consanguinité, enfants mort-
nés, malformations a la naissance, retards mentaux, pathologies neurologiques) et
éventuellement les périmétres craniens des deux membres du couple (4).

Concernant la patiente, on recherche toute pathologie pouvant interférer dans la
grossesse (hypertension artérielle, diabéte, thrombophilie, épilepsie, pathologies auto-
immunes, troubles de la coagulation) ainsi que I'existence de sérologies virales et parasitaires
antérieures. On recherche également tout événement survenu au cours de la grossesse :
traumatisme ou métrorragies, prise médicamenteuse ou de toxiques et on vérifiera

I’existence de marqueurs sériques de trisomie 21 ainsi que leurs résultats (4).

6.2 Place du bilan sanguin

6.2.1 Sérologies infectieuses

Les infections, essentiellement de type TORCH (toxoplasmose, syphilis, varicelle,
parvovirus B19, rubéole, cytomégalovirus (CMV) et herpes virus) sont reconnues comme une
cause de VM feetale (40). Selon Loquet et al., une VM cérébrale foetale peut étre retrouvée de
maniére fréquente lors d’une infection congénitale de type varicelle, CMV, parvovirus B19,
herpés simplex et rarement lors d’une infection rubéole (40). Cependant, ce signe

échographique est rarement isolé dans ce contexte (41).
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Virus SNC Cardiaque Abdominal Placenta LA Autre

CMV Ventriculomégalie | Cardiomégalie | Hépatomégalie Hypertrophie RCIU
Calcifications Malformations | Splénomégalie placentaire Anasarque
intracraniennes septales Calcifications Hypotrophie feetale
Microcéphalie parenchymateuses | placentaire Mort feetale
Inhomogénéité Echogénicité Oligohydramnios | Zones
parenchymateuse intestinale Hydramnios kystiques
cérébrale pelviennes

Rubéole Calcifications Malformations | Hépatomégalie RCIU
intracraniennes septales Splénomégalie
Cataracte Sténose Péritonite
Microcéphalie pulmonaire méconiale
Microphtalmie
Dilatation Coarctation de
ventriculaire l'aorte
(rare)

Varicelle | Dilatation Hépatomégalie Hydramnios Malformations
ventriculaire Calcifications Oligohydramnios | des membres
Calcifications parenchymateuses | Hypotrophie Anasarque
intracraniennes Ascite placentaire feetale
Microphtalmie

Herpés Hydranencéphalie Hépatomégalie RCIU

simplex Dilatation Splénomégalie Hypoplasie
ventriculaire des membres
Calcifications
intracraniennes
Cataracte
Microcéphalie
Microphtalmie

Tableau 1 : Récapitulatif des signes d’appels échographiques d’infections virales materno-fcetales.

CMV : cytomégalovirus ; SNC : systéeme nerveux central ; RCIU : retard de croissance intra-utérin ; LA : liquide
amniotique
D’aprés Loquet, diagnostic de I'infection virale foetale : échographie et techniques invasives (40).

En France, pour I'HAS, des sérologies a la recherche de maladies infectieuses

transmissibles au feetus responsables d’une atteinte cérébrale foetale telle une VM doivent

étre réalisées (4).

D’aprés I’équipe de Gaglioti, les infections foetales sont le plus souvent rencontrées en cas de

VM isolées sévéres avec une incidence rapportée dans la littérature entre 10% et 20%, alors

qu’elle n’est que de 1% a 5% dans les VM mineures a modérées isolées (42). Sethna et al.

rapportent une incidence des infections congénitales parmi les VM mineures et modérées a

0,8%, et plus particulierement 0,6% a CMV et 0,3% a toxoplasmose (20). Hannon et al.

rapportent un taux d’infections congénitales a CMV dans les VM séveres a 1.3% (22).

45




Dans le cas des VM unilatérales d’apparence isolées, d’aprées la méta-analyse de Scala et al.
incluant 4 études et analysant 279 foetus, la prévalence des infections congénitales serait de

8,2% (5 cas de CMV et 2 cas de parvovirus B19 ont été retrouvés) (43).

L’étude de Pasquini a évalué l'intérét de la réalisation des sérologies de type TORCH
dans les cas de VM mineures et modérées isolées échographiquement. Apres inclusion de 141
foetus, toutes les sérologies maternelles étaient négatives pour la toxoplasmose, rubéole,
syphilis et herpes virus 1 et 2. Une sérologie positive a parvovirus B19 a été retrouvée dans
4,6% des cas mais une infection feetale n’a été retrouvée que dans un cas. La sérologie a CMV
a été positive dans 4,4% des cas mais une infection feetale n’a été retrouvée également que
dans un cas. Ainsi, selon lui, les sérologies maternelles peuvent étre limitées a la recherche du
CMV et parvovirus B19 alors que la réalisation des sérologies de type TORCH ne semblent pas
indispensables (44).
Dans I’étude de Sherif et al., apres analyse de 476 patientes bénéficiant de sérologies de type
TORCH pour signe d’appel échographique feetal, incluant les VM feoetales, seules 2,3% étaient
positives et exclusivement au CMV. D’apres eux, au Royaume-Uni, les sérologies peuvent se
limiter a la recherche du CMV dans ce contexte (41).
Pour Melchiorre et al., en termes de réalité économique et étant donné la fréquence des
infections dans les cas de VM, les traitements possibles, le pronostic potentiellement sombre
associé a l'infection, le faible colt et la simplicité du dépistage, les sérologies CMV et

toxoplasmose doivent étre réalisées, méme en cas de VM mineure (7).

Les données actuelles concernant le virus ZIKA mettent en évidence un taux de VM
foetales dans 94% des cas d’infection avérée et 96% des cas d’infection présumée (45). Pour
I’équipe de O. Picone, il convient désormais d’évoquer systématiquement une infection a virus
Zika devant des anomalies cérébrales dépistées in utéro, particulierement en cas de
microcéphalie, calcifications, VM, porencéphalie chez les feetus d’une patiente ayant séjourné

dans une zone de circulation documentée ou possible du virus (46).
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6.2.2 Prélevements maternels

L'HAS préconise d’évaluer l'intérét de la recherche d’un diabéte maternel avec la
réalisation d’un test de charge en glucose, d’'une thrombopathie ou une anomalie de la
coagulation d’origine auto-immune par un bilan de thrombophilie d’'une hémorragie foeto-
maternelle par un test de Kleihauer suivant les signes échographiques et 'anamnése (4). Une
recherche d’allo immunisation anti plaquettes peut étre effectuée en cas de suspicion

d’hémorragie intra cérébrale foetale (7,47).

6.3 Place de I'imagerie complémentaire : 'IRM cérébrale foetale

L'imagerie par résonance magnétique (IRM) foetale représente une technique
d’imagerie non invasive permettant d’étudier le foeetus in utero. Les premieres publications sur
I'IRM feetale datent des années 1980 et ont été réalisées dans le cadre d’interruptions
médicales de grossesse (48). Sa pratique s’est généralisée en France des les années 1990. Elle
permet la visualisation du cerveau fcetal en 3 dimensions, de déterminer les ventricules
concernés ainsi que leur taille, et de rechercher le mécanisme de la VM tout en
s’affranchissant des limites de I'échographie (position fcetale, mauvaise fenétre acoustique)
(49).

L'IRM est une technique non irradiante permettant une étude anatomique précise cérébrale.
D’une facon générale, elle étudie la résonance magnétique nucléaire des noyaux H contenus
dans 'organisme (essentiellement dans les molécules d’eau) : elle analyse la réponse des
protons placés dans un champ magnétique externe a I’application d’une onde radiofréquence
électromagnétique (50).

En termes de risques foetaux, I'IRM peut étre réalisée au deuxieme et troisieme trimestre de
la grossesse sans qu’aucun effet délétere ne soit rapporté (51). Concernant les risques
potentiels de I'audition, I'utilisation d’'un champ magnétique ne dépassant pas 1,5 tesla
n’augmente pas les risques de dysfonctionnement auditif a I’dge préscolaire (52). Du fait de
son passage de la barriere hémato-placentaire, le gadolinium, produit de contraste, n’est pas

encore utilisé en étude clinique et reste encore du domaine de la recherche (53-55).

47



Techniqguement, I’examen dure entre 20 et 30 minutes, parfois plus selon les mouvements
foetaux et la tolérance maternelle. La sédation maternelle par du flunitrazepam ou zolpidem
pour diminuer les mouvements foetaux lors de I’examen n’est plus réalisée de fagon

systématique du fait de la rapidité de réalisation des séquences (49).

6.3.1 Séquences conventionnelles

L'IRM foetale est devenue possible grace au développement des séquences
ultrarapides pondérées en T2, dites « single-shot », qui sont les plus utilisées en IRM foetale.
Il en existe plusieurs acronymes selon le fabricant de I'équipement. Grace a ce type de
séquences, une coupe peut étre réalisée en moins d’une seconde. Par conséquent, le temps
total d’acquisition pour une série de 20 trames et d’environ 20 secondes. La technique permet
une réduction du temps d’acquisition mais au détriment d’une qualité d’image moins bonne
(rapport signal/bruit) (56,57). Les images obtenues sont trés pondérées T2 et permettent la
visualisation du LCR, et donc I'étude du systeme ventriculaire (décrit en hypersignal T2
liquidien normal).

Les séquences pondérées en T1 sont également utiles en imagerie feetale. L'acquisition de ces
séquences est de durée plus longue et nécessite parfois une apnée maternelle. Elles sont alors
plus sujettes aux artéfacts de mouvements. Elles permettent I’étude au niveau cérébral du
parenchyme ainsi que des axes de myélinisation (57), mais également la visualisation
d’hypersignaux secondaires a une hémorragie ou correspondant a de la graisse (lipome) (56).
Les séquences en écho de gradient pondérées en T2 avec état d’équilibre de phase sont
également utilisées. On obtient une imagerie rapide (proche de la seconde pour une coupe),
robuste, avec un contraste liquide/tissu et un rapport signal/bruit excellent (58,59). Elles
peuvent étre utiles pour I’étude du parenchyme cérébral (55).

Enfin, de plus en plus en clinique, certaines séquences dites de diffusion peuvent étre réalisées
(57). Celles-ci utilisent les propriétés de diffusion brownienne des molécules d’eau dans les
tissus. Lorsqu’il existe un infarctus, les mouvements browniens des molécules d’eau sont
diminués et peuvent étre représentés par des zones de diffusion restreinte sur ces séquences

(59).
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Figure 19 : Exemple d’une IRM cérébrale foetale réalisée a 32 SA +3 jours. Séquences pondérées en T2 :

visualisation du LCR en hypersignal.
- En haut a gauche : coupe axiale au niveau des ventricules latéraux. Ventricule latéral proximal mesuré a 4,0mm
et distal a 2,8mm.
- En haut a droite : coupe coronale au niveau des ventricules latéraux.
- En bas a gauche : coupe sagittale passant au niveau du carrefour ventriculaire et de la corne postérieure d’un
ventricule latéral.
- En bas a droite : coupe sagittale passant au niveau de ‘acqueduc de Sylvius. Visualisation du 3™ et 4ém¢
ventricule.
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Figure 20 : Exemple d’une IRM cérébrale feetale réalisée a 33 SA mettant en évidence une VM bilatérale.

Séquences pondérées en T2 : visualisation du LCR en hypersignal.
- En haut a gauche : coupe axiale au niveau des ventricules latéraux. Ventricule latéral proximal mesuré a 18,6mm
etdistal a 23,2mm : VM bilatéale sévere.
- En haut a droite : coupe coronale au niveau des ventricules latéraux. VM bilatérale.
- En bas a gauche : coupe coronale passant au niveau du 3™ ventricule, mesuré a 7,2mm.

6.3.2 Séquences fonctionnelles

D’autres séquences destinées a I'imagerie fonctionnelle et métabolique sont en cours
d’investigation en imagerie fcetale. Celles-ci comprennent la spectroscopie par résonnance
magnétique (SRM) qui fournit une identification non invasive des métabolites dans le cerveau
foetal. Elle pourrait trouver des applications utiles dans le cadre de foetus infectés et des

Iésions hypoxo-ischémiques (60,61).
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6.3.3 Apports de I'IRM cérébrale feetale dans les ventriculomégalies

L’étude du cerveau foetal dans un contexte de VM peut étre réalisée dés la 18-20%me
SA, en particulier si celle-ci est importante. Elle est possible précocement afin de détecter des
anomalies cérébrales tot dans la grossesse, ou apres 30 SA lorsqu’elle est persistante afin d’en
déterminer I’évolution et de mieux apprécier la gyration (62). Elle est en général effectuée
vers 32 SA pour ne pas méconnaitre des anomalies cérébrales visibles seulement tardivement
(63).
La mesure des ventricules latéraux s’effectue dans le plan transverse sur une coupe coronale
passant par les carrefours ventriculaires ou sur une coupe transversale passant au-dessus du
plan des thalamus en plagant la mesure perpendiculairement a I’axe du ventricule. La mesure
est considérée comme pathologique au-dela de 10mm (63). La mesure du ventricule latéral
dans le plan coronal est hautement corrélée a celle réalisée en échographie a partir du
deuxieme trimestre (64).
L'IRM cérébrale foetale permet d’apporter des informations concernant : les biométries
cérébrales et des espaces péri-cérébraux, la latéralité et taille de la VM, la morphologie des
ventricules, I'aspect des parois ventriculaires, le contenu ventriculaire et des plexus choroides,
la présence des éléments de la ligne médiane (corps calleux, septum), I'aspect de la fosse

postérieure, les biométries du cervelet, I'aspect du parenchyme cérébral et la gyration (57).

De nos jours, elle est devenue un examen de seconde ligne de choix dans le diagnostic

de malformation parfois difficile a mettre en évidence au troisieme trimestre (32).

Différentes études ont mis en évidence une découverte d’anomalies associées dans 17 a 50%
des cas de VM a priori isolées a I'échographie lors de la réalisation d’'une IRM cérébrale foetale
aprés 20 SA (65,66,67).

L'IRM cérébrale foetale est un outil diagnostic slr et performant dans le diagnostic prénatal,
en particulier dans les cas de VM. Elle apporte des renseignements complémentaires
permettant d’évaluer le pronostic et d’informer au mieux le couple concerné (68).

Elle est doncindiquée en complément d’une échographie diagnostique a partir de 22 SA, mais
surtout au 3°™e trimestre quand persiste un doute sur I’étiologie ou que I'on recherche des

malformations associées. Cet examen doit étre validé par un centre pluridisciplinaire de
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diagnostic prénatal (CPDPN) (4). Néanmoins, une IRM cérébrale fcetale normale n’est pas le

garant d’un développement psychomoteur ultérieur normal (4).

6.4 Place du diagnostic invasif

Des anomalies chromosomiques tres diverses ont été retrouvées lors des bilans
étiologiques de VM isolées échographiques foetales et presque toutes les paires

chromosomiques peuvent étre impliquées (4).

D’aprés le registre « U.K. Northern Congenital Abnormality Survey » enregistrant 454080
naissances sur la période de 1994 a 2008, dans les cas de VM mineures a modérées, le taux
d’anomalies chromosomiques s’éleve a 11,0% et est de 3,1% pour les trisomies 21 (20). Dans
les VM séveres, le taux d’anomalies chromosomiques est de 3,2% et de 0,6% pour les trisomies
21 (22).

Selon les séries, concernant les VM isolées mineures et modérées, le taux d’anomalies
chromosomiques s’éléeve entre 4,2% et 12% (4). Pagani et al. ont mis en évidence dans leur
méta-analyse comprenant 1213 foetus présentant une VM mineure a modérée une incidence

de 4,7% de caryotype anormal.

Le caryotype doit étre proposé méme en I'absence d’autre anomalie morphologique associée
(69). En effet, Gezer et al. ont montré que le taux d’anomalies chromosomiques était plus
élevé dans les cas de VM isolées (8,6%) que lorsqu’elles sont associées a d’autres anomalies
morphologiques (3,8%). Selon lui, un caryotype doit étre proposé a toutes les patientes quel
que soit le degré de la VM et son caractere isolé ou associé a d’autres anomalies
morphologiques (70).

Pour I'HAS, devant cette forte association, la réalisation d’un caryotype foetal doit étre
proposée sur prélevement du foetus ou des annexes : sang foetal, liquide amniotique ou

placenta (4).

En fonction du contexte, on peut réaliser la recherche d’un agent infectieux par mise

en culture des cellules amniotiques et technique de PCR (Polymerase Chain Reaction). La
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conservation de matériel (liquide amniotique congelé, cellules foetales) peut permettre
d’éventuelles analyses ultérieures (4).

Devant une suspicion d’infection par le CMV, I'isolement du virus dans le liquide amniotique
reste I'élément le plus spécifique. L’ADN (Acide Desoxyribonucléique) viral peut étre amplifié
par PCR : la sensibilité de cette technique varie de 50 a 100% et sa spécificité de 67 a 100%
(71). Dans ce cas, I'amniocentese doit étre réalisée au moins 6 a 8 semaines aprés la primo-
infection et aprés la 21°™¢ semaine de grossesse (59).

En cas d’infection documentée au virus Zika sur le sérum maternel associée a des signes
échographiques, une recherche par PCR du virus Zika peut étre effectuée sur le liquide
amniotique sans que I'on sache actuellement la sensibilité et la spécificité de ce test et les

délais de réalisation par rapport a l'infection (46).

Il n’existe pas de recommandation concernant la réalisation d’'une CGH array (array
based comparative genomic hybridization) dans un contexte de VM foetale isolée. Aprés
inclusion de 50 foetus présentant une VM, Zhang et al. retrouvent un taux d’anomalies de la
CGH de 9,5% dans les cas de VM isolées alors qu’il est de 37,9% dans les VM associées a
d’autres anomalies morphologiques. Les microdélétions et microduplications
chromosomiques sont les anomalies les plus souvent retrouvées (72). A titre d’exemple, Egloff
et al. rapportent le cas d’'une microdélétion 179g21.31 et conseillent la réalisation d’'une CGH

array dans les VM séveéres (73).

6.5 Les ventriculomégalies isolées : diagnostic d’exclusion

A lissue du bilan étiologique réalisé devant la découverte d’une VM foetale, plusieurs
grands cadres étiologiques peuvent étre évoqués : étiologies malformatives, obstructives,
infectieuses, destructives, tumorales et génétiques. Celles- ci peuvent cependant s’intriquer
les unes aux autres. Si I'étiologie reste inconnue et qu’il n’existe pas d’anomalie associée, on

définit la VM comme isolée (4). Il s’agit donc d’un diagnostic d’exclusion.
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7. PRONOSTIC NEUROLOGIQUE DES VENTRICULOMEGALIES

Les données de la littérature rapportant le développement neurologique des enfants
chez qui a été porté le diagnostic de VM en anténatal sont difficiles a interpréter. Les limites
dans I'analyse de ces données résident dans la différence des méthodes d’évaluation,
I’évaluation d’enfants d’ages différents, I'inclusion de VM de tailles variables et la confusion
entre les VM isolées et associées.

Du fait de ces données trés variables, I'information des couples concernés reste difficile et
pose un réel challenge pour les praticiens concernés. L’évolution postnatale de ces enfants a
été décrite comme complétement normale jusqu’a associée a des troubles du développement
notables. De plus, il n'existe pas d’indicateur clair pouvant prédire I'aggravation ou la

résolution d’'une VM (74).

7.1 Pertes foetales et mortalité néonatale

Les pertes foetales sont évaluées a 5,6% des cas de VM isolées mineures a modérées

(20) et 11,1% des cas de VM isolées séveres (22).

La mortalité néonatale est décrite a 3% dans les VM mineures a modérées (20) et a
16,2% dans les VM isolées séveres(22). Pour Beeghly et al., la mortalité néonatale serait de

17% dans les cas de VM supérieures a 12mm (75).

7.2 Faux négatifs des ventriculomégalies présumées isolées

Le taux de faux négatifs des cas de VM isolées dépend du protocole utilisé en anténatal
au moment du diagnostic. Les couples doivent étre informés des limites des capacités de
I'imagerie anténatale pour distinguer les VM réellement isolées de celles associées a des
anomalies initialement occultes.

Le taux de découverte d’anomalies associées en postnatal serait de 7,6% a 13% (6,7,20) pour
les VM mineures a modérées présumeées isolées en anténatal et de 27,8% pour les sévéeres

(22).
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Le facteur pronostic le plus important dans I’évolution neurologique des VM isolées reste
I'association a une anomalie passée inapercue dans la période anténatale (7). En effet, le

pronostic neurologique est lié dans ce cas a I’étiologie ou a I'anomalie associée.

7.3 Prévalence des anomalies du développement neurologique dans la population

générale

Les troubles du développement neurologique (retard psychomoteur chez le nouveau-
né et déficience chez I’enfant) ne sont pas rares dans la population générale.
Leur prévalence aux Etats-Unis a été estimée a environ 3,4% chez les enfants de 4 a 59 mois a
partir du 1994-95 National Health Interview Survey on Disability (NHIS-D) (76). Plus
récemment, le Early Childhood Longitudinal Study estime le taux de troubles du
développement neurologique a 13% chez les enfants de 9 a 24 mois (77).
Leonard et al. ont rapporté une prévalence de 14,3/1000 de retard intellectuel léger,
10,6/1000 de retard intellectuel moyen et 1,4/1000 de sévére chez les enfants nés dans le
Western Australia entre 1983 et 1992 (78).
Cependant, un retard du développement psychomoteur a I’'dge pré scolaire ne méne pas

obligatoirement a un handicap au long terme.

7.4 Facteurs influengcant le développement neurologique dans les cas de

ventriculomégalies isolées foetales

Différentes études ont tenté d’étudier les facteurs prédictifs d’'une moins bonne issue

neurologique afin de conseiller au mieux les parents concernés.

7.4.1 Taille de la ventriculomégalie

D’apres les données de la littérature, si au-dela de 15mm le pronostic neurologique est
plutot défavorable, entre 10 et 15mm les séries de cas publiées ne permettent pas d’établir

un lien entre le degré de la VM et le pronostic neurologique (4).
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Pour de nombreux auteurs, il existe une relation linéaire significative entre 'augmentation de
la taille des ventricules et la diminution des performances mentales (10,11,16,17,79-82).

Plusieurs études ont suggéré que les mesures comprises entre 10,0 et 12,0mm sont en général
associées a un meilleur pronostic neurologique que celle comprises entre 12,1 et 15,0mm

(8,11,43,83).

7.4.2 Age gestationnel au moment du diagnostic

La revue de la littérature présente différents résultats concernant le devenir
neurologique par rapport a I’age du diagnostic. En effet, certaines études ont mis en évidence
un moins bon devenir lorsque le diagnostic de VM isolée était réalisé t6t dans la grossesse
(84).

Cette constatation n’a pas été confirmée dans les études ultérieures. L'étude de Falip et al.
confirme que le devenir neurologique est indépendant de I'age du diagnostic pour les VM
mineures et modérées (18).

En revanche, I'dge gestationnel de découverte est lié au diagnostic étiologique et peut

I'orienter (4).

7.4.3 Latéralité de la ventriculomégalie

L'incidence des anomalies du développement neurologique dans les cas de VM
minimes et modérées isolées unilatérales a été rapporté entre 0% et 7,5% (81,83,85,86).
Les méta-analyses de Melchiorre et Scala retrouvent une incidence de 6% d’anomalies du
développement neurologique pour les VM isolées unilatérales, sans différence significative
avec les VM isolées bilatérales (7,43).
Leitner et al. comparent le devenir des fcetus ayant une VM isolée minime ou modérée
unilatérale par rapport aux formes bilatérales et ne retrouvent pas de différence significative
entre les deux groupes (87).
Le pronostic des formes unilatérales isolées semble étre meilleur que celui des formes
bilatérales, et environ la moitié régresserait, soit en fin de grossesse, soit apres la naissance

(4).
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7.4.4 Symétrie de la ventriculomégalie

Certaines études ont mis en évidence une plus faible incidence de développements
neurologiques anormaux dans les cas de VM isolées symétriques comparées aux asymétriques
(7,81). Cependant, cette différence n’est pas retrouvée comme statistiquement significative

dans la méta-analyse de Devaseelan (15).

7.4.5 Progression de la ventriculomégalie

Selon la littérature, le pronostic neurologique des formes stables ou régressives
semblent étre meilleur que celui des formes progressives (4,7,9,12,15,79). Les formes
progressives sont associées a une anomalie du développement neurologique de maniere plus

importante que les formes non progressives (7).

7.4.6 Sexe foetal

Il existe une prédominance de VM isolées chez les feetus de sexe masculin avec un sex
ratio allant de 1,1 a 1,9 selon les études (12,20,65,81).
Pilu et al. ont mis en évidence un taux de développement neurologique anormal plus
important chez les enfants de sexe féminin dans les cas des VM mineures et modérées isolées.
Cependant, cette différence n’est pas retrouvée dans les autres publications, et notamment

dans la méta-analyse de Melchiorre et al. (7,18).

57



8. Evaluation et suivi postnatal

8.1 Clinique

Une consultation spécialisée avec un neuropédiatre ou neurochirurgien peut étre
proposée en anténatal au couple afin d’établir un pronostic et permettant de mettre en place

le suivi postnatal (4).

En France, le nouveau-né bénéficie obligatoirement de deux examens a la maternité :
dans les 2 heures suivant sa naissance (sage-femme ou pédiatre) et avant toute sortie de
maternité (pédiatre), comportant la mesure du périmétre cranien, la palpation des fontanelles
et un examen neurologique (tonus, reflexes, mobilité oculaire) (88,89).

On ne retrouve pas de recommandations concernant le suivi des nouveau-nés et enfants ayant
présenté une VM en anténatal. La présence de signes cliniques d’hydrocéphalie
(macrocéphalie, tension des fontanelles, modification du comportement) ou de troubles du
développement psychomoteur ou neurologique doit cependant orienter vers une
consultation spécialisée (90).

Dans un contexte de VM, les études mettent en évidence des troubles du développement
neurologique variés avec une sévérité inégale tels que de I'épilepsie, des troubles auditifs et
visuels, des troubles moteurs, de la compréhension et de la communication, des troubles du
langage, des troubles de la cognition et des relations sociales (14,75,81,91-93).

Un suivi post natal au long terme semble étre préconisé afin d’identifier tout trouble dans le

développement psychomoteur et neurologique de I'enfant.

8.2 Imagerie

L’échographie transfontanellaire (ETF) permet I’exploration morphologique et
vasculaire du contenu intracranien tant que la fontanelle antérieure est perméable chez le
nourrisson (94). Dans un contexte de VM, les mensurations ventriculaires sont utiles pour
apprécier I'évolutivité de celle-ci. Les mesures les plus utilisées sont, sur une coupe coronale

au niveau des trous de Monro, le diameétre transversal des ventricules et le diameétre
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craniocaudal des ventricules latéraux. Le Doppler pulsé renseigne sur la pression
intracranienne et peut étre utilisé dans la surveillance d’une dilatation ventriculaire: lorsque
la pression intracranienne dépasse un seuil ou que I’hyperpression apparait brutalement, on
observe une augmentation de I'IR. Cependant, il peut rester normal en cas d’hydrocéphalie
d’installation lente ou a pression normale (95).

Il n’existe pas de recommandation permettant de proposer la réalisation d’'une ETF en

systématique a la naissance bien qu’elle soit fréquemment réalisée.

Falip et al. proposent la réalisation d’une IRM cérébrale aprés I'age de 1 an (ou plus
précocement en cas de développement anormal) : 2/3 des enfants ayant des anomalies du
développement neurologique avaient des anomalies de la substance blanche (18). Pour
Baffero et al., I'IRM cérébrale est indiquée en postnatal dans les VM stables et progressives
en anténatal (5). Pour Lyal et al., la taille des ventricules latéraux aux ages de 1 et 2 ans chez
les enfants ayant présenté une VM mineure ou modérée en anténatal serait significativement

plus importante que chez les enfants sans antécédent de VM anténatale (96).
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MATERIEL ET METHODE

1. OBJECTIF DE L’ETUDE

L’objectif principal de cette étude était d’effectuer un état des lieux sur le développement
neurologique des enfants nés vivants ayant présenté une VM isolée en anténatal afin
d’objectiver des critéres de mauvais pronostic anténataux. De maniére secondaire, ce travail
cherchait a analyser la prise en charge anténatale des patientes dont les foetus sont porteurs

d’une VM (données cliniques, d’'imagerie, génétique et biologique).

2. TYPE ET LIEU DE L’ETUDE

Ce travail est une étude observationnelle, rétrospective, multicentrique, réalisée en
Aquitaine dans des centres hospitaliers publics et privés ayant pris en charge des patientes

dont les feetus présentaient une VM cérébrale isolée au cours de la grossesse.

3. PERIODE DE ’ETUDE

Ont été inclus dans I’étude les enfants nés en Aquitaine entre le 1°" janvier 2002 et le 28

février 2016 chez qui avait été porté le diagnostic de VM en période anténatale.

4. RECUEIL DES DONNEES

L'inclusion des patientes a été réalisée a partir des dossiers de consultation anténatale de
neuropédiatrie du CHU de Bordeaux adressées pour un avis concernant une VM fecetale isolée
depuis 2002, d’un registre d’'un CPDPN aquitain depuis 2014 et d’un centre d’échographie de
référence privé situé a Bordeaux depuis 2010. Tous les cas de VM isolées foetales ont été

retenus.
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Les données obstétricales, biologiques, génétiques et d'imagerie ont été obtenues auprés des
différents centres hospitaliers et praticiens ayant réalisé le suivi maternel.

Les données pédiatriques ont été recueillies aupres des parents grace a un questionnaire
(Annexe 1) et auprés des pédiatres et médecins généralistes référents des enfants.

Le questionnaire a été réalisé en collaboration avec un neuropédiatre permettant de mettre
en évidence un retard psychomoteur, déficience ou handicap de I’enfant pouvant étre lié a la
VM anténatale.

Les questionnaires étaient envoyés au domicile des patientes accompagnés d’une lettre
informative (Annexe 2) expliquant I'objectif de cette étude. L'adresse des patientes avait été
recueillie initialement dans le dossier obstétrical ou recherché sur’annuaire des pages jaunes.
En I'absence de réponse a 1 mois ou en I'absence d’adresse postale valide de la patiente,
I'interrogatoire était mené par téléphone.

Les pédiatres des enfants étaient contactés par téléphone et les courriers et examens
complémentaires demandés en cas d’anomalie dans le développement psychomoteur ou

neurologique de I'enfant.

5. CRITERES D’INCLUSION ET D’EXCLUSION

Le critére d’inclusion était la présence anténatale d’une VM unilatérale ou bilatérale
isolée sur au moins une échographie quel que soit sa taille et le terme de la grossesse.

Les critéres d’exclusion étaient la présence d’une anomalie morphologique foetale
associée (qu’elle soit retrouvée a I'échographie ou a I'|RM cérébrale feetale), d’une anomalie
génétique foetale, d’'une foetopathie infectieuse et la réalisation d’une interruption médicale

de grossesse.

6. PARAMETRES ETUDIES

Nous avons étudié des parametres en anténatal et per partum chez les patientes
présentant un foetus porteur d’'une VM isolée ainsi que des parameétres postnataux chez ces

enfants.
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6.1 Données anténatales et per partum

«* Données cliniques maternelles :
- Age maternel au début de grossesse
- Réalisation d’une consultation prénatale pédiatrique spécialisée (neuropédiatre ou

neurochirurgien)

¢ Données d’imagerie :
» Echographie :

Sexe foetal

- Age gestationnel du diagnostic de la VM en SA

- Latéralité delaVM

- Taille de laVM

- Evolution de la VM

- L’existence d’échographie de contréle aprés 34 SA
» IRM cérébrale feetale :

- Age gestationnel au moment de sa réalisation en SA

-  Taillede la VM

«* Données génétiques :

- Laréalisation d’un caryotype foetal, par amniocentése ou choriocentése

«* Données obstétricales :

Age gestationnel au moment de I'accouchement en SA

La voie d’accouchement

Le poids de naissance

Le score d’Apgar a 1 et 5 minutes de vie
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6.2 Données postnatales

¢ Age de I’enfant au moment du recueil des données

% Concernant le suivi postnatal :
- Réalisation ou non d’une IRM cérébrale en postnatal
- Consultation spécialisée avec un neurologue en postnatal

- Réalisation ou non d’un test cognitif

** Concernant le développement psychomoteur :
- Age de l'acquisition de la tenue assise
- Age de l'acquisition de la marche

- Difficulté ou non dans 'acquisition du langage

«» Concernant le comportement :
- Difficulté ou non dans les relations sociales
- Difficultés ou non de concentration
** Concernant la scolarisation (pour les enfants de plus de 3ans) :
- Classe actuelle
- Modalité de scolarisation (générale, ULIS : Unité Localisée pour I'Inclusion Scolaire ;
IME : Institut Médico-Educatif; ITEP: Institut Thérapeutique Educatif ou
Pédagogique)
- Redoublement ou non d’une classe
- Présence ou non d’une aide scolaire (PAI : Projet d’Accueil Individualisé ; PPS:
Projet Personnalisé de Scolarisation; AVS: auxiliaire de vie scolaire; soutien

scolaire)
«*» Concernant la présence de soins en externe :

- Présence ou non d’un suivi orthophonique

- Présence ou non d’un suivi psychomoteur
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- Présence ou non d’un suivi dans une structure spécialisée (CAMSP : Centre d’Action
Médico-Sociale Précoce; CMP : Centre Médico Psychologique ; CMPP : Centre
Médico Psycho Pédagogique ; CMPEA : Centre Médico Psychologique Enfant et

Adolescent)

7. DESCRIPTION ET DEFINITION DES PARAMETRES

X/

+» On retient le caractére isolé de la VM quand il n’existe pas d’autre anomalie cérébrale ou

extra-cérébrale en imagerie et que le bilan étiologique est négatif (4).
% La VM est classée suivant : (4,7)
» sataille:
- mineurede 10a 12mm
- modérée de 12,1 a 15mm

- sévere au-dela de 15mm

> son évolutivité :

- stable quand la mesure ne difféere pas de plus de 2mm lors du suivi anténatal
- progressif quand sa mesure augmente de plus de 2mm lors du suivi anténatal
- régressif quand sa mesure diminue de plus de 2mm lors du suivi anténatal
- résolutif quand le diameétre des deux ventricules est inférieur a 10mm a la fin du
suivi anténatal
A noter que le caractére progressif n’a pas changé la définition de la taille de la VM, qui était

acté sur I'examen échographique initial.

> salatéralité :

- unilatérale (droite ou gauche) quand le ventricule controlatéral est inférieur a
10mm

- bilatérale quand les ventricules droit et gauche mesurent plus de 10mm
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+» La présence d’'un contrble échographique aprés 34 SA. En effet, I’'HAS préconise une

surveillance échographique toutes les 2 semaines, pouvant s’espacer en cas d’évolution
favorable (4). De plus, lors d’'une découverte de la VM au cours du troisi€me trimestre, un

controle aprées 2 semaine est nécessaire afin d’en apprécier I’évolutivité (7).

+* Le score d’Apgar :

Il s’agit d’un score calculé a 1, 5 et 10 minutes de vie a partir de cing parameétres: la
fréquence cardiaque, la respiration, la coloration de la peau, la réactivité et le tonus

musculaire. Chaque parametre est noté entre 0 et 2.

0 1 2
Fréquence absente <100/minute >100/minute
cardiaque
Respiration aucune Faible ou irréguliere Normale
Réactivité aucune Faible (grimace) Vigoureuse (cri)
Tonus musculaire Aucun ou trés peu Quelgues mouvements des Activité importante
extrémités
Coloration Pale ou cyanosée Corps rose, extrémités Entiérement rose
cutanée bleues

Un score d’Apgar bas a 5 minutes a été décrit dans la littérature comme un facteur de
moins bon pronostic dans le développement neurologique chez les enfants nés a terme
(97). Cependant, d’apres I’AGOC (American Congress of Obstetricians and Gynecologists),
un score bas d’Apgar a 5 minutes de vie est corrélé a une augmentation de la mortalité
néonatale et du taux d’infirmité motrice cérébrale, mais ne peut prédire en soi le devenir
neurologique (53). L'étude de ce parametre permet malgré tout d’éviter un biais de

confusion dans I’évaluation neurologique des enfants.

% Un_ retard psychomoteur est défini comme la non acquisition de normes de

développement aux ages programmeés.

Le développement psychomoteur, qui est lié a la maturation du systéme nerveux,
concerne non seulement les acquisitions motrices mais aussi cognitives, ainsi que les
capacités des interactions sociales de I’enfant. Il se fait en paralléle dans 4 dimensions :

développement postural, coordination occulo-manuelle, développement du langage et
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sociabilité. Il existe des fenétres d’age d’acquisition génétiquement programmeées de
durée variable, étroites pour certaines acquisitions, plus larges pour d’autres (98). Des
reperes ont été établis pour évaluer le développement psychomoteur dans les premiéres
années de vie. A titre d’exemple, les signaux d’alerte dans le développement moteur sont
(99):

- I'absence de tenue de téte a 4 mois

- I'absence de station assise a 9 mois

- I'absence de marche a 18 mois.
Le terme de retard global de développement est réservé aux enfants de moins de 5 ans
tandis que le terme de retard mental est appliqué aux plus agés, chez lesquels un test
détaillé de quotient d’intelligence est réalisable. Le quotient de développement réalisé
chez le trés jeune enfant n’est pas prédictif du quotient intellectuel futur. Cependant, les
enfants qui vont avoir une défaillance ultérieure présentent dans les deux premieres

années un décalage des acquis (100).

Un handicap est défini par I’'OMS (Organisation Mondiale de la Santé) comme le résultat
d’une interaction entre les déficiences physiques, sensorielles, mentales ou psychiques
entrainant des incapacités plus ou moins importantes, qui sont renforcées en raison d’un

environnement inadapté ou inaccessible (101).

Les modalités de scolarisation spécifigues :

» Les ULIS (Unités Localisées pour I'Inclusion Scolaire) sont des dispositifs pour la

scolarisation des éléves en situation de handicap dans le premier et le second degré

(5).
» Les IME (Institut Médico Educatif) sont des établissements d’accueil pour enfants et

adolescents atteints de déficience mentale légere, moyenne ou profonde, avec ou sans

troubles associés, agés de 3 a 20 ans (102).
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> Les ITEP (Instituts Thérapeutiques, Educatifs et Pédagogiques) sont des établissements
d’accueil pour les enfants, adolescents et jeunes adultes présentant des difficultés
psychologiques dont [I'expression, notamment lintensité des troubles du
comportement, perturbe gravement la socialisation et I'accés aux apprentissages

(103).
Les enfants et adolescents sont orientés vers ces différents dispositifs par la CDAPH
(Commission des Droits et de I’Autonomie des personnes handicapées) au sein des MDPH

(Maisons Départementales des Personnes Handicapées).

Les aides scolaires :

» Le PAI (Projet d’Accueil Individualisé) est un document qui organise la vie quotidienne
de I'enfant ou de I'adolescent pour permettre d’assurer sa sécurité et compenser les
inconvénients liés a son état de santé. Il permet de préciser les adaptations a apporter

a lavie de I'enfant ou de I'adolescent en collectivité (104).

» Le PPS (Projet Personnalisé de Scolarisation) est un acte écrit qui sert a définir les
besoins particuliers d’'un enfant en situation de handicap au cours de sa scolarité
(accompagnement humain, attribution de matériel pédagogique adapté, dispense de

un ou plusieurs enseignements...) (105).

> L'AVS (Auxiliaire de Vie scolaire) ou AESH (Accompagnant des Eléves en Situation de
Handicap) est une aide humaine apportée a I'’enfant ou I'adolescent dans le cadre de
la vie scolaire quotidienne, en vue d’optimiser son autonomie dans les apprentissages,
de faciliter sa participation aux activités collectives et aux relations interindividuelles
et d’assurer son installation dans les conditions optimales de sécurité et de confort

(106).
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Les structures de soin spécialisées :

» Les CAMSP (Centres d’Action Médico-Social Précoce) sont des structures ayant pour

but le dépistage, la cure ambulatoire et la rééducation des enfants des premier et
deuxieme ages qui présentent des déficits sensoriels, moteurs ou mentaux, en vue
d’une adaptation sociale et éducative dans leur milieu naturel et avec la participation
de celui-ci. lls exercent également une guidance des familles dans les soins et
I’éducation spécialisée requis par I'état de I'enfant. Ills sont composés de médecins
spécialisés, de rééducateurs, d’auxiliaires médicaux, de psychologues, de personnels

d’éducation précoce, d’assistants sociaux et, si besoin, d’autres techniciens (107).

Les CMP (Centres Médico Psychologiques) assurent I'accueil d’enfants et d’adolescents
mais aussi I’élaboration et la coordination de soins au sein de I'équipe ainsi qu’avec
des partenaires extérieurs. Les prestations offertes par les CMP doivent associer les
compétences d’une équipe pluridisciplinaire : psychiatre, psychologue, infirmier,
éducateur, orthophoniste, psychomotricien, assistant de service social, secrétaire

médicale, pédagogue, animateur socio-culturel (108).

Les CMPP (Centres Meédico Psycho Pédagogiques) sont des centres assurant le
dépistage des enfants et adolescents dont I'inadaptation est liée a des troubles neuro-
psychiques ou a des troubles du comportement. lls permettent également la mise en
ceuvre de thérapeutiques médicales et de rééducations médico-psychologiques,
psycho-thérapeutiques ou psycho-pédagogiques sous autorité médicale (109).

Les CMPEA (Centres Médico Psychologiques Enfants et Adolescents) correspondent a

I"'appellation de certains CMP.

L’orthophonie comporte la promotion la santé, la prévention, le bilan orthophonique et le
traitement des troubles de la communication, du langage dans toutes ses dimensions, de
la cognition mathématique, de la parole, de la voix et des fonctions oro-myo-faciales.
L'orthophoniste dispense des soins a des patients de tous ages présentant des troubles

congénitaux, développementaux ou acquis (14).
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Le psychomotricien est habilité a accomplir un bilan psychomoteur, une éducation

précoce et des stimulations psychomotrices et la rééducation de troubles du
développement psychomoteur (retards de développement psychomoteur, troubles de la
maturation et de la régulation tonique, troubles du schéma corporel, troubles de la
latéralité, troubles de I'organisation spatio-temporelle, dysharmonies psychomotrices,
troubles tonico-émotionnels, dyspraxies, inhibition et instabilité psychomotrice, troubles

de la graphomotricité) (110).

Dans notre étude, nous avons choisi de définir comme anomalie du développement

neurologique tout enfant présentant un retard psychomoteur, un recours a une structure
de soin spécialisée ou scolarisation adaptée comme définies ci-avant, une aide scolaire ou

un suivi médical ou paramédical en lien avec un handicap.

ANALYSE STATISTIQUE

Les informations recueillies ont été synthétisées sous Microsoft Excel permettant une

analyse statistique.

Les variables qualitatives ont été exprimées en termes d’effectifs et de pourcentages. Les

variables quantitatives ont été exprimées en moyennes, médianes et écarts types.

Nous avons comparé les données qualitatives par le test de Fisher exact, et les données

guantitatives par le test de Wilcoxon.

Lorsque la valeur de p était inférieure a 0,05, nous avons considéré cette différence comme

statistiguement significative.

Les données anténatales des enfants présentant un trouble du développement psychomoteur

ou neurologique ont été comparées a celle des enfants ayant un développement considéré

comme normal par leurs médecins et familles.
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9. ANALYSE BIBLIOGRAPHIQUE

L’analyse bibliographique a été menée en utilisant la base de données Pubmed et EM
Premium.
Un systéme de veille bibliographique hebdomadaire a été mis en place sur my NCBI (Pubmed®)
de fagcon a ne pas omettre un article pertinent et récent qui serait publié durant la phase

rédactionnelle de cette these.
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RESULTATS

1. DIAGRAMME DE FLUX

Un total de 47 patientes présentant un foetus porteur d’'une VM isolée a été recensé pour

la période s’étendant du 1°" janvier 2002 au 28 février 2016.

6 dossiers anténataux n’ont pas été retrouvés ou ne permettaient pas leur inclusion par

manque de données anténatales. 13 patientes ont été perdues de vue. Au total, 19 dossiers

ont été exclus de I'analyse (cf. figure 18).

47 VM isolées
anténatales

A

41 dossiers
étudiés

6 dossiers non
retrouvés

\4

'

28 enfants
analysés

Figure 21 : Diagramme de flux de la population étudiée dans notre étude.

13 perdus de vue
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La répartition des dossiers inclus et exclus selon I'année est représentée sur le graphique 1

(année correspondant a la découverte de chaque VM).

w

Nombre de dossiers
N

N

[N

OIIIIIIi 1 N Nl I |I| II

2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015

Année

Hinclus M dossiersincomplets M perdus de vue

Graphique 1 : Histogramme des inclusions et exclusions (dossiers incomplets et perdus de vue) des 47 dossiers
suivant I’'année du diagnostic anténatal de la VM isolée.

2. ANALYSE DE LA POPULATION ETUDIEE

2.1 Données cliniques

Concernant les caractéristiques de la population, on constate que I'dge maternel

s’échelonne de 22 a 38 ans avec une moyenne de 29,8 ans et une médiane de 30 ans.

La grossesse est multiple dans 1 cas (grossesse gémellaire bichoriale biamniotique), soit dans

3,5% des cas.
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2.2 Données de I'imagerie

2.2.1 Echographie foetale

L’age gestationnel au moment du diagnhostic :

Le diagnostic anténatal a été réalisé en moyenne a 26,0 SA avec un écart type de 4 SA
et 4 jours. On constate essentiellement deux pics : autour de 22 SA et de 32 SA, correspondant
aux échographies systématiques de dépistage.

Au total, chez 16 patientes, la VM a été découverte au 2°™ trimestre alors que chez 11
patientes, elle a été découverte au 3™ trimestre. Dans un cas, la VM a été mise en évidence

sur une échographie intermédiaire a 26 SA (cf. graphique 2).
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Age gestationnel en SA

1

o

(2]

B Age gestationnel au moment du diagnostic

Graphique 2 : Histogramme de I’dge gestationnel de découverte de la VM pour chague cas en SA.
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Caractéristiques de la VM :

Les VM sont classées suivant :
- leur taille : on retrouve 53,6% de VM séveres (15/28), 32,1% de VM modérées
(9/28) et 14,3% de VM mineures (4/28) (cf. graphique 3).
A noter que parmi les foetus présentant une VM sévere, 2 ont des ventricules

latéraux de plus de 20mm.

B Mineure
B Modérée

H Sévére

Graphique 3 : Diagramme circulaire de la répartition de la taille de la VM.

- leur latéralité : dans 29,2% des cas la VM était unilatérale dont 7,2% a droite (2/28)
et 25% a gauche (7/28) alors que dans 67,8% des cas la VM était bilatérale (19/28)

(cf. graphique 4).

M Droite
B Gauche

H Bilatérale

Graphique 4 : Diagramme circulaire de la répartition de la latéralité de la VM.
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- leur évolution : la VM était progressive dans 57,1% (16/28), stable dans 14,3%
(4/28), régressive dans 14,3% (4/28) et résolutive dans 14,3% (4/28) (cf. graphique
5).

B Progressive
H Stable
H Régressive

1 Résolutive

Graphique 5 : Diagramme circulaire de la répartition de I’évolutivité de la VM.

78,6% des patientes bénéficiaient d’un controle échographique de la VM apres 34 SA, alors

que 14,3% n’en avaient pas. Cette donnée n’a pas été retrouvée dans 2 cas (cf. graphique 6).

mo
ml
m2

= Donnée non
retrouvée

Graphique 6 : Diagramme circulaire de la répartition du nombre de contréle échographique de la VM aprés 34
SA.

En excluant les VM résolutive, le taux augmente a 90,9%.
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Caractéristique foetale :

Concernant le sexe, 50% étaient de sexe féminin (14/28) et 50% masculin (14/28).

2.2.2 IRM cérébrale foetale

85,7% des patientes ont bénéficié d’au moins une IRM cérébrale foetale au cours de la
grossesse (24/28).
Les caractéristiques de la VM pour lesquelles I'IRM n’a pas été proposée sont les suivantes :
- entermes de taille : 3 cas de VM mineures et 1 cas de VM modérée ;
- en termes d’évolutivité : 2 cas de VM résolutives, 1 cas de VM stable et 1 cas de

VM progressive.

Suivant ces deux parametres, on retrouve : 2 cas de VM mineures et résolutives, 1 cas de VM

mineure et stable et 1 cas de VM modérée et progressive (cf. graphiques 7 et 8).

100%
90%
80%
70%
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50%
40%
30%
20%
10%

0%

Mineure Modérée Sévere

Houi Mnon

Graphique 7 : Histogramme représentant la réalisation d’une IRM cérébrale foetale en fonction de la taille de la
VM.
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Graphique 8 : Histogramme représentant la réalisation d’une IRM cérébrale faetale suivant I’évolutivité de la
VM.

A noter également que, dans 16,6% des cas, 2 IRM cérébrales fcetales ont été réalisées en
prénatal (4/24), alors que dans 79,2% des cas, une seule IRM a été réalisée (19/24).

On remarque qu’a partir de 2010, une seule IRM est réalisée. L'ensemble des foetus ayant
bénéficié de 2 IRM anténatales ont été pris en charge avant cette date.

En effet, avant 2010, I'dge gestationnel moyen de réalisation de la premiére IRM était de 28,5
SA (écart type 0,9 et médiane 28,5) et de la deuxiéme IRM était de 32,7 SA (écart type 1,5 et
médiane 32). Aprés 2010, I’age moyen de réalisation de I'IRM cérébrale foetale était de 33,2

SA (écart type de 1,6 et médiane de 33,0) (cf. graphique 9).
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Graphique 9 : Histogramme représentant I’dge gestationnel moyen de la réalisation de I'IRM cérébrale feetale
en SA.

2.3 Données génétiques

La réalisation d’un caryotype foetal par amniocentése ou choriocentese a été effectuée
dans 75% des cas (21/28). Il a été refusé dans 2 cas et non proposé dans 5 cas.
Les caractéristiques de la VM pour lesquels le caryotype n’a pas été proposé sont les
suivantes :

- entermes de taille : 2 cas de VM mineures et 3 cas de VM modérées ;

- entermes d’évolutivité : 3 cas de VM résolutives, 1 cas de VM régressive et 1 cas

de VM progressive.

Suivant cas deux paramétres, on retrouve : 2 cas de VM mineures et résolutives, 1 cas de VM
modérée et résolutive, 1 cas de VM modérée et régressive et 1 cas de VM modérée et
progressive pour lesquels la réalisation d’un caryotype foetal n’a pas été proposé (cf.

graphiques 10 et 11).

La réalisation d’un caryotype fcetal a été proposée devant toute VM séveére.
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Graphique 10 : Histogramme représentant la réalisation du caryotype feetal suivant la taille de la VM.
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Graphique 11 : Histogramme représentant la réalisation du caryotype feetal suivant I’évolutivité de la VM.
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2.4 Consultation neuropédiatrique ou neurochirurgicale prénatale

Une consultation d’information avec un neuropédiatre ou neurochirurgien a été
réalisée en prénatal dans 71,5% des cas (20/28).
Les caractéristiques de la VM fcetale pour lesquels il n’y a pas eu de consultation prénatale
sont les suivantes :
- entermes de taille : 3 cas de VM mineures, 2 cas de VM modérées et 3 cas de VM
séveres ;
- en termes d’évolutivité : 3 cas de VM résolutives, 2 cas de VM régressives et 3 cas

de VM progressives.

Suivant ces deux parameétres, on retrouve : 3 cas de VM sévéres et progressives, 1 cas de VM
modérée et régressive, 1 cas de VM modérée et résolutive, 1 cas de VM mineure et régressive
et 2 cas de VM mineures et résolutives, pour lesquels une consultation avec un neuropédiatre

ou neurochirurgien n’a pas été réalisée (cf. graphiques 12 et 13).
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Graphique 12 : Histogramme représentant la réalisation d’une consultation neuropédiatrique ou
neurochirurgicale en prénatal suivant la taille de la VM.
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Graphique 13: Histogramme représentant la réalisation d’une consultation neuropédiatrique ou
neurochirurgicale en prénatal suivant I’évolutivité de la VM.

2.5 Données obstétricales

Sur les 26 patientes dont les données d’accouchement ont pu étre récupérées :
I’'accouchement avait lieu en moyenne a 39 SA (écart type 10 jours, médiane 39 SA) et allait
de 36 SA et 2 jours a 41 SA et 3 jours. Un seul enfant est né prématurément a 36 SA et 2 jours
et présente un développement neurologique considéré comme normal.

Il s’est déroulé par voie basse dans 67,9% (19/28) et une césarienne fut nécessaire dans 32,1%
des cas (9/28).

Le poids moyen des nouveau-nés a la naissance était de 3317g (écart-type 413g et médiane
3297g) avec un poids minimum de 2650g et un poids maximum de 4290g.

La valeur moyenne du score d’Apgar a 1 minute de vie était de 9,3 (écart type 1,0 et médiane
10) et la valeur moyenne du score d’Apgar a 5 minutes de vie était de de 9,8 (écart type 0,4 et
médiane 10). Un seul nouveau-né présentait un score d’Apgar inférieur a5 a 1 minute de vie
mais était supérieur a 5 a 5 minutes de vie. Cet enfant ne présente pas de trouble du

développement neurologique aujourd’hui.
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2.6 Données pédiatriques

L’age moyen des enfants étudiés était de 58,5 mois (écart-type de 43,2 et médiane de 45)
avec un minimum de 12 mois et un maximum de 174 mois (cf. graphique 14). L’age pris en

compte correspondait a celui du recueil des informations.
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Graphique 14 : Histogramme représentant I’dge en mois des 28 enfants au moment de leur évaluation (en

mois).

21,4% des enfants ont bénéficié d’'une IRM en postnatal (6/28) et 35,7% d’une consultation
neurologique ou neurochirurgicale (10/28).

17,8% des enfants étudiés présentent un trouble du développement psychomoteur ou
neurologique (5/28).

Ces enfants présentent les anomalies suivantes :

- un enfant de 14 ans ayant nécessité une dérivation ventriculo-péritonéale dans
I’enfance et présentant un glaucome bilatéral traité chirurgicalement. Cet enfant
présente des difficultés dans I'expression orale, un déficit visuel et un retard dans
les acquisitions scolaires (redoublement d’une classe). Il a été pris en charge dans
un CAMSP puis dans un CMPP. De plus, il semble présenter un trouble
comportemental avec des difficultés dans la vie sociale. Il est également aidé par

une AVS dans sa vie scolaire.
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- unenfant de 5 ans présentant un retard dans I'acquisition du langage oral avec un

retard de langage oral important nécessitant une prise en charge orthophonique.

- unenfant de 3 ans présentant un retard psychomoteur et d’acquisition du langage

nécessitant un suivi orthophonique, avec un décalage net dans les acquisitions par

rapport a son frére jumeau (station assise a 9-10 mois et marche acquise a 19 mois).

- un enfant de 2 ans et demi (30 mois) présentant un retard dans I'acquisition du

langage oral avec un doute sur un retard sous-jacent plus global, prise en charge

dans un CAMSP.

- Un enfant de 13 mois présentant un retard psychomoteur suivi régulierement pas

son pédiatre (station assise acquise a I’age de 11 mois).

Les caractéristiques anténatales de ces enfants sont décrites dans le tableau ci-dessous (cf.

tableau 2).

Enfants Sexe Latéralité

en

anténatal

1 M  Bilatérale
2 F Bilatérale
3 M  Bilatérale
4 F Bilatérale
5 F Bilatérale

Taille en
anténatal

Sévere

Sévere

Modérée

Sévere

Modérée

Evolutivité
en
anténatal

Progressive

Progressive

Progressive

Progressive

Progressive

Age du
diagnostic
en
anténatal
21 SA

23 SA

22 SA

30 SA

32 SA

DPN
réalisé
en
anténatal
oui

oui

non

non

oui

IRM
réalisée
en

anténatal

oui

oui

non

oui

oui

Tableau 2 : Caractéristiques anténatales des 5 enfants présentant un développement neurologique anormal.
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On remarque que 100% des enfants ayant un trouble du développement neurologique
présentaient une VM bilatérale et progressive (5/5). 60% d’entre eux présentaient une VM
sévere (3/5) et 40% une VM modérée (2/5). Aucun n’avait une VM mineure. 40% sont de sexe
masculin (2/5) et 60% de sexe féminin (3/5). Dans 60% des cas, le diagnostic était réalisé a
I’échographie de dépistage du deuxiéme trimestre (3/5) et 40% lors de I"échographie de

dépistage du troisieme trimestre (2/5).

Par rapport a la population initiale étudiée, 31,3% des enfants ayant présenté une VM
progressive en anténatal ont un trouble du développement neurologique dans I'enfance
(5/16), alors qu’il est de 0% pour les VM résolutives, régressives et stables (cf. graphique 15).
En termes de taille, 12,4% des enfants ayant une VM mineure ou modérée (2/13) et 20,0%
une VM sévere (3/15) ont un trouble dans le développement neurologique. Tous les enfants
ayant eu une VM mineure en anténatal ont un développement neurologique normal (cf.

graphique 16).
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Graphique 15 : Histogramme représentant le devenir neurologique des enfants suivant I’évolutivité de la VM en
anténatal.
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Graphique 16 : Histogramme représentant le devenir neurologique des enfants suivant la taille de la VM en
anténatal.

Les caractéristiques néonatales des enfants présentant un trouble neurologique sont

présentées dans le tableau ci-dessous (cf. tableau 3).

Enfants Terme Voie d’ Poids Apgaral Apgarab5
(en SA) accouchement (en minute minutes
grammes)

1 38 Césarienne 3200 8 10

2 39 Voie basse 3270 10 10

3 38 Césarienne 2960 10 10

4 39 Voie basse 3500 8 10

5 40 Césarienne 2710 10 10

Tableau 3 : Caractéristiques néonatales des 5 enfants présentant un développement neurologique anormal.

Le terme moyen d’accouchement était de 38,8 SA (écart-type de 0,8 et médiane a 39). 40%
des enfants sont nés par voie basse (2/5) alors que 60% sont nés par césarienne (3/5). Le poids
moyen des nouveau-nés était de 3128g (écart-type de 302 et médiane de 3200). Le score
d’Apgar moyen a 1 minute de vie était de 9,2 (écart-type de 1,1 et médiane a 10). Tous les

enfants avaient un score d’Apgar a 10 a 5 minutes de vie.
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3. COMPARAISON DES 2 GROUPES : ENFANTS AYANT UN DEVELOPPEMENT
NEUROLOGIQUE NORMAL ET ANORMAL

3.1 Données cliniques

Nous pouvons mettre ici en évidence une différence significative concernant I'age
maternel, dans le sens ol les femmes plus agées ont un risque plus élevé d’avoir des enfants

avec un devenir neurologique anormal (p-valeur=0,0348) (cf. tableau 4).

Enfants ayant un développement Enfants ayant un développement
neurologique normal neurologique anormal
(n=23) (n=5)
médiane minimum maximum n médiane  minimum maximum n p

Age

maternel 30 22 36 23 33 29 38 5 0,0348*
(en

années)

Tableau 4 : Comparatif de I’Gge maternel des enfants ayant une VM en anténatal entre ceux présentant un
développement neurologique normal et ceux présentant un développement neurologique anormal.

Concernant le sexe foetal, on ne retrouve pas de différence significative entre les foetus de

sexe féminin ou masculin ayant une VM en anténatal sur le devenir neurologique (p-

valeur=1,0000) (cf. tableau 5).

Enfants ayant un développement Enfants ayant un développement

neurologique normal neurologique anormal
(n=23) (n=5)
Sexe feoetal pourcentage n pourcentage n p
masculin 52,2% 12 40% 2
1,0000
féminin 47,8% 11 60% 3

Tableau 5 : Comparatif du sexe feetal des enfants ayant une VM en anténatal entre ceux présentant un
développement neurologique normal et ceux présentant un développement neurologique anormal.
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3.2 Données de I'imagerie

Les proportions des VM séveres et progressives sont plus importantes dans le groupe des
enfants ayant un développement neurologique anormal que dans le groupe des enfants ayant
un développement neurologique normal (60% vs 52,2% et 100% vs 47,8%). De plus, la VM est
également plus fréquemment bilatérale dans ce premier groupe (100% vs 60,9%).

Cependant, aucune différence n’est statistiquement significative en termes de taille,

d’évolutivité, de latéralité et d’age gestationnel au moment du diagnostic (cf. tableaux 6 et 7).

Enfants ayant un développement Enfants ayant un développement
neurologique normal neurologique anormal
(n=23) (n=5)
meédiane minimum maximum n médiane  minimum maximum n p

Age

diagnostic 23 21 33 23 23 21 32 5 0,6437
VM

(en SA)

Tableau 6: Comparatif des caractéristiques quantitatives anténatales échographiques des enfants ayant
une VM en anténatal entre ceux présentant un développement neurologique normal et ceux présentant un
développement neurologique anormal.
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Enfants ayant un Enfants ayant un
développement neurologique  développement neurologique

normal anormal
(n=23) (n=5)
Pourcentage n pourcentage n p

Taille VM
mineure 17,4% 4 0% 0
modérée 30,4% 7 40% 2 1,0000
sévere 52,2% 12 60% 3
Evolutivité VM
progressive 47,8% 11 100% 5
stable 17,4% 4 0% 0 0,4261
régressive 17,4% 4 0% 0
résolutive 17,4% 4 0% 0
Latéralité VM
unilatérale 39,1% 9 0% 0 0,1440
bilatérale 60,9% 14 100% 5

Tableau 7 : Comparatif des caractéristiques qualitatives anténatales échographiques des enfants ayant une
VM en anténatal entre ceux présentant un développement neurologique normal et ceux présentant un
développement neurologique anormal.
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3.3 Données obstétricales

Il n’y a pas de différence significative entre les deux groupes sur les données obstétricales
concernant le terme d’accouchement, la voie d’accouchement, le poids de naissance et le

score d’Apgar a 1 et 5 minutes (cf. tableaux 8 et 9).

Enfants ayant un développement = Enfants ayant un développement

neurologique normal neurologique anormal
(n=23) (n=5)
médiane = minimum = maximum  n médiane  minimum  maximum n p

Terme

accouchement 40 36 41 21 39 38 40 5 0,6407
(en SA)

Poids

nouveau-né 3330 2650 4290 23 3200 2710 3500 5 0,2300
(en grammes)

Apgar a 1

minute 10 6 10 21 10 8 10 5 0,7936
Apgar a 5

minutes 10 8 10 21 10 10 10 5 0,5265

Tableau 8 : Comparatif des caractéristiques quantitatives obstétricales des enfants ayant une VM en
anténatal entre ceux présentant un développement neurologique normal et ceux présentant un développement
neurologique anormal.

Enfants ayant un développement = Enfants ayant un développement

neurologique normal neurologique anormal
(n=23) (n=5)
Voie
pourcentage n pourcentage n p
d’accouchement
voie basse 73,9% 17 40% 2
0,2901
césarienne 26,1% 6 60% 3

Tableau 9 : Comparatif des caractéristiques qualitatives obstétricales des enfants ayant une VM en
anténatal entre ceux présentant un développement neurologique normal et ceux présentant un développement
neurologique anormal.

89



DISCUSSION

1. ANALYSE DES DONNEES ANTENATALES

1.1 Données cliniques

L’age moyen maternel de notre population est de 29,8 ans et la médiane de 30 ans,
comparable a I’age maternel moyen en France (30 ans en 2010 (111) et 30,4 ans en 2015 (112)
d’apres I'INSEE) et a I’étude de Ouahba et al. apres analyse de 167 foetus présentant une VM
dans une population francgaise (81).

L’étude de Sethna retrouve une médiane pour I’'age maternel de 28 ans pour les VM isolées
mineures et modérées et I'étude de Hannon une médiane de 27 ans pour les VM isolées
séveres (20,22). Cet écart peut s’expliquer par la différence de la population (nord de

I’Angleterre) et la période d’inclusion plus ancienne (de 1994 a 2008).

1.2 Données de I'imagerie

1.2.1 Echographie foetale

- Sexe foetal

Nous retrouvons dans notre étude une répartition équivalente entre les sexes des foetus
présentant une VM isolée. Nous ne pouvons donc pas conclure a une prédominance du sexe
masculin dans les VM, a l'inverse de nombreuses études (7,12,65,81). Cette donnée est
corrélée a celle de I'’étude de Hannon et al., ne retrouvant pas de différence significative entre
les deux sexes dans les VM isolées séveres sur 79 foetus, alors que Sethna et al. montrent une
légere prédominance masculine dans les VM isolées mineures et modérées sur 159 foetus

(OR=1,29) dans la méme population (20,22). La mise en évidence de cette légere
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prédominance masculine n’a probablement pas été possible du fait de la petite taille de notre

effectif.

- Age du diagnostic anténatal de la VM

Dans notre étude, 57,1% des VM ont été diagnostiquées au cours du 2™ trimestre de la
grossesse et 42,9% au 3°™M trimestre avec une moyenne a 26 SA. Cette moyenne est
comparable a la littérature, retrouvant un age gestationnel moyen au moment du diagnostic

entre 25 et 27 SA (12,15,113,114).

- Taille de la VM

Concernant la taille de la VM, notre série est composée de plus de 50% de VM séveéres. Or,
les études rapportent une prévalence plus importante des VM mineures et modérées (6 a 7,8
pour 10000 naissances) par rapport aux VM séveres (3,6 pour 10000 naissances) (20-22).
Notre population ne représente pas la juste répartition des VM foetales en termes de taille.
Notre proportion plus importante de VM sévéres s’explique par un biais de sélection : en effet,
la majorité des dossiers a été incluse a partir des consultations anténatales de neuropédiatrie,

ou I'on peut supposer retrouver une surreprésentation des VM séveres.

- Latéralité de la VM

En termes de latéralité, 67,8% des VM de notre population étaient bilatérales.

Dans leurs études, Ouahba et al. retrouvent 42% de VM bilatérales parmi 167 VM isolées
mineures et modérées (81), Tonni et al. 48% de VM bilatérales parmi 62 foetus ayant une VM
isolée mineure a modérée (12) et Salomon et al. retrouvent quant a eux 42% de VM bilatérales
parmi 142 VM mineures isolées (115). Concernant les VM isolées séveres, Chu et al. retrouvent
dans leur étude 75% de VM bilatérales (13).

On pourrait donc imputer la forte représentation de VM bilatérales dans notre étude d’'une
part a la proportion plus importante de VM séveres parmi nos foetus analysés, et d’autre part
au biais de sélection précédemment décrit.

Cependant, il est difficile d’évaluer dans la littérature la proportion exacte de VM uni et

bilatérale parmi I'ensemble des VM rencontrées car certains auteurs n’évaluent que le
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ventricule latéral distal lors de I'examen échographique. Pagani et al. rapportent, dans leur
méta-analyse, un taux de 55% d’études parmi les 20 analysées ou les données concernant le

ventricule latéral controlatéral sont manquantes (6).

- Evolutivité de la VM

Dans notre série, plus de la moitié des VM sont progressives (57,1%).
La littérature met en évidence une tendance a la résolution dans les cas de VM mineures, a
la stabilité dans les cas de VM modérées et a la progression dans les cas de VM séveres
(12,20,22,81,116).
Cette forte proportion de VM progressives dans notre population s’explique donc par la

prédominance de VM sévéres liée au biais de sélection précédemment décrit.

1.2.2 IRM feoetale

On remarque que 85,7% de nos patientes ont bénéficié d’'une IRM cérébrale foetale en
anténatal. Elle a été proposée devant toute VM sévere et dans 93,8% des VM progressives,
dans 69,2% des VM mineures et modérées et dans seulement 25% des cas de VM mineures

seules.

La littérature démontre l'intérét de la réalisation d’'une IRM foetale afin d’explorer plus
facilement les structures cérébrales (notamment en fin de grossesse), évaluer les biométries
cérébrales, la gyration et rechercher des anomalies associées ainsi que des anomalies de la
myélinisation et des lésions ischémiques.

Ouahba et al. mettent en évidence un taux de 12,2% d’anomalies associées dans les cas de
VM mineures et modérées isolées, dont seulement 26,7% avaient été également détectées
lors de I'examen échographique (81). Cette donnée est confortée pour les VM isolées
modérées par la méta-analyse de Pagani et al. retrouvant une prévalence de découverte de
nouvel élément lors de I'IRM foetale anténatale de 11,2% apreés inclusion de 5 études (6), et

par I’étude de Garel et al. dépistant des anomalies cérébrales non vues par I'’échographie dans
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13,6% des cas (114). Ceci est a pondérer par le fait que la différence entre le taux de détection
par I'échographie et I'IRM peut étre affectée par I'expérience de I'opérateur.

La réalisation d’'une IRM foetale est controversée dans les cas de VM mineures.
Salomon et al. ont mis en évidence, apres réalisation d’'une IRM fcetale systématique dans les
cas de VM mineures a I'échographie, un taux de 4,7% d’anomalies associées passées
inapercues a I'’échographie dans les VM confirmées mineures a I'IRM (57,3% des cas) et de
16,6% dans les cas de VM finalement modérées a I'lRM (19,5% des cas) (115). Ouahba et al.
retrouvent un taux de 9% dans cette sous-catégorie de VM mineures (81). Cependant, cet

examen reste couteux, long et d’accés moins aisé que I'échographie.

Pour I'HAS, I'IRM est indiquée par un CPDPN en complément d’'une échographie
diagnostique a partir de 22 SA, mais surtout au 3°™¢ trimestre de la grossesse afin de
rechercher une étiologie ou malformation associée. Elle peut étre répétée en cas
d’interprétation douteuse (4). Théoriguement, I'IRM cérébrale foetale peut étre réalisée des
20 SA, mais I'étude de la gyration est optimale entre 29 et 32 SA. En cas de ventriculomégalie

supérieure a 12mm, elle est indiquée aux alentours de 30 SA (55,117).

On voit ainsi que la tendance dans nos pratiques depuis 2010 est plutot a la réalisation
d’une seule IRM au 3®™€ trimestre, avec un age gestationnel médian de 33 SA, comparable aux
séries francaises de Ouahba et al. (81) et Garel et al. (114) portant sur des VM mineures et

modérées isolées, ainsi qu’en accord avec la littérature.

Les données actuelles, conformes a la publication d’Adamsbaum et al. en 2010, sont en
faveur de la réalisation d’une IRM cérébrale fcetale pour les VM de plus de 12mm, et la

réalisation d’une échographie diagnostique de référence pour les VM mineures (115,117).

1.3 Données génétiques

La détermination du caryotype fcetal a été effectuée dans 75% des cas et proposée dans

82,1% des cas, aprées avis d’'un CPDPN.
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Ce taux semble élevé par rapport a la cohorte du registre « U.K. Northern Congenital
Abnormality Survey » ou le caryotype foetal est réalisé en prénatal dans 41,8% des cas de VM

isolées sévéres et dans 47,8% des cas de VM isolées mineures et modérées (20,22).

En France, Ouahba et al. proposent la réalisation d’un caryotype de maniére systématique,
méme devant une VM isolée mineure ou le risque d’anomalie chromosomique est de 4% (81).

Bien que ce taux soit faible, il ne peut étre ignoré.

1.4 Données biologiques

Toutes les patientes dont les foetus étaient porteurs de VM isolées de notre série ont
bénéficié de sérologies infectieuses. Il n’existe cependant pas de protocole définissant de
facon exhaustive les sérologies a réaliser. La sérologie CMV a été réalisée dans I'ensemble des
cas. Le faible colt et la facilité d’accés a ces examens expliquent la réalisation quasi

systématique dans la littérature des sérologies maternelles infectieuses (7).

1.5 Consultation neuro-pédiatrique ou neurochirurgicale prénatale

71,5% de nos patientes ont été adressées a un neuropédiatre ou neurochirurgien en
anténatal afin de bénéficier d’une information. Ce taux important s’explique par la sélection
des dossiers faite de facon majoritaire a partir des consultations anténatales du

neuropédiatre.

On ne retrouve pas dans la littérature de données chiffrées concernant la fréquence de

ces consultations dans de telles circonstances.

1.6 Consultation neurologique postnatale et IRM postnatale

Seuls 21,4% des enfants ont bénéficié d’'une IRM en post natal et 35,7% d’une consultation

neurologique ou neurochirurgicale. Ce taux semble relativement faible étant donné Ia forte
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dominance de VM séveres dans notre population. On remarque donc que les neuropédiatres,
consultés pour une information en anténatal, ne sont pas systématiquement sollicités en
postnatal afin d’évaluer I'enfant. Ceci s’explique probablement par I'organisation au sein de
nos structures : ces enfants bénéficient généralement d’un suivi régulier par les pédiatres de
ville ou de la maternité et un recours au neuropédiatre n’est généralement effectué qu’en cas

d’anomalie. Nous pourrions cependant améliorer nos pratiques sur ce point.

2. ANALYSE DES DONNEES OBSTETRICALES

L’age gestationnel moyen a la naissance des nouveau-nés était de 39 SA, correspondant
aux données de la littérature francaise dans une population similaire (81). Un seul
accouchement était prématuré (36 SA et 2 jours). Cet enfant ne présente pas de trouble du

développement a I'heure actuelle.

Le taux de césarienne dans notre série est de 32,1%, légerement supérieur au taux de
césarienne réalisé en France dans la population générale (20,2% en 2012 d’aprées I'HAS (118)).
Les études réalisées a partir du registre « U.K. Northern Congenital Abnormality Survey »
mettent en évidence un taux de naissance par césarienne de 56,2% pour les foetus présentant
une VM mineure a modérée et de 31% pour les foetus ayant une VM sévere en anténatal
(20,22). Cependant, il est difficile de comparer nos taux de césarienne étant donné la

différence dans les pratiques obstétricales entre ces pays.

On peut constater qu’aucun score d’Apgar n’est inférieur a 5 a 5 minutes de vie dans notre

série.

Ces données permettent d’éliminer certains biais de confusion pouvant intervenir dans le

développement neurologique des enfants.
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3. ANALYSE DES DONNEES PEDIATRIQUES

Nous mettons en évidence une incidence de 17,8% de troubles du développement
psychomoteur ou neurologique dans notre population d’enfants ayant présenté une VM

isolée en anténatal.

Gaglioti et al. retrouvent un taux de 13,6% dans une cohorte de 51 foetus présentant une
VM isolée mineure, modérée ou sévere. Cependant, la proportion de VM séveres par rapport
aux VM mineures et modérées dans cette étude était beaucoup plus faible que dans notre
population (16) : 12,8% de VM sévéres dans I'étude de Gaglioti et al. et 53,6% dans notre série.
Plusieurs méta-analyses ont eu pour but d’évaluer le devenir neurologique des enfants ayant
présenté une VM mineures ou modérée en anténatal. Melchiorre et al. mettent en évidence
une anomalie du développement neurologique dans environ 11% des cas (7), alors qu’il est
7,9% dans I’étude de Pagani et al. (6) et de 12% dans I’étude de Devaseelevan et al. (15). Dans
notre étude, dans la sous-catégorie des VM mineures et modérées, nous retrouvons un
trouble du développement neurologique post natal a 15,4%. Ce taux est plus élevé que dans
la littérature, probablement lié au petit effectif de cette analyse (13 cas).

Lorsque I'on s’intéresse au devenir des enfants avec un diagnostic prénatal de VM sévere
isolée, on constate que celui-ci est généralement décrit comme défavorable : 10% pour
Kenelly et al. (113), 62,5% pour Gaglioti et al. (16), 11% pour Graham et al. (82) et 12,5% pour
Breeze et al. (119) d’entre eux seulement présentent un développement normal. Cette
disparité dans la littérature s’explique par les faibles effectifs (moins de 10 enfants suivis dans
chaque étude) et I'existence fréquente d’anomalies associées diagnostiquées en postnatal,
donc finalement non isolées en anténatal. Dans notre étude analysant 15 cas de VM séveres,
nous retrouvons une anomalie dans le développement neurologique dans 3 cas,
correspondant a un taux de 20,0%. Celui-ci semble donc plut6t faible par rapport a ceux

décrits dans la littérature.
Ainsi, notre incidence d’anomalies du développement neurologique est Iégérement plus

importante que dans les études ou sont exclues les VM séveres, mais s’en approche

sensiblement.
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Il reste cependant difficile de faire une comparaison stricte avec la littérature étant donné
I’'hétérogénéité des protocoles d’évaluation post natale et la diversité des ages auxquels sont

réalisées ces évaluations.

On remarque que 3 des enfants de notre étude présentant un trouble du langage ont
moins de 6 ans. Or, I’HAS rapporte qu’une proportion élevée d’enfants présentant des retards
du développement de leur langage entre 3 et 5 ans ne présentent pas plus de retard quelques
mois ou quelques années plus tard, méme en I'absence de prise en charge particuliére (120).
Ainsi, il serait intéressant de suivre ces enfants afin d’évaluer la persistance ou non de ces
troubles.

De plus, les enfants présentant un retard psychomoteur ont moins de 3 ans. Nous savons que
le quotient de développement réalisé chez les trés jeunes enfants n’est pas prédictif du
quotient intellectuel futur. Seulement, les enfants qui vont avoir une défaillance ultérieure
présentent dans les deux premieres années un décalage des acquis (100). Il semble alors
justifié de suivre ces enfants afin de vérifier la persistance des troubles objectivés.

Enfin, I'enfant de 14 ans ayant bénéficié de la dérivation ventriculo-péritonéale présente
également des troubles visuels probablement non liés a la ventriculomégalie. Il est difficile
d’imputer exclusivement le retard neurologique, les difficultés scolaires et le trouble du
comportement a la ventriculomégalie dans ce contexte de malvoyance et de dérivation
ventriculo-péritonéale, sachant qu’elle peut également étre responsable de complications et

de troubles per se (121).

Enfin, il ne faut pas oublier la prévalence des troubles psychomoteurs et neurologiques
dans la population générale, méme si elle reste difficilement évaluable. Il parait délicat de
mettre nos données en paralléle avec des données chiffrées de la littérature devant des ages

et criteres d’évaluation différents.
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4. COMPARAISON DES 2 GROUPES : ENFANTS AYANT UN DEVELOPPEMENT
NEUROLOGIQUE NORMAL ET ANORMAL

4.1 Age maternel

Nous retrouvons une différence significative sur I’age maternel dans le sens ou les
femmes plus agées ont un risque augmenté d’avoir un enfant avec un devenir neurologique
anormal. On ne retrouve pas de données similaires dans la littérature et il est difficile d’y
donner une explication physiopathologique. Il peut s’agir d’un effet significatif lié au hasard

dans notre étude au faible effectif.

4.2 Sexe foetal

Il n’a pas été mis en évidence de différence significative concernant le sexe feetal sur le
devenir neurologique des enfants. Ce résultat va dans le sens de la méta-analyse réalisée par
Melchiorre et al. (7), bien que d’autres études aient évoqué un moins bon pronostic

neurologique chez les feetus de sexe féminin (10).

4.3 Age au moment du diagnostic

Aucune différence significative n’a été mise en évidence concernant I’age au moment du
diagnostic sur le devenir des enfants ayant présenté une VM en anténatal. Cette constatation
correspond aux données de I'étude de Falip et al. (18). Le devenir neurologique de ces enfants

semble indépendant de I'age du diagnostic anténatal (7).

4.4 Taille de la ventriculomégalie

Nous n’avons pas pu mettre en évidence de différence significative suivant la taille de la
VM sur le devenir neurologique, contrairement a la littérature. En effet, de nombreuses

études ont démontré une corrélation entre le pronostic neurologique et la taille de la VM en
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anténatal (7,10,11,16,81,82) lorsque celle-ci est isolée. Notre faible effectif est probablement

a l'origine de cette absence de significativité.

Nous pouvons cependant constater que tous les enfants ayant présenté une VM mineure
ont un développement que nous avons jugé normal. Cette donnée va dans le sens de certaines
publications admettant que les VM isolées mineures seraient des variantes de la normale avec
un développement neurologique semblable a celui de la population générale (10,11,15—

17,91,122).

Concernant les VM séveéres, 80% ont un développement psychomoteur et neurologique
favorable dans notre étude, dont les 2 enfants ayant présenté une VM de plus de 20mm en
anténatal. Cette proportion, bien meilleure que dans de nombreuses études, peut s’expliquer
par le fait que toutes les VM séveres étaient réellement isolées et qu’aucune anomalie
associée n’a été retrouvée en post natal chez ces enfants. Cette bonne corrélation anté et post
natale concernant le caractére isolé des VM est slirement due a un important recours a I'lRM
foetale, aux échographies foetales répétées et a la proposition systématique d’un caryotype

foetal dans cette catégorie dans nos structures.

4.5 Latéralité de la ventriculomégalie

Bien que tous les enfants de notre série avec un devenir plus défavorable présentent une
VM bilatérale, il n’a pas été possible de mettre en exergue de différence statistiquement
significative concernant la latéralité de la VM sur le devenir neurologique. Ceci s’explique par
la forte proportion de VM bilatérales dans notre population et I'absence de différence
importante entre les 2 groupes, ne permettant pas d’induire une significativité. Les données
de la littérature sont en faveur d’un meilleur pronostic neurologique en cas de VM isolée
unilatérale par rapport a une VM isolée bilatérale en anténatal (7,81,83,85,86,123). Les
données de notre série vont également dans ce sens (100% des enfants ayant présenté une
VM unilatérale ont un développement neurologique que nous avons considéré comme normal

contre 73,7% des enfants ayant présenté une VM bilatérale).
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4.6 Evolutivité de la ventriculomégalie

De méme, bien qu’aucune différence statistiqguement significative ressorte dans notre
analyse sur le lien entre I'évolutivité de la VM en anténatal et le devenir neurologique, nous
constatons que I'ensemble des enfants avec un développement neurologique considéré
comme anormal présentaient une VM progressive en anténatal. La littérature est assez
unanime sur ce point, confirmant que la progression d’'une VM isolée en anténatal est un
facteur de mauvais pronostic neurologique (9,16,81,84). A contrario, les VM isolées

résolutives seraient de bien meilleur pronostic (9,123).

5. FORCES ET LIMITES DE NOTRE ETUDE

5.1 Les biais et limites de I’étude

Un point faible majeur de notre étude réside dans son caractére rétrospectif et descriptif,
source de biais de recueil. Par ailleurs, I'effectif est de petite taille, avec des sous-groupes de
5 et 23 cas, ce qui peut étre insuffisant pour mettre en évidence des différences significatives
dans une étude comparative. Nous avons un taux important de perdus de vue du a
I'ancienneté de certains dossiers, leur caractére multicentrigue et le non recueil ou

modification des coordonnées des patients.

De plus, il est illusoire de croire que notre questionnaire permet I'appréciation globale du
développement psychomoteur et neurologique des enfants. Rappelons que le développement
psychomoteur d’un enfant se fait en parallele dans 4 dimensions : développement postural,
coordination occulo-manuelle, développement du langage et sociabilité (98). Notre
guestionnaire ne nous permet pas d’évaluer le panel de ces acquisitions. De plus, il existe
probablement un biais de recueil du fait de la subjectivité des parents. Une évaluation
standardisée au moyen de tests psychométriques est plus performante et objective mais n’a
pu étre réalisée du fait d’une contrainte d’espace (dispersion géographique des enfants) et de

temps. C’'est pourquoi, la recherche de comptes-rendus médicaux et contacts téléphoniques
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avec les professionnels de santé en charge de ces enfants ont été effectués pour s’affranchir
en partie de la subjectivité parentale.

L’age des enfants évalués est tres variable, allant de 12 a 174 mois (14 ans et demi),
rendant difficile I'interprétation des résultats : en effet, un trouble du développement
psychomoteur dans I'enfance n’induit pas nécessairement un déficit neurologique ou mental
a I'age adulte. A l'inverse, certains enfants n’étaient pas encore scolarisés et des retards dans
les acquisitions peuvent apparaitre alors que le développement initial semble normal.

Il est également difficile de s’affranchir des biais environnementaux, connus pour avoir une

influence sur le développement des enfants.

Tous ces biais sont également rencontrés dans la plupart des études publiées dans la
littérature sur ce sujet, confirmant la difficulté d’évaluation du pronostic des enfants ayant

une VM isolée en anténatal.

De plus, il existe un biais de sélection majeur dans notre étude dans le sens ou la
majorité des dossiers a été incluse a partir des consultations anténatales de neuropédiatrie.
On suppose donc que ces cas étaient estimés de moins bon pronostic. C'est pourquoi, notre
population est composée principalement de VM séveres, bilatérales et progressives.
Cependant, il est intéressant de remarquer que le devenir des enfants ayant présenté une VM
sévére en anténatal ne semble pas si défavorable que celui rapporté dans la littérature,

lorsque celle-ci est isolée.

5.2 Forces et intéréts de I'étude

Une des forces de cette étude réside dans le recul important dans I'évaluation de
certains enfants, allant jusqu’a plus de 14 ans. 60,7% de notre population a plus de 3 ans et

25% plus de 6 ans, nous permettant d’évaluer correctement les enfants d’age scolaire.

De plus, tous nos cas sont des VM isolées : aucune anomalie associée n’a été

découverte en post natal, donnant de la valeur a nos résultats. Cette bonne corrélation anté
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et postnatale peut probablement s’expliquer par un taux important de réalisation d’IRM
(85,7%) et de caryotype foetal (75%) en anténatal.

Un autre atout de ce travail réside dans I'étude des données obstétricales (terme au
moment de |'accouchement, poids de naissance, sore d’Apgar) afin d’éliminer certains

facteurs de confusion.

Enfin, cette étude permet I'évaluation de nombreuses ventriculomégalies isolées

sévéres, dont le pronostic est rarement étudié sur plus de 10 cas dans la littérature.
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CONCLUSION

Notre étude rétrospective regroupe donc 28 cas de VM isolées feetales, dont 53,6% de
VM séveres et 57,1% de VM progressives. L'évaluation postnatale de ces enfants permet
d’obtenir un taux de 17,8% de développement neurologique que nous avons considéré
comme anormal. Ce taux est légérement plus important que dans les études portant
uniguement sur les VM isolées mineures et modérées, mais s’en rapproche sensiblement,
alors que notre série était composée de plus de 50% de VM sévéres. Malgré de nombreux
biais, notamment |'évaluation probablement incompléte des enfants, notre travail rapporte
le devenir post natal de 15 cas de VM sévéres, ce qui dans la littérature, est considéré comme
un nombre conséquent dans ce sous-groupe. En effet, le nombre de patients étudiés est

rarement supérieur a 10 cas.

Concernant les données anténatales, on remarque que I’'age de découverte d’'une VM est
comparable a celui des données de la littérature, soit aux environ de 26 SA en moyenne. A
contrario, la prédominance masculine souvent décrite n’est pas mise en évidence dans notre
étude. Comme évoqué antérieurement, I'age de découverte n’influe pas sur le devenir
neurologique des enfants. De plus, il existe une bonne corrélation anté et post natale
concernant le caractere isolé : la réalisation d’échographies anténatales répétées, d’un
caryotype et d’une IRM feetale dans la majorité des cas a permis d’attester le caractére isolé
de la VM dans I’'ensemble des cas retrouvés dans notre étude. En effet, le facteur pronostic
principal des VM reste leur caractéere isolé ou associé. Il est donc fondamental de ne pas
méconnaitre une association en anténatal et de considérer ce signe, non pas comme une

pathologie, mais comme un point d’appel nécessitant la réalisation d’un bilan étiologique.

Les séries antérieures montrent un meilleur pronostic neurologique lorsque la VM isolée est
unilatérale et de moins bon pronostic lorsqu’elle est progressive. Sans réelle significativité
statistique, nos résultats vont néanmoins dans ce sens. Enfin, méme si notre effectif est faible,
il est intéressant de remarquer que le devenir des enfants ayant présenté une VM sévere en

anténatal ne semble pas si défavorable que rapporté dans la littérature lorsque celle-ci est
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isolée. Dans ce sens, les médecins experts réévaluent actuellement la classification des VM
isolées, en considérant les VM mineures comme des variantes de la normale et en revoyant a
la hausse le seuil des VM sévéres pouvant étre associées a un développement neurologique

plus défavorable.

Concernant l'information anténatale par un neuropédiatre ou neurochirurgien, on ne
retrouve pas dans la littérature de données chiffrées sur la fréquence de ces consultations
dans de telles circonstances. Dans notre étude, si 71,5% des couples ont bénéficié d’'une
consultation spécialisée en anténatal, seulement 35,7% ont été revus en postnatal. Nous

pourrions alors améliorer nos pratiques sur ce point.

Il est donc indispensable de poursuivre le suivi postnatal de ces enfants afin de s’assurer de

leur bon développement neurologique, et de pouvoir ainsi améliorer I'information prénatale

gue I'on peut apporter aux parents concernés.
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ANNEXES

Annexe 1 : Questionnaire patiente

QUESTIONNAIRE PATIENTE

Thése de Clémentine Barbier, Interne au CHU de Bordeaux, Maternité Aliénor d’Aquitaine

Dr Lydie CHERIER Dr Marie HUSSON
Service d’imagerie anténatale du Pr CHATEIL Unité de neurologie de I’enfant et de
I'adolescent
CHU de Bordeaux CHU de Bordeaux

Merci de remplir ce questionnaire et de nous le renvoyer.
Les données de ce questionnaire seront traitées de maniére anonyme et confidentielle.

NOM (MEr€): cuuuueeeereecrecueeceenrseecseenssennns NOM (PEre): cuuccueeeeecrrreeerceerseerecaeecsneesanens

[ =T 1o 11 1 HE [ =T (o 1 1

Portable : ....ccccceeevvevvnmrnnreirereieereseeenennens Portable : .....cccovvevvvneeeereerereressieseecennnes

ProfessSion : ...ceeeeecrceeeresssneeeesessnneecesenes Profession : ....eeeeceneeeeerssseneenesssnnneensses

VOTRE ENFANT :

= NOM

= Prénom

- Date de naissanCe : .....vveeeeceeveevieeeeee e

- ABe e,

- Médecin traitant t/oU PEAIALIe :......coveirieeecrieece ettt
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Suivi de la grossesse:

o Dans quel établissement avez-vous été suivie pendant la grossesse?
OU QVEZ-VOUS ACCOUCRE ? ...ttt s e s
Avez-vous bénéficié d’'une IRM PENDANT la grossesse ? Oui H Non
= Sioui, dans quel 8tabliSSEMENT P........ccccvvveeeeeviiiiieeeisiiiiieeeessiiieennn
o Avez-vous bénéficié d’une consultation avec un pédiatre ou neuropédiatre
AVANT la naissance ? Oui Non

Suivi post-natal:
o Votre enfant a-t-il bénéficié d’une IRM APRES sa naissance? Oui [ Non

»  Sioui, dans quel 8tabliSSEMENt ?..............eeeeeeeciverieeeeeiiiieeeeeeciieeeeeeens

o Votre enfant a-t-il déja consulté un neurologue ? oui = Non H

Développement psychomoteur:
o A quel age votre enfant a-t-il :

B TENU ASSIS 2rtieiiiiiiiieeeeiitee e e s ettt e e e e s sttt e e e e sabe e e e e s ssanbeeeeesesbbeeeeeenns
IV - T ol 1= T U UUURUPPSPP
o Votre enfant a-t-il eu des difficultés dans 'acquisition du langage ? Ouil NonH

Comportement:
o Votre enfant est-il plutot : (plusieurs réponses possibles)

» calme HE

= attentif B

= agité O

= solitaire (joue seul)

= sociable (joue avec des copains)

Votre enfant a-t-il des difficultés pour se concentrer ? oui © Non &
Votre enfant a-t-il des problémes comportementaux ? oui H Non

Scolarisation: (S| VOTRE ENFANT A PLUS DE 3 ANS)
o A quel age votre enfant a-t-il été scolarisé ? ......ccvvvvveveceeveeneennnns

o Quelle est saclasse actuelle : .......cooeveveeveeeeececce e
o Votre enfant a-t-il déja redoublé ? H Oui E Non
" Sioui, QUEllE ClASSE ? ......cccuvveeeiieiiiiiie e

o Votre enfant bénéficie-t-il d’'une scolarisation adaptée ?
= ULIS (Unité Localisée pour I'Inclusion Scolaire) oui @ Non E
= |ME (Institut Médico-Educatif) ouil pnNon ®E
= |TEP (Institut Thérapeutique Educatif et Pédagogique) Oui EH  Non =
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o Votre enfant bénéficie-t-il d’une aide scolaire ?

= PAI (Projet d’Accueil Individualisé) oui E Non H
= PPS (Projet Personnalisé de Scolarisation Oui H Non
= AVS (Auxiliaire de Vie Scolaire) Oui = Non H
= Soutien scolaire oui @ Non M
Votre enfant bénéficie-t-il de soins en externe ?
o Suivi Orthophonique Oui @ NonH
o Suivi Psychologique oui @ NonHE
o Psychomotricité oui M NonHE
o Suivi dans un CAMSP (Centre d’Action Médico-Sociale Précoce) Oui B Non H
o Suivi dans un CMP (Centre Médico Psychologique) oui = Non
o Suivi dans un CMPP (Centre Médico Psycho Pédagogique) oui ™ Non ™
o Suivi dans un CMPEA (Centre Médico Psychologique Enfant et Adolescent) Oui Ll
Non H

Votre enfant a-t-il déja bénéficié d’un test cognitif ?

o Oui L]
o Non O
o Je ne sais pas Ll
Sioui :
2 A QUEIGGE ? e

- Dans quelle structure ?

- Acceptez-vous que I'on récupeére les résultats ? oui @ Non E

Avez-vous des commentaires ou remargues ?

L’équipe de la maternité vous remercie d’avoir pris le temps de remplir ce questionnaire.
Ces données resteront confidentielles et anonymes.
Veuillez retourner ce questionnaire dans I’enveloppe pré-timbrée prévue a cet effet.
Pour toute question, vous pouvez joindre I'interne en charge de I’étude :
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Annexe 2 : Courrier d'information patiente

CHU
\ < Hopitaux de

Bordeaux

grm—"—

CENTREﬁALIENOR D’AQUITAINE

Madame,

Dans le cadre d’une these en gynécologie-obstétrique au sein du CHU de Bordeaux,
nous réalisons une étude concernant le devenir des enfants chez qui avait été découvert une
dilatation ventriculaire isolée cérébrale en anténatal.

Nous faisons donc appel a vous et vous prie de bien vouloir remplir ce questionnaire
nous permettant d’évaluer I'’évolution de votre enfant. Dans ce contexte, je me permettrais
également de vous appeler si plus d’informations sont nécessaires.

Sachez que toutes les données que nous recueillons seront utilisées de maniére
anonyme et qu’elles resteront confidentielles. Ces données sont néanmoins essentielles afin
d’améliorer nos connaissances scientifiques et nous permettront d’informer de maniére plus

adéquate les couples concernés.

Nous restons a votre disposition pour toute information complémentaire a
I’adresse suivante :

Nous vous remercions de participer a I'amélioration des soins a la maternité du CHU
de Bordeaux et du temps que vous nous consacrez.

Veuillez agréer, Madame, Monsieur, I’expression de nos respectueuses salutations.

Clémentine BARBIER
Interne Gynécologie Obstétrique
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SERMENT D’HIPPOCRATE

« Au moment d’étre admise a exercer la médecine, je promets et je jure d’étre fidéle aux lois
de I’honneur et de la probité.

Mon premier souci sera de rétablir, de préserver ou de promouvoir la santé dans tous ses
éléments, physiques et mentaux, individuels et sociaux.

Je respecterai toutes les personnes, leur autonomie et leur volonté, sans aucune discrimination
selon leur état ou leurs convictions. J'interviendrai pour les protéger si elles sont affaiblies,
vulnérables ou menacées dans leur intégrité ou leur dignité. Méme sous la contrainte, je ne
ferai pas usage de mes connaissances contre les lois de ’lhumanité.

J'informerai les patients des décisions envisagées, de leurs raisons et leurs conséquences.

Je ne tromperai jamais leur confiance et n’exploiterai pas le pouvoir hérité des circonstances
pour forcer les consciences.

Je donnerai mes soins a l'indigent et a quiconque me les demandera. Je ne me laisserai pas
influencer par la soif du gain ou la recherche de la gloire.

Admise dans l'intimité des personnes, je tairai les secrets qui me seront confiés. Regue a
I'intérieur des maisons, je respecterai les secrets des foyers et ma conduite ne servira pas a

corrompre les meeurs.

Je ferai tout pour soulager les souffrances. Je ne prolongerai pas abusivement les agonies. Je
ne provoquerai jamais la mort délibérément.

Je préserverai l'indépendance nécessaire a [I'‘accomplissement de ma mission. Je
n’entreprendrai rien qui dépasse mes compétences. Je les entretiendrai et les perfectionnerai
pour assurer au mieux les services qui me seront demandés.

Japporterai mon aide a mes confréres ainsi qu’a leurs familles dans I’adversité.

Que les hommes et mes confréres m’accordent leur estime si je suis fidéle G mes promesses ;
que je sois déshonorée et méprisée si j'y manque. »
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RESUME

ETAT DES LIEUX DE LA PRISE EN CHARGE ANTENATALE ET DEVENIR
NEUROLOGIQUE DES ENFANTS AYANT PRESENTE UNE
VENTRICULOMEGALIE ISOLEE EN ANTENATAL

A propos d’une série rétrospective de 28 cas

Introduction : Les ventriculomégalies (VM) cérébrales feetales sont des anomalies qui doivent
étre connues et dépistées en anténatal. Elles peuvent étre associées a d’autres anomalies
morphologiques, chromosomiques ou infectieuses ou étre isolées lorsque le bilan étiologique
est négatif. Le devenir neurologique reste incertain en cas de VM isolée. L'objectif était
d’examiner le développement neurologique des enfants ayant présenté une VM isolée en
anténatal et d’effectuer un état des lieux sur la prise en charge anténatale des patientes dont
les foeetus sont porteurs d’'une VM.

Méthode : Etude rétrospective observationnelle multicentrique incluant tous les enfants nés
vivants entre le 1°" janvier 2002 et le 28 février 2016 ayant présenté une VM isolée en
anténatal. Les données anténatales cliniques, d’imagerie, génétiques, biologiques,
obstétricales maternelles et postnatales sur questionnaires objectifs (suivi des enfants dans
une structure adaptée, suivi neuropédiatrique) et subjectifs (questionnaires aux parents)
concernant le développement neurologique de I’enfant étaient recueillis dans chaque cas.

Résultats : 28 cas ont été inclus. La VM était sévére dans 53,6% (n=15), bilatérale dans 67,8%
(n=19) et progressive dans 57,1% (n=16). L’age moyen au moment du diagnostic était de 26
semaines d’aménorrhée (SA). Le taux de réalisation d’IRM cérébrale feetale était de 85,7%
(24/28), du caryotype foetal de 75,0% (21/28), d’une consultation neuropédiatrique
anténatale de 71,5% (20/28) mais de seulement 35,7% (10/28) en postnatal. Le caractére isolé
en postnatal a été confirmé pour chaque cas. L’age moyen des enfants étudiés était de 58,6
mois. Seulement 17,8% (5/28) présentaient une anomalie du développement neurologique.
Aucune différence significative entre les enfants présentant un développement normal et
anormal n’était retrouvée concernant I’age au moment du diagnostic (p=0,6437), le sexe
(p=1,0000), la taille (p=1,0000), la latéralité (p=0,1440) et I'évolutivité (p=0,4261) de la VM.
Cependant, la VM était bilatérale et progressive dans 100% des cas dans le groupe des enfants
ayant un développement neurologique anormal. Par ailleurs, dans le sous-groupe des VM
séveres, le taux de développement neurologique anormal n’était que de 20% (3/15).

Conclusion : Nous retrouvons une bonne corrélation anté et postnatale concernant le
caractere isolé de la VM grace a la réalisation fréquente d’IRM cérébrales et caryotypes
feetaux. Concernant le devenir neurologique, nos résultats montrent un meilleur pronostic
des VM isolées séveres par rapport a celui rapporté dans la littérature.
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