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INTRODUCTION

Les hémopathies malignes représentent environ 40% de la totalité des cancers chez
'enfant dans les pays occidentaux (1). Elles se développent a partir de cellules
d’origine hématopoiétique et sont classées selon quatre lignées de différenciation :
myéloide, lymphoide, histiocytaire/dendritique et mastocytaire. Elles se manifestent
soit par une leucémie qui correspond a un envahissement sanguin et médullaire, soit
sur un mode tumoral : le terme de lymphome est alors utilisé pour les hémopathies
lymphoides.

Les patients peuvent présenter différentes localisations et complications intéressant le
systéme nerveux central (SNC). L’objectif de ce travail est de présenter les principales
caractéristigues observées en imagerie au niveau du SNC que ce soit au moment du
diagnostic ou au cours du traitement des hémopathies malignes infantiles.

Pour cela, nous ferons, dans un premier temps un bref rappel sur les pathologies
concernées par ce travail : les leucémies aigués (LA) et les lymphomes, ainsi que sur
les modes d’exploration disponibles en imagerie.

Nous poursuivrons par I'exposé des aspects rencontrés en imagerie lors de la période
initiale du diagnostic, en particulier lorsque les présentations neurologiques sont au
premier plan. Nous terminerons par I'exposé des pathologies rencontrées au cours du
traitement, soit les complications propres liées a la pathologie initiale, y compris les
formes récidivantes, soit les complications d’ordre iatrogéne. Pour chaque chapitre,
NouUs Nous appuierons sur les aspects observés dans notre série pour les comparer a
ceux décrits dans la littérature, afin d’en dégager les principales caractéristiques et

d’en retenir les points cardinaux.
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Tableau 1 : Classification franco-américano-britannique (FAB)
des leucémies aigués

Leucémies aigués myéloides

Leucémies aigués lymphoblastiques

(lignée B ou T)

LAM O : différenciation minimale

LAM 1 : différenciation myéloide sans
maturation

Type 1 : prolifération homogene, rapport
nucléo-cytoplasmique augmenté

LAM 2 : différenciation myéloide avec
différenciation granuleuse

LAM 3 : leucémie promyélocytaire

Type 2 : prolifération hétérogéne,
rapport nucléo-cytoplasmique variable

LAM 4 : leucémie myélomonocytaire

LAM 5 : leucémie monocytaire

LAM 6 : érythroleucémie

LAM 7 : leucémie mégacaryocytaire

Type 3 : prolifération hétérogéne,
cytoplasme trés basophile
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1 Rappels sur les hémopathies malignes

1.1 Lesleucémies aigués
1.1.1 Généralités

Les leucémies aigués représentent 30 a 35% des cas de pathologies malignes chez
I'enfant.

Elles peuvent étre définies par une prolifération de précurseurs des cellules sanguines
(blastes) avec blocage a un stade précoce de leur différenciation, aboutissant a leur
accumulation dans la moelle, le sang et éventuellement d’autres organes, et en
inhibant ’'hématopoiése physiologique. Il en résulte un déficit de production de cellules
matures, d’'ou I'anémie, la neutropénie et la thrombopénie, et leurs conséquences
cliniques (2).

Elles représentent un groupe hétérogéne de maladies différant par leur présentation
clinique, leur origine cellulaire et leurs mécanismes moléculaires impliqués dans leur
pathogénése. En fonction de la lignée atteinte et selon la classification franco-
ameéricano-britannique (FAB), 2 grands types sont décrits: les leucémies aigués
lymphoblastiques (LAL) et les leucémies aigués myéloides (LAM). Les LAL
représentent 80 a 85% des LA de I'enfant. Au sein du groupe des LAL, il existe celles
de la lignée B de celles de la lignée T (3).

Des critéres cytologiques, cytochimiques et immunologiques permettent de distinguer
3 variétés de LAL et 8 variétés de LAM, selon la classification FAB (Tableau 1). La
cytogénétique apporte des arguments pronostiques importants.

Il existe aussi le systéme de classification de 'OMS (4) plus récent qui se base sur les
caractéristiques de la cellule et sur ses anomalies chromosomiques et génétiques pour

classer les LA.
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1.1.2 Diagnostic d’'une leucémie aigué
1.1.2.1 Les circonstances cliniques

La présentation clinique peut parfois évoquer le type de leucémie.
Ce sont souvent les signes non-spécifiques d’insuffisance médullaire qui sont a
I'origine de la symptomatologie. Il est composé de :

- Un syndrome anémique (paleur, asthénie, lipothymie, dyspnée d’effort).

- Un syndrome hémorragique (purpura pétéchial et ecchymotique,

gingivorragies).

- Une fievre ou un syndrome infectieux (moins fréquents).
Il peut exister un syndrome tumoral associé. Il est composé de cellules qui pourront
étre caractérisées par leurs aspects cytologiques et cytochimiques. Il se développe
dans la moelle osseuse, mais aussi dans le systeme lymphoide, ou dans n’'importe
quel autre tissu de I'organisme. Il se manifeste par des douleurs osseuses intenses,
une hypertrophie gingivale, un infiltrat cutané, une tuméfaction ganglionnaire,
splénique, hépatique ou autre. L'un des sites de localisation leucémique extra-
médullaire le plus fréquent est représenté par le SNC. Des signes neurologiques
meéningés ou centraux tels qu’une paralysie des nerfs craniens, une compression

médullaire ou un syndrome de la queue de cheval peuvent étre observés.

1.1.2.2 Numeération de formule sanguine et myélogramme

Devant l'un de ces signes, une numération de formule sanguine (NFS) est
habituellement demandée. La encore, on retrouve les signes d’insuffisance médullaire
(anémie, thrombopénie et neutropénie) et ceux qui se rattachent au syndrome tumoral
avec typiqguement une hyperleucocytose et présence de « leucoblastes ».

Une anomalie a la NFS conduit a pratiquer un myélogramme qui pose ou confirme le
diagnostic. Typiquement, la moelle est dense et comporte une diminution des lignées
cellulaires normales et un infiltrat blastique en général massif (90% et plus). Il faut au
moins 20% de blastes pour parler de LA. Les caractéres cytologigues, cytochimiques
et immunologiques doivent étre étudiés, permettant de rattacher la leucémie a l'une

des grandes formes cliniques.
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La biopsie ostéo-médullaire est non indispensable au diagnostic et permet parfois de
mettre en évidence une myélofibrose associée. Elle est nécessaire si le myélogramme

ne permet pas de poser le diagnostic de facon formelle.

La présentation clinique et l'analyse cytologique (associée a la cytochimie,

'immunologie et la cytogénétique) permettent le diagnostic d’'une LA.
1.1.2.3 La ponction lombaire

La ponction lombaire dépiste les localisations neuro-méningées. Elle est réalisée de
fagon systématique au cours des LAL. En cas d’atteinte spécifique, elle montre une
hypercytose avec blastose. La protéinorachie est souvent augmentée et la glycorachie

peut étre diminuée.
1.1.3 Pronostic

Le pronostic des leucémies aigués dépend essentiellement du type cytologique.
Globalement, les LAM ont un pronostic plus mauvais.
Les principaux facteurs pronostiques des LAL sont :
- Laleucocytose : I'hyperleucocytose est un facteur de mauvais pronostic.
- L’age : les enfants entre 2 et 10 ans au moment du diagnostic ont un meilleur
pronostic.
- Les anomalies chromosomiques retrouvées au niveau des lignées spécifiques.
- Le phénotype immunologique.
- La réponse initiale au traitement : la rapidité de réponse au traitement est

considérée comme de bon pronostic.
1.1.4 Evolution

Le traitement des LA conjugue polychimiothérapie intensive (dont une prophylaxie
neuro-méningée par injection intra-thécale) plus ou moins associée a une irradiation
neuro-méningeée incluant I'encéphale et la base du crane. |l s’y associe d’autres
traitements pour éviter les complications notamment infectieuses. Dans certains cas,

il est proposé une greffe de cellules souches hématopoiétiques.
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Ces traitements permettent d’obtenir une rémission compléte définie par la disparition
des signes cliniques, la correction des cytopénies, la disparition de la blastose
meédullaire et une maturation normale des 3 lignées médullaires.

Les rechutes peuvent étre sanguines, médullaires voire extra-médullaires. Le principal
site extra-médullaire de rechute est le SNC. La rémission compléte est alors difficile a

obtenir.

De nombreuses complications liées a la maladie et aux traitements peuvent étre
rencontrées :

- Les infections.

- Les hémorragies : les plus a craindre sont les hémorragies cérébro-méningées.

- L’anémie.

- Les complications tumorales, notamment les localisations neuro-méningées
(LAL, LAM4, LAMS5) responsables de signes neurologiques divers:
convulsions, syndromes déficitaires centraux, atteintes nerveuses
périphériques.

- Les désordres métaboliques.

- Les complications spécifigues des greffes de cellules souches

hématopoiétiques.
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Tableau 2 : Caractéristiques des principaux sous-types de lymphomes

non Hodgkiniens de I'enfant

Lymphome Lymphome
Lymphome de Burkitt Lymphome diffus a anaplasique a
lymphoblastique grandes grandes
cellules B cellules
Proportion 50 - 60 % 25-35% 10 %
Type Prolifération Prolifération de Lymphomes B | Lymphomes B

histologique

lymphomateuse B
périphérique mature

précurseurs
lymphoides T ou B

périphériques

périphériques

Anomalies
génétiques

T(8;14)(924;932)>85%
des cas

T (2;8) (p12;g24) ou
1(8;22) (q24;q11)
Réarrangement de c-
myc

CD20+ CD3- CD10+
Bcl2-

Index mitotique élevé
Génome de 'EBV dans
les cellules tumorales

Pas d’anomalie
chromosomique
spécifique

T (14;7) (911,932)

Anomalie de
BCLS6 (3927)

Réarrangement
de c-myc

Positivité de
I'anticorps Ki1
(CD30+)

Transcrits de
fusion
impliquant
ALK
1(2;5)(p23;035)

Périphérique Lésions
Localisationss | Abdominale Médiastinale (T) <riphéri cutanees
ORL Osseuse Peripherique | Adénopathies
Abdominale multiples
Atteinte
Spécificités | Croissance rapide mediastinale =
notables (double toutes les 24H) | Urgence parrisque

de compression
respiratoire
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1.2 Leslymphomes
1.2.1 Généralités

Les lymphomes représentent la troisieme cause de cancer chez I'enfant aprés les
leucémies et les tumeurs cérébrales, et comptent pour environ 10% des tumeurs
pédiatriques. Contrairement aux leucémies, ces hémopathies malignes se
développent a partir des tissus lymphoides, le plus souvent dans les ganglions
lymphatiques. Il s’agit d’une prolifération maligne d’'un seul clone de cellules (d’ou le
terme monoclonal) appartenant aux lignées lymphocytaires B ou T a différents stades
de différenciation et d’activation. La distinction entre leucémie et lymphome se base
sur le pourcentage de blastes dans la moelle ; pour affirmer le lymphome, il faut que
ce taux soit inférieur a 25%. La classification s’établit a partir des analyses
cytologiques, d'immunophénotypage et de cytogénétique.
lls sont classés en lymphomes de Hodgkin et lymphomes non-hodgkinien. Chez les
enfants, les lymphomes de Hodgkin sont rares, ils deviennent plus fréquents a
'adolescence. Parmi les lymphomes non-hodgkiniens pédiatriques, il est décrit 4
grands sous-types (5) (6) (tableau 2) :

- Les lymphomes de Burkitt.

- Les lymphomes lymphoblastiques.

- Les lymphomes diffus a grandes cellules B.

- Les lymphomes anaplasiques a grandes cellules.
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1.2.2 Les signes et les formes

Il existe différentes formes de lymphomes en fonction de leur localisation (7) :

Les formes abdominales sont fréquentes et sont rencontrées dans 40% des
cas, surtout dans les lymphomes de Burkitt. Les atteintes affectent volontiers la
région iléo-caecale, les plagues de Peyer, ainsi que les ganglions
mésentériques. Sur le plan clinique, les enfants présentent principalement une
asthénie, des douleurs abdominales, des nausées/vomissements, des troubles
du transit ou des signes d’infection intra abdominale. Plus tardivement, une
ascite ou des anses digestives épaissies peuvent étre observées en imagerie.
Cette localisation peut aussi étre associée a des localisations viscérales.

Les formes thoraciques se voient dans 25% des cas. Le thymus est trés souvent
atteint dans les formes lymphoblastiques a cellules T. Cliniquement, il existe
des signes de compression médiastinale (dyspnée, toux, syndrome cave
supérieur) et des adénopathies cervicales ou axillaires. La radiographie
thoracique peut mettre en évidence une masse mediastinale antéro-supérieure
et un épanchement pleural ou péricardique.

Les formes ORL s’observent dans 15 % des cas. Ce sont principalement des
lymphomes de Burkitt. Elles affectent 'anneau de Waldeyer et peuvent toucher
aussi le cavum et les amygdales. Les symptdmes peuvent étre une obstruction
nasale ou pharyngée, une tuméfaction au niveau du cou et une présence de
ganglions cervicaux.

Il existe d’autres manifestations multiples qui peuvent atteindre la plupart des

tissus telles que le massif facial, les orbites et le SNC.

1.2.3 Diagnostic et bilan d’extension

Le diagnostic histologique peut étre fait a partir du préléevement issu d’'un épanchement

pleural ou d’'une ascite, d'un myélogramme, d’une biopsie ganglionnaire, ou suite a

une ponction lombaire. Sur le matériel étudié, il sera réalisé une immunophénotypage,

une analyse cytogénétique et une analyse en biologie moléculaire.

Un bilan des complications possibles est réalisé a la recherche d’'un syndrome de lyse,

une hypercalcémie, une fonction rénale altérée...






Le bilan d’extension comprend une échographie abdominale et une radiographie
pulmonaire plus ou moins associé un scanner cervico-thoraco-abdomino-pelvien.
Un myélogramme complété ou non d’'une biopsie ostéo-médullaire et une étude du

liquide cérébro-spinal sont proposés.

1.2.4 Traitement

Etant donné la grande hétérogénéité des pathologies, il existe de nombreux protocoles
thérapeutiques que nous n’allons pas détailler ici, mais qui peuvent étre source de
complications iatrogenes spécifiques. Ces traitements reposent quasi exclusivement
sur une polychimiothérapie, plus ou moins associée a une immunothérapie et une
corticothérapie. Dans certains cas, comme au cours du lymphome de Burkitt, une
prophylaxie neuro-méningée est systématiquement recommandée. La voie intra-
thécale est utilisée pour administrer une chimiothérapie (principalement du
méthotrexate). Certaines indications peuvent nécessiter une radiothérapie,
notamment encéphalique en cas d’atteinte méningée initiale. La radiothérapie a

également une place dans la maladie de Hodgkin, selon le stade évolutif.

1.3 Implication du SNC au cours des hémopathies malignes

Que ce soit au cours d’'une LA ou d’'un lymphome, la maladie peut impliquer le SNC.
Il peut s’agir d’'une infiltration directe de cellules tumorales, de complications cérébro-
vasculaires ou infectieuses secondaires a la maladie, ou encore des complications en
lien avec les traitements.

Lorsqu’il existe une infiltration directe, cela peut modifier la prise en charge
thérapeutique car la plupart des traitements systémiques ne traversent pas la barriére
hémato-encéphalique. Ainsi, le SNC peut devenir un « sanctuaire » pour les cellules
malades. Dans la plupart des situations, une ponction lombaire est réalisée pour
dépister les localisations neuro-méningées. Dans de rares cas, une exploration
radiologique est envisagée. Par exemple, au cours d’'une LAL, une imagerie du SNC
doit étre réalisées chez des patients présentant des symptdmes neurologiques avec
un LCR négatif afin de faire le diagnostic d’'implication neuro-méningée et d’exclure

d’autres causes sous-jacentes aux symptémes.
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Etant donné la diversité des tableaux clinico-radiologiques, les anomalies
radiologiques du SNC au cours de ces pathologies sont également tres diverses et
parfois trompeuses. L’objectif de ce travail est de présenter les caractéristiques
d’'imagerie des anomalies du SNC rencontrées au diagnostic ou au cours du traitement
des hémopathies malignes infantiles. L’iconographie de ce travail s’appuie sur
I'expérience du service de radio-pédiatrie du CHU de Bordeaux entre janvier 2007 et
décembre 2018.

2 Méthodes d’'imagerie

L’imagerie du SNC repose sur deux grandes techniques diagnostiques: la

tomodensitométrie (TDM) et I'imagerie par résonance magnétique (IRM).
2.1 Tomodensitométrie

La TDM (appelée aussi scanner) utilise I'absorption d’'un faisceau de rayons X par les
différents tissus pour créer des images en coupes a partir de I'acquisition hélicoidale
d’'un volume. L’image est fournie par des mesures de densités étalées sur une échelle
en unité Hounsfield.

Cette technique présente de nombreux avantages. Elle est disponible rapidement, est
relativement peu couteuse et ne présente pas de contre-indication absolue en dehors
de l'allergie au produit de contraste. Elle présente une excellente résolution spatiale et
permet de visualiser des structures inframillimétriques. Une fois le patient installé dans
le tunnel, la durée de I'examen est relativement courte. L’acquisition d’'un scanner
cérébral sans injection dure moins d’'une minute.

L’inconvénient principal de cette technique est l'utilisation de rayons X qui sont des
rayonnements ionisants. Il convient donc de respecter les regles et recommandations
de radioprotection, en particulier chez I'enfant.

Au cours des hémopathies malignes, le recours a cette technique d’imagerie est utilisé
principalement pour le bilan d’extension, I'évaluation de la réponse thérapeutique et la
surveillance des lymphomes. C’est un scanner cervico-thoraco-abdomino-pelvien
avec injection qui est réalisé de facon systématique. Il n’y pas d’acquisition
encéphalique systématique. Que ce soit au cours d’une leucémie ou d’'un lymphome,
le scanner cérébral est réalisé sur point d’appel clinique neurologique a la recherche
des atteintes neurologiques spécifiques ou des complications qui seront développées

au cours de ce travalil.
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2.2 Imagerie par résonance magnétique

L’IRM repose sur la propriété des protons dans les noyaux des atomes ayant un
nombre impair de protons (dont ’hydrogéne, présent dans la molécule d’eau). Ces
protons, placés dans un champ magnétique et soumis a une excitation par une onde
de radiofréquence spécifique, rentrent en résonance, changeant ainsi d'état
d’équilibre, puis lors de leur relaxation, émettant en retour un signal détectable.
L’avantage principal de cette technique est qu’elle présente une excellente résolution
en contraste et permet de mieux différencier des tissus de composition différente,
selon 3 parameétres de base : densité de proton, relaxation longitudinale (T1) et
transversale (T2). C’est donc I'imagerie privilégiée dans I'étude du SNC. L'IRM permet
une approche non seulement anatomique mais €également multiparamétrique :
imagerie de diffusion, perfusion, susceptibilité magnétique, fonctionnelle et
spectroscopique. Par rapport au scanner, elle est plus sensible et la détection
d’anomalies plus précoce dans la majorité des pathologies. En outre, '|RM est une
technique d’'imagerie non irradiante.

Les inconvénients de cette technique sont nombreux. L'IRM est moins disponible
et présente de nombreuses contre-indications. Les contre-indications absolues
concernent les patients porteurs de pacemakers cardiaques, qui peuvent étre
perturbés par les ondes de radiofréquence et les corps étrangers intra-oculaires ou
intra-orbitaires, qui peuvent étre déplacés par le champ magnétique. En outre, la
claustrophobie est une contre-indication relative. En effet, 'acquisition de 'examen est
plus longue en IRM (environ 30 minutes). En pédiatrie, I'acquisition peut étre limitée
par la coopération de I'enfant et peut nécessiter, en fonction de I'age, une anesthésie
générale. En outre, en pédiatrie, les traitements orthodontiques peuvent provoquer
des artéfacts et limiter I'interprétation des examens encéphaliques et de la sphére
cervico-faciale.

A l'instar de I'exploration encéphalique tomodensitométrique, il n’est pas réalisé d’'IRM
du SNC de fagon systématique au cours des hémopathies malignes. C’est
principalement une anomalie clinique de I'examen neurologique qui pose l'indication
d’'une IRM cérébrale ou médullaire. Etant donné la meilleure sensibilité¢ de cette
technique par rapport au TDM, elle est a privilégier dans la plupart des cas. Toutefois,
sa disponibilité, ses contre-indications et ses limites font que dans de nombreuses

situations, une TDM est réalisée en premiere intention.
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2.3 Médecine nucléaire

C’est la tomographie par émission de positons (TEP) au ‘®F-fluorodésoxyglucose
(FDG) couplée a la TDM (TEP/TDM) qui est utilisée au cours des hémopathies
malignes, en particulier les lymphomes (8).

La TEP est une modalité d’'imagerie scintigraphique dont le principe repose sur
'administration d’'un médicament radiopharmaceutique, c’est-a-dire d’'une molécule
biologique marquée par un atome radioactif qui va s’intégrer aux voies métaboliques.
La biodistribution du radiotraceur est détectée par une caméra dédiée grace a la
désintégration $+ de I'atome radioactif (production d’'un positon) suivie de I'annihilation
du positon (lors de la rencontre positon-électron) qui produit deux photons de 511 keV
émis a 180° 'un de l'autre.

La TEP-FDG est une technique d’'imagerie métabolique non invasive permettant de
mesurer la consommation de glucose par les cellules cancéreuses ou l'inflammation.
La consommation de glucose est estimée par le calcul du SUV (standardized uptake
value).

Apreés l'injection du radiotraceur, il existe une phase de captation de 60 minutes avant
I'installation du patient dans la caméra, puis I'acquisition des images dure 20 a 30
minutes en fonction de I'indication et de la taille du patient. Il est impératif que le patient
ne bouge pas pendant I'acquisition pour permettre un recalage spatial de TEP par
rapport a la TDM qui est réalisée initialement.

En pédiatrie, il N’y a pas de contre-indication a cette technique d’imagerie. Elle est
limitée par la coopération de I'enfant car c’est un examen qui peut apparaitre long et
fastidieux.

La TEP-FDG est recommandée lors de I'évaluation initiale de tous les lymphomes
habituellement avide de FDG, dont la plupart des lymphomes rencontrés chez I'enfant
et l'adolescent (8). Elle est utilisée aussi pour des évaluations thérapeutiques
intermédiaires et I'évaluation de fin de traitement.

Toutefois, elle n'est pas recommandée pour la recherche de complications

neurologiques au cours de hémopathies malignes.



Flow Chart

Ensemble des cas
d'hémopathies malignes
(n=508)

Avec imagerie du
SNC (n=152)

Sans imagerie du
SNC (n=354)

Imagerie révélant
une anomalie du
SNC (n=73)

Absence d'anomalie du
SNC a l'imagerie (n=79)

Manifestations directes
révélatrices de la
maladie ou d'une

rechute (n=30)

Manifestations
directes révélant la
maladie (n=19)

Manifestations
directes révélant
une rechute de la

maladie (n=9)

Leucostases (n=2)
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Complications
infectieuses (n=4)

Complications
paranéoplasiques
(n=1)

Thromboses veineuses
cérébrales (n=17)

Leucoencéphalopathies
toxiques (n=12)

PRES (n=5)

Ischémies cérébrales
(n=2)

Autres (n=2)




3 Matériels et méthodes de recherche des dossiers d'imagerie

De facon rétrospective, 'ensemble des dossiers consécutifs d’hémopathies malignes
chez les enfants de janvier 2007 a décembre 2018 du centre hospitalo-universitaire de
Bordeaux ont été analysés. Le but initial a été de déterminer si les patients avaient
bénéficié d’'une imagerie du SNC. De ce fait 508 patients ont été dénombrés sur la
période concernée, dont 152 ayant bénéficié d’une imagerie du névraxe. Les
explorations d’'imagerie du névraxe ont été faites par TDM et par IRM.

La lecture des comptes rendus initiaux a montré que 79 examens se sont révélés sans
anomalie. La plupart des dossiers sans anomalie sont en lien avec des bilans
d’extension initiaux systématiques chez des patients ne présentant pas de symptomes
neurologiques ou sont en lien avec une recherche non concluante des complications
iatrogénes les plus fréquentes (thrombophlébite cérébrale ou PRES). Nous nous
sommes donc concentrés sur les 73 dossiers dont les comptes rendus décrivaient une
atteinte du SNC.

Nous avons répertorié 24 lymphomes et 49 leucémies, chez des patients agés de
4 mois a 20 ans. La quasi-totalité de ces imageries ont été réalisées suite a I'apparition
de symptdbmes ou de signes neurologiques, les explorations réalisées a titre
systématique étant tres rares. En effet, en 'absence d’appel clinique neurologique, il
n’y a pas d’exploration du SNC de fagon systématique.

Les 73 dossiers d'imagerie ont été relus rétrospectivement par un interne de radiologie
(3 ans d’expérience) et un radiopédiatre sénior rompu a la neuroradiologie. Il a été
décidé de diviser I'étude des patients en 2 groupes (Flow chart).

Le premier groupe inclut 30 patients dont les anomalies du SNC sont en lien avec les
lésions révélatrices de la maladie ou de sa rechute: nous avons retrouvé
19 infiltrations directes ayant révélé 'hémopathie, 9 infiltrations directes ayant révélé
une rechute et 2 leucostases spécifiques (Tableau 3).

Le deuxiéme groupe inclut 43 patients dont les anomalies du SNC sont en lien avec
des manifestations indirectes de la maladie. Nous les avons divisés en 3 sous-
groupes : les complications directement liées aux traitements, les complications
infectieuses et les complications paranéoplasiques. Nous avons dénombreé
17 thromboses veineuses cérébrales, 12 leuco-encéphalopathies toxiques, 5 PRES
(posterior reversible encephalopathy syndrome : syndrome de leucoencéphalopathie

réversible postérieure), 4 complications infectieuses, 2 complications ischémiques,
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1 syndrome d’Ophélie, 1 cas d’atrophie cérébrale marqué et 1 aspect post-
arachnoidite chimique (Tableau 4). Cette approche tend a respecter les différentes
descriptions déja rapportées dans la littérature (9).

La suite de ce travail a pour objectif d’exposer et de discuter les anomalies retrouvées

en les confrontant aux données de la littérature.



Tableau 3

Informations cliniques,

symptémes,

type de confirmation

diagnostique et constatation radiologiques chez 30 patients ayant une atteinte
du SNC au moment du diagnostic de leur hémopathie maligne ou de leur rechute

Cas Figure Age Symptdmes ayant mené Diagnostic initial Type Constatations radiologiques
(année) aux investigations (DI) ou rechute - d’hémopathie d’atteinte du SNC au moment
/ Sexe? Type de du diagnostic
confirmation
diagnostique
1 Fig. 1 0,3/M Paralysie faciale gauche Rechute a 4 mois LAM néonatale Atteinte lepto-méningée des
bulbes olfactifs et des paquets
acoustico-faciaux
2 Fig. 2 14/F AEG, céphalées, DI - Exérése Lymphome B Tumeurs cérébrales intra-
vomissements, troubles tumorale cérébral a axiales sus-et sous tentorielles
sensitifs du membre grandes cellules
supérieur gauche,
apraxie, aphasie et
quadranopsie
supérieure gauche
3 Fig. 3 16/M AEG, céphalées, ptosis DI - LALB Infiltration méningée sus-
bilatéral Myélogramme tentorielle
4 Fig. 4 6/M Paralysie faciale Rechuteal1,7an LALT Atteinte lepto-méningée des
du DI - PL nerfs craniens
5 Fig. 5 6/F Cécité monoculaire Rechute sur PL LAL B Atteinte leptoméningée des
bulbes olfactifs, du nerf optique
droit, de la gaine des nerfs
optiques et décollement de
rétine
6 Fig. 6 9/M Aphasie, hémiplégie Rechute a 5 ans LAL pré-B Atteinte lepto-méningée diffuse
droite, V droit, du DI - PL pan-névraxique
anisocorie, syndrome
méningé
7 Fig. 7 12/F Perte de I'équilibre, DI - PL Lymphome Atteinte parenchymateuse sus-
steppage membre anaplasique tentorielle et médullaire et
inférieur droit, Babinski neuro-méningé atteinte lepto-méningée de la
gauche, diplopie avec gueue de cheval
strabisme
8 Fig. 8 11/F AEG, adénomégalie, DI - Biopsie Lymphome Atteinte lepto-méningée,
convulsions ganglion axillaire  anaplasique hypothalamo-hypophysaire,
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épidurale. Suspicion de PRES
syndrome secondaire a

I'atteinte hypophysaire
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11
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13

14

15

16

17
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19

20

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

9

10

11

12

13

14

15

16

17

18

19

20

11/F

10/M

8/M

20/M

4/M

7IF

13/M

16/M

2/M

9/M

6/M

15/M

Céphalées, douleurs
dorsales, hyperthermie,
diplégie faciale puis
faiblesses des membres

inférieurs

Rechute a la PL

Douleurs

neuropathiques et

parésies des membres
supérieurs et inférieurs

gauches avec raideur de

nugue

Céphalées

Douleurs abdominales
depuis 3 semaines avec

trouble de la marche

brutal

Céphalées frontales et

ptosis unilatéral

Lombalgie post-

traumatique, dysurie et

hématurie

Otalgie, paralysie faciale

droite

Obstruction naso-

pharyngée

AEG, dorsalgies

Dorsalgies invalidantes

CEdéme palpébral droit,
hyperthermie, douleur
neuropathique de la

cuisse droite

DI - Biopsie de la

gueue de cheval

En progression
avec LCS positif
a 3 mois

DI -PL

28¢me rechute sur
PL a2,5ans du
DI

DI - Biopsie
épidurale

DI -
Myélogramme
DI - Biopsie
médiastinale
DI - Biopsie

mastoidienne

DI — Biopsie

ganglion cervical

DI - Biopsie
médiastinale
DI - Biopsie

ostéo-médullaire
DI -

Myélogramme

Lymphome B
primitif & grandes
cellules

cérébrales

Lymphome T
atypique

Lymphome B de
haut grade du
SNC avec
localisations

osseuses

LAL B

Lymphome
lymphoblastique
indifférencié

LAL B

Lymphome B a
grandes cellules
du médiastin avec
multiple atteinte
Lymphome de
Burkitt

Lymphome de
Burkitt

Lymphome de
Burkitt
LAL B

Leucémie de
Burkitt

Atteinte lepto-méningée pan-

névraxique

Infiltration équivoque des

racines de la queue de cheval

Hypertrophie des racines C6,
C7, S1 et S2 gauches avec
prise de contraste des racines
de la queue de cheval et
multiples foyers osseux
hypermétaboliques du
squelette axial et périphérique

Masse méningée

Atteinte épidurale unique

Lésion transosseuse frontale

Atteinte osseuse rachidienne

multiple avec épidurite en L3.

Masse osseuse pétreuse droite
avec extension méningée,
veineuse et rehaussement du
nerf facial droit

Atteinte du cavum, de la base
du créne, de la fosse ptérygo-
palatine et du sinus caverneux
Masse médiastinale et
épidurale

Infiltration ostéo-médullaire
diffuse

Atteinte méningée diffuse,
osseuse, intra-orbitaire et

épidurale
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21

22

23

24

25

26

27

28

29

30

Fig.21  1,6/F
Fig.22 2,5/F
Fig. 23  14/F
12/F
14/M
10/M
17/M
17/F
Fig. 24  4,5/M
Fig. 25  8/M

AEG, ptosis unilatéral,
troubles de la marche
AEG, ptosis,
exophtalmie et paralysie
du VI

Douleurs frontales et
rétro-orbitaires avec

tuméfaction frontale

AEG, céphalées,
vertiges, dorsalgies +

rechute dans le LCS

Cervicalgies, diplopie,
paralysies des nerfs IV
et VI droits.

Lombalgies

Rachialgies diffuses
Hypoesthésie face

interne des cuisses

Troubles de conscience

Troubles de conscience

DI -
Myélogramme
DI -
Myélogramme

DI - Biopsie de la

|ésion

Rechute & 5 mois
du DI - biopsie
ganglionnaire et
PL

Rechute a 4,6ans
du DI -
myélogramme
Rechute & 10
mois du DI -
Myélogramme et
BOM

Evolution & 1
mois du DI

DI 15 jours avant
- Myélogramme
DI - NFS

DI - NFS

LAM O

LAM 2

Lymphome B &

grandes cellules

Lymphome

anaplasique

LALB

LAL pré-B

Lymphome de
Burkitt abdominal
LAL pré-B

Leucémie aigue

hyperleucocytaire

LALT

hyperleucocytaire

Chlorome des sinus de la face
et intra-orbitaire

Chlorome de I'apex orbitaire,
de la fosse infra-temporale et
du sinus caverneux

Infiltration des sinus frontaux,
des cellules ethmoidales de I'os
frontal avec extension endo et
exocranienne, ainsi que de
I'orbite droit

Multiples Iésions intra-
parenchymateuses présumées

spécifiques

Atteinte lepto-méningée de

nombreux nerfs craniens.

Infiltration osseuse diffuse du

rachis

Aspect irrégulier des corps
vertébraux de C5 a C7
Infiltration osseuse diffuse du
rachis

Hémorragies
parenchymateuses diffuses en
lien avec une leucostase
Hémorragies
parenchymateuses diffuses en

lien avec une leucostase

M, masculin ; F, féminin ; AEG, altération de I'état général ; DI, diagnostic initial ; PL, ponction lombaire ; BOM,

biopsie ostéo-médullaire ; LCS, liquide cérébro-spinal ; NFS, numération de formule sanguine ; LAL, leucémie

aigué lymphoblastique ; LAM, leucémie aigué myéloide ; SNC ; systéme nerveux central.

a Age au moment du diagnostic initial ou de la rechute.
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Tableau 4 : Informations cliniques, symptémes et diagnostics radiologiques
chez 33 patients ayant une complication neurologique au cours de leur

hémopathie maligne et de leur prise en charge

Cas Figure Age (année)  Type d’hémopathie Symptdmes motivant les Constatations radiologiques d’atteinte
/ Sexe? investigations du SNC
31 3/M LAL pré-B Céphalées Thrombophlébite cérébrale
32 Fig. 27 11/M LAL pré-B Céphalées Thrombophlébite cérébrale
33 Fig. 28 10/M LAL pré-B Céphalées Thrombophlébite cérébrale
34 Fig.29 1,8/F LAL pré-B Strabisme d’installation Thrombophlébite cérébrale
rapide
35 16/F LAL pré-B Céphalées Thrombophlébite cérébrale
36 Fig. 30 14/M LALT Hémiplégie gauche Thrombophlébite cérébrale
37 15/M LAL pré-B Hémiparésie Thrombophlébite cérébrale
38 4/M LAL pré-B Confusion, hémiplégie Thrombophlébite cérébrale
39 12/M LAL pré-B Céphalées, vomissements  Thrombophlébite cérébrale
40 Fig. 32 12/M Lymphome T Crise convulsive Thrombophlébite cérébrale
thoracique
41 11/F LAL B Céphalées Thrombophlébite cérébrale
42 5/F LAL B Céphalées Thrombophlébite cérébrale
43 10/M LAL pré-B Céphalées Thrombophlébite cérébrale
44 17/M LAL pré-B Crise convulsive Thrombophlébite cérébrale
45 4/F LAL B Crise convulsive Thrombophlébite cérébrale
46 Fig.31 8/M LAL pré-B Céphalées Thrombophlébite cérébrale
a7 17/F LAM 4-5 non Céphalées Thrombophlébite cérébrale
hyperleucocytaire
48 Fig.35 7/F Lymphome de Burkitt ~ Cécité et poussée PRES
hypertensive
49 12/F Lymphome Etat de mal épileptique PRES
anaplasique
50 Fig. 33  9/F Lymphome de Burkitt ~ Crise convulsive PRES
généralisée avec HTA
51 Fig.34 7/M LAL pré-B Convulsion partielle et HTA PRES
52 4/M Rechute méningée Coma brutal Leucoencéphalopathie toxique
LALT
53 6/M Lymphome Crise convulsive Leucoencéphalopathie toxique
généralisée
54 11/F Lymphome Etat de mal épileptique et PRES secondaire a infiltration
anaplasique HTA hypophysaire ?
55 11/F LALT Steppage bilatéral, Leucopathie toxique
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syndrome pyramidal,
troubles sphinctériens et

syndrome cérébelleux
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57

58
59

60

61

62

63

64

65

66

67

68

69

70

71
72

73

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.

Fig.
Fig.

Fig.

36

39

37

38

42

26

43

44

40
41

45

12/F

14/F

9/M
14/M

8/F

10/F

2IM

5/F

16/M

5/M

16/F

10/M

6/F

16/F

16/F

18/M
6/F

11/F

Lymphome
anaplasigue neuro-
méningée

LAL

LAL pré-B

Leucémie de Burkitt

LAL T

LAL B

Lymphome
anaplasique
LAL B

LAL

LAL B

LAL

LAL

LAL

Lymphome EBV
induit dans un
contexte de leucémie
myéloide chronique
allogreffée

LAL B

LAL pré-B
LALT

Lymphome de
Hodgkin

Crise convulsive, aphasie

et hémiplégie

Tétraparésie, diplégie
faciale

Crise convulsive
Hyperthermie, syndrome
polyuro-polydypsique
Bilan d’une 2é™e rechute
méningée

Hémiplégie et paralysie
faciale homolatérale
Bilan initial de la maladie
avec PL positive
Episodes d’absence et
hémiparésie

BAV, ptosis chez patient
en aplasie

Bilan complémentaire de
Iésions infectieuses

thoraciques

Troubles de conscience
avec myocardite et
thrombus intra-VG

Céphalées, raideur

méningée, hyperthermie et

aplasie

Hémiplégie brutale

Coma, mydriase bilatérale
suite a une dégradation

cognitive

Hypoesthésie
hémicorporelle
Lombalgies

Retard psychomoteur
modéré

Céphalées, confusions,
troubles du comportement

et amnésie antérograde

Leucopathie toxiqgue au méthotrexate

Leucopathie toxique au méthotrexate

Leucopathie toxiqgue au méthotrexate

Leucopathie toxique au méthotrexate
Leucopathie toxique au méthotrexate
Leucopathie toxique au méthotrexate
Leucopathie toxique au méthotrexate
Leucopathie toxique au méthotrexate
Abces cérébral a aspergillus
fumigatus

Prises de contraste focales
compatibles avec des foyers
infectieux non documentés

disparaissant apres antibiothérapie

Lésions ischémiques jonctionnelles

Aspergillose cérébrale

AVC punctiforme Sylvien
Encéphalite infectieuse ou

lymphomateuse ?

Leucopathie toxique au méthotrexate

Arachnoidite lombaire

Atrophie cérébrale marquée

Syndrome d’Ophélie

M, masculin ; F, féminin ; LAL, leucémie aigué lymphoblastique ; LAM, leucémie aigué myéloide ; SNC ; systeme

nerveux central ; HTA, hypertension artérielle ; BAV, baisse de l'acuité visuelle ; VG, ventricule gauche ; AVC,

accident vasculaire cérébral. 2 Age au moment de la complication neurologique
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REVUE ICONOGRAPHIQUE

1 Manifestations révélatrices de la maladie

Une hémopathie maligne peut se révéler par une présentation neurologique initiale.
Les symptdmes neurologiques réveélateurs peuvent étre secondaires a une infiltration

directe du SNC ou a une complication immédiate de la maladie.

1.1 Infiltration directe du SNC

Les hémopathies malignes peuvent faire I'objet d’'une atteinte primitive directe ou
indirecte du SNC. Elles ne présentent pas de localisation spécifique. Elles peuvent
affecter le parenchyme cérébral, les nerfs craniens, les espaces meéningés, la dure-
meére, I'espace épidural, la moelle osseuse du crane ou du squelette axial, ainsi que le
massif facial et les orbites. L’ensemble de ces localisations peuvent étre atteintes de
facon concomitante, de facon focale ou diffuse. Le diagnostic nécessite une
confirmation anatomopathologique. Au-dela d’une infiltration focale ou diffuse, de
véritables syndromes tumoraux du SNC peuvent étre observes, que ce soit au cours

des lymphomes ou des leucémies.

A la phase initiale ou au cours d’une leucémie, certains patients peuvent développer
des masses antérieurement dénommées chloromes. Ce terme de chlorome vient de
la description clinique de certaines de ces masses, ayant un aspect verdatre (du terme
grec " kléros " qui signifie "vert pale") (10) (11) (12). Toutefois, le terme de sarcome
granulocytaire est maintenant préférentiellement utilisé, car toutes ces lésions n’ont
pas cliniguement cette coloration. Le sarcome granulocytaire se retrouve
principalement dans les leucémies myéloides. Il s’agit histologiquement d’amas de
cellules malignes de la lignée myéloide (myéloblastes, promyélocytes et myélocytes).
Sur le plan clinique, en dehors de la masse spécifique, les signes dépendent de la
localisation de cette lésion.

Que ce soit des masses secondaires a un lymphome ou une leucémie, elles

présentent classiquement une sémiologie radiologique similaire (13) (14) (15).



46



En TDM, elles sont le plus souvent spontanément hyperdenses et se rehaussent de
fagcon homogéne apres injection. En IRM, elles présentent un faible signal sur les
séquences pondérées T2, sont souvent en isosignal T1, se rehaussent de facon
homogéne aprés injection et présentent une restriction de la diffusion. Ces
caractéristigues sont secondaires a la densité cellulaire élevée de ces lésions. La
spectroscopie par résonance magnétique montre classiguement une augmentation du
pic de choline (Cho) et la présence de lactate, une diminution du pic de N-acétyl-
aspartate (NAA) et de créatine (Cr), avec un ratio Cho/Cr élevé. Le tout est non-
spécifique en rapport avec la densité cellulaire élevée et un renouvellement cellulaire

rapide.

Dans notre expérience, ces atteintes spécifiqgues ont révélé la maladie chez 18 enfants
et ont témoigné d’'une rechute chez 9 enfants. La totalité des jeunes patients ont
présenté des symptdbmes neurologiques. Les présentations cliniques sont
extrémement variées. Les symptomes les plus fréquents étaient des céphalées (n=8),
des rachialgies (n=9) plus ou moins accompagnées d’'un syndrome sous-lésionnel a
type de paraplégie (n=5) ou de syndrome de la queue de cheval (dysurie chez un
enfant). Nous avons également retrouvé des paralysies faciales (unilatérale n=3 ou
bilatérale n=1). Les symptémes visuels se sont traduits par une diplopie (n=3), un
ptosis (n=4; dont 2 s’accompagnaient d’'un cedeme palpébral et un dune

exophtalmie), une anisocorie (n=1) et une quadranopsie (n=1) (16) (17).

Dans ce chapitre, nous exposerons de fagcon anatomique les différentes infiltrations
tumorales : parenchymateuses, méningées, osseuses, ainsi que celles atteignant le
massif facial et les orbites. Nous avons choisi de les exposer ainsi de facon didactique.
Toutefois, cette « présentation » est tres imparfaite étant donné la richesse des
tableaux cliniques. En effet, rares sont les patients présentant une atteinte unique

d’'une seule structure anatomique.



Fig.1. Cas 1 : Nourrisson de 4 mois, en cours de traitement d’entretien d’'une LAM de
type 5 (sur Blueberry Muffin syndrome) néo-natale : paralysie faciale gauche. L'IRM
met en évidence une lésion intra-parenchymateuse cérébelleuse inférieure gauche
(pointe de fléeche) en hyposignal T2 (A) et se rehaussant de facon homogéne apres
injection (B et C). Il s’y associe une atteinte des bulbes olfactifs (fleches pleines), en
hypersignal diffusion (D) avec restriction sur la cartographie ADC (E), se rehaussant
de facon homogéne apres injection (F). Il existe aussi une atteinte des paquets
acoustico-faciaux (fleches en pointillé) qui se rehaussent (B, C) apres injection. A noter
que la substance blanche sus-tentorielle est en hypersignal T2 en rapport avec
'absence de myélinisation chez les nourrissons de cet age. La ponction lombaire
confirme I'envahissement du LCS. Il s’agit donc d’une rechute méningée de la LAM 5
avec leptoméningite carcinomateuse leucémique et atteinte parenchymateuse de
contiguité.
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1.1.1 Infiltration du parenchyme cérébral

Leucémie

Nous rapportons le cas d’une atteinte parenchymateuse, chez un nourrisson de 4 mois
présentant une récidive méningée d’'une LAM néonatale (Fig.1).

Lors de la découverte d’un processus expansif intracranien, la premiére étape est de
déterminer sa localisation intra ou extra-parenchymateuse. Concernant les leucémies,
les descriptions d’atteinte intra-axiale propre chez I'enfant sont peu renseignées dans
la littérature. Il s’agit surtout a priori d’atteinte méningée de contiguité des espaces
péri-vasculaires au cours d’'une leucostase ( cf. chapitre 1.2.1) (14) (18). De rares cas

chez I'adulte sont décrits (19).

Lymphome
Nous rapportons le cas d’un lymphome primitif cérébral diffus a grandes cellules de

type B chez une patiente de 15 ans (Fig. 2).

Les atteintes intra-axiales sont connues mais restent trés rares chez I'enfant. Le terme
de lymphome primitif du SNC (PCNSL : primary central nervous system lymphoma)
est utilisé lorsque le lymphome se restreint a une atteinte isolée du parenchyme
cérébral, des méninges, de la moelle épiniére ou des yeux, sans autre manifestation
en dehors du SNC au moment du diagnostic. La plupart sont des lymphomes de type
B, les types T étant extrémement rares (20) (14). Il s’agit d’'une maladie mieux connue
chez I'adulte, notamment chez les patients immunodéprimés. L’incidence de cette
maladie a augmenté au début des années 80, en lien avec la prévalence du virus de
'immunodéficience humaine (21).

Aux Etats-Unis, 1% des PCNSL sont retrouvés chez des jeunes patients de moins de
19 ans entre 1973 et 1998, avec une incidence estimée entre 15 et 20 cas par an en
Ameérique du Nord.

Les localisations intra-parenchymateuses les plus fréquentes sont décrites au niveau
des lobes frontaux, des ganglions de la base et du corps calleux. Ces lésions peuvent
étre uniques ou multiples dans 20 a 40 % des cas (22) (23). La sémiologie radiologique
est identique a celle décrite dans le paragraphe 1.1 (14). Le diagnostic radiologique
différentiel principal se fait avec les tumeurs gliales de haut grade, particulierement le

glioblastome. Les séquences conventionnelles permettent de différencier les



Fig.2. Cas 2: Adolescente de 14 ans: AEG depuis 2 mois, vomissements et
céphalées, associés a des signes neurologiques récents a type de troubles sensitifs
du membre supérieur gauche, une apraxie, une aphasie et une quadranopsie
supérieure gauche. Le scanner apres injection (A) montre un processus intra-axial
paraventriculaire droit (fleches pleines) se rehaussant de facon homogéne, avec
cedeme périphérique hypodense, exercant un effet de masse important sur la ligne
médiane. L’IRM montre une masse en isosignal hétérogéne en FLAIR (B) eten T2 (E),
en hyposignal T1 (C), se rehaussant de facon homogéne aprés injection (D). Il n’y a
pas de stigmate hémorragique ou calcique sur la séquence coronale T2 FFE (F). Il est
mis en évidence une seconde Iésion de la fossette latérale gauche du bulbe (fleches
en pointillé) qui présente les mémes caractéristiques : en hyposignal T1(G), se
rehaussant de fagon homogéene (H) avec un cedeme périphérique en hypersignal flair
(I). L’exploration médullaire n’a rien révélé. Il n'y a pas eu d’autre modalité réalisée,
comme une séquence de diffusion. Au vu de ces examens, il a été décidé de réaliser
une exérése de la masse supra-tentorielle car la présence d’'une seconde localisation
apparaissait inhabituelle. Lors de la chirurgie, la masse s’est avérée particulierement
dure et résistante d’aprés le compte rendu opératoire. L’histologie révele un lymphome
primitif cérébral diffus a grandes cellules de type B. Le reste du bilan s’avére négatif
(dont la ponction lombaire et le myélogramme).
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présentations classiques de ces tumeurs. Le PCNSL présente un rehaussement

homogéne, tandis que le glioblastome présente un rehaussement irrégulier, souvent

périphérique avec une portion centrale nécrotique. Les séquences avancées

(diffusion, imagerie de perfusion ou spectroscopie) permettent de d’avancer des

arguments supplémentaires pour la caractérisation. Nabavizadeh et al 2016 (14)

propose un tableau récapitulatif pour argumenter le diagnostic différentiel.

Lymphome Glioblastome
DWI Hyperintense Hypointense
ADC Hypointense Hyperintense
Spectroscopie Pic de lipide élevé Pic de lipide bas
Perfusion au scanner CBV diminué CBV augmenté
Perfusion DSC-MRI rCBF diminué rCBF augmenté
Perfusion ASL rCBF diminué rCBF augmenté
Swi Pas d’hyposignal Hyposignal
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Fig.3. Cas 3 : Adolescent de 16 ans : AEG avec céphalées frontales et ptosis bilatéral.
L'IRM en séquence coronale T1 (A) et axiale transverse T1 avec suppression de la
graisse (fat sat) apres injection (B) montre des rehaussements pachyméningés
suspects a prédominance sus-tentorielle de facon bilatérale au niveau des convexités
(fleches en pointillé) et se prolongeant vers la région caverneuse gauche (fleche
pleine). La numération de formule sanguine (NFS) retrouve des blastes circulants et
le myélogramme confirme une LAL B. Le LCS ne présente pas d’anomalie. L'IRM
permet dans ce cas d’établir I'atteinte méningée.

. WL > s
Fig. 4. Cas 4 : Enfant de 6 ans : paralysie faciale périphérique gauche dans le cadre
d’'une LAL T hyperleucocytaire en cours de traitement d’entretien.

L’IRM retrouve une atteinte leptoméningée avec rehaussement de nombreux trajets
cisternaux de paires craniennes (ll, IV, VI, VII). La ségquence coronale T2 centrée sur
les orbites (A) montre une hypertrophie des nerfs optiques (fleches pleines) qui se
rehaussent apres injection (B). A noter, le rehaussement des paquets acoustico-
faciaux (fleches en pointillé) probablement a I'origine de la symptomatologie. L’analyse
du LCS confirme la rechute méningée de la LAL T avec 344 éléments/mm3 dont 96%

de blastes.
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1.1.2 Infiltration méningée

Les lymphomes comme les leucémies peuvent infiltrer les différentes enveloppes
meéningées, de facon focale ou diffuse, que ce soit au niveau encéphalique, médullaire
ou les deux (9). Certains auteurs parlent de méningite carcinomateuse
lymphomateuse ou leucémique.

Lorsque I'atteinte s’organise en « masse », la sémiologie radiologique est identique a
celle décrite dans le paragraphe 1.1. Des épaississements se rehaussant de facon
homogéne apres injection sont retrouvés lors d’une atteinte leptoméningée. Il peut
s’associer un hypersignal FLAIR des sillons cérébraux. Dans de rares cas, il est
observé un cedéme cortico-sous-cortical adjacent (24).

La totalité des leptoméninges peut étre atteinte : les sillons de la convexité, les parois
des sinus caverneux (Fig. 3), le trajet cisternal des nerfs craniens dont les nerfs
optiques (Fig. 4 et 5) et les bulbes olfactifs (Fig. 1 et 5) au niveau cérébral. Au niveau
du rachis, il peut exister une prise de contraste des nerfs qui seront plus ou moins
épaissis, ainsi qu’un rehaussement de la pie-mere autour de la moelle épiniéere. Il peut
étre objectivé des atteintes diffuses (Fig. 6), plus ou moins associées a des atteintes
parenchymateuses (Fig. 7). Le systéme nerveux endocrinien peut lui aussi étre atteint.
L’imagerie met en évidence une hypertrophie de la glande hypophysaire (Fig. 8) ou
épiphysaire (25).

Des envahissements leptoméningés ou pachyméningés isolés peuvent étre retrouveés.
En particulier, il est décrit des lymphomes leptoméningés primitifs. Ce sont des
infiltrations lymphomateuses leptoméningées uniques sans identification d’atteinte
systémique ou parenchymateuse du SNC (26)(14). Sur le bilan initial, il faut discuter
les diagnostics différentiels principaux d’atteinte infectieuse, inflammatoire,
granulomateuse ou d’une autre méningite carcinomateuse. Nous rapportons le cas
d’'une patiente en errance diagnostique pendant 6 mois ayant présenté une infiltration
leptoméningée pan-névraxique (Fig. 9).

Certains rehaussements de la queue de cheval peuvent étre d’interprétation délicate
en cours de traitement et suggérer des remaniements iatrogénes secondaires a des
ponctions lombaires itératives (Cf. chapitre sur 'arachnoidite chimique) (Fig. 10).
Certains lymphomes peuvent se traduire par des infiltrations radiculaires et faire
discuter les diagnostics différentiels de schwannome ou neurofibrome (27) (28) (Fig.
11).



Flg 5. Cas 5 : Fillette de 6 ans : cécité monoculalre droite 3 mois apres la fin d’'un
traitement d’'une LAL B. L’'ophtalmologue objective a droite un décollement de rétine
exsudatif avec cedéme papillaire d’allure infiltratif. L’IRM orbitaire et encéphalique
montre une hypertrophie du nerf optique droit (fleches), qui présente un hypersignal
T2 (A) et se rehausse discretement aprés injection (B). La gaine des 2 nerfs optiques
se rehausse de facon intense témoignant d’'une périnévrite optique. On retrouve le
décollement de rétine sur les différentes séquences (pointes de fleche). Il existe une
hypertrophie des bulbes olfactifs (fleches en tiret) se rehaussant de fagon intense. La

ponction lombaire confirme la rechute méningée de la LAL B avec 947 éléments/mm3
dont 97% de blastes.
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Comme les leptoméninges, la pachyméninge peut étre envahie de facon isolée. Si
I'atteinte duremérienne est unique (Fig. 12), elle peut faire discuter de nombreux
diagnostics différentiels (29) , notamment un méningiome (30). Il est décrit dans la
littérature des lymphomes duraux primitifs, qui sont réputés de bas grade. Certains

lymphomes peuvent mimer I'aspect d’hématome sous-dural (31).

Concernant la TEP/FDG, elle est peu utile pour I'étude des tumeurs du parenchyme
cérébral étant donné la forte avidité du glucose pour la matiére grise. Toutefois, elle a
sa place dans l'identification de lymphomes avec atteinte leptoméningée ou présentant
une atteinte de nerfs périphériques (Fig. 11) (28). L’'examen peut mettre alors en
evidence un hypermétabolisme des racines de la queue de cheval ou de tout autre
racine dans sa portion canalaire, foraminale ou extra-foraminale. Grisariu et al.
suggere que la FDG TEP/TDM est supérieure a I'IRM dans la détection de petites

Iésions nerveuses (32).



Fig. 6. Cas 6 : Enfant de 9 ans : troubles de I'humeur, aphasie, déficit hémi-corporel
droit, syndrome méningé, atteinte trigéminale droite, ainsi qu'une anisocorie. La
ponction lombaire montre une récidive méningée d’'une LAL pré-B. Les imageries
successives montrent une atteinte leptoméningée diffuse. A I'étage cérébral, on
retrouve un hypersignal FLAIR (A) des sillons sous-arachnoidiens de la convexité, se
rehaussant apres injection (B). Le scanner cérébral apres injection (D) et la séquence
IRM T1 apres injection (E) montrent une atteinte des trajets cisternaux des nerfs
craniens. Elle est particulierement marquée au niveau des 2 nerfs trijumeaux dans leur
portion cisternale (fleches en carré) jusqu’aux ganglions de Gasser et au niveau des
paquets acoustico-faciaux (pointes de fléche). A I'étage rachidien (C), on note un
rehaussement de la pie-mere périmédullaire (fleches en pointill€) et des racines de la
queue de cheval (fleche en tiret).
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Fig. 7. Cas 7 : Adolescente de 12 ans, sans antécédent : perte d’équilibre progressive,
steppage du membre inférieur droit, diplopie et signe de Babinski a gauche. L'IRM
montre de nombreuses lésions intra-parenchymateuses sus et sous-tentorielles
cortico-sous-corticales en hypersignal FLAIR (A), en hypersignal diffusion (B) avec
restriction sur la cartographie ADC (C) se rehaussant de fagcon homogéne nodulaire
centrale (D). Il s’y associe une atteinte de la partie postérieure du cordon médullaire a
hauteur de C2 en hypersignal T2 (E), avec rehaussement aprés injection (F). On
retrouve une atteinte méningée a type de rehaussement des racines de la queue de
cheval (G). L’analyse du LCS confirme un lymphome anaplasique neuro-méningé.
Amélioration du statut radiologique aprés un mois de traitement.
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Fig. 8. Cas 8 : Enfant de 11 ans : adénomégalie axillaire gauche depuis 2 mois ne
répondant pas aux antibiothérapies, douleurs abdominales, AEG et pics de fievre
nocturne. La biopsie du ganglion révéle un lymphome anaplasique. La TEP montre
une atteinte ganglionnaire sus et sous-diaphragmatique ainsi qu’une atteinte osseuse
(F). Il existe un nodule hyperfixant inter-pédiculaire L3-L4 droit (fleches pleines) de
topographie difficilement déterminable (H, | et K). L'IRM confirme la localisation
épidurale antérieure avec extension foraminale droite de ce processus tissulaire en
hyposignal T2 (G), se rehaussant apres injection (J).

A I'étage encéphalique : on retrouve une atteinte leptoméningée diffuse se traduisant
par des rehaussements des sillons de la convexité (pointes de fléeche) sur les
séquences coronales T1 apreés injection (B). En outre, il existe une infiltration de la
région hypothalamo-hypophysaire (fleches en pointillé) avec un franc élargissement
nodulaire en hypersignal T2 (A) et Flair (C) se rehaussant apres injection (B). Les voies
optiques rétro-chiasmatiques sont en hypersignal T2 et FLAIR sans rehaussement. A
ce tableau, s’associent des hypersignaux FLAIR (C) cortico-sous-corticaux bilatéraux
et asymétrigues prédominant en région postérieure, compatibles avec un PRES.
L’hypothése d’'un PRES secondaire a latteinte hypophysaire provoquant une
hypertension artérielle se pose étant donné I'absence de traitement mis en oceuvre
avant la réalisation de 'IRM. A noter que la patiente a présenté un état de mal
épileptique quelques heures apres la réalisation de I'examen.
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Fig. 9. Cas 9 : Patiente de 15 ans: céphalées, douleurs dorsales, hyperthermie,
diplégie faciale progressive puis faiblesse des membres inférieurs. L'examen initial
montre une infiltration leptoméningée pan-névraxique diffuse : péricérébrale et
périmédullaire. 1l existe un rehaussement de 'ensemble des nerfs craniens dans leur
portion cisternale (A : coupes axiales T1 aprées injection), de la tige pituitaire (B : coupe
sagittale T1 aprés injection), de 'ensemble des racines de la queue de cheval (C et
D : coupes sagittales T2 et T1 aprés injection) et de la pie-mére périmédullaire. Il n’y
a pas d’anomalie du parenchyme cérébral ou de la moelle épiniére. Sur les coupes T2
(E), on retrouve un comblement du fourreau dural secondaire a I'hypertrophie
infiltrative des racines de la queue de cheval. Le LCS n'y est presque plus
individualisable. Le bilan étiologique initial (dont une biopsie des racines de la queue
de cheval) est négatif. L’hypothése de neuro-Behcet est évoquée devant une aphtose
buccale et génitale associée a un génotype HLA-B51. Il est observé une diminution
progressive des lésions sous Endoxan. Devant une rechute clinique et radiologique,
une seconde biopsie des racines de la queue de cheval est réalisée 6 mois plus tard
et pose le diagnostic de Lymphome B primitif du SNC.
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Fig. 10. Cas 10 : Enfant de 6 ans : progression méningée (a la ponction lombaire) d’'un
lymphome T. L’IRM lombaire montre une infiltration des racines de la queue de cheval
sur les coupes sagittales T1 aprés injection. L’aspect agglutiné des racines de la queue
de cheval doit faire discuter le diagnostic différentiel de Iésions iatrogénes
d’arachnoidite chimique liée a la chimiothérapie intrathécale, plutét qu’'un véritable
rehaussement lésionnel en lien avec I'atteinte méningée de la maladie.
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Fig. 11. Cas 11 : Enfant de 8 ans, sans antécédent : douleurs dorsales et des membres
inférieurs depuis un mois. Le tableau clinique s’est complété d'une parésie des
membres supérieur et inférieur gauches et d’'une raideur de la nuque. Le scanner
injecté (A) montre une hypertrophie prenant le contraste des racines C7 et C8 gauches
(fleches). Au TEP-scanner (B), ces racines sont hypermétaboliques. L'étude du rachis
lombaire montre les racines de la queue de cheval hypermétaboliques au TEP-
scanner (C), hypertrophiées et se rehaussant au scanner injecté (D) et sur la séquence
sagittale T1 apres injection (E). Au niveau des coupes parasagittales gauches de ces
2 dernieres modalités (F et G), les racines S1 et S2 gauches (fleches en pointillé) sont
hypertrophiées et prennent le contraste. Dans le plan axial transverse de ces mémes
modalités (H et 1), on retrouve les racines S1 et S2 hypertrophiées dans leurs portions
intracanalaires, foraminales et extra-foraminales. Au niveau du squelette axial, il existe
de nombreuses lésions (pointes de fleche) en hypersignal STIR (H), en hyposignal
T1(K), se rehaussant aprés injection (L). L’examen du LCS a permis de diagnostiquer
un lymphome de B de haut grade du SNC avec localisations osseuses.
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Fig. 12. Cas 12 : Patient de 20 ans avec antécédent de LAL B a 'age de 17 ans, ayant
déja présenté une rechute du SNC traitée par chimiothérapie et irradiation
encéphalique. Apparition progressive de céphalées. L'IRM met en évidence une
masse temporo-occipitale droite en hyposignal T2* (F) témoin de remaniements
hémorragiques. Les séquences T1 (A) et Flair (D) montrent un processus expansif
hétérogene en rapport avec le saignement. Il existe un rehaussement (B et E)
hétérogene apreés injection. Les plans sagittal et coronal permettent de mieux localiser
la tumeur avec ses angles de raccordement afin de montrer qu’il s’agit d'une masse
extra-axiale, donc d’origine méningée associée a un cedéme parenchymateux au
contact. Compte tenu des remaniements hémorragiques la perfusion est
d’interprétation délicate mais ne suggere pas de néo-angiogenése. |l s’agit d’'une
rechute méningée de la LAL B.
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Fig. 13. Cas 13 : Enfant de 4 ans : constipation, douleurs abdominales depuis 15 jours, para-
parésie et syndrome pyramidal des membres inférieurs. L’IRM montre un processus expansif
intracanalaire épidural postérieur de T2 & T7 en hypo-signal T2 (A), en hyposignal T1 (B), se
rehaussant de fagon hétérogéne aprés injection (C). La séquence axiale T2 (E) montre que la
masse affleure et dépasse les foramens intervertébraux en se prolongeant en « bouchon de
champagne » au niveau des régions extra-foraminales. La masse se complique d’'une
compression médullaire avec des signes de souffrance a type d’hypersignal T2 (A et E)
intramédullaire. La biopsie de la masse est en faveur d’'un lymphome lymphoblastique
indifférencié. Les autres examens (PL, myélogramme, biopsie ostéo-médullaire) montrent que
la Iésion est isolée. L’évolution est satisfaisante sous traitement avec disparition du processus
expansif (D : sagittale T1 apres injection).
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1.1.3 Infiltration extra-méningée

Dans ce paragraphe, nous allons développer les atteintes a point de départ extra-
meéningé venant faire effet de masse sur le névraxe. Ainsi, un envahissement extra-
dural ou épidural pourra étre a l'origine de la symptomatologie. Ces envahissements
peuvent étre primitifs (Fig. 13) (33) ou secondaires a une atteinte osseuse (Fig. 14 a
16). Des tumeurs d’origine ORL ou viscérale (thoracique ou abdomino-pelvienne)
peuvent emprunter les foramens de la base (Fig. 17) ou les foramens intervertébraux
(Fig. 18) pour envahir le névraxe.

Une infiltration de la moelle osseuse vertébrale isolée peut révéler la maladie (Fig.19)
ou une rechute. Une trame osseuse hétérogene, avec un hyposignal sur les
séquences T1, en particulier aux endroits ou moelle rouge s’est convertie en moelle

jaune, peut étre retrouvée.



Fig. 14 Cas 14 : Enfant de 6 ans : ptosis gauche depuis 3 semaines et céphalées
frontales droites en regard d’'une tuméfaction sans notion de traumatisme. Les
séquences sagittales (A) et coronales (B) T1 fat sat aprés injection montrent une
formation frontale droite transosseuse se développant dans les tissus sous-cutanés
avec épaississement pachyméningé. Le myélogramme fait le diagnostic de LAL B.
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Fig. 15. Cas 15 : Adolescent de 13 ans : lombalgie et hématurie 3 semaines apres un
traumatisme du flanc droit. L’échographie initiale montre de multiples Iésions
hépatiques et rénales. Le scanner thoraco-abdomino-pelvien aprées injection (images
A, C, D, H, I, K et L) montre une atteinte diffuse ganglionnaire sus (A) et sous-
diaphragmatique, des atteintes pulmonaires (D), hépatiques (C), rénales (C) et
osseuses du squelette axial (H-J). L’ensemble des Iésions présentent un
hypermétabolisme a la TEP (B, E, F, G et M). On retrouve une trame osseuse
hétérogéne en fenétre osseuse (H) des corps vertébraux de T11 et L3. Il s’y associe
une atteinte épidurale antérieure secondaire a l'atteinte osseuse en regard de L3.
Celle-ci s’individualise aussi bien au scanner qu’a I'lRM. A noter que les lésions
osseuses sont en hypersignal T2 (J).

La biopsie médiastinale prouve le lymphome B a grandes cellules.
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Fig. 16. Cas 16 : Adolescent de 16 ans : tableau clinique évoluant depuis 3 mois avec
adénomégalies jugulo-carotidiennes droites, otalgie droite, paralysie faciale droite et
bourgeon charnu du conduit auditif droit. L'IRM montre une masse intra-pétreuse
(fleche blanche) en hyposignal T2 (A) et T1 (B) se rehaussant apres injection (C et F).
Elle présente une extension supérieure méningée (fleches en pointillé), une extension
interne veineuse avec thrombose tumorale focale du sinus sigmoide (fléche noire) et
une extension externe au sein du conduit auditif externe (pointes de fleche). Il existe
aussi un rehaussement du nerf facial droit (fleche en carré) au sein du conduit audit
interne droit. Il s’y associe 2 conglomérats d’adénomégalies (points) en rétro-pharyngé
droit et au niveau de l'aire ganglionnaire cervicale lla droite. La biopsie de la mastoide
montre un lymphome de Burkitt avec extension méningée.

68



Fig. 17. Cas 17 : Enfant de 2 ans : obstruction naso-pharyngée dans un contexte de
lymphome de Burkitt. Ce scanner injecté montre un élargissement et une hypodensité
du sinus caverneux droit (A et D : fleches), s’étendant jusque la fosse ptérygo-palatine
droite (B et C : fleches) qui apparait remodelée en fenétre osseuse (E et F : fleches).
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Fig. 18. Cas 18 : Enfant de 9 ans : dorsalgies insomniantes sans AEG depuis 10 jours.
L’IRM du rachis thoracique sur la séquence sagittale T2 (A-C) montre une masse
épidurale postérieure en isosignal s’étendant de T4 & T9 avec infiltration de multiples
foramens de conjugaison gauches. Les séquences axiales T2 (E) mettent en évidence
a I'étage T4-T5, un prolongement en « bouchon de champagne » de la masse
épidurale aux régions extra-foraminales, en passant par le foramen de conjugaison
(fleches). La masse épidurale comprime la moelle, qui ne présente pas de signe
évident de souffrance. En outre, il existe une masse du médiastin moyen latéralisée a
droite (pointe de fleche) sur les séquences axiales T2 (C). La biopsie de la masse
médiastinale sous thoracoscopie montre un lymphome de Burkitt stade IV. Aprés 8
jours de traitement, la masse épidurale n’est plus individualisable (B : sagittale T2).
L’hétérogenéité de la trame osseuse est mieux mise en évidence sur cet examen.

—
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Fig. 19. Cas 19 : Enfant de 6 ans : douleurs rachidiennes hyperalgiques sans trouble
neurologique depuis 15 jours suite a un traumatisme de basse cinétique. Les
radiographies standards (A) et un scanner (B) de 'ensemble du rachis sont interprétés
comme normaux. Aucun autre bilan n’est réalisé et une surveillance est proposée. Le
patient consulte un mois plus tard : les rachialgies depuis 48 heures sont d’horaire
inflammatoire et insomniantes avec impossibilité de marcher. Au cours de
I'hospitalisation, I'enfant présente des paresthésies en doigt de gant et en chaussette.
La NFS révele une bi-cytopénie. Les radiographies (E) montrent une hétérogénéité de
la trame osseuse. Il existe une perte de hauteur de certain corps vertebraux, des
plateaux vertébraux irréguliers, notamment de T7 (fléches). L'IRM met en évidence
une infiltration ostéo-médullaire diffuse se traduisant par un hyposignal T1 (C) diffus
de la moelle osseuse, en hypersignal T2 STIR. On retrouve la perte de hauteur de
certaines vertébres ainsi que les aspects irréguliers des plateaux vertébraux de certain
corps vertébraux, comme au niveau de T7 (fleches). L'exploration encéphalique n’a
pas montré d’anomalie. Le myélogramme confirme une LAL B.
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Fig. 20. Cas 20 : Adolescent de 14 ans : installation rapidement progressive d’un
tableau clinique associant AEG, douleurs neuropathiques du membre inférieur droit et
exophtalmie droite. Le scanner cérébral injecté (A-D), ainsi que I'IlRM sur la séquence
T1 aprés injection (E-H), mettent en évidence une l|ésion para-pharyngée droite
englobant et refoulant le paquet jugulo-carotidien droit (A et E, fleches). On retrouve
une atteinte osseuse ptérionale droite (D et H, fleches) avec infiltration des tissus
adjacents de contigité intéressant la fosse ptérygo-palatine droite (B : fleche), I'orbite
en extra-conique refoulant le muscle droit latéral (C et G : fleches), ainsi qu’un
épaississement pachyméningé temporal interne. Il existe aussi une atteinte méningée
controlatérale. Par ailleurs, au niveau du sacrum sur les coupes sagittales du scanner
injecté (1) et 'IRM sur les séquences T2 (J) et T1 fat sat aprés injection (K), on retrouve
une atteinte osseuse du sacrum envahissant les parties molles de la concavité sacrée
ainsi que I'espace épidural endocanalaire sacré. Ces anomalies sont retrouvées dans
le plan transverse sur les séquences T1 aprés injection (L) et au scanner (M). Le
scanner injecté montre une hypertrophie rénale bilatérale (O). Le myélogramme
confirme une leucémie de Burkitt. A noter sur un contréle ultérieur, la présence
d’hypersignaux FLAIR (N) de la substance blanche bilatérale et relativement
symétrique épargnant les fibres en U et les capsules internes et externes compatibles
avec une leuco-encéphalopathie toxique au méthotrexate.
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1.1.4 Infiltration du massif facial et des orbites

De facon ubiquitaire, les os du massif facial peuvent étre infiltrés par les hémopathies
malignes. Ainsi par contiguité, les méninges, les orbites et les cavités nasales peuvent
étre atteintes (Fig. 20 a 23).

En ce qui concerne les atteintes orbitaires, 'ensemble des structures peuvent étre
envahies : muscles oculaires, nerfs optiques et globes oculaires. Ce sont les
leucémies myéloblastiques et les lymphomes de Burkitt qui sont pourvoyeurs de ces
atteintes (34). Compte tenu de leur caractere hypercellulaire, les localisations
orbitaires se rehaussent et sont en restriction de la diffusion (35).

La présence d’'une hypertrophie avec rehaussement des nerfs optiques chez un enfant
aux antécédents de leucémie doit faire suggérer une infiltration leucémique, méme en
'absence d’implication antérieure du SNC. Cette zone est suspectée pour étre un
« sanctuaire » des cellules leucémiques en raison de la pénétration sous-optimale de

la chimiothérapie au niveau des nerfs rétro-bulbaires (9).



Fig. 21. Cas 21 : Fille de 20 mois : AEG, ptosis et troubles de la marche. Le scanner
avec injection du massif facial (A-C) retrouve une infiltration tissulaire des sinus
maxillaires et des cellules ethmoidales postérieures. Il s’y associe une extension intra-
orbitaire extra-conique bilatérale inférieure (fleches) venant au contact des muscles
droits médial et inférieur du c6té droit et au contact du muscle droit inférieur a gauche.
En fenétre osseuse (C), il existe une hétérogénéité de la trame osseuse. Le
myélogramme confirme une LAM 0. Les lésions décrites, dans ce contexte,
correspondent a des chloromes.
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Fig. 22. Cas 22 : Jeune fille de 2,5 ans : paralysie du VI a droite, ptosis et exophtalmie.
Le scanner sans injection (A-D) montre une lésion hyperdense centrée sur I'apex
orbitaire droit avec envahissement du sinus caverneux droit (A : fleche) et des cellules
ethmoidales homolatérales. Il s’y associe un comblement tissulaire avec
élargissement de la fosse ptérygo-palatine droite (C : fleche). L'IRM (E-K) montre
apres injection (F) un élargissement prenant le contraste du sinus caverneux droit,
ainsi qu’une atteinte pachyméningée des fosses temporales (H : fleches). La séquence
coronale T2 montre 'asymétrie des sinus caverneux (I : fleche), ainsi que I'hypersignal
osseux de la grande aile du sphénoide droit (I : fleche) : témoin de son infiltration
tumorale. La séquence axiale T2 (K) montre linfiltration tissulaire de la fosse ptérygo-
palatine droite. Le myélogramme confirme une LAM 2. La lésion décrite dans ce
contexte, est donc compatible avec un chlorome.
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Fig. 23. Cas 23 : Adolescente de 14 ans : sinusite frontale depuis un mois et demi non
améliorée par antibiothérapie avec tuméfaction frontale sous-cutanée. Le scanner en
fenétre osseuse (A-C) montre une hétérogénéité osseuse du sinus frontal, des
appositions périostées de part et d’autre de l'os frontal, un épaississement des parties
molles et un comblement du sinus frontal et des cellules etmoidiennes antérieures.
L'IRM en séquence T1 fat sat aprés injection (D-E) permet de mieux apprécier
l'infiltration tissulaire transosseuse, notamment I'épaississement de la dure-mére au
niveau endocranien. La biopsie de cette lésion révéle un lymphome diffus a grandes
cellules B.
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Fig. 24. Cas 29 : Enfant de 4,5 ans : troubles de la conscience et anisocorie dans le
contexte de découverte le matin méme d’une leucémie aigue hyperleucocytaire
(globules blancs : 300G/L). Le scanner sans (A-C) et aprés injection (D-F) montre des
hyperdensités spontanées intraparenchymateuses sus-tentorielles avec cedéme péri-
Iésionnel modéré pour les plus volumineuses. Les lésions ne se rehaussent pas apres
injection. Il n’est pas retrouvé d’argument pour une TVC. Ces lésions sont compatibles
avec des hémorragies parenchymateuses secondaires a une leucostase cérébrale.
L’évolution clinique a été fatale.
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1.2 Complications vasculaires immédiates de 'hémopathie
1.2.1 Hémorragies cérébrales

Au cours d’'une leucémie hyperleucocytaire, les patients peuvent développer un
syndrome de leucostase. |l s’agit d’'une agrégation intravasculaire anormale de
leucocytes secondaire a une hyperviscosité sanguine en raison d'une
hyperleucocytose (leucocytes > 100 G/L). Les signes neurologiques associent
céphalées, confusion et troubles de conscience. La leucostase peut se compliquer
d’'infarctus hémorragiques. Une coagulation intravasculaire disséminée, une
thrombopénie sévére (<10 000/mm3), un sepsis ou une coagulopathie sont
susceptibles d’aggraver le tableau clinico-radiologique, avec un haut risque d’évolution
fatale. Le scanner montre dans ce cas des hyperdensités multiples disséminées a
I'ensemble du parenchyme cérébral. Le diagnostic différentiel principal a évoquer est
la présence de sarcomes granulocytaires multiples. L'injection permet de différencier
les 2. Les sarcomes granulocytaires se rehaussent de fagcon homogene, alors que les
hématomes ne se rehaussent pas ou peu en périphérie. L'IRM montre en séquence
de susceptibilité magnétique (SWI (susceptibility weighted imaging) ou T2*) des
hyposignaux indiquant la présence de la présence d’hémorragies. Notre étude a révélé
2 cas de leucostases compliquées de multiples infarctus hémorragiques. (Fig. 24 et
25).



Fig. 25. Cas 30 : Enfant de 8 ans : douleurs abdominales fébriles associées a une
dégradation neurologique (Glasgow 7). La NFS retrouve une hyperleucocytose
majeure & 966 G/L. Le scanner cérébral (A et E) montre des hyperdensités
intraparenchymateuses sus et sous-tentorielles. On les retrouve sur I'IRM en
hyposignal FLAIR (B et F) avec cedéme périphérique en hypersignal. Les séquences
de susceptibilité magnétique (C : T2* ; G : SWI) retrouvent ces Iésions en hyposignal.
Sur la séquence T1 apres injection (D et H), il n’y a pas de rehaussement |ésionnel et
les sinus duraux apparaissent perméables. Il s’agit d'une LAL T découverte sur
leucostase cérébrale avec hématomes intraparenchymateux multiples diffus sus et
sous-tentoriels.
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Fig. 26. Cas 66 : Adolescente de 16 ans : troubles de la conscience et de la mémoire
dans le cadre d’'une découverte d’'une LAL dans les suites d’'une myocardite a
éosinophiles avec thrombus intra-ventriculaire gauche. L'IRM cérébrale montre sur la
séquence de diffusion des hypersignaux multiples punctiformes, parfois confluents de
la substance blanche profonde de facon bilatérale et asymétrique. Il existe une
restriction sur la cartographie ADC. On retrouve ces anomalies en hypersignal sur la
séquence FLAIR (B). La répartition de ces anomalies est compatible avec des
territoires jonctionnels. Il peut donc s’agir d’infarctus cérébraux des territoires
jonctionnels. La physiopathologie des lésions chez cette patiente n’est pas bien
comprise étant donné I'absence de notion de trouble hémodynamique précédant la
réalisation de I'examen. Il peut s’agir d’'une pluie de micro-thrombi obstruant les
artérioles distales, secondaire au thrombus intra-ventriculaire gauche ou a
I’hyperéosinophilie.
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1.2.2 Infarctus cérébraux ischémiques

Les infarctus cérébraux sont moins fréquents que les hémorragies chez les patients
d’oncohématologie et suggérent souvent une thrombose veineuse cérébrale (TVC)
sous-jacente. La leucostase, I'hypercoagulabilité et [Iutilisation de certaines
chimiothérapies (telles que I'asparaginase) combinées aux stéroides peuvent causer
des infarctus (Fig. 26). Ces infarctus cérébraux peuvent bénéficier des derniers
traitements disponibles comme la thrombectomie artérielle (36). Une autre cause
d’accident ischémique sont les dommages vasculaires radio-induits, avec des

thromboses décrites jusque 22 ans apres le traitement.



Fig. 27. Cas 32: Enfant de 11 ans: céphalées en phase d’induction avec
asparaginase d’'une LAL pré-B. Le scanner cérébral en contraste spontané (A-C)
montre une hyperdensité d’'une veine corticale frontale droite (fleches), ainsi que de la
partie moyenne du sinus longitudinal supérieur (pointe de fleche). Apres injection (D-
F), il existe un défaut de rehaussement de ces structures veineuses. Il s’agit d’'une
thrombose veineuse d’une veine corticale associée a une thrombose partielle du sinus
longitudinal supérieur, sans complication parenchymateuse.

Fig. 28. Cas 33 : Enfant de 11 ans : céphalées et vomissements en phase d’'induction
avec asparaginase d’une LAL pré-B. A I'IRM, la séquence sagittale T1 aprés injection
(A) et la séquence d’angio-IRM veineuse montrent un défaut d’'opacification du sinus
longitudinal supérieur (fléches) témoignant d’'une TVC a ce niveau.
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2 Complications neurologiques au cours des hémopathies malignes et de leur prise

en charge

Les améliorations de la prise en charge des patients ont fait émerger des

complications liées aux traitements et a I'’évolution naturelle de la maladie.

2.1 Complications iatrogenes

2.1.1 Complications secondaires aux chimiothérapies et aux greffes de moelle

osseuse
2.1.1.1 Hémorragies

Les traitements par chimiothérapie et allogreffes peuvent étre pourvoyeurs
d’hémorragies. Certaines chimiothérapies, telle que I'asparaginase, aggravent les
thrombopénies ainsi que la production de facteurs de coagulation pouvant donner un
syndrome hémorragique. Les patients atteints de leucémie peuvent aussi développer
une coagulation intravasculaire disséminée, donnant une hypofibrinogénémie et donc
des multiples hémorragies de la substance blanche sous-corticale. Les hémorragies
sous-durales et sous-arachnoidiennes sont moins fréquentes que celles de
topographie intra-axiale.

Les états pro-hémorragiques, ainsi que les traitements d’administration intrathécale
peuvent donner des hématomes épiduraux et des symptémes liés a la compression

des racines de la queue de cheval.
2.1.1.2 Thrombose veineuse cérébrale

30% des complications neurologiques au cours des hémopathies malignes sont
causeées par une thrombose veineuse cérébrale (TVC). Ces données sont cohérentes
avec notre étude qui a mis en évidence 17 sur 43 cas (32,7%) de complications
neurologiques. Les facteurs de risque liés a cette complication sont la leucostase et
les chimiothérapies telles que I'asparaginase et la vincristine ('ensemble des cas
reportés dans notre étude étaient sous asparaginase). Environ 2% des patients sous
asparaginase vont développer une thrombose veineuse cérébrale, plus ou moins
compliquée d’infarctus veineux ou d’hémorragie parenchymateuse. L’asparaginase

induit un état pro-thrombotique, en particulier, secondaire a un déficit en protéine S.



Fig. 29. Cas 34 : Enfant de 21 mois : strabisme d’installation brutale au cours de la
phase d’induction avec asparaginase d’une LAL pré-B. L’'IRM cérébrale montre un
hypersignal spontané du sinus longitudinal supérieur (fleches) et du sinus veineux
latéral droit (tétes de fleche) sur les séquences T1 (A), T2 (B) et FLAIR (C). Sur la
séquence T1 apreés injection (D), ces structures veineuses présentent un défaut de
rehaussement. Ces anomalies sont en rapport avec une TVC.
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En TDM, le sinus thrombosé apparait hyperdense en contraste spontané. Apres
injection, on retrouve un défaut de rehaussement (« signe du delta ») du sinus dural
atteint (Fig. 27). L'IRM est plus sensible. Les séquences de veinographie en contraste
de phase ou apres injection, mettent en évidence I'absence de flux au sein du sinus
pathologique (Fig. 28). Les séquences classiques permettent de mettre en évidence
le thrombus. A la phase aigué, il est en hyposignal T2* alors que le T1 et le T2 peuvent
apparaitre faussement rassurants. A la phase subaigué, il est en hypersignal sur
toutes séquences (T1, T2, FLAIR, T2*, diffusion) (Fig. 29). L'IRM montre facilement la
souffrance ischémique, voire hémorragique du parenchyme cérébral (Fig. 30 et 32)
(37).

Dans de rares cas, il peut exister une thrombose des veines médullaires cérébrales.
Ce sont les veinules du réseau post-capillaire qui cheminent au sein de la substance
blanche et convergent vers la surface de I'encéphale pour donner naissance aux sinus
duraux. Lorsqu’elles se thrombosent, il apparait des anomalies de signal le long de
leurs trajets. A I'IRM, on retrouve de minuscules cavitations de distribution linéaire au
sein de la substance blanche, reflétant la distribution des veines médullaires. Ces

anomalies s’accompagnent volontiers de micro saignements (Fig. 31) (38) (39).

Il n’existe pas de protocole de surveillance particulier dans la littérature. Dans la plupart
des cas, il existe sous anticoagulation une régression radiologique le plus souvent
rapide et totale en ce qui concerne I'occlusion veineuse. Il est suggéré de réaliser une
surveillance radiologique du thrombus pendant la premiere semaine chez les enfants

présentant un remaniement hémorragique significatif (40).
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Fig. 30. Cas 36 : Adolescent de 14 ans : déficit brutal sensitivo-moteur du membre
supérieur gauche au cours de la phase d’induction avec asparaginase d’'une LAL T.
Le scanner cérébral sans injection (A) montre une hyperdensité spontanée du systeme
veineux profond dont les veines cérébrales internes (fleches), sans rehaussement
apres injection (B). Il s’y associe une hypodensité capsulo-thalamique droite (tétes de
fleche) ne prenant pas le contraste. A I'|RM, le systéme veineux profond (fléches) est
en hypersignal T1 (C), en hypersignal FLAIR (D) et en hyposignal T2* (E). La séquence
d’angio-IRM veineuse (F) montre un défaut d’opacification du systéme veineux profond
(veines cérébrales internes, ampoule de Galien, sinus longitudinal inférieur et sinus
droit). Au niveau capsulo-lenticulaire droit, il existe un hypersignal hétérogene en T1
et en FLAIR, et en hyposignal T2*. Dans une moindre mesure, il existe les mémes
anomalies du coté opposé. L’ensemble des anomalies sont en lien avec une
thrombose veineuse de I'ensemble du systéme veineux profond cérébral compliquée
de remaniements cedémato-hémorragiques capsulo-thalamiques.
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phase d’induction avec asparaginase d’une LAL pré-B. L’'IRM cérébrale montre au
niveau des 2 lobes frontaux, des anomalies de la substance blanche sous-corticale et
profonde de distribution linéaire (fleches) en hypersignal FLAIR (A et D) et en
hypersignal T2 (C et F). En regard de ces anomalies, il existe des spots en hyposignal
sur les séquences de susceptibilité magnétique en T2* (B) et SWI (E). La distribution
des anomalies suggere des thromboses multiples de veines médullaires, sans
thrombose associée des sinus duraux, compliquées de remaniements hémorragiques.
Des Iésions d’encéphalopathie toxique apparaissent moins probables.
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Fig. 32. Cas 40 : Enfant de 12 ans : crise convulsive au cours de la phase d’induction
avec asparaginase d’'un lymphome lymphoblastique T médiastinal. L’IRM cérébrale
montre sur la séquence T1 (A et B) un hypersignal de 2 veines corticales pariétales
gauches et de la partie moyenne du sinus longitudinal supérieur (fleches). Sur la
séquence T1 apres injection (E et F), ces structures veineuses présentent un défaut
de rehaussement. Au niveau du parenchyme cérébral pariétal gauche, on retrouve
une Iésion hyperdense (pointes de fléche) sur le scanner sans injection (C). A I'lRM,
cette Iésion est en hypersignal hétérogene sur les séquences T1 et FLAIR (D). Ces
anomalies sont en lien avec une thrombose veineuse des veines corticales pariétales
gauches et du sinus longitudinal supérieur, compliquée d’un infarctus veineux
cedémato-hémorragique dans le territoire parenchymateux drainé.

90



91



Fig. 33. Cas 50 : Enfant de 9 ans : état de mal épileptique et hypertension en phase
d’'induction d’'un lymphome de Burkitt. La séquence FLAIR montre un hypersignal
cortico-sous-cortical de topographie postérieure temporo-occipito-pariétale bilatérale
et asymétrique. Les autres séquences ne présentent pas d’anomalie. Un contréle IRM
réalisé 2 semaines plus tard montre une régression des anomalies et confirme le
diagnostic de PRES.
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2.1.1.3 Syndrome de leucoencéphalopathie réversible postérieure (PRES)

Le PRES a été décrit pour la premiéere fois en 1996 (41) chez des enfants présentant
une LAL, au cours des 3 premiers mois de traitement. L'incidence des PRES au cours
des LAL pédiatriques est estimée entre 1,6 et 4,5%. Plusieurs hypotheses
physiopathologiques sont émises. Le PRES semble étre secondaire a une dysfonction
endothéliale de la barriere hémato-encéphalique, dont les facteurs de risques
principaux sont I’hypertension et I'effet cytotoxique des traitements pharmacologiques.
Le PRES est défini par des critéres cliniques et neuroradiologiques (42). Le diagnostic
est basé sur la combinaison de symptémes : céphalées transitoires, confusions, crises
convulsives et troubles visuels, associés a des signes IRM caractéristiques et
transitoires.

Au scanner sans injection, les plages d’cedéme sont en hypodensité. L'IRM montre un
cedeme vasogénique en hypersignal T2 ou FLAIR dans les régions pariéto-occipitales
des 2 hémispheres cérébraux (Fig. 33). La substance blanche sous-corticale est
toujours atteinte et le cortex est souvent affecté. L'oedéme est toujours bilatéral et
souvent symétrique. Bien que I'on parle d’« encéphalopathie postérieure », le PRES
peut avoir une distribution non-postérieure et atteindre les régions frontales,
temporales inférieures, cérébelleuses et le tronc cérébral.

Trois descriptions radiologiques principales existent chez 70% des patients : une
atteinte pariéto-occipitale dominante, une atteinte des zones jonctionnelles
holohémisphériques et une atteinte du gyrus frontal supérieur (Fig. 34).

Une restriction de la diffusion peut étre vue chez 15 a 30% des patients. La présence
de zone de restriction de la diffusion est classiquement associée a des lésions
irréversibles avec des séquelles cliniques (Fig. 35). Chez 20 % des patients, un
rehaussement existe et il est décrit des remaniements hémorragiques dans 10 a 25%

des cas.



Fig. 34 Cas 51 : Enfant de 7 ans : crise épileptique partielle avec hypertension sévére
au cours de la phase d’intensification d’'une LAL pré-B. L'IRM montre en FLAIR (A-C)
un hypersignal de la substance blanche sous-corticale de topographie plutdt
postérieure occipito-pariéto-frontale bilatérale et asymétrique. Les hypersignaux
FLAIR se traduisent en accélération de diffusion sur TADC (D-F). Une IRM de contréle
réalisée 3 mois plus tard montre une restitution ad integrum du parenchyme cérébral.
Ces anomalies sont compatibles avec un PRES.
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Fig. 35. Cas 48 : Enfant de 7 ans: cécité avec poussée hypertensive en phase
d’induction d’'un lymphome anaplasique. L’IRM initiale met en évidence des plages en
hypersignal FLAIR (A a C) cortico-sous-corticales bilatérales et asymétriques des
régions temporales, occipitales, pariétales et frontales. Certaines zones présentent un
hypersignal diffusion (D) avec restriction sur la cartographie ADC (E). Un contrle 4
mois plus tard, montre des séquelles parenchymateuses a type d’atrophie localisée en
hypersignal FLAIR (F) au niveau des zones initiales présentant une restriction de la
diffusion. Les autres régions ne présentent plus d’anomalie de signal. Il s’agit d’'une
leucoencéphalopathie réversible postérieure (PRES). Ce cas illustre le rble
pronostique de la séquence de diffusion au cours d’'un PRES.
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Fig. 36. Cas 57 : Adolescente de 14 ans : tétraparésie et paralysie faciale droite
d’apparition brutale au cours de la phase d’intensification d’'une LAL T (méthotrexate
IV et intrathécal). L'IRM montre un hypersignal en diffusion (A) avec restriction sur la
cartographie ADC (B) de facon bilatérale et symétrique de la substance blanche
profonde des centres semi-ovales. Il existe une faible traduction sur la séquence
FLAIR (C) en discret hypersignal. Ces anomalies sont compatibles avec une
leucopathie toxique au méthotrexate. La patiente a présenté une régression de sa
symptomatologie au bout de 48h.
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2.1.1.4 Leucopathie toxique

Les chimiothérapies, en particulier le méthotrexate, peuvent induire des anomalies de
la substance blanche. Elles sont habituellement non spécifiques et atteignent de
maniére bilatérale, symétrique et diffuse la substance blanche péri-ventriculaire et
profonde en respectant les fibres en U. Les anomalies ne sont pas systématisées a
des territoires vasculaires. L'effet neurotoxique de ces traitements est secondaire au
passage de la barriere hémato-encéphalique ou par effet direct des injections
intrathécales.

La neuro-toxicité du méthotrexate apparait classiguement entre le 2¢™¢ et le 14°™ jour
apres l'instauration du traitement. 3,8 % des patients traités pour une LAL développent
des signes cliniques de neuro-toxicité en lien avec le méthotrexate et 20,6%
présentent en une leucoencéphalopathie asymptomatique (43).

Cliniqguement, il peut exister des syndromes déficitaires aigus (tels que des
hémiplégies ou des aphasies), des confusions, des céphalées, des convulsions.

A I'IRM, la séquence de diffusion est la plus sensible et montre une restriction sur la
cartographie ADC (44). Il n'y a pas de correspondance systématique sur les
séquences T2, FLAIR ou T1 apres injection (Fig. 36). Les anomalies de signal peuvent
disparaitre ou persister apres la résolution de la symptomatologie (Fig. 37).

En spectroscopie, une diminution du rapport choline/créatine a été décrite. De méme,
la présence d’'un pic de lipides est corrélée avec une altération des scores neuro-
psychologiques (Fig. 38) (45).

Le méthotrexate cause aussi des dommages séquellaires au sein de la substance
blanche. lls se manifestent par des Iésions focales ou confluentes de la substance
blanche péri-ventriculaire (Fig. 39) associées a une atrophie cérébrale.

Il est important de souligner que les autres chimiothérapies peuvent étre a I'origine de
leuco-encéphalopathies, telles que la cyclosporine, le 5-fluorouracil ou la fludarabine.
Le plus important est de reconnaitre le caractere bilatéral et symétrique de l'atteinte

de la substance blanche.



Fig. 37. Cas 61: Enfant de 10 ans: hémiplégie et paralysie faciale gauche
d’installation rapidement progressive, avec parésie du membre supérieur droit au
cours de la phase d’intensification retardée d’'une LAL B. L’IRM initiale montre un
hypersignal diffusion (C) avec restriction sur la cartographie ADC (D) de la substance
blanche profonde des centres semi-ovales. Il existe une trés faible traduction en FLAIR
(A et B). Il n'y a pas d’anomalie sur les autres séquences. L'IRM de contréle réalisée
un mois plus tard, montre I'apparition de francs hypersignaux séquellaires sur la
séquence FLAIR (E et F). Ces aspects témoignent d’une leucopathie toxique au
méthotrexate.
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Fig. 38. Cas 62 : Enfant de 2 ans : progression méningée d’un lymphome anaplasique
en cours de traitement a la ponction lombaire, sans traduction clinique. La séquence
FLAIR (A) montre un hypersignal bilatéral et symétrique de la substance blanche péri-
ventriculaire épargnant les fibres en U. La spectroscopie a TE long montre une
augmentation du pic de choline et un pic de lactate. Ces anomalies sont compatibles
avec une leucopathie séquellaire toxique au méthotrexate. Les contrbles IRM
successifs n’ont pas montré de modification de ces anomalies.

Fig. 39. Cas 60 : Enfant de 8 ans: deuxiéme rechute méningée d’'une LAL sans
symptéme neurologique. La séquence FLAIR montre des hypersignaux confluents de
la substance blanche profonde péri-ventriculaire épargnant les fibres en U. Ces
aspects sont compatibles avec une leucopathie toxique au méthotrexate. Les controles
IRM ultérieurs montrent une légére diminution de ces anomalies de signal.
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Fig. 40. Cas 71 : Jeune homme de 18 ans: lombalgies avec irradiation a la face
postérieure de la cuisse gauche aprés la fin d’'un traitement d’'une LAL B. L'IRM
lombaire en séquence axiale T2 montre un agglomérat périphérique des racines
lombaires contre les parois du sac dural (fleches) laissant une apparence de sac vide
sur I'image de droite. |l s’agit d’'un aspect post-thérapeutique d’arachnoidite chimique
secondaire aux injections itératives de chimiothérapies intrathécales.
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2.1.1.5 Radiculopathie lombo-sacrée antérieure

L’'une des potentielles complications de I'injection intrathécale de méthotrexate est la
radiculopathie lombo-sacrée antérieure (anterior lumbosacral radiculopahy) (9) (15).
Elle se présente cliniquement par une paralysie progressive flasque des membres
inférieurs sans déficit sensitif. L'IRM montre un rehaussement des racines lombo-
sacrées antérieures de la queue de cheval. L’hypothése physiopathologique suggére
une sensibilité accrue des racines antérieures a l'effet toxique du méthotrexate ou a
une augmentation gravito-dépendante de la concentration en chimiothérapie autour
de ces racines. Les diagnostics différentiels de ces images sont I'atteinte leucémique
spécifique leptoméningée et le syndrome de Guillain-Barré. Une IRM en urgence doit
étre réalisée pour ne pas méconnaitre un hématome sous-dural ou épidural

secondaire a la ponction lombaire.

2.1.1.6 Arachnoidite chimique

L’arachnoide, méninge molle ou circule le LCS, peut étre le lieu d’'une réaction
inflammatoire et fibro-proliférative secondaire a I'injection intrathécale de substances
médicamenteuses : on parle d’arachnoidite chimique. La réaction a une prédominance
locale, donc lombaire. Elle se traduit par I'apparition progressive de lombalgies
rebelles, d’'une atteinte radiculaire des 3 derniéres racines lombaires et au maximum
par un syndrome de la queue de cheval plus ou moins complet. La ponction lombaire
montre une hyperprotéinorachie variable. L'IRM montre d’abord une prise de contraste
des racines nerveuses, puis un épaississement méningé et un agglomérat des racines
nerveuses, soit en position centrale, soit en position périphérique de la méninge en

laissant une apparence de sac vide (46) (fig. 40).
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2.1.2 Complications secondaires a la radiothérapie

L’irradiation cranio-spinale fait partie de I'arsenal thérapeutique des hémopathies
malignes, notamment au cours des LA envahissant le SNC. Elle peut étre

prophylactique ou thérapeutique.

2.1.2.1 Effets sur la substance blanche

Les réactions neurotoxiques de la substance blanche secondaires a la radiothérapie
du névraxe peuvent étre divisées en 3 catégories : les complications aigués (entre la
1€ et 6™ semaine aprés la radiothérapie), les complications semi-retardées (entre
3 mois et plusieurs mois apres lirradiation) et les complications tardives (plusieurs
mois a plusieurs années apres la radiothérapie). Au cours des lésions aigués, il existe
une augmentation de la perméabilité capillaire et une vasodilatation qui peut mener a
un cedéme vasogénique. Les Iésions semi-retardées sont secondaires a I'cedéme
vasogeénique et la démyélinisation. Les effets tardifs sont en lien avec une nécrose de
la substance blanche, la démyélinisation, la gliose et la vasculopathie (9) (13).

Les Iésions aigués sont généralement peu marquées et réversibles, avec des zones
d’cedéme péri-ventriculaire de la substance blanche individualisable en TDM ou en
IRM. A linverse, les lésions semi-retardées et tardives sont plus sévéres et
irréversibles. Elles s’accompagnent souvent de symptomes neurologiques a type de
déficits focaux ou stupeur sans corrélation directe entre la gravité des images et la
symptomatologie. A I'IlRM, les lésions de la substance blanche sont focales ou
multiples, et respectent habituellement les fibres en U et le corps calleux. Il existe
souvent un effet de masse et un rehaussement.

Une des complications les plus séveres est la leucoencéphalopathie diffuse
nécrotique. Elle est secondaire a un traitement combiné de radio-chimiothérapie. Elle
se traduit par une détérioration clinique rapide et progressive. En neuroimagerie, on
constate une nécrose extensive de la substance blanche, se rehaussant aprés

injection.



Fig. 41. Cas 72: Enfant de 6 ans: retard psychomoteur modéré en phase
d’intensification d’'un traitement d’'une LAL T. La jeune patiente a bénéficié d’'une
radiothérapie encéphalique prophylactique et d’une allogreffe de moelle osseuse.
L’IRM cérébrale montre sur la séquence sagittale T1 (A), un amincissement du corps
calleux et un élargissement des sillons vermiens. Les séquences coronales T1 (B) et
T2 (C) montrent un élargissement des ventricules et des espaces sous-arachnoidiens.
Il s’agit d’'une atrophie cortico-sous-corticale diffuse marquée sus et sous-tentorielle
pouvant étre secondaire aux différents traitements entrepris.
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2.1.2.2 Microangiopathie minéralisante (Mineralizing microangioangiopathy)

La radiothérapie produit une hyalinisation et une nécrose fibrinoide des petites artéres
et artérioles avec prolifération endothéliale et dépbt de calcium (47). Des calcifications
dystrophiques des noyaux gris centraux et de la substance blanche sous-corticale ont
été observées sur les scanners cérébraux des enfants précédemment traités par
radiothérapie et méthotrexate intrathécal. A I'IRM, il est retrouvé un hypersignal T1
putaminal et un hyposignal sur les séquences pondérées T2. Ces anomalies
apparaissent 2 ans ou plus aprés l'irradiation, souvent combinées a la chimiothérapie
intrathécale. Elles ne sont pas clairement corrélées a une symptomatologie clinique
(48).

2.1.2.3 Perte de volume du parenchyme cérébral

Les enfants recevant une prophylaxie du SNC par irradiation ou chimiothérapie
intrathécale peuvent développer une perte de volume du parenchyme cérébral, méme
en I'absence d’atteinte leucémique initiale du SNC (Fig. 41). Les survivants de LAL
dans I'enfance présentent un risque accru de perte de volume de la substance blanche
directement associée a une altération des troubles cognitifs comme des troubles
déficitaires de l'attention. L’irradiation cérébrale exacerbe ces déficits (49). Ces
constats sont identiques chez les adultes ayant survécu a une irradiation au cours du
traitement d’'un lymphome de Hodgkin (50).

Toutefois, généralement I'élargissement des espaces du LCS est généralement
secondaire a la corticothérapie. Néanmoins, lorsque ces anomalies ne s’inversent pas
aprés la rémission de la maladie, persistent ou augmentent, elles sont probablement
liées a lirradiation cérébrale.

L’appréciation de l'atrophie cortico sous corticale est difficile, subjective et sous-
estimée dans les comptes rendus radiologiques. Il n’existe pas de logiciels de

segmentation nous permettant de I'évaluer en routine clinique.
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2.1.2.4 Malformation vasculaire radio-induite

Les enfants traités par irradiation encéphalique au cours d’une leucémie ou d’une
néoplasie primaire du SNC peuvent développer des malformations « cryptiques »
(cavernomes et télangiectasies capillaires). Ces anomalies ont été décrites
auparavant en IRM avec un signal hétérogene pour les cavernomes en lien avec les
thromboses et les hémorragies intralésionnelles. Les télangiectasies capillaires sont
probablement secondaires a l'altération de I'endothélium veineux avec une maladie
veino-occlusive (51). Les séquences de susceptibilité magnétique (T2* et SWI) et les
séquences injectées permettent de les identifier. Les lésions peuvent étre isolées ou
multiples et présentent volontiers des calcifications au scanner. Les patients sont
généralement asymptomatiques, bien que certains présentent des céphalées, des
crises d’épilepsie ou des signes focaux. Ces anomalies apparaissent plusieurs années
apres le traitement. Elles peuvent avoir un potentiel hémorragique mais I'ablation
chirurgicale ne se justifie qu’en cas d’hémorragie symptomatique.

Un seul cas de syndrome de Moya-Moya avec sténose des 2 carotides internes a été
décrit 6 ans aprés la rémission d’'une LAL traitée par irradiation encéphalique

prophylactique chez un enfant de 9 ans (52).
2.1.2.5 Néoplasie cérébrale secondaire

Les tumeurs cérébrales sont les néoplasies malignes secondaires les plus fréquentes
chez les survivants de leucémies infantiles. Elles sont relativement rares et
représentent approximativement 1% des patients ayant recu une radiothérapie
cérébrale (53). Parmi les tumeurs secondaires intracraniennes, il est décrit 70% de
meéningiomes, 20% de gliomes et 10% de sarcomes. Le temps de latence d’apparition
de ces lésions est variable. Il est rapporté que les Iésions gliales de haut de grade
apparaissent plus rapidement que les méningiomes (9 ans contre 19 ans) (53).
L’ostéosarcome est la tumeur secondaire la plus fréquente du crane chez les patients
ayant subi une irradiation cérébrale. Des tumeurs bénignes ont aussi été reportées,
comme des ostéomes. Les enfants ayant subi une irradiation avant 5 ans et qui
présentent une prédisposition génétique aux tumeurs (neurofioromatose de type 1,
rétinoblastome bilatéral), ou ayant subi une allogreffe de moelle osseuse, présentent

un risque plus élevé de développer une seconde tumeur radio-induite.



Fig.42. Cas 64 : Adolescent de 16 ans : baisse de I'acuité visuelle et ptosis a gauche
au cours d’'une aplasie en phase d’'induction d’'une LAL T. Dix jours avant, le patient a
été traité pour une ethmoidite gauche. L'IRM cérébrale montre une collection basi-
frontale (fleches) gauche en hypersignal T2, hypersignal diffusion (C) avec restriction
sur la cartographie ADC (D). Aprés injection (B), il existe un rehaussement
périphérique de la collection. Il s’agit d’'un abcés intra-cérébral basi-frontal gauche. Il
a été réalisé un drainage par voie endo-nasale. Les prélevements ont révélé qu’il s’agit
d’'un abces a aspergillus fumigatus. A noter sur la séquence T2 (A), un comblement
ethmoidal gauche et un petit abces sous-périosté de la paroi interne de I'orbite gauche.
L’évolution clinico-radiologique est satisfaisante sous antifongique.
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Malheureusement, ces tumeurs sont souvent plus agressives et réfractaires aux

traitements (54).

2.2 Complications infectieuses

Les complications infectieuses sont 'une des causes les plus importantes de morbidité
et de mortalité chez les enfants atteints de cancer. L’hémopathie maligne elle-méme,
ainsi que les traitements peuvent mener a un état d'immunosuppression. Le risque
d’infection augmente en fonction du degré et de la durée de I'agranulocytose. Les
infections fongiques sont les plus fréquentes et affectent typiguement les patients
ayant une agranulocytose pendant plus de 2 semaines avec un nombre de
polynucléaires neutrophiles inférieurs a 100/mm3. Les autres facteurs de risque de
maladies fongiques disséminées sont I'’hospitalisation prolongée, I'administration
d’antibiotiques a large spectre, les lésions des muqueuses induites par la
chimiothérapie ou la radiothérapie et I'administration de stéroides. Les especes
Candida et Aspergillus sont les organismes les plus fréquemment identifiés. Dans la
région de la téte et du cou, linfection peut impliquer les sinus avec un potentiel
d’extension locorégionale intracranienne ou peut impliquer directement les structures

intracraniennes par voie hématogene.

2.2.1 Infections des sinus

En plus des organismes bactériens typiques qui affectent les sinus de la face, les
patients atteints d’hémopathies malignes sont sensibles a la rhinosinusite aigué
fongique invasive. C’est une des plus urgentes complications infectieuses avec un taux
de mortalité pouvant atteindre 50%. Les champignons responsables sont Aspergillus
et Mucor (9).

Le diagnostic précoce de cette entité est difficile compte tenu de la similitude des
symptomes présentés avec des rhino-sinusites virales ou bactériennes banales. Le
traitement est agressif, souvent avec débridement chirurgical et traitement
antifongique intraveineux (55). Le scanner est une modalité d’imagerie initiale efficace
pour le dépistage de ces sinusites fongiques invasives. Les signes précoces sont une

infiltration de la graisse autour du sinus maxillaire (56), ainsi que de la graisse de la



Fig. 43. Cas 67 : Enfant de 10 ans : céphalées, raideur méningée et hyperthermie dans
le cadre d’'une LAL en cours d’induction et d’aplasie. L’IRM retrouve 2 anomalies
parenchymateuses au niveau capsulo-lenticulo-caudé droit et au niveau cortico-sous-
cortical frontal droit. En FLAIR (A) et en T2 (B), les lésions sont en hypersignal
hétérogéne avec zone centrale en hyposignal. En T1 (C), la Iésion frontale est en
hypersignal et I'autre présente un liseré périphérique en hypersignal. Aprés injection,
les séquences de soustraction ne montrent pas de rehaussement manifeste. Ces
images sont compatibles avec des infarctus hémorragiques secondaires a des
emboles d’aspergillose invasive. En effet, 'antigénémie aspergillaire est positive et le
scanner thoraciqgue montre des lésions compatibles avec des lésions d’aspergillose
pulmonaire. L’enfant est décédé quelques jours aprés I'IRM.
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fosse ptérygo-palatine. Les signes avancés de la maladie sont une lyse osseuse plus
Ou moins associée a une extension intra-orbitaire ou intra-cranienne (Fig. 42) (55).
Dans une récente publication incluant 42 patients atteints de sinusite fongique invasive
aigué, Middlebrooks et al (57) ont évalué 7 signes tomodensitométriques (la graisse
péri-sinusienne, la lyse osseuse, l'invasion de l'orbite, I'ulcération du septum, la fosse
ptérygo-palatine, le canal nasolacrymal et le sac lacrymal). lls ont démontré que la
présence d’une anomalie d’'une seule variable avait une sensibilité de 95% et une
spécificité de 86%. S'’il y a une anomalie de 2 variables, cela prédit la maladie avec
une sensibilité de 100% et une spécificité de 88,1%.

L'IRM peut analyser I'extension extra-sinusienne de linfection (extension intra-
orbitaire, intracranienne et envahissement vasculaire). Elle présente une meilleure
sensibilité et une meilleure valeur prédictive positive que le scanner pour diagnostiquer
les sinusites fongiques invasives (55). Le comblement sinusien est en signal T1
intermédiaire et en franc hyposignal T2. Aprés injection, I'absence de rehaussement
mugqueux des sinus suggére une nécrose. A linstar du scanner, une attention
particuliere doit étre accordée a I'extension péri-sinusienne avec notamment une
recherche d’infiltration sur les différentes séquences T1 et T2 avec et sans fat-sat au
niveau de la graisse infra-orbitaire, de I'espace masticateur et de la fosse ptérygo-
palatine.

Le diagnostic doit étre confirmé par une preuve anatomopathologique, nécessitant une
biopsie chirurgicale, a moins que la maladie ne soit confinée au tissu nasal antérieur.
Un élément important a prendre en compte chez les patients soupgonnés d’une
sinusite fongique invasive du sinus sphénoidal, est la réalisation d’'une étude
vasculaire avant de pratiquer la biopsie. Des pseudo-anévrismes infectieux de I'artere
carotide interne peuvent se trouver en position intra-sinusienne et se rompre en cas
de biopsie (58).
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Fig. 44. Cas 69 : Patiente de 16 ans : suivie pour un lymphome EBV induit dans un
contexte de leucémie myéloide chronique traitée par allogreffe, 5 mois plus tot. Depuis
4 semaines survenue d’'une dégradation cognitive lente et progressive s’aggravant ces
derniers jours avec une hyperthermie. Son tableau clinique se complique d’'un coma
avec mydriase bilatérale. L’IRM cérébrale retrouve des plages d’hypersignal FLAIR (A-
C) de la substance blanche supra-ventriculaire atteignant les noyaux gris centraux et
le cortex. Elles prédominent au niveau des régions frontales et temporales. On
retrouve des zones en restriction de la diffusion sur la cartographie ADC (D-F), comme
au niveau temporal gauche (fleches). Certaines zones en restriction de la diffusion
présentent une fine prise de contraste annulaire aprés injection (G-1). Ces anomalies
font discuter une encéphalite d’origine infectieuse ou lymphomateuse. Les recherches
biologiques notamment au sein du LCS n’ont pas permis d’avoir une certitude
diagnostique. Toutefois, au vu des Iésions tres diffuses et des anomalies en diffusion
et aprés injection, I'hypothése infectieuse est privilégiée. La patiente est décédée
4 jours aprés I'examen d’imagerie.
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2.2.2 Infections intracraniennes

L’extension intracranienne des infections naso-sinusiennes fongiques est I'une des
complications les plus graves chez les patients leucémiques, avec un doublement de
la mortalité (Fig. 42) (59). L’aspergillose angioinvasive peut aussi se disséminer par
voie hématogene au SNC. Souvent, initialement la pathologie est pulmonaire, se
diffuse de facon hématogene et provoque des infarctus ou des hémorragies
intracraniennes avec développement ultérieur de cérébrite infectieuse ou d’abcés. Les
manifestations typiques d’abcés cérébraux avec prise de contraste périphérique et
restriction centrale de la diffusion, ne sont pas observées chez tous les patients (Fig.
43) (60). Dans une étude incluant 23 Iésions arrondies chez des patients ayant une
aspergillose cérébrale, seulement 11 cas présentaient une restriction de la diffusion.
De plus, certaines Iésions présentent un hyposignal T2* périphérique pouvant étre
secondaires a des remaniements hémorragiques ou a la présence d’éléments
métalliques (Fig. 44) (60). D’autres microorganismes peuvent avoir une dissémination

hématogene au SNC, comme le Cryptococcus, les Candida et les bactéries (61).



Fig. 45. Cas 73 : Enfant de 11 ans, sans antécédent : céphalées, confusion, troubles
du comportement et amnésie antérograde. La ponction lombaire retrouve une
meéningite lymphocytaire avec des anticorps anti-GluR5. Une TEP est réalisée devant
la forte suspicion de lymphome de Hodgkin. Elle retrouve une hyperfixation
ganglionnaire médiastinale, qui une fois biopsiée, confirme une maladie de Hodgkin
scléro-nodulaire de stade IIA. La patiente présente donc un syndrome d’Ophélie.
L’IRM cérébrale sur la séquence FLAIR retrouve un discret hypersignal de la téte du
noyau caudé gauche (fleches pleines) et de la partie antérieure du putamen (fleche en
pointillé). La patiente a présenté une bonne évolution clinique.
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2.3 Complications paranéoplasiques

Des manifestations cliniques ou biologiques peuvent étre réveélatrices ou apparaitre au
cours de I'évolution des hémopathies malignes, indépendamment de I'envahissement
tumoral ou des complications iatrogénes. Le terme « paranéoplasique » peut étre
proposé pour qualifier de telles manifestations. Ce sont des complications trés rares,
notamment lorsqu’elles atteignent le SNC. Chez I'enfant, seul le lymphome de Hodgkin

donne ce genre de complications au niveau du SNC (62).

2.3.1 Encéphalite « limbique » : le syndrome d’'Ophélie

Cette atteinte est a I'origine de troubles mnésiques (dans 80% des cas), de confusion,
de désorientation, d’anxiété, d'irritabilité et parfois d’hallucinations auditives ou
visuelles. Des crises convulsives généralisées ou partielles surviennent chez environ
50% des cas. Dans 60 % des cas, les manifestations en lien avec ce syndrome
paranéoplasique précedent la détection du cancer (63) (Fig. 45).

Chez I'enfant, les néoplasies les plus fréquemment associées a I'encéphalite limbique
sont le neuroblastome, le lymphome de Hodgkin, le tératome ovarien et la tumeur
testiculaire. L’association spécifique entre I'encéphalite limbique et la maladie de
Hodgkin est dénommée syndrome d’Ophélie. Il est dénommé ainsi la premiére fois en
1982 par Carr (64), en lien avec la folie du personnage de fiction de la tragédie de
Hamlet, une des plus célébres pieces de William Shakespeare.

L’IRM montre dans tous les cas sur les séquences pondérées T2 des hypersignaux
d’'un ou des 2 lobes temporo-mésiaux. Il peut exister aussi des anomalies de signal
d’autres régions, de facon isolée ou associée, au niveau du tronc cérébral, de
I’hypothalamus, des noyaux gris centraux, des thalami ou des gyri cingulaires.

Le LCS est anormal dans 80% des cas, avec essentiellement une pléiocytose et une
protéinorachie modérées (médiane: 0,74 g/L) (65). L’électroencéphalogramme
montre un tracé épileptogene dans les zones temporales. Il s’y associe des anticorps
anti-neuronaux anti-mGIuR5 (récepteur métabotropique au glutamate 5) dans le
sérum et le LCS. Cet anticorps n’est pas spécifique de la maladie de Hodgkin mais

dans prés de la moitié des cas, il lui est associé (66).
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Le diagnostic d’encéphalite limbique paranéoplasique est délicat et doit se faire a la
lumiére de la combinaison de I'imagerie, de la clinique et de 'examen du LCS. En effet,
il peut étre difficile de faire la différence avec des lésions d’encéphalite infectieuse a
Herpés Simplex ou avec des Iésions d’encéphalopathie convulsivante, qui montrent
les mémes anomalies a I'lRM.

L’évolution est favorable et se fait vers une rémission compléte avec le traitement de

I’lhémopathie.

2.3.2 Dégeénérescence cérébelleuse paranéoplasique (DCP)

La DCP est un syndrome paranéoplasique secondaire a une destruction étendue des
cellules de Purkinje, avec apparition aigué ou subaigué d’'un syndrome cérébelleux.
Les manifestations neurologiques précedent habituellement de quelques mois la
néoplasie sous-jacente (80% des cas avec un lymphome de Hodgkin), mais peuvent
apparaitre au moment du diagnostic, au cours du traitement ou lors d’'une rechute a
distance (62). Le lymphome de Hodgkin est la troisieme cause de DCP apreés les
cancers gynécologiques et le cancer du poumon a petites cellules. De tres rares cas
chez I'enfant ont été décrits (67) (68).

Le tableau clinique est assez caractéristiqgue. A des vertiges succéde un tableau
d’ataxie symétrique du tronc et des membres, une dysarthrie et une diplopie associée
a un nystagmus. L’examen du LCS montre une pléiocytose modérée.

Initialement, I'exploration IRM ne montre pas d’anomalie. Il apparait ensuite une
atrophie cérébelleuse plus ou moins associée a des anomalies de signal en FLAIR du
parenchyme cérébelleux (68).

Le test diagnostique le plus utile consiste en la recherche d’anticorps anti-neuronaux.
Il s’agit des anticorps anti-Tr. lIs sont généralement présents dans le sérum et dans le
LCS et leur disparition est corrélée a la rémission de ’'hnémopathie. lls sont dirigés
contre une protéine transmembranaire des dendrites des cellules de Purkinje nommée
DNER. Les anticorps anti-Tr sont doublement spécifiques : a la fois de I'association a
un lymphome de Hodgkin et de I'association a une DCP. Comparativement aux formes
associées aux tumeurs solides, les patients présentant une DCP au cours d’un
lymphome de Hodgkin, ont un meilleur pronostic fonctionnel et une meilleure survie

globale.
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CONCLUSION

Il existe un large spectre d’atteintes cliniques et de présentations en imagerie du SNC
au cours des hémopathies malignes chez I'enfant. Ces anomalies peuvent étre en lien
avec la maladie elle-méme, son évolution, avec les différents traitements
thérapeutiques, ou avec des complications infectieuses. Il n'y a pas d’examen
radiologique systématique du SNC en I'absence de signe clinique. C’est la présence
d’anomalies a I'examen clinique neurologique qui posent l'indication des explorations

radiologiques.

Une présentation inaugurale neurologique peut révéler la maladie ou une rechute.
Lorsqu’il s’agit d’une infiltration directe du SNC, il n’y a pas de localisation spécifique.
Elle peut affecter le parenchyme cérébral, les nerfs craniens, les espaces méningés,
la dure-mére, 'espace épidural, la moelle osseuse du crane ou du squelette axial, ainsi
gue le massif facial et les orbites. L'ensemble de ces localisations peuvent étre
atteintes de fagcon concomitante, de facon focale ou diffuse. Que ce soit les lymphomes
ou les leucémies, la sémiologie radiologique est similaire compte tenu de leur nature
histologique commune dérivée de ’hématopoiése. Lorsqu’elle s’organise en masse,
les caractéristiques radiologiques sont en lien avec leur densité cellulaire élevée et
avec leur renouvellement cellulaire rapide. Une connaissance de ces atteintes permet
de faire le diagnostic radiologique de la maladie et de discuter ses diagnostics
différentiels. En moyenne, 2 a 3 infiltrations directes du SNC sont diagnostiquées par
an dans le service de radiopédiatrie du CHU de Bordeaux entre janvier 2007 et
décembre 2018. Au cours de ce travail de thése, I'atteinte du SNC a révélé 19
hémopathies malignes et 9 rechutes de la maladie.

En outre, une présentation inaugurale neurologique peut aussi étre secondaire a une
complication vasculaire immédiate, notamment au cours d’une leucostase cérébrale
compliquée de remaniements hémorragiques diffus du parenchyme cérébral. Sur la
période concernée par ce travail, 2 cas d’hémorragies cérébrales secondaires a une

leucostase ont révélé la maladie.

Les améliorations de la prise en charge des hémopathies malignes ont fait émerger

des complications liées aux traitements et a I'’évolution naturelle de la maladie.
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Les complications les plus fréquentes a rechercher sont les thromboses veineuses
cérébrales (plus ou moins associées a des remaniements hémorragiques), les PRES,
les leuco-encéphalopathies toxiques (principalement au méthotrexate) et les
infections. Les autres complications sont extrémement rares.

Au cours de ce travail, les examens d’imagerie ont permis le diagnostic 43
complications de ce type. Nous avons dénombré 17 thromboses veineuse cérébrales,
12 leucoencéphalopathies, 5 PRES, 4 infections, 2 complications ischémiques, une
arachnoidite adhésive lombaire, une atrophie cérébrale marquée et un syndrome
d’'Ophélie.

L’utilisation des techniques d’imagerie autorise un diagnostic rapide, ce qui est
essentiel pour une thérapie précoce et une survie globale accrue. Ainsi, une meilleure
connaissance de la sémiologie radiologique, parfois atypique, est un préalable

indispensable pour la prise en charge des malades en oncohématologie pédiatrique.
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Résumé

Contexte : Les hémopathies malignes (leucémies aigués et lymphomes) représentent
environ 40% de la totalité des cancers chez I'enfant. Les patients peuvent présenter
différentes atteintes spécifiques ou complications au niveau du systéme nerveux
central (SNC).

Objectif : Présenter les principales caractéristiques observées en imagerie au niveau
du SNC que ce soit au moment du diagnostic ou au cours du traitement des
hémopathies malignes infantiles.

Méthodes : Les dossiers dimagerie (imageries par résonance magnétique et
tomodensitométries) ont été examinés rétrospectivement chez 73 enfants et
adolescents présentant des manifestations ou des complications neurologiques d'une
hémopathie maligne ou de son traitement. Les patients ont été divisés en deux
groupes. Le premier groupe comprenait les personnes souffrant de complications liées
a I'némopathie maligne, telles que des infiltrations parenchymateuses, méningées et
osseuses. Le second groupe comprenait les patients présentant une complication liée
aux traitements, a une infection causée par des états d'immunodépression ou a un
syndrome paranéoplasique.

Résultats : Le premier groupe comprend 30 patients, dont 19 avec des infiltrations
directes révélant une hémopathie, 9 avec des infiltrations directes révélant une rechute
de la maladie et 2 hémorragies cérébrales secondaires a une leucostase. Le second
groupe comprend 43 patients. Les anomalies d'imagerie observées sont les
thromboses veineuses cérébrales (n=17), les leuco-encéphalopathies toxiques
(n=12), les syndromes de leucoencéphalopathie réversible postérieure (n=5), les
complications ischémiques (n=2), les infections (n=4), une arachnoidite adhésive
lombaire (n=1), une atrophie cérébrale marquée (n=1) et le syndrome d'Ophélie (n=1).
Conclusion : Etant donné le large spectre des anomalies du SNC au cours des
hémopathies malignes, un diagnostic d’imagerie précoce est essentiel pour leur prise
en charge. Pour chaque situation, les clefs en faveur de chaque diagnostic sont

précisées, de méme que les éléments du diagnostic différentiel.

Mots clés : neuroimagerie ; systeme nerveux central; leucémie ; lymphome ;

pédiatrie.
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