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Anomalies du périmetre cranien

Hydrocéphalie, microcranie

Dr Claire Bar, neuropédiatre
Dr Espil, Dr Husson, Dr Pedespan, Dr Villega
CHU de Bordeaux
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INTRODUCTION

Facteurs influencant la croissance du crane:
* Développement du SNC
e Sutures non fusionnées

3 phases de développement:
- embryogenese : 7 premieres semaines
- prolifération et migration neuronales (S8-520)
- croissance, différenciation, myélinisation
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MESURE DU PERIMETRE CRANIEN

v Protubérance occipitale
v" Milieu du front
v" Diameétre le plus grand
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MESURE DU PERIMETRE CRANIEN

Naissance | 35cm 2 j’
lére année | (Taille/2 )+ 10 cm o i
4 ans 50 cm S e ausan e oy T AP B iy

v A chaque consultation 0-5 ans . A |
v Tracer la courbe 7 p—

est systématiquement controlé
lors des consultations jusqu’a 5 ans.
' Linterprétation des mesures doit prendre
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en compte les valeurs antérieures |
et les périmeétres craniens des parents. |

=> Analyse dynamique +++

T
10 12 14 16 18 20 22 24 26 28 30 32 34 36 38 40 42 44 46
1 2 3

Age Mois
Année

o:écart-type ; M : médiane
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1. ECOUTER

- Antécédents familiaux, consanguinité

- Déroulement de la grossesse

- Histoire périnatale : prématurité, anoxo-ischémie
- Histoire développementale : décalage/stagnation/régression ?
- Antécédents personnels, contexte de survenu

- Inquiétude des parents ++
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2. REGARDER

- Courbes Poids & Taille : anomalie isolée ou non ?
- PCdes parents ++
- Dynamique évolutive ++
- Anomalie primaire ou secondaire ?
- Progressive ou non ?
- Comportement de I'enfant
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3. TOUCHER

- Crane & sutures, auscultation fontanelle

- Examen neurologique complet adapté a I'age
- Développement psychomoteur

-  Examen de la peau

- Rachis, sillon inter fessier
- Dysmorphie

- Organomégalie
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ORIENTATION DEVANT UNE MACROCEPHALIE

;s e N A o Granulatiqns Sings F’|eXU?
Périmetre cranien 2 + 2 DS e, o
. Ventricule
Et tout changement de couloir/cassure.. atera _l |

=> Physiopathologie :
™ des espaces péricérébraux (systeme vasculaire)

Ille ventricule

Tente du
cervelet

1Ve ventricule

Plexus
choroide
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ORIENTATION DEVANT UNE MACROCEPHALIE

Granulations Sinus Plexus

Périmetre cranien = + 2 DS i, o
Et tout changement de couloir/cassure.. atera _l y

=> Physiopathologie :
M des espaces péricérébraux (systéme vasculaire)

& \ T /
s Ille ventricule

1Ve ventricule

™ taille de I'encéphale (mégalencéphalie)

Tente du
cervelet

Plexus
choroide
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ORIENTATION DEVANT UNE MACROCEPHALIE

7 e hY A e Granulatiqns Sinus Plexus
Perl met re cra n Ien 2 + Z DS arachnoidiennes :3g2tr?;ur choroide
. Ventricule
Et tout changement de couloir/cassure.. atera —l |

=> Physiopathologie:
1 des espaces péricérébraux (systéme vasculaire)

E \ T /
Yy Ille ventricule

1Ve ventricule

™ taille de I'encéphale (mégalencéphalie)

Tente du
cervelet

M dilatation du systeme ventriculaire (LCR) -
= HYDROCEPHALIE
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EVALUER LE DEGRE D’URGENCE...

- recherche de signes d’HTIC chez le nourrisson

- Fontanelle bombée

- Hypotonie, somnolence

- Vomissements

- Strabisme

- Regard en coucher de soleil

=> Imagerie en urgence
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EVALUER LE DEGRE D’URGENCE...

Importance de la dynamique évolutive :

* Macrocranie primaire ou secondaire ?

* Macrocranie progressive ou non ?

est systématiquement contrélé

érimétres ni iens des parents. |
10 12 36 38 40 42 44 46 48 50 52
1 3
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Le périmetre cranien
est systématiquement contrélé
lors des consultations jusqu’a 5 ans.
L'interprétation des mesures doit prendre
en compte les valeurs antérieures
et les périmétres craniens des parents.
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12 mois

Grossesse normale, naissance a terme
PC 37 cm a la naissance (+2DS)
Développement psychomoteur normal

- Macrocranie a + 2 DS
- Primaire

— Non progressive

- Isolée
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S PC pére 58,5 cm (+2,4 DS) .
e m| ) PCmeére 56,5 cm (+1,2 DS) '

Le périmétre cranien
est systématiquement controlé
lors des consultations jusqu’a 5 ans.

L'interprétation des mesures doit prendre
en compte les valeurs antérieures
et les périmeétres craniens des parents.
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Age Mois
Année
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* 12 mois

* @Grossesse normale, naissance a terme
e PC37 cm alanaissance (+2DS)

* Développement psychomoteur normal

- Macrocranie a + 2 DS
- Primaire

— Non progressive

- Isolée

- Macrocranie familiale bénigne

Yilmazbas et al. Pediatrics International, 2018
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] ' | ' ' ' ' ERREN l ‘ ' ' _* Grossesse normale, naissance a terme
 PC35cm ala naissance (moyenne)
* Développement psychomoteur normal

bl * Front bombant, fontanelle normotendue
/45 EEEN ] S M Ale s

A FHHHERHE ] M acrocranie a + 2 DS
% | Letpéri(nétve;rénien . 9 Secondaire
| s el o Tbets wie B ' S>Sp ;

35 T I || Linterprétation des mesuresdoitprendre [ [ [ [ | [ | | |* rogreSSIve

| en compte les valeurs antérieures 17 ”
i etles périr’:\étres craniens des parents. 9 I SO I e e
EENENE R AR [T]

30 - 30
0 2 4 6 8 10 12 14 16 18 20 22 24 26 28 30 32 34 36 38 40 42 44 46 48 S0 52 54 56 58 60
0 1 3 4 5

b —> Imagerie cérébrale (ETF/IRM)
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arglssement des espaces peri cérébraux

v" Augmentation du PC autour de 6 mois
Stabilisation autour de 18 mois

v
v" Résolution avant 3 ans
Accogli et al., Frontiers in ped., 2022
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* @Grossesse normale, naissance a terme
 PC 35,5 cm a la naissance (moyenne)
* Vomissements depuis 24h, enfant grognon,

" poye— { wl" " l"' 12 mois
Er e L EENNERRRENNRREET]

irritable, hypotonie axiale, fontanelle
bombée
. - Macrocranie a + 2 DS
i > Secondaire
" rapidement progressive
S T, > Avecsignes ’HTIC

—> Scanner cérébral en urgence
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Collections sous-durales bilatérales
Lésions hématiques des veines pont

— Traumatisme non accidentel ?
— Bébé secoué ?
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Le périmetre cranien
est systématiquement controlé
lors des consultations jusqu’a 5 ans.
Linterprétation des mesures doit prendre %
en compte les valeurs antérieures
et les périmeétres craniens des parents.
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15 mois
Grossesse normale, naissance a terme
Céphalées et nausées matinales

Apparition d’un strabisme depuis quelques
jours

- Macrocranie a + 3,5 DS
- Secondaire

— Rapidement progressive
- Avec signes d’HTIC

— Scanner cérébral en urgence
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- Hydrocéphalie aigué
- Tumorale

=> Avis neurochirurgical urgent pour
discuter dérivation
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* Examen du 2¢Me mois, PC 44 cm

* Naissance a 39 SA par voie basse

 PCnaissance a 35cm

* Fontanelle antérieure bombée, plus
irritable

- Macrocranie a + 3 DS

B e B ! ! & .
Le périmetre cranien 9 Seconda I re
est systématiquement controlé 1 1 { .
lors des consultations jusqu’a 5 ans. =1 9
| Linterprétation des mesures doit prendre 3% Prog reSSIve
en compte les valeurs antérieures 11
et les périmétres craniens des parents. \ 9 Avec Sign es d’ HTIC

ANNRANNE A NARR AR

. 30
4 16 18 20 22 2 26 28 30 32 34 36 38 40 42 44 46 48 S0 52 54 56 58 60
5

i 5 ‘ - Imagerie cérébrale (ETF)

Année



2 & 3 décembre 2022

3 4
l ournees
Bordeaux « Hétel Pullman d’u'g ences pedlatllques
du Sud-Ouest

Interface ville m hopital

N=d

P

> (i

2

- Hydrocéphalie aigué
- Obstructive
- Malformative

Sténose de I'aqueduc de
Sylvius
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HYDROCEPHALIE AIGUE

* Macrocranie aigué/rapidement progressive
e Urgence =signe d’HTIC ++
* Le contexte clinique peut orienter (Prématurité, méningite)

* Examens complémentaires :
Etiologies des hydrocéphalies en fonction de I'age.

e ETF si fontanelle ouverte

e TDM cérébral pour dg +

* Fond d’ceil = cedeme papillaire ?

* |RM cérébrale pour dg étiologique

Nouveau-né  Nourrisson Enfant
Malformations o ++ t
Infections et parasitoses  ++ ++ t
Hémorragies =+ + +
Tumeurs + + +++

Accogli et al., Frontiers in ped., 2022
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‘Macrocéphalie (1)
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[ Secondaire J

PAS

[ Hon progressive J [ Progressive | ‘

Progressive

A

Puis stabilisation :
Retard de résorption du LCR (7)

Sans retard psychemoteur :
Hydrocéphalies (&)

—‘ Sans retard psychemoteur

PAS

_[ Hydrocéphalies (&) ]

Isolee
Méga-encéphalie

Aves retard psychemoteur
idiopathique (2}

EN PEDIATRIE

Epanchements
pericérébraux
traumatiques (8)

Heurg-ectodermoses... (3)

% Avec retard psychomoteur 1

IRM normale : }

Signes extraneurologiques :J

Neuroectodemases, .. (3)
Syndromes génétiques (4)

IRM anormale @
Maladies metaboliques (%)
Hydrocéphalies (6}

—{ Processus intracriniens (9) J
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ORIENTATION DEVANT UNE MICROCEPHALIE

Périmetre cranien <-2DS

- Taille typique
T delatéte

- Microcéphalie primitive ou secondaire ?
— Trouble neurodéveloppemental ?
- Anomalie de I'examen clinique ?

*

N
]
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Le périmétre cranien
i 1 est systématiquement controlé
I I lors des consultations jusqu’a 5 ans.
BE 1] 7| Linterprétation des mesures doit prendre
A1 en compte les valeurs antérieures
T et les périmétres craniens des parents.
\ ——— ‘
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0 1 2 3 B 5
Age Mois
Année
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12 mois

Naissance a 38 SA

PC naissance a 32,5 cm

Décalage global dans les acquisitions :
hypotonie axiale avec hypertonie
périphérique, pas de babillage

- Microcéphalie a - 3 DS
—> Primitive
- Avec trouble du développement

— Avis neuropédiatrique
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* > Microcéphalie constitutionnelle :

~* Causes génétiques (syndromique)
* Causes toxiques (SAF)
Causes malformatives

(embryofoetophathies TORCH)
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: | | LI * 12 mois
Y I | | ~* Naissance a 38 SA
= | I | ~* PCnaissance a 34 cm
HH /J/ ] . * Retard psychomoteur
7. é//f"””””f ----- | " > Microcéphalie > - 3 DS
T ENREN | " > secondaire
AT | . > Avectrouble du développement

Le périmétre cranien
est systématiquement controlé
lors des consultations jusqu’a 5 ans. I
Linterprétation des mesures doit prendre 35

en compte les valeurs antérieures | | 9 AVis neuropédiatrique

etles périmétres craniens des parents.

EEERARNRRRNARRARRARR

0 46B10121416!8202224262630323436384042444645505254565860
0

Age Mois
: e Année
o:écart-type ; M : médiane
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o:écart-type ; M : médiane
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- Microcéphalie acquise :

* causes clastigues : destruction
neuronale périnatale ou post-natal
(anoxo-ischémie, AVC, méningite, bb
secoué..)

* Causes génétique : syndrome de Rett,
Angelman..

e Causes métaboliques, maladies
dégénératives
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Microcéphalie < - 2DS

Point d’appel de pathologies diverses
Troubles du développement +++

] .

( .
E
°
‘/\ . 7 *\
( 1] [ewe ] e Surveillance réguliére
e ’ — Avis neuropédiatrique ++
Sauf « petite téte familiale »

(microcéphalie primitive non progressive

isolée < - 3 DS)
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TAKE HOME MESSAGE

Périmetre cranien = reflet de la croissance cérébrale
Mesure a chaque consultation et tracer la courbe ++
Macrocéphalie :

[ J

Sinon penser a I'ETF en externe = avis neuroped/neurochir ++
Microcéphalie

* Trouble du neurodéveloppement ++

HTIC - Urgence pédiatrique pour TDM cérébral et avis neurochir

Avis neuropédiatrique pour discuter IRM cérébrale



