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Pré-requis - Objectifs

 Connaître l’anatomie cérébrale de la ligne médiane

 Structures principales visibles

 Chronologie du développement

 Comment je l’analyse sur les 3 plans

 Comment je reconnais une anomalie de la ligne 
médiane en dépistage

 Quelles pathologies



Anatomie de la ligne médiane

 Structures principales visibles

 Faux du cerveau

 Septum pellucidum (SP) et cavum septi pellucidi (CSP)

 Troisième ventricule

 Corps calleux

 Vermis cérébelleux (au niveau postérieur)



Anatomie de la ligne médiane

 Chronologie du développement

 Formation du corps calleux (12–20 SA)

 Apparition et fermeture du CSP

 Maturation du vermis cérébelleux
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Plans de coupe frontaux
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Plan de coupe sagittal strict

Plan de la ligne médiane
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Signes d’appel en dépistage

 Complexe antérieur++  Les autres signes

 Colpocéphalie

 Ventriculomégalie

 Asymétrie

 Disruption

 Image d’addition



Pathologies de la ligne médiane sus-tentorielle

 Agénésies du corps calleux

 Totale ou partielle

 Dysgénésies?

 Anomalies biométriques?

 Anomalies de la cavité septale

 Aplasie/absence du CSP (holoprosencéphalie, dysplasies septo-optiques)

 Holoprosencéphalies

 Formes alobaire, semi-lobaire, lobaire

 Kystes de la ligne médiane

 Anomalies vasculaires

 Autres



Diagnostic différentiel et pièges

 Variants physiologiques 

 Anomalies minimes sans conséquence

 Ex 

 Petite cavité septale, cavum vergae

 Kyste du velum interpositum

 Limites de l’échographie en fonction du terme et de 
la position fœtale.

 Apport complémentaire de l’IRM fœtale.



Conséquences et pronostic

 Corrélations cliniques postnatales.

 Impact sur le développement neurocognitif.

 Importance du conseil génétique et du suivi 
multidisciplinaire.



Signes indirects Signes directs

 Non visualisation du 
complexe antérieur

 Dysmorphie des cornes 
frontales

 Colpocéphalie

 Non visualisation du 
corps calleux 

 Dc différentiel: 
agénésie partielle

Agénésies du corps calleux

• Agénésie complète du corps calleux



Signes indirects Signes directs

Agénésies du corps calleux

• Agénésie complète du corps calleux



Agénésies du corps calleux

• Agénésie complète du corps calleux



Agénésie partielle du corps calleux

 Signes indirects

 Anomalie du complexe 
antérieur

 Cavum présent

 Forme inhabituelle

 Anomalie associée

 Signe direct

 Corps calleux trop court

 Forme inhabituelle

Agénésies du corps calleux



Agénésie partielle du corps calleux

 Signes indirects  Signes directs

Agénésies du corps calleux



Agénésie partielle du corps calleux

Agénésies du corps calleux



Agénésie partielle postérieure/dysgénésie du CC



Agénésie partielle postérieure/dysgénésie du CC



Agénésie partielle du corps calleux ischemo hémorr

Agénésies du corps calleux



Hypoplasie du corps calleux associée à un lipome

Agénésies du corps calleux



Autres anomalies du corps calleux

 Anomalies biométriques

 Corps calleux court? Fin?

 Ce n’est pas une entité de la classification postnatale des 
anomalies du CC

 Dysgénésies



Evaluation quantitative: références? CAT?



Evaluation quantitative: références? CAT?



Evaluation quantitative: références? CAT?



Est-ce la taille qui importe?

• Reproductibilité des mesures, précision des mesures

• Ce n’est pas la taille qui compte, mais la présence des différentes 
structures et leur développement

• Encore plus d’incertitudes avec l’épaisseur



Nouvelles notions

 Le complexe postérieur?



Nouvelles notions

 Le complexe postérieur?

 Agénésie partielle et dysgénésie



Nouvelles notions

 Le complexe postérieur?

 Agénésie partielle



Bilan à faire?

 Imagerie complémentaire

 ACC isolée vs associée

 Bilan génétique

 Bilan parental

 Affiner le pronostic

 Variants hétérozygotes dans le gène DCC

 Certains variants dans ARX (formes très atténuées liées à l’X)

 Variants ZBTB20 ou EMX2 de signification incertaine (VUS)/ 
ségrégation familiale



Agénésie septale

 Isolée ou associée

 Dysplasie septo-optique: IRM ++

 À différencier d’une petite cavité septale au T3

 Pièges 



Agénésie septale

 Isolée

 Dysplasie septo-optique



Hydrocéphalie avec rupture du septum





Holoprosencéphalies

 Alobaire

 Semi-lobaire

 Lobaire: 

 fusion bcp + subtile

 Antérieure très limitée

 Dc difficile voir impossible in utero



Holoprosencéphalie lobaire







Images kystiques de la ligne médiane

 Kystes arachnoïdiens

 Kyste du septum interpositum

 Anévrisme de la veine de Galien



Kyste arachnoidien



Kyste arachnoidien

 Fine membrane cheminant au dessus des circonvolutions, à la face profonde
de la dure-mère.

 Peut être lieu d’hémorragies et de kystes



Kyste velum interpositum



Kyste velum interpositum



Anévrisme



Autres

 Distorsion de la scissure inter-hémisphérique

 Si isolée développement normal



Autres: distorsion ligne médiane



Cavum vergae: variante de la norme

 Extension postérieure de la cavité septale en arrière 
des colonnes du fornix



Autres

 Rhombencephalosynapsis



Conclusion

 Importance de l’analyse systématique de la ligne 
médiane dans tout examen du cerveau fœtal.

 Clés diagnostiques : CSP, corps calleux, vermis.

 Nécessité de l’approche intégrée : échographie + 
IRM + génétique.



Merci pour votre attention

 Questions?


