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Méninges

Avec lyse osseuse

Atteinte méningée
dure-mère

sans lyse osseuse

Biopsie rare :
LCH active ou

∆ fibroxanthomateuses
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Plexus Choroïdes

Critères diagnostiques:
• Masses bilatérales
• Taille > 1/3 ep trigone
• Calcifications ≠ normale
• Cawliflowerlike
• ↑ taille



Plexus Choroïdes



Pinéale

- ∆ kystiques 28%
- ↑ taille > 10mm 14%
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Axe
Hypothalamo-hypophysaire

Tige pituitaire

- Nle = n’élimine pas le dg
- Ep > 2 ou 3 mm
dans au – une des 3 portions

- Threadlike < 1 mm
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NMD07

Hypothalamus



Masses
intra-parenchymateuses

Nodules multiples

1 ou 2 masses
+ volumineuses



Masses
intra-parenchymateuses

Nodules multiples



+ 7 mois

EVOLUTION +++



+ 4 mois

+ 3,5 ans



+ 1,5 an







Masses
intra-parenchymateuses

Nodules multiples

1 ou 2 masses
+ volumineuses



Ragland RL et al. AJNR 1991

Infiltration du neuroparenchyme gliotique
par de larges histiocytes
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Formes pseudo-dégénérativesFormesFormes pseudopseudo--ddééggéénnéérativesratives

-- Noyaux dentelNoyaux dentelééss ± SB adjacente > 50 % des casSB adjacente > 50 % des cas
-- PlancherPlancher V4 =V4 = 70%70%
-- Tractus pyramidaux pontiques 20%Tractus pyramidaux pontiques 20%

Fosse Postérieure
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Cereb sd +++Cereb sd ++

Cereb sd ++
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NoyauxNoyaux denteldentelééss ± SB adjacente > 50 % des casSB adjacente > 50 % des cas



Hypersignal T2 Plancher V4 adjacent = 70%Hypersignal T2 Plancher V4 adjacent = 70%Fosse Postérieure
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Formes pseudo-dégénérativesFormesFormes pseudopseudo--ddééggéénnéérativesratives

Hémisphères

-- Hyper T2 Substance blanche cHyper T2 Substance blanche céérréébrale > 50% des casbrale > 50% des cas
-- Atteinte des globes pâles 2/3 des casAtteinte des globes pâles 2/3 des cas



Hémisphères Zones en hypersignal T2 Substance blanche cZones en hypersignal T2 Substance blanche céérréébrale > 50% des casbrale > 50% des cas



Insuffisance hépatique= 0
Nutrition parenterale = 0
Présence de macrophages à contenu lipidique/ radicaux libres

Hémisphères Hypersignal T1 des globes pâles = 2/3 des casHypersignal T1 des globes pâles = 2/3 des cas



Formes pseudo-dégénérativesFormesFormes pseudopseudo--ddééggéénnéérativesratives

Atrophie-- Atrophie cAtrophie céérréébelleuse > 50% des casbelleuse > 50% des cas
-- Atrophie susAtrophie sus--tentorielle >tentorielle > ¼¼ cascas
-- Corps calleux 20%Corps calleux 20%



Atrophie Cérébelleuse : 57%

Atrophie sus-tentorielle: 28%

Corps calleux : 21%
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EvolutionEvolution

1996 1997





Rajoutée – à garder?



Axe
Hypothalamo-hypophysaire

Dg différentiel
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