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IMAGERIE DE LA REGION
HYPOTHALAMO-HYPOPHYSAIRE DE L’ENFANT

P. Bessou, S. Missonnier, JF. Chateil
CHU Bordeaux

1 Introduction

1.1 Bases embryologiques et anatomiques

L hypophyse est essentiellement composée de deux portions, 1I’antéhypophyse ou
adénohypophyse et la posthypophyse ou neurohypophyse, d’origines embryologiques
distinctes.

L’adénohypophyse dérive pour la plus grande part de 1’ectoderme de surface, la
neurohypophyse est d’origine neuroectodermique.

Vers la fin de la quatrieme semaine de I’embryogénese, la placode hypophysaire se forme au
niveau du toit de la bouche de ’intestin primitif et s’invagine vers le diencéphale en formant
la poche de Rathke, selon un trajet au travers du corps du futur sphénoide, expliquant ainsi la
persistance possible du canal craniopharyngien.

L’adénohypophyse dérive de la poche de Rathke, elle est formée de la pars distalis ou lobe
antérieur qui constitue le contingent le plus important sur le plan volumétrique, de la pars
tuberalis qui entoure 1’infundibulum, de la pars intermedialis au contact de la
neurohypophyse.

La lumiere résiduelle entre lobe antérieur et lobe intermédiaire est a 1’origine de la fente de
Rathke.

L’infundibulum résulte de I’évagination du diencéphale, le développement de I’hypothalamus
débute entre les 33" et 41"°™ jours, les axones des neurones hypothalamiques vont former
I’ébauche du lobe postérieur.

La neuro hypophyse est constituée de 1’infundibulum (reliant le tuber cinereum a la tige
pituitaire) et du lobe postérieur.

Les connaissances concernant les genes impliqués dans la genese de ces structures
progressent: les anomalies génétiques affectant les facteurs de transcription

hypophysaire (HESX1, LHX4, OTX2, SOX3) sont maintenant connues. Le géne
homéotique HESX1 s’exprime dans la genese des structures médianes antérieures puis au
niveau de la poche de Rathke. Des mutations de ce géne s’accompagnent d’anomalies du
corps calleux, des commissures antérieures et du septum pellucidum.

1.2 Bases physiologiques

La fonction principale de I’hypothalamus est I’homéostasie. L’hypothalamus régule trois
fonctions interdépendantes : sécrétions endocrines, systéme nerveux autonome, émotions. Il
controle la libération d’hormones par I’hypophyse.

La sécrétion de la neurohypophyse fait suite a une stimulation neuronale directe via
I’infundibulum, le précurseur de la vasopressine (antidiuretic hormone : ADH) étant
synthétisé dans I’hypothalamus et stocké dans des vésicules au sein de la neurohypophyse.
La neurohypophyse sécrete 1’ocytocine et I’ ADH.

La sécrétion de 1’adénohypophyse est sous la dépendance d’un systeme porte hypothalamo-
hypophysaire, véhiculant les différents releasing factors.
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L’adénohypophyse produit des hormones possédant des fonctions trophiques vis a vis
d’autres organes: I’hormone thyréotrope (thyroid stimulating hormone : TSH), I’hormone
corticotrope (adrenocorticotropic hormone : ACTH), I’hormone de croissance (growth
hormone : GH), les hormones sexuelles (follicle stimulating hormone et luteinizing hormone :
FSH et LH), la prolactine PRL, ainsi que la MSH (béta melanocyte stimulating hormone).

1.3 Imagerie

L’IRM est le meilleur outil diagnostique concernant 1’exploration hypothalamo-hypophysaire.
La tomodensitométrie peut &tre utilisée en cas d’urgence lorsque I’'IRM n’est pas disponible,
en présence de signes cliniques d’hypertension intracranienne aigué. Les calcifications sont
également mieux décelées en tomodensitométrie, avant ou apres chirurgie.

1.3.1 Protocoles d’exploration IRM

L’exploration de la région hypothalamo-hypophysaire nécessite des coupes fines (1 a 1.5 mm
d’épaisseur) T1 centrées sur la région d’intérét, au minimum selon les plans sagittal et frontal.
Les coupes T2 permettent d’explorer la région hypothalamo-hypophysaire mais également les
bulbes olfactifs et les sillons corticaux. Le plan axial transverse est utile pour explorer la
posthypophyse. Les séquences hyper pondérées T2 (Constructive Interference Steady State
CISS) permettent d’apprécier le calibre réel de la tige pituitaire.

L’injection de produit de contraste n’est pas toujours obligatoire et dépend du contexte
clinique ainsi que des résultats en 1’absence d’injection. L’injection est systématique pour
I’exploration fine de la tige pituitaire, en cas d’hypopituitarisme sans visualisation spontanée
de la tige pituitaire, en cas de diabete insipide ainsi que pour I’exploration des sinus
caverneux.

L’ensemble du cerveau doit étre examiné de principe car d’autres anomalies peuvent étre
associées aux anomalies hypophysaires. Les séquences T2 et Flair dans le plan axial
transverse sont alors utiles (1). L’angio IRM est nécessaire pour évaluer les vaisseaux
adjacents (siphon carotidien interne et ses branches).

1.3.2 Aspects normaux

La pars intermedialis subit habituellement une involution pendant le troisieéme trimestre de la
grossesse. L’hypophyse normale n’est pas clairement identifiée par 1’échographie anténatale.
Sur les IRM fcetales, I’hypophyse présente un hypersignal diffus sur les séquences T1 (1)..
Chez les nourrissons de moins de deux mois, I’hypersignal T1 persiste sans que 1’on puisse
différencier adénohypophyse et posthypophyse. Cet hypersignal serait secondaire a 1’activité
cellulaire intense au cours de cette période de développement.

L’intensité relative de 1’hypersignal hypophysaire spontané et la hauteur du parenchyme
hypophysaire sont inversement proportionnels a 1’age apres la naissance et ne sont pas
corrélés a 1’age gestationnel a la naissance (2).

Apres la période néo-natale, le signal antéhypophysaire diminue sur les séquences T1 et
rejoint celui de la substance grise.

La posthypophyse demeure hyperintense en T1 dans la plupart des cas, clairement identifiée
sur les coupes sagittales et axiales (bright spot), I’ hypersignal étant en rapport avec la
présence de vésicules d’ADH et pouvant étre considéré comme un marqueur de 1’intégrité
fonctionnelle neuro-hypophysaire. Cet hypersignal dépend toutefois de 1’état d’hydratation du
patient et peut étre également absent chez un sujet normal.

Le signal de I’hypophyse et de la tige pituitaire est nettement augmenté par 1’injection
intraveineuse de produit de contraste (structures non protégées par la barriere hémato-
encéphalique).
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Les lobes antérieur et postérieur se distinguent par leur vascularisation. Les arteéres
hypophysaires supérieures irriguent le tuber cinereum et I’éminence médiane. Le lobe
antérieur est ensuite irrigué par un systéme porte hypothalamo-hypophysaire ce qui explique
son rehaussement retardé par rapport a la neurohypophyse (1). Les arteres hypophysaires
inférieures irriguent la neurohypophyse.

L hypohyse augmente progressivement de taille jusqu’a la puberté. Le tableau 1 donne
quelques points de repere selon 1’age (3-5). Un parenchyme hypophysaire de moins de 3 mm
de hauteur est habituellement considéré comme inférieur a la normale, en tenant compte de la
diversité des formes et tailles tant de I’adénohypophyse que de la neurohypophyse, dépendant
également de la morphologie de la selle turcique. La mesure volumétrique 3D représente une
approche plus robuste, a I’origine de nouvelles références (Fink et al. 2005). A la puberté,
I’hypertrophie hypophysaire est physiologique pouvant atteindre 8mm de hauteur pour les
garcons et 10mm pour les filles. Chez ces dernieres, la sphéricité de 1’hypophyse est un aspect
habituel a la puberté. En cas de doute, I’absence de symptomatologie visuelle, ’homogénéité
du signal et la normalité du bilan endocrinien permettent d’exclure I’hypothese adénomateuse
(6).

Il n’existe pas de données précises selon 1’age concernant les dimensions de la tige pituitaire
mais il est communément admis que le diametre transversal maximal ne doit pas dépasser
2mm (1, 3).

Tableau 1: hauteur et volume hypophysaire

Age Hauteur (mm) Volume (mm”)
< 6 semaines 45 +2
6 semaines - 2 ans 35«12 174 £ 118
2 ans — 5 ans 4+0,7 184 to 214 + 145
5-10 ans 45+0,6 226 to 277 + 188
10-20 ans (garcons) 5+2
10-20 ans (filles) 8+2

14 Autres techniques d’exploration

Les radiographies standard de la loge sellaire n’ont plus d’utilité. La détermination de 1’age
osseux demeure souvent indispensable.

L’exploration échographique thyroidienne ou pelvienne est réalisée en fonction du contexte
clinique.

Le cathétérisme bilatéral des sinus pétreux inférieurs avec prélevements veineux peut-étre
indiqué dans le bilan préopératoire d’une maladie de Cushing afin d’affirmer I’origine
centrale de I’hypercortisolisme.

2 Pathologies

Il y a plusieurs facons d’aborder les différentes pathologies impliquant 1’axe hypothalamo-
hypophysaire. Les manifestations cliniques peuvent €tre en rapport avec des signes d’hypo ou
d’hyper sécrétion hormonale, des signes de compression visuelle ou d’hypertension
intracranienne. Nous les aborderons selon le tableau endocrinien.
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2.1 Déficits endocriniens antéhypophysaires

Le déficit hormonal peut-Etre isolé ou combiné. Certains d’entre eux peuvent étre liés a une
anomalie génétique connue ou s’intégrer dans un contexte malformatif, certains peuvent €tre
secondaires a la chirurgie ou a la radiothérapie. La plupart sont idiopathiques. Le déficit isolé
en hormone de croissance est le plus fréquent. Les tests biologiques statiques et dynamiques
confirment le déficit hormonal.

Le déficit congénital en GH du nouveau-né est une maladie rare, a I’origine d’hypoglycémies
mortelles dans la premiere semaine de vie. Dans certains cas, la cause est monogénique,
comprenant les mutations de I’encodage GH GH-1.

La majorité des cas est idiopathique ou associée a un malformation hypophysaire avec déficits
multiples . Chez le grand enfant, un retard de croissance avec petite taille est la présentation
clinique la plus fréquente (7).

2.1.1 Aplasie et hypoplasie hypophysaire

L’aplasie hypophysaire est extrémement rare, sans loge sellaire individualisable au sein du
sphénoide. L’hypoplasie est définie par I’existence d’un parenchyme hypophysaire de petite
taille rapportée a I’age, au sein d’une loge pituitaire osseuse de taille normale ou dysplasique.
Ces anomalies peuvent étre isolées ou associées a des malformations du systéme nerveux
central. Une dysplasie septo-optique ou une agénésie septale sans trouble visuel associé
peuvent étre rencontrées (8). D autres troubles de la diverticulation du cerveau embryonnaire
peuvent étre observés, holoprosencéphalie, hypoplasie du nerf orbitaire. L hypoplasie
hypophysaire doit étre différenciée d’une « selle turcique vide primitive » définie par une
selle turcique occupée par du liquide céphalo-rachidien avec hernie du diaphragme sellaire
(ou arachnoidocele). Le diagnostic de selle turcique vide primitive, trés rare chez ’enfant, se
pose en 1’absence de chirurgie hypophysaire antérieure. Elle peut survenir en I’absence de
troubles de 1’axe hypothalamo-hypophysaire chez des enfants normaux (9). Une selle turcique
dyplasique peut aussi €tre rencontrée chez des enfants atteints de neurofibromatose 1.

2.1.2 Syndrome d’interruption de tige pituitaire
Le syndrome d’interruption de tige pituitaire (ou dystopie pituitaire) est caractérisé par
I’absence de tige pituitaire normale et par I’ectopie du lobe postérieur de I’hypophyse dont
I’hypersignal spontané T1 est alors visible entre la loge sellaire et I’hypothalamus,
s’accompagnant parfois d’un aspect hypoplasique de I’adénohypophyse. La tige pituitaire
peut étre extrémement fine, mieux appréhendée sur une séquence CISS. Le déficit
endocrinien associé peut étre simple ou combiné s’accompagnant alors d’anomalies
anatomiques plus marquées (10). Une origine génétique identifiée est rare : moins de 5% des
cas présentent une mutation des genes HESX1, PROP 1, LHX 3, LHX4, POU1F1 ou GLI2, le
plus souvent dans des contextes de consanguinité (11-17). Les corrélations entre génes
impliqués et aspects IRM ont été décrites (1). La tige pituitaire peut étre absente ou au
contraire élargie sous la forme d’une masse ne se rehaussant pas entre lobe antérieur et lobe
postérieur, cette masse pouvant régresser spontanément. L.’élargissement initial de la tige
pituitaire serait en relation avec la croissance de la composante d’adénohypophyse a ce niveau
(pars tubéralis) (18).

2.1.3 Autres anomalies malformatives/génétiques avec déficits
antéhypophysaires
2.1.3.1 Hypogonadisme hypogonadotrope

L’hypogonadisme hypogonadotrope avec déficit olfactif congénital caractérise le syndrome
de Kallmann, autosomique ou lié a I’X. D’autres anomalies peuvent €tre associées : fente
labiale et/ou palatine, agénésie dentaire, surdité, syndrome cérébelleux, anomalies rénales. La
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morphologie hypothalamo-hypophysaire peut étre normale ou hypoplasique. En présence
d’un déficit olfactif, les bulbes olfactifs peuvent étre absents ou hypoplasiques, les sillons
corticaux olfactifs peuvent étre normaux, hypoplasiques ou absents. En revanche, il n’existe
pas d’anomalie des sillons olfactifs lorsque les bulbes olfactifs sont présents (1).

2.1.3.2 Syndrome de Prader Willi

Le syndrome de Prader Willi se caractérise par une hypotonie infantile, un retard mental, une
petite taille, un hypogonadisme, une obésité précoce, une hyperphagie et un phénotype
clinique caractéristique. L hyperphagie, I’hypogonadisme gonadotrope et la carence en
hormone de croissance seraient en rapport avec des anomalies hypothalamiques et/ou
hypophysaires. Une hypoplasie du parenchyme hypophysaire et une absence complete de post
hypophyse peuvent étre mises en évidence (19). Une inflation volumétrique ventriculaire et
un corps calleux mince peuvent également rencontrés (20).

2.1.3.3 Hypogonadisme et hémochromatose

L hémochromatose hypophysaire est une cause rare d’hypogonadisme de 1’enfant, hors
hémochromatose post-transfusionnelle chez les enfants porteurs d’une béta thalassémie
majeure. L’IRM peut détecter I’hémochromatose hypophysaire par la baisse du signal du
parenchyme hypophysaire sur les séquences T2 et T2*(21).

2.1.34 Autres syndromes

Le spectre des anomalies congénitales affectant la base du crane varie de la persistance du
canal craniopharyngien reliant la selle turcique et le nasopharynx, allant jusqu’aux
céphaloceles avec defect cranio-facial. Une ectopie hypophysaire peut étre associée a une
méningo-hypophyso-encéphalocele au travers du canal craniopharyngien (22).

Des anomalies hypophysaires ont été décrites chez les patients porteurs d’anémie de Fanconi.
I a été rapporté un syndrome d’interruption de tige pituitaire associé a un hypogonadisme,
une hypoplasie du parenchyme hypophysaire (23).

2.1.4 Déficit endocrinien isolé sans anomalie morphologique
hypophysaire
Une hypophyse morphologiquement normale en IRM ne permet pas d’exclure I’existence
d’un déficit endocrinien hypophysaire sous-jacent et inversement des enfants sans anomalie

biologique endocrinienne sont porteurs d’une anomalie morphologique hypophysaire décelée
en IRM (24).

2.2 Diabete insipide central

Le diabete insipide central est caractérisé par 1’absence de sécrétion d’ADH. 1l peut étre
idiopathique ou étre en rapport avec plusieurs pathologies : une histiocytose Langerhansienne,
une pathologie inflammatoire ou tumorale (germinome, gliome), un traumatisme, une poly-
endocrinopathie auto-immune (25). L’histoire naturelle du diabéte insipide central avec
infiltration de la tige pituitaire est imprévisible, pouvant constituer la premiere manifestation
d’un germinome. Le dosage de ’'HCG sérique est impératif, devant étre répété tous les 3-6
mois durant les trois premieres années, avec controle morphologique IRM annuel pendant
deux ans puis tous les 2-5 ans suivant la taille et I’éventuelle progression volumétrique
1ésionnelle (1). En IRM, I’hypersignal spontané de la posthypophyse est le plus souvent
absent. La tige pituitaire est considérée comme épaissie au dela d’un diametre de 2 mm.

2.2.1 Histiocytose Langerhansienne

L’histiocytose est une affection du systeme réticulo-endothélial, classée dans le groupe des
granulomatoses a cellules géantes, se manifestant dans I’enfance sous la forme d’une 1ésion
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osseuse unique ou multiple, avec parfois atteinte associée multi viscérale (26). L’atteinte
infiltrative hypothalamique et infundibulaire est présente dans 10-30% des patients atteints
(27). L’atteinte histiocytaire est suspectée de principe en cas de diabete insipide qui peut étre
la manifestation initiale de la maladie. Elle peut également se traduire par une puberté précoce
ou un hypogonadisme, par une accélération de la croissance malgré un déficit en hormone de
croissance, par une obésité d’origine hypothalamique (26, 28, 29).

L’IRM objective une infiltration et un €paississement de 1’infundibulum et de la tige
pituitaire, modéré (3-7mm) ou marqué (>7mm), avec rehaussement franc apres injection de
Gadolinium. L’association avec une Iésion ostéolytique de 1’orbite, de la base du crane ou du
rocher, de la volte cranienne et des tissus mous adjacents, rehaussée apres injection est
fortement évocatrice d’histiocytose langerhansienne, autrefois dénommée maladie de Hand
Schiiller Christian. L’infiltration de I’infundibulum peut intéresser I’hypothalamus et le
plancher du troisiéme ventricule.

Une hypophyse de petite taille peut étre observée. Au cours du suivi évolutif, I’infiltration
infundibulaire peut progresser, rester stable ou diminuer. Une tige pituitaire normale peut
également étre observée initialement dans prés de 50% des cas (29). La régression des
infiltrations constatée en IRM, lorsqu’elle survient, ne s’accompagne que rarement d’une
amélioration de la symptomatologie clinique, I’évolution vers des déficits endocriniens
multiples est possible. D’autres atteintes parenchymateuses encéphaliques sont décrites :
leucoencéphalopathie, rehaussements focaux, atteinte des noyaux gris centraux sus et sous
tentoriels, atrophie (30).

2.2.2 Hypophysite lymphocytaire
L hypophysite lymphocytaire est une maladie inflammatoire rare atteignant classiquement les
femmes en post-partum mais qui peut étre exceptionnellement rencontrée chez I’enfant. La
symptomatologie est variable, le diagnostic repose sur la biopsie ou est suspecté devant
I’évolution clinique et morphologique. L’atteinte peut étre limitée a la tige pituitaire ou
intéresser la totalité du parenchyme hypophysaire avec une classique expansion symétrique
supra sellaire, un rehaussement diffus discrétement inhomogene. Plusieurs diagnostics
différentiels peuvent étre évoqués : tuberculose, sarcoidose, histiocytose langerhansienne,
abces primitif ou mycotique... Il n’est pas rapporté de complication majeure lors de biopsies
neurochirurgicales. Le suivi évolutif, spontané ou sous corticothérapie, objective une
régression 1ésionnelle dans environ 50% des cas (31).

2.2.3 Sarcoidose

La sarcoidose est une affection granulomateuse multi systémique d’étiologie inconnue qui
affecte le plus souvent les adultes jeunes, elle est exceptionnelle chez I’enfant. Une
neurosarcoidose est présente chez environ 10% des cas. Tout le systéme nerveux central peut
étre intéressé mais I’atteinte hypothalamo-hypophysaire est classique, évocatrice lorsqu’elle
est associée a un diabete insipide central. L’IRM objective des infiltrations dure-mériennes,
un épaississement nodulaire de I’infundibulum et du chiasma optique. Habituellement en
isosignal T1 et hyposignal T2, la 1ésion se rehausse ainsi que les espaces méningés adjacents.
Plus rarement la 1ésion se présente comme un processus expansif centré sur le chiasma
optique et le plancher du III° ventricule (32).

2.2.4 Tuberculose

L’hypersignal de la posthypophyse est absent dans 55% chez les patients pédiatriques atteints
de méningite tuberculeuse. Cette absence d’hypersignal spontané est corrélée a une évolution
moins favorable dans les six premiers mois du suivi clinique (33). La localisation sellaire des
tuberculomes n’est pas fréquente au cours d’une neuro-tuberculose. Céphalées,
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vomissements, troubles visuels, signes d’hypopituitarisme sont fréquents. En IRM, les
tuberculomes apparaissent hypointenses en T1, iso a hyperintenses en T2 avec présence
d’cedeéme périlésionnel. En présence d’un tuberculome sellaire, I’extension suprasellaire est
observée le plus souvent (34).

2.2.5 Autres causes de diabete insipide
2.2.5.1 Diabéte insipide familial
Des mutations du géne codant une pro hormone sont en cause, il existe une dégénérescence

progressive des neurones producteurs d’ADH. L’accumulation de la pro hormone anormale
pourrait expliquer la persistance de 1’hypersignal spontané T1 de la post hypophyse (1).

2.2.5.2 Hypernatrémie chronique neurogene

L’hypernatrémie chronique neurogene est observée chez des enfants présentant des anomalies
de la ligne médiane comme I’holoprosencéphalie, 1’agénésie du corps calleux ou du septum
médian. Le mécanisme sous-jacent demeure incertain mais une anomalie hypothalamique
conduit a la défaillance des osmorécepteurs alors que la synthese et le stockage de I’ADH
restent intacts (1).

2.3 Puberté précoce ou retardée

2.3.1 Duplication de I'hypophyse

La duplication de I’hypophyse et de la tige pituitaire est une malformation rare. La plupart des
cas est associée a des anomalies telles qu’une agénésie ou une hypoplasie du corps calleux,
une hypoplasie cérébelleuse, une hydrocéphalie, une agénésie des bulbes olfactifs, la présence
de tératomes oropharyngés, des anomalies médianes du massif facial (35). D’autres cas
rapportent un aspect de pseudo-hamartome de I’hypothalamus (36) ou une association avec un
syndrome moya-moya (37). L’IRM objective la présence de deux tiges pituitaires
paramédianes, issues de I’hypothalamus et connectées a deux lobes antérieurs et postérieurs
distincts. La triplicité hypophysaire est exceptionnelle (38).

2.3.2 Hamartomes

Les hamartomes hypothalamiques sont des anomalies congénitales du développement se
présentant sous la forme d’une masse accolée au tuber cinereum. La découverte se fait
généralement durant les deux premieres décennies, les garcons étant plus touchés que les
filles. On distingue deux entités anatomo-cliniques : les hamartomes para-hypothalamiques et
les hamartomes intra-hypothalamiques.

Les hamartomes para-hypothalamiques se présentent sous la forme d’une masse pédiculée sur
le versant inférieur de I’hypothalamus, avec une base étroite. Une puberté précoce associée
est plus fréquemment rapportée.

Les hamartomes intra-hypothalamiques se présentent sous la forme d’une masse sessile, avec
une large base au niveau de 1’hypothalamus. Les crises gélastiques sont plus fréquemment
associées.

En IRM, la masse est isointense voire discrétement hypointense en T1, isointense voire
discretement hyperintense en T2, sans rehaussement ni calcification. L’absence de toute
modification en termes de taille, de forme ou de signal est un argument fort en faveur du
diagnostic (32).

24 Autres endocrinopathies

L’hyperplasie hypophysaire peut survenir en de multiples circonstances incluant les pubertés
précoces centrales, la production ectopique de releasing factors hypothalamiques,
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I’administration d’oestrogenes exogenes (39). Une hyperplasie hypophysaire se produit
également en présence d’une hypothyroidie périphérique, elle disparait en quelques mois sous
traitement substitutif (40).

2.5 Tumeurs sellaires et supra-sellaires

2.5.1 Adénomes

Les adénomes hypophysaires sont rares chez 1’enfant et représentent moins de 3% des
tumeurs sus-tentorielles. Ils sont plus fréquents chez les adolescents. Les présentations
cliniques en rapport avec une hypersécrétion prédominent par rapport aux présentations
cliniques de nature compressives avec hypersécrétion hormonale cliniquement inactive. Les
adénomes corticotropes sont plus fréquents chez 1’enfant prépubere, les prolactinomes sont
plus fréquents en période postpubertaire (39).

2.5.1.1 Prolactinomes

Selon leur taille, les adénomes hypophysaires sont classés en microadénomes (< 10mm,
enclos dans la loge sellaire) et macroadénomes.

Cliniquement, aménorrhée primaire et galactorrhée sont présentes chez les filles,
gynécomastie et hypogonadisme sont présents chez les garcons. Une puberté retardée peut-
étre également constatée.

En IRM, I’adénome est le plus souvent en hyposignal en T1 par rapport au parenchyme sain
adjacent, hyposignal plus marqué apres injection de gadolinium. Le signal en T2 est variable,
suivant la cellularité de 1’adénome.

Le macroprolactinome invasif chez un enfant prépubere est extrémement rare (41, 42). Un
macroadénome présente généralement un signal intermédiaire en T1. L’extension
adénomateuse latérale caverneuse est visualisée en IRM, sans modification ou diminution du
diametre du siphon carotidien.

L’apoplexie hypophysaire peut se rencontrer dans un contexte de céphalées intenses parfois
associées a des amputations du champ visuel. L IRM objective une masse sellaire a extension
suprasellaire, hétérogene et hyperintense en T1, suggérant un remaniement hémorragique
récent, avec parfois visualisation d’un niveau liquide-liquide. Les séquences T2* peuvent étre
utiles dans ce contexte. Le rehaussement est le plus souvent hétérogene (43).

2.5.1.2 Maladie de Cushing

La maladie de Cushing correspond a un hypercortisolisme secondaire a une production
excessive d’ACTH d’origine adénomateuse hypophysaire. Les enfants atteints ont une taille
subnormale mais un poids nettement supérieur a la normale avec obésité facio-tronculaire.
Des signes de virilisation excessive sont présents, la présence de vergetures et d’une
hypertension artérielle est décrite dans la moitié€ des cas.

Les adénomes corticotropes sont fréquemment de petite taille et donc difficiles a
individualiser. Les différentes études relatent une identification de la 1ésion adénomateuse en
IRM chez environ 50% des enfants ayant une maladie de Cushing biologiquement confirmée
(39, 44). La plupart sont de petite taille (<4mm) avec un signal proche de celui du
parenchyme hypophysaire normal (45). L’exploration sur un imageur 3 teslas, I’emploi de
demi-dose de gadolinium semble améliorer la sensibilité diagnostique (46). Les macros
adénomes corticotropes sont rares (47).

Le cathétérisme bilatéral des sinus pétreux inférieurs avec prélevements veineux permet
d’affirmer en cas de doute 1’origine centrale de 1’hypercortisolisme mais la sensibilité
concernant la latéralisation adénomateuse est variable selon les centres (48).

© SFIPP Trousseau 2013



55

Une sécrétion ectopique d’ACTH peut €tre en rapport avec une tumeur neuroendocrine:
tumeur carcinoide bronchique, tumeur endocrine du pancréas mais aussi sarcome d’Ewing,
néphroblastome, ganglioneuroblastome, pancréatoblastome (49).

2.5.1.3 Autres adénomes hypophysaires

La maladie de McCune-Albright est caractérisée par la triade : dysplasie fibreuse
poly/monostotique, taches café au lait, endocrinopathies d’hypersécrétion. L hypersécrétion
de GH peut étre a I’origine d’un gigantisme, le traitement de 1’adénome hypophysaire en
cause peut étre difficile en raison de I’épaississement de la volite cranienne et du caractere
dysplasique des os du crane (50, 51).

L’hyperthyroidie d’origine adénomateuse est tres rare chez ’enfant (52).

2.5.2 Craniopharyngiomes

Les craniopharyngiomes sont des tumeurs bénignes épithéliales dont la fréquence est
comprise entre 5 et 13% des séries de tumeurs intracraniennes chez 1’enfant. Ces tumeurs
naissent des reliquats du canal craniopharyngien : elles peuvent se localiser jusqu’au plancher
du troisieme ventricule, en situation intra sellaire (25% environ), supra sellaire ou une
combinaison des deux (39). La plupart des cas surviennent entre 4 et 12 ans. Le tableau
clinique initial est le plus dominé par le syndrome de masse : céphalées (60%), troubles
visuels compressifs (46%). Cependant prés de 80% présentent également des signes en
rapport avec un dysfonctionnement endocrinien (petite taille, sécrétion inappropriée d’ADH,
diabete insipide, puberté retardée ou avancée) (53, 54).

2.5.2.1 Imagerie

Une masse supra sellaire avec des composantes kystiques, calciques et tissulaires évoque de
principe un craniopharyngiome. La composante kystique peut étre en hypersignal T1 et T2 en
raison de son contenu hyper protidique et/ou de la présence de methémoglobine. De fines
calcifications murales peuvent €tre présentes. La composante tissulaire peut étre porteuse de
calcifications en amas, elle se présente en iso-hyposignal T1 et souvent en hyposignal relatif
T2, elle se rehausse apres injection de gadolinium. La composante calcique est mieux
appréhendée en tomodensitométrie. En spectroscopie, on peut objectiver un pic de lipides ou
un doublet de lactate (39).

Le retentissement vis-a-vis de 1’hypothalamus est apprécié : grade 0 aucune atteinte, grade 1
au contact ou déplacé par la Iésion, grade 2 infiltration hypothalamique (55).

2.5.2.2 Suivi postopératoire

La qualité de I’exérese conditionne la survenue potentielle de récurrence. IRM et
tomodensitométrie peuvent €tre associ€es pour 1’évaluation d’un reliquat. En cas de résection
subtotale, la radiothérapie est utilisée (53). Apres radiothérapie, une incidence accrue
d’anomalies vasculaires a été décrite (cavernome temporal, syndrome moya-moya, anévrysme
ou sténose carotidienne interne). L’instillation intra kystique de bléomycine contribue
également a la genese de ces complications vasculaires (56).

2.5.3 Germinomes

Les germinomes sont des tumeurs malignes rares, représentant 0.5 a 2 % des tumeurs
intracraniennes primitives mais 50 a 60 % des tumeurs germinales du systeme nerveux
central. L.’age au diagnostic varie de 3 a 21 ans avec une moyenne a 12.5 ans. Prés de 60%
des germinomes intracraniens ont une topographie pinéale, 30% intéressent la région supra
sellaire, 10% atteignent les noyaux gris centraux. Des Iésions bipolaires (topographie pinéale
et supra sellaire) sont également rencontrées. Concernant les germinomes supra sellaires,
I’expression clinique comprend les syndromes d’hyper ou hyposécrétion y compris le diabete
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insipide central, les pubertés précoces ou tardives et les déficits en GH (57). Les signes
cliniques d’hypertension intracranienne peuvent également étre au premier plan.

L’IRM objective une 1ésion a contours mal définis, avec des composantes nécrotiques ou
kystiques ainsi que des remaniements hémorragiques mais sans calcification individualisable.
La l€sion se présente en iso-hypo signal T1 et iso-hyper signal T2, avec un rehaussement
hétérogene. La séquence de diffusion objective une restriction de la diffusion (58). La
recherche de localisations secondaires doit intéresser la totalité de I’encéphale et du contenu
dural rachidien.

Chez les enfants atteints de diabete insipide et chez lesquels I’hypersignal spontané T1 de la
posthypophyse est absent, un germinome de petite taille peut-étre méconnu sur le bilan initial
(39). Un suivi évolutif morphologique IRM est impératif, un épaississement progressif de la
tige pituitaire étant fortement évocateur du diagnostic. A I’inverse, une évolution atrophique
de I’ensemble du parenchyme hypophysaire peut plaider en faveur d’une pathologie
inflammatoire ou auto-immune (25, 59).

La confirmation du diagnostic de germinome sera apportée par le dosage des marqueurs
tumoraux dans le liquide cérébro-spinal : a feeto-protéine, f HCG (60).

Les germinomes sont extrémement radiosensibles, ils répondent également a une
chimiothérapie adaptée.

2.5.4 Autres tumeurs

D’autres rares tumeurs peuvent intéresser la région sellaire: astrocytomes, tumeurs neuro-
ectodermiques (61). Un carcinome pituitaire est défini comme une néoplasie primitive
hypophysaire avec possibles métastases cranio-spinales ou systémiques. Ils sont exceptionnels
chez I’enfant (60).

La tige pituitaire est le site le plus fréquent de développement des hémangioblastomes sus-
tentoriels de la maladie de Von Hippel Lindau. Les patients sont le plus souvent
asymptomatiques, ne nécessitant pas de traitement (62).

Le rétinoblastome trilatéral est une combinaison rare d’un rétinoblastome uni ou bilatéral avec
une tumeur neuro-ectodermique maligne de la ligne médiane. Il y a 3 cas publiés de
rétinoblastome trilatéral impliquant des tumeurs supra-sellaires (63).

2.5.5 Kystes dermoides/épidermoides, Kkystes arachnoidiens,
lipomes

Les kystes dermoides et épidermoides sont des anomalies bénignes du développement
naissant a partir d’inclusions épithéliales lors de la fermeture du tube neural. Ce sont des
1ésions bien limitées contenant des éléments épidermiques, les kystes dermoides pouvant
contenir des dérivés dermiques (graisse, glandes sébacées, cheveux). Les atteintes supra-
sellaires peuvent induire des troubles visuels et des troubles endocrinologiques (32). IRM et
TDM objectivent la présence de graisse principalement dans les kystes dermoides
(hypodensité, effacement de I’hypersignal sur les séquences en saturation de graisse),
I’imagerie de diffusion montre une restriction du coefficient apparent de diffusion malgré la
présence d’un hyposignal habituel T1 principalement dans les kystes épidermoides.

Les kystes arachnoidiens supra sellaires peuvent se manifester par une puberté précoce ou un
déficit en GH. L imagerie évalue le caractére communiquant ou non communiquant du kyste
avec les autres citernes de la base (séquences de flux, CISS), apprécie le caractere compressif
vis-a-vis de la tige pituitaire et des voies optiques.

Les lipomes intéressent principalement la ligne médiane, leur taille est variable, leur
découverte est le plus souvent fortuite.
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2.5.6 Gliomes du chiasma optique et du plancher du III° ventricule

Les gliomes du chiasma optique et du plancher du III° ventricule peuvent se révéler par une
hypo ou une hypersécrétion, une puberté précoce ou un déficit en GH. Les enfants porteurs
d’une neurofibromatose de type 1 et ceux atteints d’un syndrome de Noonan doivent étre
soigneusement examinés en cas de puberté précoce (64).

2.6 Incidentalomes : kystes de la fente de Rathke

Les kystes de la fente de Rathke sont des 1ésions bénignes provenant des reliquats de la poche
de Rathke. La plupart demeurent asymptomatiques. Ils peuvent se manifester par des
céphalées, des troubles endocriniens et des déficits du champ visuel (65). Ils apparaissent
comme des lésions kystiques avec un signal variable en T1 et en T2. En T1, deux tiers se
présentent en hypersignal spontané, un tiers en hyposignal spontané comparable a celui du
liquide cérébro-spinal. En T2, la moitié€ se présente en hypersignal, un quart en isosignal et un
quart en hyposignal, la présence d’une composante en hyposignal centrale au sein d’une
1ésion d’allure kystique étant évocatrice. Ils ne se rehaussent généralement pas. Leur
localisation est un élément important du diagnostic différentiel avec les adénomes
hypophysaires, ils intéressent essentiellement la pars intermedialis.

En imagerie de diffusion, ils sont hypointenses par rapport au parenchyme cérébral normal. Il
a été montré que les valeurs ADC des kystes de la fente de Rathke sont nettement plus élevées
que celles des composantes kystiques des craniopharyngiomes et des composantes
hémorragiques des adénomes hypophysaires (66).

La mise en évidence fortuite d’une petite image kystique de 1I’hypophyse doit étre considérée
comme un « incidentalome » en I’absence de signes relatifs a un dysfonctionnement
hypophysaire (39, 67).
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