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La base du crane peut-étre le siege de Iésions variées tant sur le plan de la nature que sur le plan de
I’expression clinique liée pour la plus grande part a la localisation initiale: par exemple signes
compressifs du type exophtalmie ou paralysie d’une paire cranienne mais aussi signes généraux non
spécifiques du type céphalées ou troubles de I'équilibre.

La séméiologie radiologique est souvent peu spécifique : par exemple ostéolyse et/ou mise en
évidence d’'un processus expansif tissulaire. Elle est parfois évocatrice : par exemple condensation
osseuse homogene de la dysplasie fibreuse ou restriction de diffusion au sein d’un kyste
épidermoide. En revanche le contexte clinique, le mode d’évolution et |la topographie Iésionnelle
permettent souvent d’établir ou d’approcher une gamme diagnostique.

L'imagerie, tomodensitométrie et/ou imagerie par résonance magnétique, réalise le bilan
morphologique et topographique, permet d’orienter le diagnostic ou a défaut d’apprécier le degré
de bénignité ou de malignité lésionnelle en fonction de I'agressivité locale, participe au bilan
d'extension, guide le geste chirurgical ou la biopsie et permet la surveillance évolutive sous
traitement.

De multiples protocoles d’exploration sont utilisés, en rapport avec les performances des différents
appareillages et selon les régions anatomiques étudiées. TDM et IRM se complétent le plus souvent.

L'analyse fine de la texture osseuse est I'apanage de la TDM qui peut également donner des
informations précieuses sur le caractere hémorragique lors de I'analyse de la densité |ésionnelle au
temps artériel apres injection de produit de contraste. L'étude parenchymateuse pulmonaire
s’intégre dans le bilan d’extension général.

L'IRM avant biopsie ou chirurgie est indispensable pour le bilan d’extension local et la surveillance
ultérieure. Rappelons I'importance des séquences T1 avant injection de produit de contraste et des
séquences T1 avec saturation de la graisse apres injection de produit de contraste dans la
délimitation lésionnelle et la détection des extensions périneurales ou méningées. L’exploration IRM
« corps entier » participe au bilan d’extension général.

Ces lésions imposent habituellement une approche thérapeutique multidisciplinaire (chirurgie,
chimiothérapie et radiothérapie) ou le caractére exhaustif ou non du geste chirurgical est souvent
primordial, le temps chirurgical devant également prendre en compte le développement ultérieur de
la base du crane.
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Il peut s'agir de tumeurs osseuses, bénignes ou malignes, primitives ou secondaires; de localisations
d'hémopathies malignes; de tumeurs des tissus mous, bénignes ou malignes, avec extension osseuse;
de lésions pseudo-tumorales, infectieuses, malformatives.

Compte-tenu de la diversité des structures anatomiques en présence (osseuses, cartilagineuses,
méningées, neurogenes, vasculaires,...), il est difficile de proposer une gamme lésionnelle exhaustive.
Seules les étiologies les moins rares sont citées et seuls quelques points-clés sont rappelés.

Le rhabdomyosarcome est ubiquitaire.

La localisation orbitaire est fréquente, classiquement supéro-médiale pour les RMS embryonnaires.
La croissance est habituellement rapide dans un contexte local douloureux et inflammatoire avec
destruction des structures osseuses adjacentes.

L’éventualité d'une extension méningée de continuité est a I'origine de la dénomination de
rhabdomyosarcome para méningé.

Concernant le rocher, I'atteinte est classiquement plus antérieure et médiale que celle de
I’histiocytose, I'atteinte labyrinthique peut-étre présente.

Sarcomes d’Ewing, ostéosarcomes ne présentent généralement pas de spécificité particuliére sur le
plan radiologique, les signes d’agressivité locale peuvent étre discrets.

L’esthésioneuroblastome est une tumeur a point de départ ethmoidal avec extension au travers de
la lame criblée de I'ethmoide.

Chordomes et chondrosarcomes peuvent étre difficiles a distinguer: le chordome est classiquement
centré sur le clivus et la synchondrose sphéno-occipitale avec une extension qui peut étre
prédominante vers le naso-pharynx, le chondrosarcome est plus volontiers latéralisé vers I'apex
pétreux et la fissure pétro-occipitale.

Le diagnostic d’ATRT Atypical Teratoid/Rhabdoid Tumor est a évoquer en présence d’une tumeur
hétérogene mal limitable de la fosse cranienne postérieure avec extension osseuse adjacente.

Les formes métastatiques d’emblée du neuroblastome prédominent. Les métastases au niveau du
massif facial et des orbites (avec extension épidurale associée possible) peuvent constituer la
manifestation primitive de la maladie. Elles se traduisent par une ostéolyse hétérogene avec
infiltration tissulaire sous-périostée pouvant s’accompagner de spicules calciques, responsable d'une
exophtalmie avec classiquement aspect ecchymotique des paupiéres (syndrome de Hutchinson).
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Les hémopathies malignes (lymphomes ou localisations de leucémies aigués myéloblastiques)
peuvent se manifester par une atteinte épidurale en regard du massif facial et des orbites.

L'histiocytose langerhansienne est une des principales causes de lacune osseuse de la vo(te ou de la
base du crane. Les Iésions peuvent peut-étre uniques ou multiples. L'atteinte orbitaire est classique.
L'atteinte temporale est fréquente, parfois bilatérale, intéressant la mastoide mais également le
rocher en épargnant généralement le labyrinthe. L'atteinte des parties molles adjacentes sous-
cutanées est également habituelle, le rehaussement épidural adjacent est possible.

La dysplasie fibreuse peut-étre polyostotique, monostotique ou s’intégrer dans le cadre d’un
syndrome de Mc Cune Albright. L'atteinte sphénoidale et ethmoidale est classique, I'aspect
tomodensitométrique est évocateur en présence d'une lésion condensante en verre dépoli pouvant
présenter des composantes lacunaires, avec une répartition volontiers hémifaciale, le pronostic étant
essentiellement visuel par compression du nerf optique.

L’angiofibrome naso-pharyngien est une tumeur vasculaire touchant I'adolescent male, naissant
classiquement a proximité du foramen sphéno-palatin sur la face latérale de la fosse nasale. La lésion
est révélée par une épistaxis et/ou une obstruction nasale puis par des signes visuels et/ou ORL selon
I’extension. La lésion est bénigne mais agressive vis-a-vis des structures osseuses adjacentes.
L'extension se fait vers les fosses nasales et le cadre choanal, I'orbite via la fissure orbitaire
inférieure, la base du crane, la fosse ptérygo-palatine et les espaces profonds de la face. Le
rehaussement est intense et homogene en tomodensitométrie (intérét des temps artériels précoces
en TDM afin de préjuger du caractere vasculaire). L’'embolisation pré-opératoire (directe ou
artérielle) est impérative avant la chirurgie compte-tenu du caractére hémorragique.

Les atteintes de la région hypophysaire, prolactinomes et craniopharyngiomes, peuvent induire des
remaniements osseux adjacents en présence de lésions volumineuses.

Les neurofibromes peuvent s’intégrer dans un contexte de Neurofibromatose 1 avec dysplasie ostéo-
durale associée. Les schwannomes peuvent remodeler les foramens de la base du crane,
éventuellement dans un contexte de Neurofibromatose.

Les méningiomes ne présentent pas de particularité radiologique comparativement a I'adulte mais ils
sont plus rares et sont habituellement rencontrés au niveau de la base antérieure ou de la base
moyenne, possiblement dans un contexte de Neurofibromatose 2.

Les kystes dermoides et épidermoides sont ubiquitaires mais doivent étre recherchés de principe en
présence d’une anomalie osseuse sous-jacente de la ligne médiane.

Les méningoceles et méningoencéphalocéles sont ubiquitaires.
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Les Iésions infectieuses sont également aspécifiques sur le plan de I'imagerie mais sont évoquées de
principe en fonction des antécédents cliniques.
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