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Résume

L’anévrysme de I’ampoule de Galien est une entité
tres rare en pathologie neurologique retrouvée le
plus souvent en anté ou post-natal.Nous rapportons
le cas de deux patients chez qui le diagnostic
d’anévrysme de ’ampoule de Galien a été posé et
qui ont été suivi au CHU Hassan Il de Fés au
Maroc.

L’anévrysme de la grande veine de Galien est une
malformation artério-veineuse dont le traitement
n’est qu’endovasculaire et dont le bilan
radiologique initial entre autres par 1’imagerie par
résonance magnétique (IRM) consiste a montrer la
Iésion d’une part et ses effets sur le parenchyme
cérébral d’autre part.

Mots-clés : Ampoule de Galien, anévrysme, Fes,
Maroc

Abstract

The aneuvrysm of the bulb of Galien is a very rare
entity in neurological pathology found most of the
time in anté or postnatal. We report the case of two
patients diagnosed with Galen’s bulb aneuvrysm
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who were followed at Hassan Il
Hospital in Fez, Morocco.

The aneuvrysm of the big vein of Galien is an
artério-venous deformation which treatment is only
endovascular and the initial radiological balance
sheet (assessment) particularly the magnetic
resonance imaging (MRI) consists in showing the
lesion on one hand and its effects on the cerebral
parenchyma on the other hand.

Keyswords: Aneuvrysm, Bulb of Galien, Fez,
Morrocco

University

Introduction

L'anévrysme de la veine de Galien est une
affection congénitale rare, représentant moins de 1
% des malformations artério-veineuses
intracraniennes. Il résulte de [l'absence de
différenciation en systéme artério-veineux mature,
entre 7 et 12 SA, dune veine embryonnaire
primitive, médiane qui draine les plexus choroides
primitifs. La majorité des cas de malformation
anévrysmale de la veine de Galien sont
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diagnostiqués en périodes anténatale, néonatale ou
post- natale, le diagnostic a I'dge adulte est
exceptionnel.  Elle associe une dilatation
pseudo-anévrysmale de 1’ampoule de Galien a une
ou plusieurs fistules artério-veineuses [1].Le
tableau clinique a tout &ge peut inclure:
insuffisance cardiaque, retard psychomoteur,
hydrocéphalie et crises d'épilepsie. Le traitement
de référence est I'embolisation réalisée a quelques
mois de vie mais le pronostic reste redoutable avec
une mortalité post-natale de 50% et un risque élevé
de séquelles neurologiques [2,3].

Cas clinique 1

Il s’agissait d’un nouveau-né de sexe féminin, issu
d’une grossesse bien suivie, menée a terme,
accouché par voie basse avec un poids a la
naissance estimé a 2700g et un score d’Apgar a
10/10. L’histoire de la maladie remontait au
cinquiéme jour de vie marquée par I’installation
d’une détresse respiratoire avec cyanose des
extrémités.

L’examen clinique retrouvait une patiente
polypnéique a 80c/min, SpO2 a 80%, cyanosee
avec tirage intercostal et sus-claviculaire,
tachycarde a 140-150 bat/min. L’auscultation
cardiovasculaire mettait en évidence un bruit de
gallot avec des rales crépitants. L’examen
abdominal notait une hépatomégalie a 3 travers de
doigt. Le périmétre cranien était estimé a 37cm. Il
n’y avait pas de souffle intracrdnien a
I’auscultation. L’examen neurologique montrait
une patiente obnubilée.Sur le plan gazométrique on
avait un Ph a 7.28, PCO2 a 34.1, PO2 a 182,
HCO3 a 16.4 et Lactate & 5.33. L’échographie
trans-thoracique a montré une hypertrophie
ventriculaire bilatérale avec dilatation monstrueuse
du ventricule gauche, une ectasie de 1’artére
pulmonaire et du ventricule droit ainsi qu’une
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hypertension artérielle pulmonaire. La
radiographie du thorax de face montrait une
cardiomeégalie avec un index cardio-thoracique
estimé a 0,71. L’échographie transfontanellaire
faite montrait une dilatation des ventricules
latéraux avec mise en évidence d’une formation
Iesionnelle hypoéchogéne homogene mediane bien
limitée refoulant le troisieme ventricule et prenant
le doppler couleur. Une malformation de la veine
de Galien a été suspectée et un angioscanner a été
réalisé. L’angioscanner cérébral avait permis de
mettre en évidence la présence de multiples
structures vasculaires dilatées, tortueuses intra
parenchymateuses et cortico-sous-corticales, avec
une importante dilatation de la veine de Galien qui
est spontanément hyperdense se rehaussant apres
injection de produit de contraste iodé. Il s’y
associait une dilatation des sinus latéraux en
bilatérale, ainsi que les sinus pétreux avec
dilatation tri ventriculaire (figure 1, 2 et 3).
L’ensemble de ces observations scanographiques
avait permis de confirmer le diagnostic
d’anévrysme de I’ampoule de Galien.
Immeédiatement le nouveau-né fut hospitalisé,
intubé, ventilé et sédaté avec un traitement
digitalo-diurétique institué.

Au cours de son hospitalisation le nouveau-né a
présenté¢ une désaturation puis bénéficié d’une
réanimation sans amélioration. Il a été extubé puis
ré intubé. 1l a par la suite installé une bradycardie
extréme avec une désaturation profonde puis une
asystolie réfractaire aux mesures de réanimation.

Cas clinique 2

Il s’agissait d’un garcon de 11 ans, qui avait été
admis aux urgences pédiatriques dans un tableau
de céphalées résistantes au traitement antalgique
évoluant depuis quelques jours. A 1’examen
clinique, on observait un patient conscient avec un
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score de Glasgow a 15/15, tachycarde a 120
battements/min, dyspnéique a 70 cycles/min, pale
avec une cyanose des extrémités et une
hépatomégalie a deux travers de doigts. Un scanner
cérébral sans injection de produit de contraste
réalisé avait permis de mettre en évidence une
formation arrondie, bien limitée, spontanément
dense, siégeant dans la région pinéale avec une
hydrocéphalie  tri-ventriculaire. ~ Au  bilan
biologique il avait une insuffisance rénale avec une
clairance de créatinine a 20. Le patient a présenté
rapidement une altération de sa CONSCIENCE AVEC UN  Topodensitomitrie cérbrale sprés injection du produit de contraste au temps veineux
GCS qui est passé de 15 a 10. D’ou la réalisation  mettant en évidence un rehaussement homogéne de la dilatation anévrysmale de I'ampoule

daune IRM Complémentalre QUI a montré de Galien ( * ) ainsi que du sinus droit ( A ) avec mise en évidence de
i i A quelques veines cérébrales dilatées et tortueunses ( )

I’existence de multiples structures vasculaires

dilatées,  tortueuses, intra-parenchymateuses i ures

cortico-sous-corticales et péri-ventriculaires avec
importante dilatation de la veine de Galien ainsi
que le systeme veineux dure-mérion (figure 4,5 et
6).

FIGURE 1

Reconstruction VR de I’anévrysme de 'ampoule de Galien

FIGURE4 :

Tomodensitométrie cérébrale sans injection de produit de contraste en coupe axiale (4)

sagittale (B) montrant une dilatation anévrysmale de la grande veine de Galien qui e
spontanément dense ( w ) avec une dilatation du sinus droit et du torcular ( i,

IRM en coupes sagittale T1 (A), coronale T2 (B), axiale Flair (C): Présence d’un volumineux
anévrysme sacciforme de la grande veine de Galien en hyposignal sur les séquences T1, T2 et

fair ( )
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FIGURES :

IRM en coupe axiale T2 écho de gradient (A) et coupes axiale Tl aprés injection de
gadolinium (B):Dilatation sacciforme de I'ampoule de Galien contenant des zones en

* ) avec rehaussement aprés injection de
gadolinium de facon hétérogéne ( % )

hyposignal témoignant de bleeds (

FIGURE 6:

Séquence angio RM 4D Tricks montrant une dilatation anévrysmale de ’ampoule de Galien
( associée & une importante collatéralité responsable d’un reflux sur le résean
veineux dure-meérien d’aval qui est dihté» )
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Discussion

On appelle anévrysme, toute déformation de la
paroi artérielle. Un anévrysme est la conséquence
d’'une modification structurale de la paroi
artérielle. Dans leur forme commune, les
anévrysmes  développés sur les  artéres
intracraniennes sont sacciformes, c¢’est-a-dire
constitués par une dilatation réguliére et arrondie.
L’origine de la modification pariétale est tres
variée et reste malheureusement inconnue pour les
anévrysmes intracraniens les plus fréquents [4].

L’anévrysme de la veine (ou ampoule) de Galien
est une malformation artério-veineuse qui associe
une dilatation pseudo-anévrysmale de 1’ampoule
de Galien communiquant de facon anormale avec
le systeme artériel carotidien ou 1’axe
vertébro-basilaire réalisant ainsi une ou plusieurs
fistules artério-veineuses [5],[6].Elle est tres rare,
représentant moins de 1% de [’ensemble des
malformations artério-veineuses cérébrales [1] et
est souvent diagnostiquée en période post-natale
[7] comme le cas de nos deux patients. Il s’agit
d’une pathologie touchant essentiellement les
nouveau-neés et les petits enfants [8], [9].

Deux tiers des cas sont diagnostiqués avant 1’dge
de 28mois [9].Le développement embryonnaire de
la vascularisation peut étre divisé en trois stades
[10] : un premier stade pré choroidien ou une fine
couche de cellules neurales en différenciation est
organisée autour de la gouttiere neurale qui
donnera plus tard le tube neural, une deuxieme
stade pré choroidien ou la couche de cellules
neurales s’épaissit autour du tube neural et un tissu
riche en vaisseaux sanguins se forme autour de lui
pour alimenter les cellules les plus éloignées de
I’intérieur du tube neural encore en contact avec du
liquide amniotique. Ce réseau nourricier est appelé
méninge primitive (meninx primitiva).Le troisieme
stade est le stade choroidien ou se forment les
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plexus vasculaires a partir de la méninge primitive.
La vascularisation du cerveau en développement
provient de ces plexus choroidiens par
I’intermédiaire de plusieurs artéres choroidiennes.
Le drainage veineux est principalement assuré par
une grande structure médiane, la veine médiane
porencéphalique de Markowski qui constitue le
composant veineux caractéristique de I’anévrysme
de I’ampoule de Galien. Elle est normalement
observable de la 7°™ a la 12éme semaine
d’aménorrhée. La anévrysmale
résulte de I’absence de différenciation en systeme
artério-veineux mature pendant cette période de la
veine médiane porencéphalique qui draine les
plexus choroides primitifs [5], [11].

Dans la littérature mondiale, et jusqu’en 1981,
moins de 200 cas d’anévrysme de I’ampoule de
Galien ont été rapportés [8], [12].

Les anévrysmes de la grande veine de Galien ont
été observés en association avec des syndromes
plus complexes comme un syndrome de TURNER,
un syndrome de RENDU OSLER ou une
télangiectasie méningee diffuse mais aucun cas
familial n’a été rapporté [13].

Cette malformation rare, induit un hyper débit dans
la veine de Galien; une dilatation ventriculaire
peut survenir par compression de 1’aqueduc de
Sylvius.

Il existe trois principales circonstances de
découverte : les formes néonatales découvertes lors
des échographies systématiques, par la mise en
évidence de la poche vasculaire anormale. Dans les
formes les plus graves, une encéphalomalacie
précoce avec un syndrome de fonte cérébrale est
observée. Chez le nourrisson, la manifestation
clinique principale est la macrocranie avec une
ventriculomégalie  apparaissant ~ bien  avant
I’hydrocéphalie. Chez les grands enfants, les
convulsions, les déficits neurologiques et les
retards psychomoteurs sont dus a [I’ischémie

malformation
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veineuse  chronique  objectivée  par  des
calcifications cortico-sous-corticales. Sur le plan
para clinique, la radiographie standard peut
orienter vers le diagnostic en montrant des
calcifications intracraniennes. Ces calcifications
sont les plus évocatrices mais elles n’existent que
dans 10 a 15% des cas d’anévrysmes
artério-veineux. Elles doublent d’un fin liséré plus
ou moins opaque le contour des vaisseaux, des
arteres ou des veines. L’aspect le plus typique est
réalisé par une fine calcification arrondie ou
ovalaire cernant « en coquille d’ceuf » les contours
d’une veine de Galien dilatée [14].Les
calcifications peuvent prendre un aspect en
croissant. La calcification complete est moins
courante [15].Les calcifications intracraniennes
sont pour Wilson et collaborateurs
pathognomoniques d’un anévrysme de 1’ampoule
de Galien, si elles forment un anneau fin complet
ou incomplet, dans la région pinéale, d’au moins
2.5cm de diametre [1].La présence de calcification
de la région pinéale accompagnée d’un souffle
intracranien doit suggérer le diagnostic [16], [17],
[18].Chez nos deux patients, la radiographie
standard n’a pas été faite vue la disponibilité et
I’acces facile de I’échographie transfontanellaire et
des autres moyens d’imagerie en coupe.

L’échographie-doppler que ce soit en anténatal ou
en post-natal lorsque les fontanelles ne sont pas
encore fermées joue un rdle essentiel dans le
diagnostic  positif de 1’anomalie. Chez le
nouveau-né et le nourrisson elle tend a remplacer
la tomodensitométrie dans la plupart de ses
indications. L’anévrysme se présente sous la forme
d’une image anéchogeéne, extra-parenchymateuse,
située sur la ligne médiane du cerveau, en arriére
du 3é ventricule. Elle a classiqguement une forme
de «raquette » ou de «trou de serrure » en coupe
transversale et en mode B correspondant a la
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dilatation  anévrysmale du sinus efférent
[19],[20].Le doppler couleur confirme la nature
vasculaire de la lésion en mettant en évidence le
flux de I’anévrysme sous forme de flux turbulents
bidirectionnels [21]. Les ultra-sons permettent
d’¢liminer treés facilement une tumeur solide et
autres lésions liquidiennes de la ligne médiane. La
specificité et la sensibilité de 1’échographie est de
100%, elle doit donc étre I’examen de premicre
intention chaque fois que sa réalisation est
possible. Nous avons réalisé cet examen chez notre
premier patient mettant en évidence la dilatation
des ventricules latéraux et la présence d’une
formation de la ligne médiane hypoéchogene
homogene vascularisée au doppler couleur
orientant vers le diagnostic.

A la tomodensitométrie on observe une masse
arrondie de la région pinéale spontanément iso ou
hyperdense contenant parfois des calcifications en
son sein. Il existe une dilatation associée des sinus
veineux (sinus droit, sinus longitudinal supérieur et
inférieur) permettant de faire la différence avec un
pinéalome. L’angioscanner cérébral confirme la
nature vasculaire de la Iésion en montrant un pic
initial précoce d’opacification et une décroissance
assez rapide. Il existe une hydrocéphalie associée
le plus souvent par compression de 1’aqueduc de
Sylvius ou du troisieme ventricule. Dans notre
série, 'un de nos patients a bénéfici¢é d’un
angioscanner cérébral mettant en évidence la
présence de multiples structures vasculaires
dilatées, tortueuses intra parenchymateuses et
cortico-sous-corticales, avec une importante
dilatation de la veine de Galien qui est
spontanément hyperdense se rehaussant apres
injection de produit de contraste i0odé. Il s’y associe
une dilatation des sinus latéraux en bilatérale, ainsi
que les sinus pétreux avec dilatation tri
ventriculaire. Nos observations ont permis de poser
le diagnostic d’anévrysme de I’ampoule de Galien.
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L’imagerie par résonance magnétique (IRM) est
une méthode trés sensible. Elle permet 1’étude
directe de la circulation cérébrale. La veine de
Galien est tres dilatée, vide de signal en I’absence
de thrombose sur les séquences T1 et T2. Les
calcifications pariétales apparaissent également
comme des zones vides de signal mieux
individualisées au scanner. Une éventuelle
thrombose apparaitra en hyper signal T1 et
T2.L’intérét principal de I'[RM est de mieux
évaluer le retentissement de la lésion sur le
parenchyme cérébral et sur le systéme ventriculaire
[22], [20].L’angiographie cérébrale est un examen
neuroradiologique principal, et ceci aussi bien sur
le plan du diagnostic étiologique que du geste
thérapeutique. Elle comprend I’exploration des
voies artérielles d’apport des systémes carotidien et
vertébro-basilaire et 1’exploration de leurs
branches intracraniennes. Il faut souligner que le
contrble par angiographie postopératoire de tout
anévrysme s’impose comme une reégle absolue
[14].L’angiographie cérébrale doit étre demandée
quand la neurochirurgie est envisagée. D’autres
examens para cliniques peuvent étre utiles tels que
la radiographie du thorax et 1’échocardiographie.
Le premier permet de noter une cardiomégalie
parfois massive (ICT supérieur a 0.75), un
élargissement du  médiastin  supérieur, la
vascularisation pulmonaire peut étre normale ou
augmentée, une opacité retro sternale peut se voir
sur le profil entrainant un déplacement postérieur
de la trachée alors que le profil radiologique du
cou peut montrer un épaississement rétro-pharyngé
[23].L’échocardiographie quant a elle montre une
dilatation de [D’oreillette droite et du ventricule
droit. L artére pulmonaire apparait dilatée avec une
valve pulmonaire hyperéchogene. Le foramen
ovale est ouvert avec bombement du septum
inter-auriculaire  dans  loreillette  gauche.
L’oreillette gauche, le ventricule gauche, la valve
aortiqgue et le septum inter ventriculaire sont

www.jaccrafrica.com



normaux [24]. Concernant la  démarche
radiologique du diagnostic, chez le feetus la
découverte se fait par 1’échographic anténatale. Si
la grossesse est poursuivie, le bilan général est fait
a la période néonatale. Chez le nouveau-ng, tout
dépend de I’état cardiaque, il convient donc
d’explorer 1’encéphale par échographie-doppler et
par IRM pour reconnaitre la malformation et
évaluer le retentissement sur le parenchyme
cérébral (défaut de développement, déformation,
Iésions anoxo-ischémiques).Chez le nourrisson,

I’échographie, le scanner et I'IRM peuvent
permettre de poser le diagnostic. Le bilan
angiographique doit étre intégré au geste

thérapeutique aussi bien chez celui-ci que chez le
nouveau-neé. La surveillance a long terme se fait au
moyen d’une IRM ou a défaut en utilisant la
tomodensitométrie et permet de mettre en évidence
la thrombose du sac anévrysmal et sa réduction
progressive de taille aprés embolisation.

Tableau 1 récapitulatif des manifestations cliniques et des
(11, [3], [14], [19],

moyens d’imagerie en fonction de 1’age

[20], [22]
PERIODE CLINIQUE MOYENS I'IMAGERIE
Neép-natale -Insuffisance cardiague | -Echographis

congzstive 4 haut débit transfontanzllairs (ETF)

-Souffle intracrinisn -Imageriz=  par résomancs

-Ratard psvchomotaur magnétigua (IFL)

-Angiosraphis cérsbrals

-Macroeranis avae | -Echographis

hyvdrocéphalis

Nourrisson
transfontansllairs (ETF)
-Souffle intracranien -Tomedensitométria {TDM)
-Dilatation dss wesines du | -Imageri=  par résonance
sclap, de U'hémi-front avesc | mammstigus (IEM)

parfois uns sxophtalmis -Angiographis cérsbrala
-Insuffisance cardigus
modérss
-Convulsion, hémorragis
meningsz, paralysiz
oculomotrics

-Ratard pevchomotaur

Enfant et adulte -Hedroczphaliz -Tomodensitornétria (TDAD)
-Czphalsas -Imageriz=  par résonance
-Hemorragia magnétiqua (IEL)

-Ratard psvchomoteur -Angiosraphis cérsbrals
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Le diagnostic différentiel de 1’anévrysme de la
grande veine de Galien se pose essentiellement
avec les lésions liquidiennes de la ligne médiane
du cerveau a I’étage sus-tentoriel. Il s’agit entre
autres du kyste de la glande pinéale, du kyste
colloide, du kyste arachnoidien, des pseudo-kystes
sous-épendymaires [25].

L’imagerie permet de faire le diagnostic. On
observe a I’échographie-doppler une absence de
vascularisation des kystes et une absence de prise
de contraste a la tomodensitométrie et a I’imagerie
par résonance magnétique.

Conclusion

La découverte de la malformation de I’ampoule de
Galien chez le feetus, surtout lorsque des anomalies
sont observées au niveau du parenchyme, pose le
probléme d’une interruption médicale de
grossesse. Chez le nouveau-né, le nourrisson et le
grand enfant, la découverte d’un anévrysme de la
grande veine de Galien cliniguement bien
supportée doit conduire au seul traitement
pleinement efficace, qui est I’occlusion de la (ou
des) fistule(s) par voie endovasculaire. Ce
traitement endovasculaire se fait par voie
transartérielle fémorale. L’hydrocéphalie par
congestion veineuse peut faire discuter la mise en
place d’'une valve de dérivation ventriculaire ou
une ventriculocisternostomie. La chirurgie n’a pas
d’indication dans cette maladie en dehors des
situations tout a fait exceptionnelles. Grace aux
progrés de I’imagerie et de la thérapeutique, le
pronostic de cette malformation longtemps
considéré comme désastreuse est a I’heure actuelle
plus optimiste.
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