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Histoire clinique

* ID: ? 8 jours de vie

o Naissance a 38*4

 Antécédents:

o Coarctation de 1’aorte

o Duplication urinaire du systéme collecteur ~ | Association incertaine ou

inexistante avec le Dx principal

o Kyste de 'ouraque

* Raison de consultation :

o IRM foetale anté-natale avec anomalie de la fosse postérieure




Echographie obstétricale

2¢ trimestre (26 semaines*?/7)




Echographie obstétricale 2¢ trimestre

Activité c aque présente. Mouvements feetaux: présents. Présentation: variable
Placenta: normalement inséré, postérieur

Cordon ombilical: 3 vaisseaux

Liquide amniotique: normal, plus grande pochea 5,7 cm

Téte/Nuque Ventricule latéral droit du cerveau: ventriculomégalie légére atrium 10,3 mm
avec plexus tombant
Ventricule latéral gauche du cerveau: ventriculomégalie légére atria 9,9 -10
mm max 10,8 mm avec plexus tombant
Cervelet: vermis bien dessiné (hagiteur de 14,8 mm) décrivant un angle de 33
degrés avec la face postérieure du tronc et communiquant avec une poche de
Blake

Les structures suivantes ont été visualisées:

Téte/Nuque Crane. Plexus choroide. Cavum septi pellucidi. Grande citerne.
Face Lévres. Profil. Nez

Coeur/Thorax Vue 4 cavités. Gros vaisseaux.

Abdomen Insertion du cordon. Estomac. Reins. Vessie. Vésicule biliaire. Organes génitaux.
Rachis Colonne vertébrale.

Extrémités / Membres supérieurs. Membres inférieurs.

squelette

Abdomen - Autres: canal anal visualisé

Sexe: féminin.

Col de Visualisé
|'utérus Aspect: normal

EPF p 12 Hadlock 4

Légére ventriculomégalie bilatérale symétrique

Aspect du vermis évoquant plus une poche de Blake

Une IRM complémentaire et un conseil génétique sont suggérés compte tenu de la légére
ventriculomégalie

Voit son médecin ce jour

Ventriculomégalie (ventricules latéraux)

Vermis bien dessiné, communiquant avec
une poche de Blake

m Conclusion :




IRV foetale C-

28 semaines*?/? de grossesse

CORT2 AX T2



IRM foetale C-

Bascule du vermis supérieurement

Aspect normal du vermis

Ventricules latéraux de taille limite
supérieure

Fronto-o : percentile;
Diamétr helle mm au 25-50¢ percentile;

m Conclusion :




IRVI ceréebrale C-

8 jours de vie

Preaton




IRM cérébrale C-

Constatations :

, Elargissement des espaces sous-
1. Elargissement des espaces sous-arachnoidiens a la fosse e me N r e
postérieure le long de la ligne médiane, en communication avec araChnOIdlenS a ].a. fOSSG pOSterleure

le 4% ventricule. Surélévation du vermis avec doute sur une
hypoplasie a son aspect inférieur. Pas d’effet de masse sur la

tente du cervelet. Torcular normal. « Communication avec le 4° ventricule
. Légére dilatation des ventricules. Anomalie de susceptibilité rq s .
paramagnétique en lien avec une légére quantité de sang a la . Sure].eva.tlon du Cerve].et
tente du cervelet et en péri-cérébelleux, en lien avec
I'accouchement. Pas de restriction de la diffusion.
. Corps calleux complet. Tronc cérébral normal.
°
. Tissus mous sous-cutanés et structures osseuses sans Dllatatlon des ventrlcules
particularité.
Conclusion :
1. Trouvailles compatibles avec un kyste de la poche de Blake, M : . .
avec doute sur une hypoplasie de I'aspect inférieur du vermis. g Dla‘gnOStlc =

. Légeére hydrocéphalie, le plus probablement en lien avec le kyste
de la poche de Blake.




Echographie transfontannellaire

14 jours de vie

Fontanelle antérieure Fontanelle mastoidienne
Plan coronal Plan coronal oblique



Echographie transfontannellaire

Constatations :

Examen comparé a un antérieur du 9 septembre 2025.

Onrevoit la Iégére proéminence du systéme ventriculaire avec
un ventricule gauche de dimensions un peu plus accrues. La
distance latéro-latérale des ventricules mesure 35 mm avec un
diamétre antéro-postérieur oblique de la corne frontale droite
mesuré a 5,7 mm et a gauche de 7,4 mm. Le troisieme
ventricule est également légérement généreux mesuré a 6,3
mm. Par rapport a la derniére étude, la dilatation du troisieme
ventricule est un peu plus prononcée et il en est de méme de la
dilatation des ventricules latéraux. Le corps calleux est normal.
La résonance magnétique a démontré des trouvailles en lien
avec un kyste de la poche de Blake. Nous vous référons a cette
étude. Les espaces sous-arachnoidiens sont symétriques mais
légérement accrus. La différenciation cortico-sous-corticale est
normale.

Proéminence des ventricules (gauche > droit)

Progression en taille des ventricules

Corps calleux normal

Espaces sous-arachnoidiens supra-
tentoriels normaux

Différenciation cortico-sous-corticale
normale

w Conclusion : progression de la
dilatation des ventricules, probablement
2™ au




Diagnostic difféerentiel

Malformations kystiques de la fosse postérieure

w Spectre Dandy-Walker > Malformation Dandy-Walker
\ Mega cisterna magna

Kyste de la poche de Blake

w Autres diagnostics possibles \ Hypoplasie vermienne
Kyste arachnoidien



Diagnostic differentiel

Malformations kystiques de la fosse postérieure

Cystic Malformations of the Posterior Fossa

— T

Dandy-Walker Complex Arachnoid cyst

- s e - N

Dandy-Walker Malformation Dandy-Walker Variant Blake's Pouch Cyst Mega-Cisterna Magna Communicating AC Non-communicating AC

Tiré de Réf. 1



Diagnostic differentiel

Malformations kystiques de la fosse postérieure

» Kyste de la poche de Blake:«

S

Tiré de Réf. 2

Tiré de Réf. 3

En faveur :

* Kystique, anéchogéne

* Localisation infra-vermienne
 Communication avec 4© ventricule
 Déplacement supérieur du vermis

» Pas de rotation significative du vermis
* Torcular normal

* Cisterna magna normale/peu élargie
* Hydrocéphalie

Possible hypoplasie du vermis inférieur



Diagnostic differentiel

Malformations kystiques de la fosse postérieure

En faveur :

> Malformation Dandy_Wa]_kerz,s,Y-e —  Hémisphéres cérébelleux normaux,
déplacés supérieurement

Hydrocéphalie

 Vermis normal * doute sur hypoplasie
du vermis inférieur

e Torcular normal

* Cisterna magna normale/peu élargie

* Kyste de la fosse postérieure en
communication avec le 4¢€ ventricule

Tiré de Réf. 2 Tiré de Réf. 7



Malformations kystiques de la fosse postérieure

» Mega cisterna magnazseun
e Vermis normal

« Communication libre avec les espaces
sous-arachnoidiens

« Pas de rotation du vermis

e Torcular normal

Hydrocéphalie

Cisterna magna normale/peu €élargie

Déplacement céphalade du vermis

“|

Tiré de Réf. 2 Tiré de Réf. 10



Diagnostic difféerentiel

Malformations kystiques de la fosse postérieure

Kyste arachnoidien::: memmm)  Enfaveur:

* Kyste de la poche de Blake
 Malformation Dandy-Walker
* Mega cisterna magna

* Hypoplasie vermienne

Tiré de Réf. 12 Tiré de Réf. 13

Vermis normal
Pas de rotation du vermis
Torcular normal

Sur la ligne médiane (« midline »)
(habituellement « off midline », extra-axiale)
Hydrocéphalie

(habituellement pas d’hydrocéphalie)
Communication avec 4© ventricule

(pas de communication avec 4° ventricule)
Pas d’effet de masse sur le 4° ventricule
et le cervelet

(habituellement effet de masse avec
compression)



Diagnostic difféerentiel

Malformations kystiques de la fosse postérieure

En faveur :
Hypoplasie vermienne:«: 2 lersulennemn
» Elargissement des espaces sous-
* Kyste de la poche de Blake arachnoidiens
 Malformation Dandy-Walker
« Mega cisterna magna En défaveur :
* Hypoplasie vermienne * Vermis normal * doute sur hypoplasie

du vermis inférieur
(vermis habituellement absent ou séverement
hypoplasique avec rotation céphalade)

* Pas de rotation du vermis
(vermis habituellement en rotation
céphalade)

* Hydrocéphalie
(habituellement pas d’hydrocéphalie)

* Pas d’effet de masse sur le 4° ventricule
et le cervelet

| (habituellement effet de masse avec
Tiré de R&f. 14 Tiré de R&E. 15 compression de ces structures)




Diagnostic Kyste de la poche de Blake
final




Epidémiologie
==
Présentation
clinique

>
p s 7” y

Tiré de Réf. 3

» Entité rare, souvent diagnostiquée en période prénatale
grace a I’échographie ou a I'IRM foetale.3:10

» Fait partie du continuum des malformations kystiques de
la fosse postérieure.!*°

» ~50% des cas sont isolés:

o Autres cas associés a des anomalies chromosomiques,
cardiaques ou cérébrales.!?

 Asymptomatique et découverte fortuite.
* Versus symptomatique : manifestations liées a
I’hydrocéphalie obstructive (% incertain des cas)® :
o Macrocréanie.
o Vomissements, troubles visuels.
o Retard du développement psychomoteur si compression
chronique.
* Rarement : signes neurologiques focaux dis a ’effet de
masse.



Associations Associations décrites (cas non isolés)!®18 :

 Anomalies cardiaques :
o Principalement communication inter-ventriculaire.

 Anomalies du systeme nerveux central :
o Principalement agénésie partielle/compléte du corps calleux.

o Anomalies des membres :
o Principalement pied bot varus équin congénital idiopathique.

* Aneuploidies chromosomiques
o Principalement trisomies 21.
o Cas décrits avec association avec trisomie 13 et 18.

* Variants pathogenes du nombre de copies :
o Par exemple : 3p, 9p, Xp/Xq, Ip.

Tiré de Réf. 3




Pathologie
+

Imagerie

Tiré de Réf. 3

Poche de Blake (BP) :

o Evagination transitoire de la partie postéro-inférieure du toit du
4¢ ventricule, présente normalement pendant le développement
embryonnaire.

o BP communique initialement avec la cavité ventriculaire et
participe a la formation des foramina du 4¢ ventricule (de
Magendie et de Luschka).*8

Kyste de la poche de Blake (BPC) :
o Survient lorsqu’il y a échec d’ouverture du foramen de
Magendie : forme une structure kystique derriere le vermis.?3?
Différence clé avec le Dandy-Walker :
 Vermis normalement formé et non hypoplasique.
Explique pourquoi certains cas sont transitoires avec
régression spontanée si perméabilisation secondaire du

foramen de Magendie.!©

IRM = gold standard :
o Kyste infra-vermien, communiquant avec le 4¢ ventricule.
o Vermis normal (morphologie et taille).
o Hydrocéphalie tétraventriculaire.

- Echographie foetale / transfontanellaire :

o Kyste postérieur au vermis * ventriculomegalie.



P ro n o st i c  Cas isolés — pronostic favorable, souvent développement

neurologique normal.

+ * Possibilité de résolution spontanée du kyste en prénatal ou

postnatal.b10

T Ya it eme nt . Pc?ssibi.lité de Progressicsar; vers une hydrocéphalie
necessitant traitement.*-°

 Cas non isolés — pronostic plus réservé, risque de retard
développemental ou mortalité néonatale.?

* Surveillance si kyste isolé et sans hydrocéphalie.
* Neurochirurgie en cas d’hydrocéphalie ou symptomes :
o Endoscopic third ventriculostomy (ETV) = traitement de choix.
o Fenestration du kyste (communication avec espaces sous-
arachnoidiens).
o Shunt VP si ETV/fenestration inefficaces (surtout nourrissons
< 1 an).
e Suivi multidisciplinaire (neurochirurgie, imagerie,
neurologie, suivi développemental).

Tiré de Réf. 3
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