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Histoire clinique

Fille de 4 ans

Status epilepticus sur 
épilepsie lésionnelle suspectée

Premier examen au dossier

Scan cérébral effectué
dans un contexte d’urgence :

4 ans



Scan cérébral C-



IRM cérébrale C-

AXIAL T1 CORO T1 AXIAL T2



IRM cérébrale C-

AXIAL T1 AXIAL T2



Description Scan cérébral

• Multiples nodules sous-épendymaires 
non calcifiés.

• Ligne médiane centrale.

• Pas d’effet de masse.

• Pas d’hydrocéphalie.

Poursuite de l’investigation par IRM C- :



Description IRM cérébrale

Multiples nodules sous-
épendymaires 

périventriculaires. 

Configuration perpendiculaire 
par rapport aux ventricules.

Pas d’anomalie 
de la gyration. 

Pas d’anomalie 
du tronc cérébral.

Méga cisterna magna.



Diagnostic différentiel

• Hétérotopie sous-épendymaire de la matière grise

• Sclérose tubéreuse de Bourneville

• Schizencéphalie à lèvres fermées

• Dissémination leptoméningée d’une atteinte néoplasique métastatique

• Cytomégalovirus congénital



Diagnostic différentiel

• Hétérotopie sous-épendymaire 
de la matière grise 

POUR

• Nodules avec un signal comparable à la 
matière grise sur toutes les séquences 
IRM.

• Principalement situés en 
périventriculaire (le plus courant)
ou en sous-cortical

• De taille et de distribution variables 
(Diffuse vs antérieure vs postérieure)

• Peut également se présenter en bandes 
(laminaire)Coupes IRM C+ démontrant une forme d’hétérotopie sous-

épendymaire de la matière grise avec méga cisterna
magna, chez une fille de 11 ans, associée à un phénotype
en lien avec une anomalie du gène FLNA. (Tiré de Réf. 2)



Diagnostic différentiel

• Sclérose tubéreuse de 
Bourneville

POUR
• Nodules sous-épendymaires pouvant se 

retrouver tout au long de la surface 
ventriculaire des ventricules latéraux, le 
plus souvent au sein du sillon 
caudothalamique au niveau du foramen 
de Monroe

CONTRE
• Peuvent dégénérer dans 5-10% en  

astrocytomes sous-épendymaires à 
cellules géantes (SEGA), retrouvés le 
plus fréquemment au niveau du Foramen 
de Monroe

• Peuvent se calcifier / rehausser
• Associée à des tubers corticaux/

sous-corticaux (souvent en frontal)

Coupes axiales IRM C- et C+ démontrant des nodules sous-
épendymaires rehaussants se projetant dans la lumière du 

ventricule latéral gauche chez un patient atteint de sclérose 
tubéreuse de Bourneville. (Tiré de Réf. 3)



Diagnostic différentiel

• Schizencéphalie
à lèvres fermées

CONTRE

• Lignes de matière grise 
polymicrogyriques sur les rebords de la 
fente piale-épendymaire avec 
ventricule en forme d’entonnoir

Coupe coronale d’IRM démontrant une schizencéphalie 
à lèvres fermées. On note un épaississement anormal de la 

matière grise, qui se projette en profondeur de part et 
d’autre d’une fente au sein du parenchyme cérébral en 

marge du ventricule latéral droit. (Tiré de Réf. 4)



Diagnostic différentiel

• Dissémination leptoméningée
d’une atteinte néoplasique 
métastatique

• Peuvent se présenter entre autres par 
des foyers nodulaires le long des parois 
ventriculaire

• Rehaussent généralement et foyers de 
restriction possibles 
en séquence de diffusion

• Porter une attention particulière 
aux antécédents cliniques et aux 
examens antérieurs pertinents

Coupe axiale d’IRM C+ démontrant une atteinte
métastatique avec dissémination le long de l’épendyme

de la corne occipitale du ventricule latéral gauche. 
(Tiré de Réf. 5)



Diagnostic différentiel

• Cytomégalovirus
congénital

• Calcifications périventriculaires 
sans protrusion dans le ventricule

• Possibilité de lésions au sein de la 
substance blanche, polymicrogyrie, 
schizencéphalie, hypoplasie 
cérébelleuse et/ou microcéphalie

Coupe axiale de scan C- démontrant des foyers de 
calcifications en périventriculaire chez un jeune patient 

atteint de CMV congénital. (Tiré de Réf. 6)



Diagnostic final

Hétérotopie sous-épendymaire 
de la matière grise 



Hétérotopie sous-épendymaire 
de la matière grise 
• L'hétérotopie nodulaire héréditaire est l'une des malformations du

développement cortical les plus fréquentes observées chez les patients
épileptiques.

• Elle se caractérise par une accumulation ectopique de neurones qui ne
parviennent pas à migrer vers le cortex cérébral.

• L’atteinte symétrique la plus fréquente est l'hétérotopie nodulaire péri-
ventriculaire, située immédiatement sous l'épendyme des ventricules
latéraux.

• Divisé selon la morphologie en :

• focale unilatérale / bilatérale / bilatérale diffuse

• Ce tableau peut être associé à d’autres anomalies sous-jacentes.
Une évaluation génétique est donc recommandée.



Hétérotopie sous-épendymaire 
de la matière grise 

• La mutation génétique la plus courante en est une liée à l'X (Xq28), 
où on retrouve, plus précisément, une mutation du gène de la 
filamine A. Ce gène code pour une phosphoprotéine cytoplasmique 
impliquée dans la neurogenèse cérébrale précoce et la migration 
neuronale.

• Les femmes atteintes présentent un déficit cognitif relativement 
léger, parfois subtil. (Les grossesses d’embryons masculins 
atteints avortent spontanément dans la quasi-totalité des cas, en 
raison de malformations cardiovasculaires). 

• À l’imagerie, cette atteinte est caractérisée par des nodules 
hétérotopiques contigus, une méga citerne magna et des 
malformations cardiovasculaires. 



Pronostic & Traitement

• Le pronostic dépend de l'emplacement et de l'étendue des hétérotopies 
nodulaires, des malformations associées et de la gravité des crises. 

La forme focale peut être une découverte fortuite à l'imagerie, voire 
à l'autopsie pour les cas les plus discrets.

• La chirurgie palliative est réservée aux cas réfractaires, avec 
généralement des chirurgies de déconnexion (callosotomie, 
hémisphérotomie fonctionnelle, etc.)

• Nouveaux traitements à l’étude, avec ablation par radiofréquence ou 
laser des foyers épileptogènes, mais d’efficacité encore discutable.
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