Anomalies du corps calleux:

approche neurofoetopathologique
\



Introduction

Anomalies du corps calleux: groupe tres
hétérogene+++

Isolée ou associée (autres anomalies du SNC et/ou
anomalies extra-SNC)

Etiologies:
Chromosomiques (caryotype/CGH)
Géniques (intérét de la NGS)

Disruptives
27?7

Impose un examen foeto-placentaire complet incluant
une analyse neuropathologique détaillée



Méthode d’analyse du corps calleux

* Coupe sagittale: photo macroscopique +++
(structure générale du corps calleux, trajet de
I"artere péricalleuse)

 Comparaison avec témoin de méme age
gestationnel (Fees-Higgins/Larroche)

e Coupe histologique coronale (évaluation de
’épaisseur/orientation des fibres calleuses)












ANATOMIE DU CORPS CALLEUX:
4 SEGMENTS PRINCIPAUX

(a) (b)
Ant.
Corpus callosum polé 1/3 23 45 I]:ooi‘é

Lateral
ventricle

A partition of the corpus callosum:

1) ROSTRE
2) GENOU
3) CORPS

4) SPLENIUM

Fornix




avant arriere

11-12S

Q 18-20S
4

Vue « classigue » de la formation du CC:
Genu (1), corps (2), splénium (3) et rostre (4)

A 22 SA, CC complet.



Séquence de développement

1)Genou
2)Corps
3)Splénium
4)Rostre

Hyun Yoo and Hunter, J Neuroimaging, 2013


















avant arriere

S13-14

Vue actualisée de la formation du CC:

-fusion de 2 segments: |’ un antérieur, |” autre postérieur (splénium)
-expansion majeure des lobes frontaux chez les humains

- translation du splénium postérieurement et dorsalement



avant arriere

=

Certaines agénésies partielles décrites avec absence du splénium
correspondent a des CC « complets » mais qui n’ ont pas subi
une expansion dorso-ventrale suffisante.



Que faut-il pour faire un corps
calleux?

Impose une corticogenese normale et une
caractérisation adaptée de la lighe médiane

A) Neurones calleux
(prolifération/migration/différenciation)

B) Axones calleux

C) Franchissement de la ligne médiane



Neurone calleux A

Cible

Axone calleux B Ligne médiane







Franchissement de la lighe médiane C






Maturation calleuse: remodelage



Elimination axonale



Myélinisation




Terminologie: de quoi parle-t-on?

e Pas de consensus sur la classification des
anomalies du corps calleux.

 Terminologie souvent confuse: agenesie,
dysgéneésie, dysplasie, hypogénésie,
hypoplasie, dysmorphie,...

e Systemes de classification différents selon les
auteurs (descriptif, mécanistique, les 2)



Terminologie (1)

A) AGENESIE

- Absence complete du corps calleux= agénésie
complete du CC

- Corps calleux partiellement présent=agénésie
partielle du CC ou hypogénésie du CC: arrét
dans la sequence de développement normal

Hyun Yoo and Hunter, J Neuroimaging, 2013



Terminologie (2)

* On peut distinguer 2 types d’agenésie du CC

- type 1= axones calleux présents mais pas de
franchissement de |a lighe médiane: formation
de faisceaux aberrants ou bandelettes de
Probst

- type 2= pas de formation des axones
calleux/absence de bandelettes de Probst

Hyun Yoo and Hunter, ] Neuroimaging, 2013



Terminologie (3)

B) HYPOPLASIE

Terme descriptif= CC conservant sa structure (4
segments) mais plus fin que la normale (défaut de
maturation). Ex: prématuriteé

C) DYSGENESIE

Terme mécanistique= Malformation résultant d’'une
atteinte des « précurseurs » du CC

£

C) DYSPLASIE ACQUISE/DESTRUCTION
atteinte secondaire sur un CC déja formé

Hyun Yoo and Hunter, J Neuroimaging, 2013



Agénésie partielle
ou hypogénésie

Hypoplasie

Hyun Yoo and Hunter, J Neuroimaging, 2013






Terminologie (4)

Coreus Splenium
1

Genu —_

Rostrum

HYPOPLASIA

Hallmarks
Hanna et al, Neurology, 2001

Characteristic
shape and size

Hypoplasia without
dysplasia

Generalized hypoplasia but
intact morphology

Apple core CCA
Hypoplasia of

posterior CC ¢ trognon de pomme »

Anterior remnant CCA
Agenesis of the

mid and posterior CC with an
anterior remnant



DYSPLASIA

HYPOPLASIA with DYSPLASIA

COMPLETE AGENESIS

Hanna et al, Neurology, 2001

Hump-shaped CC
Dysplasia without hypoplasia
Distinct from CCA

« bosse »

Stripe CCA
Uniformly thinned
CC, with dysplasia

« rayure»

Kinked CCA « tordu»
Hypoplasia
and kinked CC

Complete agenesis
Completely absent CC

at the resolution of MRI



Terminologie (5)

GROUPE 1: « Décussation »
Agénésie totale ou partielle du CC
avec bandelettes de Probst

GROUPE 2: « Hypoplasie »
- 4 segments présents
- CC plus court/plus fin

GROUPE 3: « Dysplasie »
CC dysmorphigue (« bosse)

GROUPE 4: « Cortical»
Association a un défaut de développement
cortical

Alby C et al, BDRA, 2015






HPE alobaire

Micrencéphalie, forme la plus severe
Holosphere sans scissure interhémisphérique

Une seule cavité ventriculaire recouverte
7 e y h.
postérieurement par de | arachnoide

Kyste postérieur possible par hydrocéphalie (toit
du V3)

Thalami fusionnés

Pas de bulbes olfactifs (BO)

Nerfs optiques: variable

Pas de CC, CA ou septum pellucidum















Témoin

Examen de la base du crane +++

- hypolasie de I'étage antérieur de la base du crane
- pas de crista galli

- pas de sillons des bulbes olfactifs




Forme classique d’agénésie du CC

Sagittal:

absence du corps calleux

absence du gyrus cingulaire, gyri
« irradiant » vers le hile cérébral

Anomalie de trajet de |’ artére
péricalleuse

Coronal:

déformation des ventricules latéraux ¢
«cornes de taureau »

ascension et dilatation du V3

Corpus Lateral
callosum ventricle

\ o

ventricle







Mécanisme
Anomalies des signaux de reconnaissance de la lighe médiane



Bandelettes de Probst






Agénésie classique du corps calleux= Bandelettes de PROBST









Anomalie commissurale associée a un
obstacle

* Obstacles interhémisphérigues:

- kystes communiquants (ventriculaires) ou non
communiquants (meéninges)

- Lipomes (tubulonodulaire ANT, curvilinéaire POST)

> N

Taglialatela et al, Neuroanat, 2008









Mécanisme
Disruption
Obstacle mécanique a la traversée des axones calleux















Kystes de type 1:
Extension ou diverticulation
du V3 ou d’un VL

Kystes de type 2:

Non communicant

(dont arachnoidiens)

Barkovich et al, Neurology, 2001




Paul et al, 2007



XLAG

Lissencéphalie liée a I'X avec
anomalies génitales (gene ARX)

Agénésie du CC,
avec bandelettes de Probst

Importance de I'analyse de
- la gyration et
- du cortex

(épaisseur, Iaminayon) Cx & 3 couches

Cellules pyramidales++++
Pauvreté en interneurones

Friocourt et al, Acta Neuropathol, 2011



Agéneésie du CC, sans bandelettes de Probst

Tubulinopathies

Exemple des lissencpéhalies associées a TUBA1A
Fallet-Bianco et al, Brain, 2008



L1 syndrome
(mutations de L1ICAM)

100% hydrocéphalie

80% pouce adductus

98% agénésie/hypoplasie des pyramides
bulbaires

90% sténose de I'agueduc de Sylvius

68% agéneésie/hypoplasie du corps calleux

AN

N\
Agénésie des pyramides bulbaires

Iconographie: Dr Annie BUENERD
Adle-Biassette et al, Acta Neuropathol, 2013



Conclusion

 Anomalies du corps calleux: tres variees
(morphologie et étiologie)

* Nécessite un examen autopsique foeto-
placentaire complet

* Associé a un examen descriptif
neuropathologique précis








