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Introduction

I.INTRODUCTION

Les anomalies du tube neural (ATN) sont des embryopathies résultant de 1’échec de la
fermeture du tube neural et représentent un groupe d'anomalies congénitales hétérogenes et
complexes du systeme nerveux central (SNC) ; regroupant I’anencéphalie, le spina bifida
(SB) et I’encéphalocele. Elles sont de loin les malformations congénitales les plus

fréquentes aprés les anomalies cardiovasculaires congénitales™.

La myéloméningocéle (MMC) est la forme la plus fréquente et la plus sévére des SB®@.
Son étiopathogénie est multifactorielle, impliquant a la fois des facteurs environnementaux
et génétiques. Sa gravité est fonction de la nature et de 1’étendue de la Iésion malformative
spinale, de son siege, des complications liées a son traitement et des malformations
systémiques et orthopédiques associées. Son tableau clinique est souvent marqué par des
déficiences neurologiques irréversibles par atteinte des systémes nerveux central et
périphérique®. Sa prise en charge immédiate doit étre réalisée selon un schéma
pluridisciplinaire bien codifié impliqguant de nombreuses spécialités, notamment la
pédiatrie, la radiologie, la neurochirurgie, et la neuro réanimation. Son traitement
chirurgical n’est que palliatif visant a prévenir, surveiller et traiter une variété de
complications potentielles responsables de lourds handicaps psychomoteurs et

sphinctériens pouvant affecter la fonction, la qualité de vie et la survie® .

L’incidence mondiale des naissances vivantes atteintes de SB a diminué grace a une
combinaison de prévention primaire, basée sur la supplémentation préconceptionnelle en
acide folique, et secondaire, basée sur l’interruption des grossesses dépistées et les
procédures chirurgicales intra-utérines®. L'incidence Africaine des naissances vivantes
atteintes de MMC reste imprécise®, mais risque d'étre élevée devant un taux de natalité
parmi les plus élevés au monde et des politiques de prévention parmi les plus

insuffisantes(”.

Le dépistage des ATN dans les pays en développement a moins d’impact sur I’incidence
des MMC comparé au pays développés car, d’une part, I’interruption thérapeutiques de
grossesse est moins pratiquée dans ces pays pour des raisons religieuses et légales® et
d’une autre part, les procedures intra-utérines hautement techniques et trés onéreuses ne

peuvent étre réalisées que dans des centres dédiés®.

L'acces au traitement des MMC dans les pays en développement est entravé par la

pauvreté, I’insuffisance des infrastructures et le manque de neurochirurgiens et aussi par
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les obstacles aux soins d’urgence et au suivi?. La solution aux problémes inhérents a la
prise en charge des SB dans ces pays ne consiste pas simplement a importer les paradigmes
des traitements modernes, mais a développer des traitements adaptés au monde en

développement en prenant en considération ses particularités.

En Algerie, la prévalence de la MMC reste imprécise, en raison de la rareté des études bien
menées. Au Centre Hospitalier Universitaire (CHU) de Tlemcen, cette pathologie n’a
jamais fait I’objet d’une étude bien qu’elle soit prise en charge au service de neurochirurgie

depuis sa création en 1983.

Partant du principe que la MMC n’est pas une maladie létale mais morbide qui constitue
un réel probléeme de santé publique et impose un fardeau important aux patients, a leurs
familles et au systéme de santé, nous nous sommes assigner comme objectif principal
d’identifier 1’aspect épidémiologique, diagnostique, thérapeutique et évolutif des MMC
opérées au niveau du service de neurochirurgie du CHU de Tlemcen durant la période

étalée du premier janvier 2018 au 31 décembre 2021.

Le but d’une telle recherche est de mesurer les données épidémiologiques et identifier les
facteurs de risque afin de déployer les moyens matériels et humains pour optimiser la prise
en charge de ces patients. Ces données sont précieuses pour les familles et les
professionnels de la santé lorsqu'une telle anomalie congénitale est détectée. Les données
de la présente étude devraient avoir une influence majeure sur la surveillance, la recherche,
le plaidoyer, la sensibilisation de tous les partenaires impliqués dans la prise en charge de
ces patients et le renforcement de la prévention par une politique de supplémentation
systématique en folates.
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Donnees actuelles sur le sujet

I1.DONNEES ACTUELLES SUR LE SUJET
I1.1. SPINA BIFIDA PASSE, PRESENT ET FUTURE
Les dysraphismes rachidiens ouverts, encore appelés ou SB aperta, sont majoritairement
représentés par les MMC. 1l s’agit d’une entité pathologique dont la réparation a connu de
nombreux développements au fil des ans, ce qui a abouti aux approches chirurgicales

modernes, aux procédures microchirurgicales postnatales et a la chirurgie feetale.

11.1.1. Histoire de I’évolution de la technique chirurgicale
De nombreuses fouilles anthropologiques ont découvert des épines avec des stigmates
habituellement observés chez les nourrissons atteints de MMC provenant de cultures

Méso-Américaines, Egyptiennes et Nubiennes attestant son existence depuis 1’antiquité.

La premiére tentative de traitement opératoire publiée en 1610, a été réalisé par le
chirurgien néerlandais Peter Van Foresta*V, puis, aprés une longue période d’abstention
thérapeutique, les tentatives chirurgicales se sont succédees de la fin du XVlle au début du
XVllle siecle ; passant de la dissection du sac, a sa ligature au niveau du pédicule,
proposées par Nicholas Tulp, puis a I’injection d’une solution d'iode et de glycérol dans le

sac afin d'induire une sclérose de son contenu (1820-1889)(Y),

Au XIXe siécle, précisément en 1885, the Clinical Society of London* a publié un article
dans lequel il a été propose 1’age de 2 mois, I’absence de paralysie et d'hydrocéphalie, et le
recouvrement du sac d'une peau saine comme les critéres idéals pour le traitement
chirurgical, tout en s'opposant aux ligatures, a I’injection d’iode et a I'excision
endommageant considérablement les éléments nerveux En 1896, EH Bradford a décrit le
traitement chirurgical du spina bifida en utilisant des techniques chirurgicales aseptiques

nouvellement appliquées®®),

Au XXe siecle, Charles Harrison Frazier, un chirurgien de l'université de Pennsylvanie et
un des premiers leaders dans le domaine de la neurochirurgie, a décrit dans son texte de
1918, le concepts de fermeture multicouche de la pie-mére, la dure-mére, les muscles, le
fascia et la peau®®. Il préconisa une chirurgie différée aprés la premiére année d'age, a
moins que la rupture ne soit menacante®®. En 1943, Franc Ingraham et Hannibal Hamlin
ont défini et normalisé la technique moderne de fermeture multicouche, utilisée

actuellement(®®,
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En Afrique, Dans les années 1920, certains chirurgiens généralistes opéraient en utilisant
des méthodes courantes en Europe a 1’époque. Khamlichi situe en Egypte le début en
Afrigue de la neurochirurgie moderne, mais le chirurgien égyptien El Gindi offre la palme
a I'Afrique du Sud, les rapports publiés sur la neurochirurgie et la neurologie en Afrique du
Nord n’ont augmenté qu’entre 1930 et 1950119,

Au XXle siecle, la publication des résultats de I’essai clinique randomisé MOMS
"Management of Myelomeningocele Study” en 2011 dans le "New England Journal of
Medecine" a représenté une avancée décisive en mettant en évidence le bénéfice de la
chirurgie feetale sur la fonction motrice, la cognition, la marche, 1’incidence de la
malformation de Chiari de type Il et celle de I’hydrocéphalie®”. Néanmoins, cette
technique n’est autorisée que dans des centres hautement expérimentés, dotées d’un
personnel pluridisciplinaire et d’installations adéquates, du fait du risque de complications

potentielles maternelles et foetales®.

11.1.2. Concepts du moment de la chirurgie des MMC

Les concepts du moment de la chirurgie ont changé un certain nombre de fois au XXe
siécle. 1l a été d’abord préconisé, en 1943, d’attendre I'dge de 18 mois, afin d’évaluer I'état
neurologique et mental éventuel des patients, et permettre une épithélisation suffisante du
sac dysraphique®), puis & partir de 1963, le traitement périnatal, agressif et précoce des

MMC est devenu la norme dans le but d'éviter I'aggravation neurologique®,

En 1971, une controverse a éclaté, lorsque J. Lorber, initialement partisan de la chirurgie
précoce, identifia quatre parametres d’exclusion du traitement comprenant la paralysie
étendue, la circonférence cranienne >90° centile, la cyphose ou la scoliose sévére et les
malformations congeénitales graves. Cette attitude a suscité un débat acharné du fait des
implications d'une telle sélection chez ces patients®®. Aux Pays-Bas, entre 1997 et 2004,
22 NN atteints de MMC ont été euthanasié pendant la période néonatale, selon le
"Groningen Protocol” destiné a réduire la souffrance des nourrissons@. Actuellement, les
recommandations se basent sur la fermeture chirurgicale idéalement dans les 48 heures

postnatales, car c'est la stratégie antimicrobienne la plus efficace®?.

11.1.3. Histoire de la chirurgie feetale
Les premiers gestes thérapeutiques neurochirurgicaux in utero ont été proposés par
Birnholz et Frigoletto (1981), réalisant six ponctions Trans-abdominales écho guidées chez

un feetus hydrocéphalique de 25 semaines®?. Clewel et al (1982), ont décrit le premier
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shunt ventriculoamniotique®®, mais les résultats des chirurgies feetales enregistrés dans le
«Registre international de chirurgie feetale » étaient considérés comme médiocres ; ce qui a

contribué & l'arrét du traitement de I'HDC feetale (1986)34).

Ce n’est qu’en 1999, lorsque Tulipan et al ont démontré une inversion de la malformation
de Chiari II aprés la correction par chirurgie feetale ouverte d’'une MMC avant la 26°
semaine de gestation, que la neurochirurgie feetale a pu de nouveau progresser®®. En 2003,
Cavalheiro et al ont réalisé la premiere ventriculostomie endoscopique(ETV) feetale pour
le traitement d’une HDC par sténose de l'aqueduc chez un feetus & 26 semaines de
gestation®®, En 2011, Adzick et al ont publié les résultats d'une chirurgie prénatale pour
corriger la MMC, appelée Management of Myelomeningocele Study (MOMS), inaugurant
ainsi, une phase dans laquelle la chirurgie feetale de la MMC est devenue supérieure a la

chirurgie postnatale®.

Actuellement, et plus de 20 ans aprés 1I’essai MOMS, aucune technique chirurgicale
clairement supérieure n'a émergé. Les procédures de fermetures prénatales restent un
domaine de recherche actif dont 1’objectif principal reste la réduction des complications
obstétricales maternelles et la définition des résultats a long terme(®®),

11.1.4. Histoire du traitement de ’hydrocéphalie

La manipulation du crane a des fins esthétiques ou autres, est une pratique ancestrale
connue. Abul Qasim Al-Razi a suggérée différents types de platre ou de pommade pour
arréter I'expansion et ramener le crane & une taille acceptable®®. Chez les Sud-Africains
noirs, le traitement par enveloppement ou bandage était une approche "de bon sens" pour le
traitement de I’HDC congénitale®.

La dérivation du liquide céphalo-rachidien (LCR) pour le traitement de ’'HDC a été
pratiquée pour la premiére fois a la fin du XIX siécle par Ferguson et I'utilisation de la
cavité péritonéale comme site d'absorption du LCR été introduite par Kaush en 1908C%,
L'introduction du shunt ventriculaire dans les années 1950 offrait un traitement efficace de
I'HDC et la possibilité d'une survie & long terme pour certains nourrissons®V. L’ETV,
pratiquée pour la premiére fois par Mixter en 1923 pour le traitement de I’'HDC
obstructive, évite les infections et les dépendances au shunt ventriculopéritonéal et réduit le

codt de la procédure par shunt®?,

En Afrique, dans sa grande enquéte sur la neurochirurgie, Adeloye (1989) n'a fait aucune
mention directe de I’ETV, mais en 2001, il discute des améliorations récentes de la
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technologie neuroendoscopique avec des instruments, une technique et une méthode

beaucoup plus efficaces®),

En Algérie, la technique a été introduite pour la premiére fois au centre « Frantz Fanon »
de Blida par le professeur Bouyoucef en 1993, actuellement, plusieurs centres 1’utilisent.
Les nourrissons atteint de MMC, présentent un défi singulier pour la réalisation d’ETV en

raison de leurs conditions anatomiques et physiologiques particuliéres®),

11.1.5. Perspectives dans la prise en charge des MMC

Les progres remarquables de la neuroendoscopie et les essais de la thérapie par les cellules-
souches entrepris en laboratoire promettent un nouvel avenir a la prise en charge des
MMC.

11.1.5.1. Vers une diminution de utilisation du shunt

Le domaine de la recherche actuelle vise a réduire la dépendance globale aux shunts
ventriculaires dans la gestion des HDC en optimisant les criteres de candidature pour le
traitement des HDC en augmentant le seuil pour le placement de shunt car, ’ETV n’est pas
efficace chez tous les MMC du fait de la complexité de la physiopathologie de I’'THDC chez
ces patients®@®,

11.1.5.2. Thérapie par cellules souches

Les approches actuelles de la chirurgie feetale sont trés invasives et peuvent arriver trop
tard pour une récupération complete, c'est la raison d'étre des approches moins invasives,
telles que l'injection intra-amniotique de cellules souches mésenchymateuses (MSC),
suggérant des avantages a couvrir les défauts au début de la gestation, a améliorer la
fonction de la moelle épiniére et la survie, chez les animaux porteurs de MMC. De plus,
I'incorporation des MSC placentaire (P-MSC) en tant que complément thérapeutique a la
fermeture chirurgicale feetale des MMC a considérablement amélioré la fonction motrice

des agneaux @4,
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11.2. EMBRYOLOGIE DU TUBE NEURAL

Chez les vertébrés supérieurs, le développement correct du cerveau, du tronc cérébral et de
la moelle épiniére, dépend de la fermeture correcte du tube neural. Cette fermeture est la
résultante de processus qui fagconnent, plient et fusionnent la plague neurale en passant par

plusieurs étapes, notamment la gastrulation et la neurulation.

11.2.1. Gastrulation

La gastrulation est la troisieme étape du développement de I'embryon apres lavie
libre, pré-implantation et la nidation. La plaque neurale se forme au premier stade de la
gastrulation, qui se produit vers le 17e jour du développement embryonnaire. L'embryon,
jusgu'alors diblastique, formé par I’endoderme et 1’ectoderme, devient triblastique ; formé
par I'ectoderme (tissu dorsal), le mésoderme (tissu intermédiaire) et I'endoderme (tissu
ventral). Enfin, la notochorde interagit avec I'ectoderme pour former le neuroectoderme et
la plague neurale qui commence a la ligne médiane puis se poursuit cranialement et

caudalement®®,

11.2.2. Neurulation

La neurulation est un phénoméne complexe dans lequel les cellules doivent changer de
forme, migrer et se différencier pour transformer une feuille plate de cellules épithéliales
épaissies "la plaque neurale™ en un tube creux "tube neural”. Chez I'étre humain, la
neurulation passe par deux phases distinctes qui se produisent a des sites différents le long

de I'axe rostrocaudal de 1’embryon.

11.2.2.1. Neurulation primaire

La neurulation primaire s’effectue entre la 3e et la 4e semaine de gestation, elle conduit a
la formation du cerveau et de la majeure partie de la moelle épiniere jusqu'au niveau sacré
supérieur. Environ 18 jours apres la conception, la plaque neurale se replie vers l'intérieur
pour former une rainure neurale centrale et des plis neuraux bilatéraux ; les neuropores
antérieur et postérieur se ferment respectivement. L’extrémité cranienne du tube neural
devient le cerveau antérieur, le cerveau moyen et le cerveau postérieur et I'extrémité

caudale du tube neural devient la moelle épiniére©®),

11.2.2.2. Neurulation secondaire
La neurulation secondaire s’effectue entre la 5° et la 6° semaines de gestation, se limite au

bourgeon caudal et crée la partie la plus basse de la moelle épiniére, la majeure partie du
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sacrum et les régions coccygiennes®”). La formation compléte du tube neural est terminée
dans un délai de 28 jours a partir de la fécondation. Contrairement a la région cranienne ou
la fermeture se déroule de maniére bidirectionnelle, la neurulation spinale est entierement
dirigée caudalement®®),

Les événements moléculaires au cours du développement du tube neural sont complexes et
encore incompletement compris. Les théories actuelles du développement du tube neural
sont liées au principe de l'extension convergente (EC), censé diriger I'allongement des
cellules pour former I'axe embryonnaire. Ce processus est contrélé par la polarité cellulaire

planaire (PCP) responsable de I'alignement et la polarisation de I'épithélium©®),

Plaque neurale

B

Notochorde Gouttiére neurale

Futur épiderme

Créte neurale

-—

Dorsal

T—o Gauche

Tube neural

Figure 1. Vue schématique de la neurulation primaire (1°)

Figure 2. Etapes de la neurulation primaire

Micrographies électroniques a balayage de neuroépithélium de poulet®®

A. Initialement, le neuroépithélium est une feuille plate de cellules pseudostratifiées attachées a la périphérie
de I'ectoderme cutané. B. Création du sillon neural médian. C. Convergence des plis neuraux vers la ligne
médiane (pointes de fléches blanches). Les bords des plis neuraux restent attachés a 1’ectoderme cutané
adjacent a ce stade. D. Neurulation primaire terminée : les plis neuraux ont fusionné sur la ligne médiane
pour créer le tube neural fermé recouvrant la notocorde (N) ; I'ectoderme cutané s'est séparé des plis neuraux
(disjonction) et a fusionné pour former la peau médiane recouvrant le tube neural.
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11.2.3. Sites initiaux de fusion du pli neural

La théorie d’une fermeture s'étendant créniocaudalement a partir d’un point unique de
fermeture initial, encore appelée « fermeture a glissiére », n’est plus d’actualité. Plusieurs
sites initiaux de fusion du pli neural dans les embryons humains ont été confirmés®Y. Les 2
ou 3 sites de fusion confirmés et les sites accessoires occasionnels observés dans les
embryons humains sont suffisants pour expliquer la plupart des ATN résultant d'un échec
de fermeture primaire du tube neural®®),

Les ATN ouvertes peuvent résulter d'un échec de la fermeture sur un des sites d'initiation

ou d'une progression incompléte de fermeture aprés une initiation réussie®?).
2

Secondaire
nauruiation

S v

X

1
Figure 3. Sites de fusion initiale des plis neuraux

Modéle de Van Allen (1996) a (.1) jonction rhombocéphale- moelle épiniére ; (2) jonction prosencéphale
— mésencéphale : (3) extrémité rostrale des plis neuraux ; (4) extrémité caudale du rhombencéphale ; (5)
entre L2 et S2. La fusion se propage bidirectionnellement & partir des fermetures 1 et 2 et
unidirectionnellement a partir des fermetures 3, 4 et 568

Figure4. Craniorachischisis

Vue dorsale d’un feetus 4gé de 10 semaines de gestation souffrant de Aire céphalique (fléche) moelle
épiniére (pointe de fleche) 3
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11.3. PATHOGENESE

11.3.1. Pathogenese des MMC

Les ATN résultants d'un échec de la neurulation primaire sont dites « ouvertes ». Elles sont
représentées par deux formes anatomopathologiques non viables : le cranio-rachischisis et

le rachischisis et une forme anatomopathologique viable représentée par les MMC @9,

11.3.1.1. Echec de la neurulation primaire

La défaillance primaire de la fermeture du tube neural a été expliquée par deux théories,
celle de la "non-fermeture” du tube neural ; initialement suggérée par Von Recklinghausen
et celle de la"réouverture” par sur-distension d'un tube neural précédemment fermé,

introduite en 1769 par Morgagni et soutenue par Gardner.

La théorie de la non-fermeture reste la plus acceptée®, un segment de plague neurale
reste figé dans son stade primordial, n'évoluant pas vers la formation des plis neuraux et du
sillon neural, donnant naissance a la placode (tube neural ouvert). Les bords non fusionnés
de l'ectoderme cutané adjacent restent attachés a la plaque neurale non neurulée et ne
parviennent pas a former la future peau, expliquant le défaut cutané médian qui en
résulte®). La surface externe de la placode représente ce que serait la future surface
épendymaire de la moelle épiniére et est directement visible lors de l'inspection clinique.
La surface interne de la placode représente ce que serait la couche externe de la moelle
épiniére d'ou proviennent les racines nerveuses. La migration du mésenchyme derriere le
tube neural est empéchée en raison d'une incapacité a séparer le neuroectoderme de

I'ectoderme adjacent, provoquant un défaut dans les structures musculo-squelettiques®®.

De nombreuses études expérimentales et cliniques ont prouvé que les MMC sont la
résultante de dommages en deux temps “"pathogenése en double hit"; d’abord une
malformation primaire de la moelle par absence de fermeture du tube neural entraine
I’adhésion du neuroectoderme a 1’ectoderme et empéche I’ascension de la moelle du
niveau S5 (a la 11° semaine de grossesse) au niveau L1 (a la 38° semaine), puis des Iésions
secondaires liées a I’exposition prolongée au liquide amniotique, & un traumatisme direct, a
la pression hydrodynamique ou a une infection ; viennent compliquer la situation initiale.

C'est ce dommage secondaire que vise a améliorer la réparation chirurgicale foetale®),

Les échecs constatés de la chirurgie feetale sur les résultats neurologiques et I’association
fréquente des MMC aux deficiences des membres inférieurs pourrait étre décrite comme

une hypothese du "troisiéme hit" ; premiérement, la fuite du LCR a travers le défaut exerce

10
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un effet de siphonage sur le cervelet et la moelle, la hernie du cerveau postérieur altere le
chemin et la dynamique du flux de LCR, entrainant une HDC, qui exacerbe a son tour la
hernie du cervelet a travers le foramen magnum (cercle vicieux) ; deuxiémement, les
dommages neurologiques segmentaires au niveau du défaut de fermeture sont secondaires
a la fois a la toxicité chimique et au traumatisme physique récurrent sur la placode neurale
dans l'environnement intra-utérin ; troisiémement, la déficience des membres inférieurs
décrite dans les cas des grands MMC serait due a une traction accrue de la placode neurale
et des racines nerveuses en raison de l'expansion mécanique des grands sacs. Les effets
additifs de tous ces mécanismes conduisent a des dommages permanents des racines

nerveuses méme aprés une réparation prénatale de la MMC®?),

11.3.1.2. Echec de la neurulation secondaire
L’échec de la neurulation secondaire conduit aux ATN, dites "fermées". Ces défauts sont
souvent associes a des lipomes ou a des modifications cutanées recouvrant la région, elles

n’associent pas d’atteintes cérébrales®),

11.3.2. Pathogeneése des déficiences neurologiques associées
Les malformations systémiques et orthopédiques associées aux MMC conditionnent la

gravité et la morbidité de cette pathologie.

11.3.2.1. Pathogenése du Chiari Il

La malformation d'Arnold-Chiari type Il est fréquemment associée aux MMC, elle se
caractérise par une fosse cérébrale postérieure (FCP) de taille réduite, une tente
cérébelleuse basse et une situation dans le canal cervicale d’une partie du cervelet et du
quatrieme ventricule. 11 s’agit d’un événement secondaire a la MMC, car diagnostiquée au

stade feetal, jamais au stade embryonnaire®®.

La théorie la plus acceptée est celle proposée par McLone et Knepper®® (1989): La
malformation ouverte induit une fuite de LCR, ce qui diminue la pression dans le
quatrieme ventricule, ce qui empéche I'expansion correcte de la FCO, qui reste petite avec
un tentorium en position basse. Lorsque I'ébauche cérébelleuse se développe, la petite fosse
postérieure ne peut pas supporter cette croissance, entrainant une hernie dans le canal

cervical.

La malformation d'Arnold-Chiari de type Il peut aussi étre expliquée par le cordon

attaché par persistance d’un ligament fibreux a I'apex de la placode adhérant a la dure-

11
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meére. Ce cordon tire le tronc cérébral et le cervelet vers le bas dans le canal rachidien,

entrainant une microcéphalie®Y.

11.3.2.2. Pathogenese de I’hydrocéphalie

Les NN atteints de MMC, présentent souvent une HDC a la naissance ou la développe dans
les premiers mois de la vie extra-utérine. Dans la majorité des cas, I’HDC est liée a la
malformation d'Arnold-Chiari de type Il. Au centre de la théorie de Mc Lone et Knepper se
trouve la sortie chronique du LCR par le défaut MMC ouvert, qui entrave le
développement des voies de résorption et de circulation du LCR®Y. Une sténose
congénitale de I’aqueduc de Sylvius, un kyste de Dandy Walker ou des kystes
intracérébraux sont des malformations souvent associees aux MMC et peuvent expliquer la
survenue d’HDC®?,

Ces théories étaient a 1’origine de 1’espoir qu’une fermeture prénatale du défaut entrainerait
moins de déficits neurologiques et d”HDC postnatale et ont constitué la base de I'étude

MOMS, qui a retrouvé des taux d’HDC inférieurs a ceux de la fermeture postnatale®®),

11.3.2.3. Pathogenése des déficiences cognitives associées

La pression normale du LCR, I'osmolarité et les constituants du LCR sont fondamentaux
au bon développement du cortex cérébral du feetus. Méme si la taille de la téte est normale,
les patients atteints de MMC ont un développement cortical moindre, car la prolifération et

la migration des cellules neurales sont perturbées par une physiologie anormale du LCR®%.

11.3.2.4. Pathogéneése de la moelle basse fixée

Normalement, la moelle est treés bas située dans I’embryon, elle doit passer du niveau S5 (a
la 11° semaine de grossesse) au niveau L1 (a la 38° semaine). Le défaut de fermeture du
tube neural entraine 1’adhésion du neuroectoderme a 1’ectoderme, empéchant 1’ascension

de la moelle restée fixée au niveau du haut sacrum par un filum terminal fibreux®®.

11.3.2.5. Fonction résiduelle de la placode

Plusieurs arguments rendent plausible la théorie de persistance de certaines fonctions
neurologiques résiduelles dans la placode. Premiérement, la présence de mouvements
spontanés et en réponse a une stimulation électrique peropératoire de la placode chez de
nombreux NN myélodysplasiques, deuxiemement, 1’obtention de potentiels évoqués
somato-sensoriels et corticaux lors d’une stimulation ¢lectrique de la placode et
troisiemement, le maintien des réflexes spinaux locaux et des fonctions intestinales et

vésicales méme en I'absence de contréle cortical®®),
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11.3.3. Pathogénese des déficiences viscérales associées
La présence des défauts du tractus gastro-intestinal supérieur et des voies respiratoires chez
les sujet porteurs de MMC sont expliqués par le role important de la notocorde dans la

formation du tube neural, ainsi que des viscéres thoraciques et abdominaux®”,

13
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11.4. FORMES ANATOMOPATHOLOGIQUES DES SB
La définition et la classification des ATN doivent étre simple permettant d’établir une
nomenclature standardisée facilitant la comprehension, le traitement et 1’évaluation des

résultats de la prise en charge des patients atteints de ces anomalies congeénitales.

L'International Clearinghouse for Birth Defects Surveillance and Research®® a défini le
SB comme « une famille de défauts malformatifs congénitaux de la fermeture de la
colonne vertébrale caractérisés par une hernie ou une exposition de la moelle épiniere et/ou
des meéninges a travers une colonne vertébrale incompletement fermée ». Cette définition
inclue les méningocéles, les MMC, les myéloceéles, et les rachischisis. Les termes SB

aperta, SB cystica et MMC sont fréqguemment utilisés de maniére interchangeable®?),

Tableau 1. Classification clinique pratique des malformation du tube neural spinal®®

ATN ouverte -Myéloméningocele
-Myélochisis
-Hémimyéloméningocéle
ATN fermée Méningocele -Postérieure-lombaire, sacrée et thoracique

-Postérieure-cervicale
-Myeloschisis dorsal limité antérieure
- sacrée antérieur

-Myeélocystocéle

-Malformation lipomateuses

-Filum terminal anormal

-Sinus dermique congénital

-Kyste neurentérique

Les ATN sont divisées en "anomalies ouvertes" ; caractérisées par un tissu neural exposé,
une fuite continue ou intermittente du LCR associées a des anomalies étendues du cerveau
postérieur et a une HDC ; et en "anomalies fermées" ; sans tissu neural visible, sans fuite

de LCR et sans atteinte du cerveau ni du cervelet®?),
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11.4.1 Anomalies ouvertes du tube neural
11.4.1.1. Rachischisis complet
Correspond a la déhiscence des arcs vertébraux postérieurs sur toute 1’étendue du rachis

sans anencéphalie. Cette forme est létale.

Figure 5. Rachischisis complet .Photographie montrant un mort-né (60)
11.4.1.2. Myéloméningocéle
Les méninges et la moelle épiniére dysplasiques font saillie a travers un défaut des arcs
vertébraux postérieurs pour s'étendre au-dela du canal rachidien. Il s'agit de loin de la
forme la plus courante et viable d’ATN ouvertes. La MMC peut se présenter sous deux

formes :

a. Myeloschisis
Forme ouverte sans composante kKystique, prenant 1’aspect d’une plaie dont les bords sont
en continuité avec le revétement cutané, exposant a ciel ouvert la plague neurale non

recouverte de méninges, ni de revétement cutané.

b. Myéloméningoceéle proprement dite

Tuméfaction kystique, contenant des éléments nerveux et du LCR, dont la paroi est
composée d’une peau mince en périphérie, se continuant par une zone épithélio-méningée
et se termine au niveau central par la zone médullo-vasculaire rougeatre ou "plaque

médullaire" ou "placode"®?.
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Figure 6. Présentations anatomiques de la MMC

(@) plane, (b) kystique sacculaire. La placode correspond a la structure ellipsoide rouge (forme elliptiques), la
zone épithéliale est le tissu vasculaire anormal entourant la placode (fleches a double téte) et la zone
jonctionnelle (*) est le point de délimitation de la peau normale et de la zone épithélial 6V

11.4.1.3. Hémimyeloméningoceéles
Il s'agit d'une forme trées rare d'ATN qui semble refléter des perturbations des processus de
pré-neurulation et de neurulation qui entrainent une malformation du cordon fendu, fermée

d'un c6té et ouverte de l'autre.

11.4.2. Anomalies fermées du tube neural

11.4.2.1. Méningoceéle

11.4.2.1.1 Méningocele postérieure lombaire, sacrée ou thoracique

Les meéninges font hernie a travers un défaut des arcs vertébraux postérieurs, mais la
moelle épiniere réside dans son canal rachidien. Ces lésions sont généralement

translucides et entiérement épidermisées®,

11.4.2.1.2. Myeloschisis cervical postérieur et dorsal limité

Encore appelé "Limited Dorsal Myeloschisis "', Représente un tres faible pourcentage de
meéningocéles. Il survient pendant la gastrulation, prend la forme d'un tractus
endomésenchymateux médian anormal qui coupe en deux la notochorde et la plaque

neurale et produit un trouble secondaire dans le processus de neurulation primaire(®?.
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Figure 7. Myéloschisis dorsal limité

(A) IRM sagittale pondérée en T1 d'un garcon de 3 ans avec un méningocéle cervical entiérement recouvert
de peau normale montrant une tige fibrogliale attachée dorsalement ( Fléche). Les amygdales cérébelleuses
sont en position normale et 'HDC n'était pas en cause. (B) IRM axiale pondérée en T1 montrant la présence
d'une tige fibrogliale attachée dorsalement (Fléche),se prolongeant en méningocéle. La moelle épiniére
(astérisque) réside dans le canal rachidien.(C) La tige fibrogliale est en train de se déconnecter du déme du
méningocele. Sa base s'étend jusqu'a la surface dorsale de la moelle épiniére®?,

11.4.2.1.3. Méningocéle sacré antérieur

Véritables lésions occultes impliquant la masse cellulaire caudale, ce qui explique
I’association a des anomalies rectales, utérines et vaginales, a des duplications du bassinet,
du rein ou de l'uretére, a des anomalies osseuses pelviennes et vertébrales et a des

dermoides, tératomes ou hamartomes.

Figure 8.Méningocéle sacré antérieure(.

La méningocéle (astérisque) contien un kyste dermoide et du LCR. Les intestins sont déplacés pour
I’exposition. Le cathéter draine I’urine de la vessie

11.4.2.2. Myélocystocéle

I s’agit d’une hernie du canal central dilaté de la moelle épiniére contenant du LCR qui
fait saillie a travers un défaut des arcs vertébraux postérieurs, pour s'étendre au-dela de la
colonne vertébrale. La moelle épiniére reste dans le canal rachidien. Ces anomalies sont

plus fréquentes dans la région cervicale postérieure et dans la région lombo-sacrée
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11.4.2.3. Malformations lipomateuses
Cette catégorie comprend toutes les ATN vertébrales fermées avec un exceés de tissu
lipomateux présent dans ou attaché a la moelle épiniere ou au filum terminale. Le degré de

gravité est variable, ce qui rend difficile I'évaluation de la nécessité d'une chirurgie.

11.4.2.4. Anomalie du filum terminal

Un filum terminale anormal non associé a d'autres formes de malformations du tube neural
est la forme la plus bénigne d'une ATN fermée et peut entrainer une moelle épiniére
attachée. Le filum est court, avec un diametre supérieur a 2 mm, et contient une quantité

accrue de tissu conjonctif et/ou de graisse avec le cone au-dessous du niveau L2.

11.4.2.5. Sinus dermiques congénitaux

Un sinus dermique congénital consiste en un tractus tapissé d'épithélium pavimenteux
stratifié situé sur ou prés de la ligne médiane et résulterait d'une adhérence anormale entre
I'ectoderme destiné a former le tube neural et celui qui formera la peau sus-jacente. Une
fossette cutanée dans la région coccygienne semble se former par un processus
embryologique différent, le point final de terminaison de ces fossettes est le fascia

coccygien et par conséquent, le tractus ne s'étend pas jusqu'a I'espace sous-arachnoidien.

11.4.2.6. Malformations du cordon fendu

La diastématomyélie est le terme qui a été précédemment utilisé pour décrire la
malformation dans laquelle la moelle épiniére est divisée en deux hémicordes, chacune
ayant un seul ensemble de racines nerveuses dorsales et ventrales situées latéralement

contenues dans deux gaines durales distinctes.

11.4.2.7. Kystes neurentérique

Au moment de la gastrulation, le canal neurentérique relie le sac vitellin et la cavité
amniotique par le blastopore ; cette connexion relie temporairement les précurseurs du
tractus gastro-intestinal ou respiratoire, la colonne vertébrale et la moelle épiniére. Les
anomalies du canal neurentérique situées dorsalement impliquent la colonne vertébrale et
peuvent varier d'une perturbation minime a une ATN antérieure et postérieure massive
combinée dans laquelle les corps vertébraux sont divises en plusieurs segments permettant
au contenu intestinal d’hernier a travers le defaut. Ces lésions antéropostérieures

combinées sont rares et souvent incompatibles avec la vie.
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11.5. EPIDEMIOLOGIE

Les SB ouverts sont la principale cause de perte feetale et de handicap chez les NN, leur
probabilité de survenue augmente quand un bébé atteint nait dans la famille et diminue
fortement si une supplémentation en AF est respectée par les femmes en age de

procréation.

11.5.1 Epidémiologie descriptive

11.5.1.1. Prévalence et incidence

Les malformations congeénitales (MC) graves, majoritairement dominées par les
malformations cardiaques, orthopédiques et du systéme nerveux central ; représentent a
I'échelle mondiale, 6 % (soit environ 8 millions) de la totalité des naissances annuelles,
avec une prévalence d'environ 1,86 cas pour 1000 naissances vivantes (NV)®%. Parmi les 8
millions naissances atteintes de MC graves, environ 300 000 présentent des ATN®®, dont
200 000 parmi eux naissent chaque année dans les pays a revenu faible et intermédiaire
(PRFI)64),

L'incidence des ATN ouvertes varie dans différents pays du monde en fonction des
données geographiques et temporelles , et varie dans un méme pays en fonction des modes
de vie, des origines ethniques et des statuts économiques des parents®. L introduction des
programmes de supplémentation et d’enrichissement en AF et la généralisation de
I'échographie de routine pendant la grossesse sont a 1’origine du déclin net de la prévalence
des ATN, aux Etats-Unis, par exemple, la prévalence des MTN est passée de 1,07 /1000
NV entre 1995-1996 a 0,7/1000 NV entre 2009 a 2011 apres I'enrichissement.

Parallélement, le nombre d’interruptions de grossesse n’a fait qu’augmenter®®),

La prévalence mondiale globale et par continent des naissances vivantes présentant un
spina bifida, en 2016, selon une revue systématique de la littérature®”) est présentée au

tableau 2.

Tableau?2.Prévalence mondiale globale et par continent des naissances vivantes, en 201667

Région Prévalence (cas /100 000 naissance)
Mondiale 38,93
Australienne 37,69
Américaine 36,87
Européenne 59,76
Asiatique 81,37
Africaine 78,81
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La prévalence Africaine des SB, selon une méta-analyse de 2020, était de 1,3 pour 1000
naissances. Le pic le plus élevé de SB a été observé entre 2017 et 2020. Les plus faibles
prévalences de spina bifida ont été enregistrées en Libye (0,06/1000 naissance) et en
Tunisie (0,09/1000 naissance), alors que la prévalence la plus élevée a été enregistré en
Algérie (4,3/1000 naissance)®®. Les données Algériennes de cette étude proviennent
d’une étude cas témoin menée a Sétif et publiée en 20089, en I’absence de registre de
surveillance des malformations congénitales du systéme nerveux en Algérie?® (voir
tableau 3).

Tableau 3. Caractéristiques des études originales incluses dans la méta-analyse, 20208

Premier auteur Année  Pays Type d’étude Echantillon  Durée(mois) Prévalence(%) Qualité statut
Gedefaw et al. P! 2018 Ethiopie Cas-témoins 8677 7 0,460 Faible risqué
Nasri [4 2014 Tunisie Cas-témoins* 3803 889 240 0,008 Faible risqué
Anyanwu et al. 2015 Nigéria Cas-témoins 1 456 9 0,140 Faible risqué
Houcher et al. © 2008 Algérie Cas-témoins* 28 500 36 0,430 Faible risqué
Nasri 7 2015 Tunisie Cas-témoins 827 113 48 0,003 Faible risqué
Berihu et al. [® 2018 Ethiopie Cas-témoins 14 903 9 0,640 Faible risqué
Taye etal. 2019 Ethiopie Cas-témoins 76 201 6 0,350 Faible risqué
Abebe et al. 19 2020 Ethiopie Cas-témoins 45951 60 0,070 Faible risqué
Nnadi et Singh 4 2016 Nigéria Prospective 10163 36 0,020 Faible risqué
Estifanos et al. 12 2017 Erythrée Cas-témoins* 39803 24 0,070 Faible risqué
Legesse et al. 13 2019 Ethiopie Prospective 956 7 0,100 Faible risqué
Nasri [ 2015 Tunisie Cas-témoins 764 431 48 0,016 Faible risqué
Auka et al. 21 2006 Congo RD Cas-témoins* 8824 96 0,068 Faible risqué
Omar et al. 8 2016 Soudan Cas-témoins 36 785 12 0,005 Faible risqué
Alhassan et al. 2% 2017 Ghana Cas-témoins* 35426 48 0,060 Faible risqué
Airede B0 1992 Ngéria Prospective 5977 36 0,067 Faible risqué
Ekanem et al. B 2008 Nigéria Cas-témoins* 127 929 276 0,037 Faible risqué
Singh et Sudani 2 2000 Lybie Prospective 15938 12 0,006 Faible risqué
Mohamed et al. B! 2011 Egypte Cas-témoins 5000 7 0,100 Faible risqué
Njamnshi et al. 4 2008 Caméroun  Cas-témoins* 52710 120 0,123 Faible risqué
Sayed et al. B 2008 Sud Afrique  Prospective 53 000 9 0,054 Faible risqué
Anyebuno et al. B! 1993 Ghana Cas-témoins* 19 094 24 0,031 Faible risqué
Msamati et al. 371 2000 Malawi Cas-témoins* 25562 24 0,063 Faible risqué
Venter et al. B¢ 1995 Sud Afrique  Prospective 10 380 40 0,158 Faible risqué
Buccimazza al. B9 1994 Sud Afrique  Cas-témoins* 516 252 240 0,078 Faible risqué
Kinasha et Manji % 2003 Tanzanie Cas-témoins* 34000 24 0,261 Faible risqué
Cheikh et Ibrahim®) 2009 Soudan Prospective 18 378 12 0,163 Faible risqué

* Conception d'étude transversale avec I'examen rétrospectif des dossiers
La différence de prévalence entre les pays est due ; d’une part ; au niveau de connaissance
des meéres sur la supplémentation en acide folique et a la différence des politiques

préventives des pays et d’autre part; au manque, voire I’absence d’enquétes

20


https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B3
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B4
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B5
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B6
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B7
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B8
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B9
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B10
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B11
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B12
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B13
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B7
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B27
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B28
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B29
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B30
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B31
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B32
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B33
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B34
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B35
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B36
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B37
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B38
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B39
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B40
https://www.hindawi.com/journals/scientifica/2020/4273510/#B41

Donnees actuelles sur le sujet

épidémiologiques et des systemes d'enregistrement et de surveillance des malformations

congénitales dans les environnements pauvres en ressources tels que les pays Africains®4.
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Figure 10. Couverture géographique des registres de surveillance des malformations congénitales '©

11.5.1.2. Sex-ratio
Historiquement, les ATN ont prédominé chez les nourrissons de sexe féminin, mais les

raisons restent obscures. Selon une étude publiée en 1987, le ratio (hommes /femmes) des
feetus présentant une ATN eétait de 0,73. Cependant, lorsque les ATN étaient subdivisées
selon le site de la lésion, les sex-ratios variaient. Le craniorachischisis total, I'anencéphalie

avec SB cervical et le SB thoracique prédominaient nettement chez les filles.
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11.5.2. Epidémiologie analytique

11.5.2.1. Morbidité

Le devenir des patients atteints de SB en termes d'incapacité mentale et physique varie de
la normalité apparente a I’invalidité totale. Ce devenir dépend du déficit neurologique
initial et de la mise en place ou non d’un shunt du LCRY . Environ 3,2 millions de ceux
qui survivent au SB présentent un handicap a vie®). 1 peut s’agir ; d’une part ; d’un retard
de croissance, avec des risques importants de scoliose, d’incontinence urinaire, Voire
d’importants polyhandicaps moteurs, et d’une autre part de troubles cognitifs avec
altération de I'attention, réduction des capacités d'apprentissage et des problemes majeurs
en mathématiques et en langage a 1’origine de mauvaises compétences exécutives, de
déficits d'attention et de problémes de mémoire rétro et prospectives(®. Ces difficultés
intellectuelles entravent la capacité a acquérir les compétences nécessaires pour vivre de

maniére autonome®,

11.5.2.2. Comorbidité

11.5.2.2.1. Hydrocéphalie

L'introduction des shunts de LCR, a multiplié par quatre la survie des bébés atteints de SB
ouvert™, mais a été a 1’origine d’une réduction des scores cognitifs chez les patients
shuntés par rapport a ceux atteints de ventriculomégalie asymptomatique non shuntée(® a

cause des complications liées au shunt.

11.5.2.2.2. Malformation d’Arnold Chiari

La présence d’une malformation de Chiari 1l détermine le devenir des patients atteints de
MMC. En l'absence d'une malformation de Chiari Il, les patients atteints de SB ouvert
devraient avoir un pronostic cognitif similaire a celui des patients atteints de dysraphisme

fermé(™),

11.5.2.2.3. Autres comorbidités

Les enfants atteints de MMC sont exposés durant leur croissance a un risque accru
d'attache de la moelle épiniére, de syringomyelie, de paralysie ascendante, d'escarres et
d'anomalies orthopédiques auxquelles peuvent s’associer des complications urinaires et
intestinales suggérant une prise en charge adéquate et bien codifiée. Seul garant d’une

insertion psychosociale de ces enfants(®).

22



Donnees actuelles sur le sujet

11.5.2.3. Impact émotionnel et financier des MMC

L'impact émotionnel sur la famille et la communauté est considérable. Chapman a reconnu
que "Le bébé est une source d'anxiété exceptionnelle pour les parents. Comment gérer le
sac, ulcéré, suintant et susceptible de se rompre ? On leur rappelle constamment leur
culpabilité. Le fardeau est lourd. Un parent peut rejeter I'enfant tandis que I'autre montre
un amour particulier"(". Une étude australienne a exploré les sentiments et les émotions
des parents ressentis aprés un diagnostic prénatal d'une ATN, ces parents ressentent de
I'impuissance, de la désorientation et du choc dans une atmosphere de chagrin et de

deuil®),

Sur le plan financier, les parents qui choisissent de poursuivre la grossesse doivent se
préparer a un enfant avec des besoins de soins importants et des frais médicaux élevés.
Le colt des soins pour les MMC ; aux Etats-Unis en 1994 ; a dépassé 500 millions de
dollars par an (en dollars de 1992)®%. L’estimation du co(it pour élever un enfant atteint de
SB jusqu’a I’age de 18 ans était estimé a 120 000 dollars US, au Chili en 2008@Y. Les
charges financieres requises sur la durée de vie pour un patient atteint de SB, englobant les
codts directs et indirects aux Etats-Unis, étaient estimées & 636 000 $ en 2005®. Selon
une étude publiée en 2017®3), e ratio des codts des soins, pour les patients atteints de SB,
par rapport aux patients sans SB, était de 13,0 chez les enfants et les adolescents agés de 2

a 17 ans et de 6,8 pour les adultes agés de 18 a 44 ans.

11.5.2.4. Impact des MMC sur la grossesse

Les avortements, les accouchements prématurés et les mortinaissances, sont des
complications graves des ATN. Une fraction considérable de ces feetus présente des
anomalies chromosomiques ¢4,

Un hydramnios, dd a un trouble du réflexe de déglutition chez le feetus atteint d’ATN, de
sorte que le liquide amniotique reste accumulé dans le sac amniotique, se développe au
cours des deuxiemes et troisiemes trimestres de grossesse. Il est fréquent en cas

d’anencéphalie®.
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11.5.3. Facteurs de risques des ATN

Le processus de fermeture du tube neural est un processus complexe, mal compris,
strictement controler par les génes et influencé par un ensemble de facteurs
environnementaux et nutritionnels. Cela suppose des interactions gene-géne, gene-

environnement et genes-nutriments.

11.5.3.1. Facteurs de risques génétiques des ATN

La composante génétique a été deduite premierement par I’association des ATN aux
anomalies chromosomiques notamment la trisomie 13, la trisomie 18 et la triploidie et les
troubles monogéniques chromosomiques syndromiques, a savoir, le syndrome de Meckel,
le syndrome de Waadenburg, le syndrome de Currarino et la sténose anale®®),
deuxiemement par la variabilité ethnique et raciale de I’incidence des ATN (trés faible
chez les Afro-Américains par rapport aux populations blanches hispaniques et non
hispaniques des Etats-Unis) ©7 et troisiémement par le risque multiplié par 3 a 5 d’avoir un
deuxiéme enfant atteint de MMC chez les couples ayant déja eu un enfant atteint, par
rapport a la population générale, et est multiplié par 10 pour les fréres et sceurs des
personnes atteintes®. D’autres arguments viennent réconforter cette théorie génétique, a
savoir le nombre significativement plus élevé de feetus féminins atteints d’ATN et une

incidence plus élevée de consanguinité chez les parents de bébés atteints d’ ATN®®),

Jusqu'a 100 génes mutants affectant la neurulation ont été individualisés par des études
animales et presque tous ces génes ont leurs homologues chez I'nomme®?. Les schémas de
transmission et les risques de récurrence des ATN ne suivent pas un schéma mendélien
classique, mais répondent a un modéle de seuil ou de " responsabilité " avec une valeur

seuil de développement au-dela de laquelle I'individu devient affecté®?.

Les ATN impliquent plusieurs voies biologiques, telles que la voie du métabolisme de
I'acide folique (AF), la polarisation cellulaire planaire (PCP), la voie de signalisation, la
voie du métabolisme des sucres et de I'énergie, la voie de réparation, la voie du stress

oxydatif et les voies du métabolisme des toxiques®?.

Les études humaines se sont focalisées sur I'analyse des protéines qui se lient, transportent
ou métabolisent le folate pour les genes qui agiraient comme facteurs de susceptibilité aux
ATN. Une longue liste de genes candidats dérivant d'études animales ; a été étudiée dans
les ATN humaines et seuls quelques-uns ont donne des résultats positifs, mais sans

identifier de géne causal majeur®. Les génes de la voie métabolique du folate les plus
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étudiés sont: la 5,10-méthylene tétrahydrofolate réductase (MTHFR) et sa variante
C677T, le méthyléne tétrahydrofolate déshydrogénase (MTHFD), la cystationine [
synthase (CBS), laméthionine synthase (MTR), la méthionine synthase réductase (MTRR)

et le récepteur Folate o et B9,

11.5.3.2. Facteurs de risques non génétiques des ATN

Il est primordial dans ce chapitre d’évoquer la notion de «facteurs de confusion » :
L’action de l'agent d’exposition, étudié comme facteur de risque, est inévitablement
interférée par I’action d’autres agents pathogéniques entrants dans la pathogenése des
ATN.

a. Facteurs nutritionnels périconceptionnels

L'apport maternel en AF, en saccharose et en aliments a index glycémique élevé, le
comportement alimentaire et 1’obésité maternels, le sédentarisme, I'exposition au tabac, le
stress mental et la diarrhée maternelle sont incriminés dans la genese des ATN, étant donné
leur relation avec le stress oxydatif excessif et I'inflammation, qui accélére le vieillissement

biologique maternel par un raccourcissement plus rapide des télomeres.

Carence en acide folique

L’AF est une vitamine hydrosoluble inactive et antioxydante naturelle absorbée dans
I'intestin gréle proximal par l'intermédiaire d'un transporteur de folate de haute affinité
couplé aux protons. Une fois dans la circulation sanguine, le folate est transporté dans les
cellules, principalement par le récepteur du folate (FR)“). Le folate agit dans la cellule
comme un donneur de méthyle pour la synthese de la méthionine par reméthylation de
I'nomocystéine (Hcy). La méthionine est le donneur de méthyle le plus important pour la
méthylation de I’acide désoxyribonucléique (ADN) et 1’acide ribonucléique transférase
(ARNU). Le folate agit également comme donneur de groupes a carbone pour la synthese

d’éléments constitutifs de I'ADN (la thymidine et les purines)©®),

L'effet protecteur de la supplémentation maternelle en AF contre les ATN, pendant la
période périconceptionnelle, est incontestable. Cette découverte a été traduite en politiques
de santé publique, par les programmes de supplémentation et d'enrichissement des aliments
en AF®Y. Cependant, depuis [I’instauration de ces programmes, I’objectif espéré
d’éradiquer les ATN n’a pas été atteint, ne les réduisant qu’a moitié. Ceci a suggéré

I’incrimination d’autres carences dans la genése des ATN®),
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Diabéte gestationnel

Le glucose, a des taux élevés, a un effet tératogéne direct en altérant I'expression de genes
liés au développement embryonnaire®®. Le potentiel tératogéne du diabéte pré gestationnel
maternel est bien avéré et comprend une augmentation ; de deux a dix fois ; le risque de
malformations du systeme nerveux central chez la progéniture, par rapport a la population
générale®®, Au niveau moléculaire I’effet tératogéne du glucose est expliqué chez la souri
par le stress oxydatif induit par I'hyperglycémie qui stimule l'activité de I'ADN
méthyltransférase 3b, supprime les modifications de la chromatine et empéche I'induction

de I'expression du géne Pax3 nécessaire & la promotion de la fermeture du tube neural "),

Carence en vitamine B12

Il a été démontré que I'holotranscobalamine sérique, un indicateur de B12, avait des taux
plus bas chez les femmes qui ont donné naissance a un NN atteint d’ATN par rapport a
celles qui ont donné naissance & un nouveau-né sain®®. La vitamine B12 est impliquée
dans la méme voie métabolique que le folate et est également associée a une diminution du

risque d'anomalies du tube neural®®,

Carence en inositol (vitamine 7)

L’inositol est un alcool de sucre cyclique obtenu a partir des légumes, d'agrumes, de
céréales, etc... Le myoinositol (myo-Ins), 1'un des isomeéres de I’inositol, a contribué a
I'amélioration de nombreuses maladies gynécologiques et endocriniennes et a la prévention
des ATN, en particulier chez les femmes qui résistent a la supplémentation en acide
folique, c'est-a-dire celles ayant déja eu une grossesse avec ATN@), Le statut altéré de
I'inositol est impliqué dans le mécanisme par lequel le diabete maternel est associé aux
ATN(ED,

b. Prise médicamenteuse

L'acide valproique et les médicaments anticonvulsivants a base de carbamazépine
augmentent considérablement le risque de survenue de SB (%), Les effets indésirables
semblent étre causes par l'altération de I'absorption du folate, I'interaction competitive entre
les co-enzymes du folate et ces médicaments et une demande accrue de folate en tant que
co-enzyme pour I'hydroxylation antiépileptique™®?.

D’autres médicaments spécifiques sont connus pour affecter le métabolisme des folates ou

empécher l'absorption de lacide folique. Les plus incriminés étant le
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sulfaméthoxazoletriméthoprime, le méthotrexate, l'aspirine a doses anticoagulantes, la
sulfadoxinepyriméthamine, la sulfasalazine, I'azathioprine, les antiacides, la
rifampicinet04),

L'exposition péri conceptionnelle aux traitements de I'hypofertilité souléve aussi des
inquiétudes quant a la possibilité de malformations chez la progéniture. Aucune preuve n'a

pu confirmer cette hypothése®,

c. Facteurs périconceptionnels

Fiévre périodique

L'hyperthermie est suspectée d'étre neurotératogéne pour les embryons humains. Le tube
neural est particulierement sensible au stress thermique, I’augmentation de la température
corporelle centrale, égale ou supérieure au seuil de 2 degrés Celsius au-dessus de la ligne
de base, semble interférer avec des événements critiques du développement embryonnaire

tels que la prolifération cellulaire, la migration, la différenciation et I'apoptose%®,

Avortements spontanés et gémellité

Les avortements spontanés sont souvent suivis de grossesse présentant une ATN. Il a été
suggéreé, pour expliquer cette observation, un repos cellulaire trophoblastique consécutif a
une grossesse avortée précédente qui interfere avec l'embryogenése normale. Il est
recommandé de retarder la grossesse suivante et de renforcer le traitement
périconceptionnel avec de I'AF aprés un avortement spontané %), Les femmes qui ont eu
des avortements antérieurs, une progéniture féminine ou des naissances multiples sont plus
arisque d’ANT®),

La gémellité monozygote (MZ) est fortement associée aux ATN. Son rdle étiologique dans

les ATN n’a pas encore été élucidét°?),

Consanguinité
La fréguence des MMC chez les couples consanguins est de 4,5% contre 1% chez les

couples non consanguins®%,

d. Environnement physique et chimique
Des études indigquent que les polluants organiques persistants (POP), a des niveaux
élevés dans le tissu placentaire, sont associés au développement des SB. Les concentrations

placentaires d'hydrocarbures aromatiques polycycliques (HAP), de pesticides
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organochlorés, de polychlorobiphényles et de polybromodiphényléthers ont été associées a
des risques accrus d'ATN9),

D'autres expositions nécessitent actuellement une enquéte plus approfondie pour établir
leurs relations avec les ATN, tel que les aliments contaminés par des fumonisines (sous-
produits de désinfection par chloration dans l'eau potable) et les champs

électromagnétiques®?.

e. Expositions ambiantes

Les expositions ambiantes comprennent I'exposition a des produits chimiques en
suspension dans l'air chez les femmes résidentes a moins de 3 km des sources de déchets
toxiques et des sites de leur enfouissement. Ces études se heurtent a un facteur de
confusion de taille qui consiste premierement en la contamination des eaux de surface et
souterraines, du bétail et des plantes cultivées a proximité des sites d'enfouissement,
deuxiémement au statut socio-économique des meres vivantes dans ces zones et leur

exposition potentielle & des carences et a d'autres médicaments et produits chimiques©®),

f. Age des parents

Les ATN sont d’incidence plus élevée chez les femmes gestantes agées de plus de 40 ans
et moins de 19 ans®?. Selon Vieira et Castillo, la relation entre l'incidence des ATN et
I'age maternel est une courbe en forme de U, les plus grandes valeurs de cette courbe sont

< 20 et >35 ans, et les plus petites valeurs sont entre 20 et 29 ans®9.

g. Rang de naissance des enfants
Les enfants dont le rang de naissance est plus élevé sont plus susceptibles d'avoir un SB,

mais pas d'anencéphalie®*V.

h. Occupations des parents
Les professions exposant aux produits chimiques, notamment 1’agriculture, la peinture et

les travailleurs industriels, augmentent le risque des ATN.

11.5.4. Mortalité

Les ATN représentent 29 % (soit environ 88 000) des déces annuels néonatals dus a des
malformations congénitales observables®. Plus de trois millions des huit millions
naissances annuelles présentant une MMC meurent avant I'dge de cingq ans®'?. La

mortalité peut atteindre 35% chez ceux qui présentent des symptbmes de
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dysfonctionnement du tronc cérébral secondaire a la malformation d'Arnold-Chiari®®. Il a
été aussi évoqué le siége cervical de la MMC comme facteurs de risque de mortalité®*¥,
L'Asie et I'Afrique ont représenté 85 % de toutes les mortinaissances associées aux ATN

survenant dans le monde en 2015. Prés de la moitié étaient des SB(,

En 2015, le taux mondial de mortalité néonatale était de 19 pour 1000 naissances vivantes
(NV) et celui des enfants de moins de 5 ans était de 43 pour 1000 NV, soit des baisses de
37% et 44% respectivement par rapport a 2000°". L’objectif & atteindre pour 2030, tracé
par ’OMS, est de réduire les déces évitables, en ramenant la mortalité néonatale a 12 pour
1000 NV au plus et la mortalité des enfants de moins de 5 ans a 25 pour 1000 NV au
plus®)

Tableau 4. Objectifs de mortalité a atteindre pour 2030 tracés par I’OMS®")

2000 2015 Perspectives 2030
Mortalité néonatale /1000 NV 26 19 12
Mortalité des moins de 5 ans/1000 NV 62 43 25

La contribution des ATN a la mortalité des moins de cing ans devient prépondérante
devant la baisse des maladies transmissibles grace a I'expansion des programmes de

vaccination et la promotion de I'allaitement maternel %),

La survie des cas de SB est connue pour étre influencée négativement par un faible poids a
la naissance et des lésions importantes, et positivement par des interventions chirurgicales
peu aprés la naissance®®. La majorité des décés liés au SB surviennent aprés le premier
jour et 80 % d’entre eux surviennent au cours des 28 premiers jours de vie (période

néonatale)®®),
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11.6. PREVENTION PRIMAIRE DES MMC

Le diagnostic de SB est lourd de conséquences. S’il est fait a la naissance, il implique des
décisions complexes et multidisciplinaires et s’il est fait en prénatal, il peut conduire a
I’avortement. Pour éviter d’en arriver a de telles extrémités, une action préventive peut étre

mise en place : ¢’est la supplémentation en acide folique chez la femme désirant un enfant.

11.6.1. Supplémentation en acide folique
Malgré 1’origine multifactorielle des ATN, I’AF reste le seul agent ayant pu réduire
significativement leur incidence 6. L’AF prévient les ATN de novo mais aussi

récurrentes (chez les familles avec une grossesse précédente affectée par une ATN)),

En 1998, le conseil Américain de I'alimentation et de la nutrition de I'Institute of Medicine
(IOM) de I'Académie nationale des sciences a recommandé a toutes les femmes
susceptibles de tomber enceintes, et afin de réduire le risque d’ATN, de recevoir 400
microgrammes (ug) d'acide folique chaque jour, en plus d'un régime alimentaire varié
contenant du folate essentiellement basé sur les légumes verts (épinard, cresson, melon,

mache...) et les légumineuses (chataignes, pois chiche, noix )**9),

Une recommandation particuliére de consommer 5 000 pg/j d'AF pour les femmes avec
des grossesses précédemment affectées par des ATN, est émise par I'OMS®). Cette
supplémentation n’est efficace que si elle est donnée pendant la période pré conceptuelle ;
car il faut huit semaines pour atteindre le niveau optimal de folate sérique nécessaire pour

prévenir les ATN ; et doit étre poursuivie jusqu’au 2° ou 3° mois.

Cette supplémentation reste incontournable puisque, d’une part le folate alimentaire
manque de stabilité dans le stockage et la préparation des aliments*??) et pour atteindre les
400 pg d'AF recommandé par I’OMS, il faut prendre jusqu'a 800 pg de folate alimentaire,
ce qui est presque impossible & remplir@® : d’une autre part, sa biodisponibilité de 50 %

est moindre par rapport & I’AF en supplémentation biodisponible & 85 %2,

En officine, I’acide folique ou vitamine B9 est retrouvée dans deux spécialités prescrites

par les médecins : la Spéciafoldine et le Tardyferon B9®?2),

e Spéciafoldine : Deux dosages sont disponibles en pharmacie, le 0,4 mg et le 5 mg.
Le dosage de 0.4 mg est indiqué chez toutes les femmes en cas de désir de
grossesse, il permet une prévention primaire des SB. Le dosage de 5 mg est indiqué

chez les femmes ayant un antécédent personnel ou familial d’ATN ou qui sont
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traitées par certains antiépileptiques.

En Algérie, des comprimés de 5mg d’acide foliques sont disponibles en officine (Figure 11).
Des comprimés de 400 pg (0,4 mg) plutét que de 5 mg doivent étre mises a disposition
pour permettre aux agents de santé de fournir le dosage préventif correct, car 1 mg et non 5

mg est la limite quotidienne supérieure tolérable?3),

ZANITRA 5MG COMP. B/60

Laboratoire : 54Dl GROUPE
PPA: D

Tarif de référence : 0

Pays : ALGERIE

Type : GEnérigue

HUPFOLIQ 5MG COMP B/60
g . Laboratoire : HUFR.P.PHARMA SARL
e PPA: 0
Tarif de référence: 0
Pays : ALGERIE
Type : Génerigue

FOLIDEN 5MG COMP. B/60
SANTE

s A TR TP

-
e TN

) Laboratoire : GROUF
' E;W o PPA: 170
f o= : Tarif de référence : 170
Pays : ALGERIE
Type : Générigue

Figure 11. Formes d’acide folique disponible en officines En Algérie
e Tardyferon B9 : Ce médicament ne doit pas étre utilisé en prévention des ATN
comme le SB, parce que c’est seulement une supplémentation en acide folique et

non en fer et en acide folique qui permet d’éviter des malformations de type SB.

11.6.2. Enrichissement alimentaire obligatoire en acide folique (UMFA)

Par définition, les programmes obligatoires d'enrichissement en micronutriments entrainent
une exposition plus uniforme d'un micronutriment donné parmi les individus d'une
population par rapport aux programmes volontaires de supplémentation en termes de

couverture et de niveau d'exposition.
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L'enrichissement obligatoire des aliments en acide folique a été suggéré par "The Food and
Drug Administration" en 1996 et mis en place aux Etats-Unis en 1998. Le niveau
d'enrichissement a été fixé a 140 ug/100 g, choisi sur la base de I'observation que I'ajout de
70 ng dacide folique pour 100 pg de produit remplacerait le folate perdu lors de la
transformation, alors que I'ajout de cing fois ce niveau (350 ug/100 ug) était susceptible
d'entrainer une consommation qui dépasse le niveau d’apport supérieur de tolérance en AF
« UL » fixé par I''OM & 1000 pg/jour®?4,

Suite a ces mesures, une réduction significative de la prévalence des ATN a été rapportée
dans de nombreux pays : 46 % au Canada (125), 43 % au Chili, 35 % au Costa Rica , 31 %
en Afrique du Sud, 50 % en Argentine, 29 % au Brésil, 31 % en Iran et 49 % en

Jordanie@®29),

L'économie totale obtenue par un programme d’enrichissement en acide folique, en ce qui
concerne les charges financiéres requises pour un patient atteint de SB, serait de 137,3
millions de Dollars®®. Il reste inadmissible de procéder a une prévention secondaire par
échographie et interruption de grossesse alors qu’une prévention primaire possible,

efficace et disponible existe.

Figure 12. Enrichissement de la farine du blé en acide folique

Enrichissement obligatoire des céréales en vitamines et minéraux 2016“?". En rouge : Farine de blé ; en
vert :farine de blé et farine de mais, en orange : farine de blé et riz ; en bleu : farine de blé, farine de mais et
riz ; en jaune :riz
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11.6.2.1. Fondement de la décision du non enrichissement

Une intervention de santé publique accomplie doit atteindre ses avantages espérés en toute
sécurité en évitant les conséquences négatives imprévues®?®. Le « principe de précaution
» est derriere le choix pris par certains pays de ne pas instaurer de programme
denrichissement en AF dans le souci d’anticiper les conséquences négatives

insoupgonnées d’une telle intervention de santé publique.

Le principe de précaution est légitimé par le caractere unique dans son genre d’une
initiative d’enrichissement qui, d’une part, ne vise pas a lutter contre une carence en
nutriments, mais plutdét a réduire le risque d'une affection clinique dont I'étiologie est
complexe et multifactorielle®?® et d’autre part expose I'ensemble de la population a I’AF,

alors qu’il doit étre destiné seulement aux femmes en age de procréer.

La politique de non-enrichissement, adoptée par certains pays, est aussi basée sur I’impact
gue peut avoir une telle politique d’enrichissement sur le prix des produits enrichis pouvant
diminuer le pouvoir d’achat d’une catégorie de femmes déja dénutries et a faible
revenu®®® et sur des inquiétudes concernant une forme synthétique de I’AF qui subit une
dégradation irréversible lors de la préparation et de la cuisson des aliments®3V et qui, & des
niveaux élevés d’apport, apparait dans le sang sous une forme non métabolisée dont les

conséquences fonctionnelles et sanitaires ne sont pas encore établies®?%.

Autres arguments viennent renforcer ces appréhensions, notamment le risque de dépasser
le UL en AF chez les personnes qui prennent déja des compléments alimentaires pouvant
contenir du folate?? et le risque d’échapper a cette politique d’enrichissement en cas de

régimes hypoglucidiques suivi par certaines femmes®®2,

11.6.2.2. Innocuité de I’acide folique

Vingt-cing ans apres la mise en place des programmes d’enrichissement en AF, les aspects
d’efficacité et d’innocuité, la faisabilité et 1’évaluation d’une telle mesure de santé
publique ont eté examinées. En mai 2015, le groupe d'experts réuni ; par le US National
Toxicology Program (NTP) et I'Office of Dietary Supplements des National Institutes of
Health ; pour étudier les effets d’un apport élevé en acide folique ; a conclu a une absence
de preuve concluante d'effets indésirables dus a I'AF tout en proposant un programme de

recherche visant a combler les insuffisances actuelles dans les connaissances®3?),
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a. Acide folique et carence B12

Au moment ou I'enrichissement en acide folique a été mis en place aux Etats-Unis, il a été
reconnu « . . . qu'une consommation excessive de suppléments de folate peut obscurcir un
diagnostic de carence en vitamine B12 »*®) mais la carence en vitamine B12 est fréquente
plutdt chez les personnes agées, et est associée a une anémie mégaloblastique réversible et

a des neuropathies pouvant étre irréversibles®4.

b. Acide folique et cancer

La carence en folate augmenterait l'initiation de la carcinogenése en induisant une
instabilité et une altération des schémas de méthylation dans le génome, provoquant une
expression altérée des oncogénes et des genes suppresseurs de tumeurs. Il a été conclu
qu’il n'y a aucun effet significatif de la supplémentation en acide folique sur I'incidence du
cancer du gros intestin, de la prostate, du poumon, du sein ou de tout autre cancer

spécifique®®

c. Acide folique et résultats cognitifs

L'hypothése selon laquelle I'apport d’AF provoque ou accélére les troubles cognitifs
résultant de la carence vitamine B12 est fondée sur des études de cas et des études
observationnelles®™® 139, En revanche, il a été prouvé que la supplémentation
périconceptionnelle en AF chez les femmes atteintes d'épilepsie est associée a un meilleur

développement cognitif chez les nouveau-nés et I'enfant jusqu'a I'age de six anst3®),

d. Acide folique et les troubles liés au diabete

Les résultats de deux études observationnelles publiées respectivement en 2008 et 2009
140) ont confirmé que les apports maternels élevés en AF et une carence en vitamine B12
modifient la méthylation de la chromatine et affecte 'ADN embryonnaire chez le feetus
pouvant contribuer a I'épidémie d'adiposité et de diabéte de type 2 chez la progéniture avec
des effets qui persistent a I'age adulte. Le groupe d'experts du NTP ; réuni en 2015; a
conclu que ces travaux ne sont pas suffisants pour prouver un lien de cause a effet entre un

statut maternel élevé en AF et le métabolisme du glucose chez la progéniture(t33 141,

e. Acide folique et I’hypersensibilité chez la progéniture

Encore une fois, la capacité des donneurs de folate et/ou de méthyle a établir I'expression
des genes feetaux, a fait soupgonner les apports éleves en acide folique d’induire une
hypersensibilité (I'asthme et allergies) chez les enfants*?. Le panel du NTP a conclu que

ces données étaient limitées®33),
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f. Acide folique, maladie cardiovasculaire et autisme

Le comité d'examen systématique du NTP n'a pas trouvé de preuves suffisantes confirmant
la relation entre les taux élevés d’AF et ces pathologies™®®. Il a méme été démontré une
diminution du risque de traits autistiques chez les enfants, suite a une supplémentation

périconceptionnelle en AF(13®),

g. Acide folique et les évéenements indésirables de la grossesse

La supplémentation en AF n’a aucune influence sur les issues de grossesse ciblées (anémie
et faible taux de folate érythrocytaire avant I'accouchement, la naissance prématurée, la
mortinatalité, les décés néonataux et le faible poids de naissance)®4%),

Au terme de ces efforts visant a identifier les effets indésirables d’un taux élevé en AF et
ceux Vérifiant le fondement réel de ces accusations, la balance penche nettement du c6té
des avantages incontestables de I'enrichissement en AF dans la prévention des ATN. Ces
programmes d’enrichissement en AF conservent la santé des populations tout en respectant

le principe de précaution.
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11.7. PREVENTION SECONDAIRE DES SPINA BIFIDA

L'identification précoce du SB pendant la grossesse permet de multiples options de prise en
charge, notamment, la chirurgie feetale, la planification de ’accouchement et la décision de
poursuivre ou d’interrompre la grossesse qui constitue une option de prise en charge

contestée voire interdite par plusieurs pays.

Le diagnostic prénatal est établi par échographie feetale. Habituellement, I'obstétricien qui
soupgonne une ATN chez le feetus recommandera une amniocentese ; afin de compléter
une analyse chromosomique ; et un dosage amniotique d'alfa feetoproteine (AFP) et
d'acétylcholinestérase44),

11.7.1. Dépistage par méthodes non invasives

11.7.1.1. Dosage de I’alpha- feetoproteine sérique maternelle

Le dépistage maternel de I’AFP sérique pour les ATN est effectué au deuxieme trimestre
entre la 15° et la 20° semaines de gestation, ce dépistage est principalement destiné a la
détection des MMC ouvertes et de I'anencéphalie, mais peut également détecter plusieurs
anomalies feetales non neurales®4),

Le dosage d’AFP sérique maternel a une sensibilité de 85 % pour la détection des ATN, un
taux de faux positifs de 5 % ou moins et une valeur prédictive positive d'environ 2 % (2 %
de toutes les femmes avec un résultat de test positif portent un foetus avec une ATN) 4%
146) Les techniques d'imagerie ont tellement évolué que ce dosage a été majoritairement

abandonné, car sa valeur prédictive positive est moindre que celle de I'échographie®#7).

11.7.1.2. Echographie prénatale de dépistage

La capacité de détection échographique des anomalies feetales dépend de la capacité de
I'opérateur, de I'échographe utilisé, de I'organe feetal analysé et de l'indice de masse
corporelle (IMC) de la mére. Alors que les femmes enceintes obéses sont plus susceptibles
de donner naissance a des enfants atteints d’ATN, les taux de visualisation des
composantes feetales chutent de 14,5 % si I'IMC maternel est supérieur a 90° centile, le

cceur et la colonne vertébrale étant les plus difficiles a visualiser®4®),

L’échographie tridimensionnelle permet une meilleure analyse des caractéristiques de la
lésion®V en précisant son niveau anatomique, ’altération de la courbure de la colonne

vertébrale, les malformations associées du canal rachidien (syringomyélie et
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diastématomyélie ) et le degré de la hernie des structures de la FP dans le foramen

magnum.

Figure 13. Echographie feetale bidimensionnelle objectivant une MMC (a)

avec un tissu neural a l'intérieur (b)Y

Figure 14. Echographie feetale tridimensionnelle
Ligne occipitum-dens (a) évalue le degré de la hernie du tronc cérébral et des amygdales dans le canal
cervical fleche®4®)

L’évaluation échographique directe du rachis feetal et des signes craniens de dysraphisme
rachidien peut étre réalisée a partir de la 12° semaine de gestation et contribue au
diagnostic de SB en objectivant trois signaux craniens avec une spécificité de 99 %. En
effet, ces signaux peuvent également étre présents chez les feetus normaux de méres

obéses®%0),
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a. Signe du citron : Décrit la forme du crane dans le plan transversal et est présent chez de
nombreux feetus atteints de MMC. Ce signe représente un feston des os frontaux et
caractérise une hypotension intracranienne feetale qui se traduit a 1’échographie par la

concavité de l'os frontal prés de la suture coronale par opposition a la configuration

(150)

convexe du crane feetal normal

Figure 15.: Signe de citron

Coupe transversale de la téte feetale au niveau du septum creux pellucidum chez un feetus de 18 semaines
atteint de spina bifida ouvert 59

b. Ventriculomégalie : Evaluée par la mesure des oreillettes du ventricule latéral qui est

supérieure & 10 mm®59,

(plan Trans-cérébelleux) et résulte d'une hernie des structures de la fosse postérieure prés

du foramen magnum(52

Figure 16. Signe de la banane du cervelet

Echographie prénatale chez un feetus atteint de MMC. (A) Fosse postérieure et cervelet normaux comparatifs
et une forme frontale normale. (B) « signe de la banane » : Inversion de la courbure du cervelet (fleche) 5
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L'échographie est aussi utilisée pour deduire le degré datteinte des membres inférieurs
chez les feetus MMC, en identifiant la présence d'un pied bot et le degré de déformation
des membres inférieurs. 1l est possible de déduire la quantité de graisse remplacant le
muscle squelettique en présence d'une paralysie severe des membres inférieurs. Lorsqu'il
est activement évalué, le mouvement des membres inférieurs peut témoigner d’un bon
pronostic par rapport a la présence de pieds bots bilatéraux. Ces mouvements seront
évalués avec prudence, car le dysraphisme ouvert peut produire des mouvements
involontaires du feetus conduisant a un faux diagnostic®®®. L'échographie est suffisante
pour un diagnostic précis avec une sensibilité de détection supérieure a 90%. L'examen
échographique détaillé au cours du deuxieme trimestre, en utilisant des échographes de

plus en plus performants, peut détecter jusqu'a 100 % des anomalies du tube neural %),

11.7.1.3. IRM feetale

L'IRM fcetale est supérieure a I'échographie pour la détection des dysraphismes rachidiens
fermés tels que le lipoméningocele, ainsi que pour la détection d'autres malformations
associees telles que la dysgénésie et 1’hypogenese calleuse, I'hétérotopie nodulaire
périventriculaire, la  dysplasie  cérébelleuse, la syringohydromyélie et la
diastématomyélie®?, L’IRM, en tant qu'outil supplémentaire utile a I'échographie, peut
confirmer les résultats suspectés et exclure d'autres anomalies du systeme nerveux central,
mais elle est sujette a des artefacts dus aux mouvements du feetus**®. Des images haute
résolution et des séquences ultra-rapides d'écho de spin turbo (HASTE) pondérées en T2
ou demi-Fourier permettent d'effectuer I'investigation sans avoir besoin de sédation du

feetus et sont suffisamment précises pour permettre l'analyse de I'anatomie foetale®,

Figure 17. Malformation rachidienne sur une IRM fcetale
Malformation rachidienne (*)sur une IRM foetalepondérée en T2.Noter 1’absence de la dilatation
ventriculaire a ce stade (fleche) &9
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11.7.2. Dépistage par methodes invasives

Le dépistage des MMC par des méthodes invasives se base par le dosage de I’AFP
amniotique et le dosage immunologique de I'acétylcholinestérase. L'AFP est une protéine
synthétisée dans le foie feetal et excrétée dans l'urine feetale. La concentration feetale
culmine vers 12 semaines de gestation puis diminue de 10 % chaque semaine pendant le

deuxiéme trimestre@36),

Dans les défauts de fermeture du tube neural, le LCR ; tres riche en AFP ; est directement
déversé dans le liquide amniotique a travers la malformation. Les dosages immunologiques
de I'acétylcholinestérase et les dosages AFP du liquide amniotique (amniocentese entre la
15° et 17° semaine d’aménorrhée) donnent un taux de détection de 100 % pour
I'anencéphalie et pour le SB ouvert, avec un taux de faux positifs de 0,22 % et 0,08%

respectivement®®?).,

La cordocentése doit étre réalisée en routine avant toute décision clinique concernant le
traitement. L’association d'une HDC fcetale avec une infection congénitale (infections
virales telles que le virus Zika) ou une chromosomopathie contre-indique les gestes

thérapeutiques intra-utérins®5®,

11.7.3. Intérét du dépistage des MMC

Le dépistage des SB n’a de sens que s’il apporte des modifications des procédures de la
prise en charge pré et postnatale dans le but d’améliorer le pronostic des NN atteints. Le
diagnostic prénatal permet aux futurs parents de se préparer a la naissance éventuelle d'un
enfant handicapé et diminue l'anxiété parentale a la naissance. Il permet aux pédiatres,
neurochirurgiens, pédiatres et néonatologistes, ainsi qu'aux spécialistes en obstétrique, de

se préparer aux éventuels besoins médicaux et chirurgicaux a la naissance.

11.7.3.1. Planification du moment et du mode de I’accouchement

Si un diagnostic prénatal de SB est posé, I'accouchement doit avoir lieu dans un hopital
doté de personnel expérimenté dans la prise en charge néonatale de ces NN. Le feetus est
deélivré une fois sa maturité pulmonaire atteinte. La nécessité d'un accouchement prémature
est rare et se produit lorsque I'on observe une augmentation rapide de la

ventriculomégalie®®,

Le mode d'accouchement obstétrical optimal chez un feetus atteint de MMC est

indétermine dans la littérature. Aucun essai prospectif randomisé n'a été réalisé pour
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déterminer les risques et les avantages du travail et de l'accouchement vaginal pour ces
nourrissons®® aussi, il n'y a aucune preuve clinique que le pronostic neurologique a court
terme soit amélioré par la césarienne®®®, Consensuellement, ’indication d’une césarienne
devrait respecter les indications obstétricales. En revanche, I’accouchement des NN ayants

subit une fermeture in utero du MMC (IUMC) doit se faire par voie haute®®.

11.7.3.2. Avortement thérapeutique

Compte tenu de la nature souvent grave des ATN, linterruption thérapeutique de la
grossesse (ITG) est une option courante de prise en charge dans certains pays occidentaux,
a condition qu’il soit posé suffisamment t6t*®) car la législation dans ces pays limite les
ages gestationnels auxquels I’'ITG est autorisée.

En Algérie, ’option d’ITG est strictement interdite par la loi ; sauf dans les cas ou la vie de
la mére est menacée, ou dans les cas ou la mere a été violé et ceci conformément aux
articles 304 a 313 du code pénal. L’avortement est aussi contraire a la fatwa émise par le
conseil de jurisprudence islamique de la ligue islamique mondiale a sa session de février
1990 a la Mecque qui considere la vie de ’embryon comme étant une vie sacree et

inviolable dés la nidation 162,

I1.7.3.3. Chirurgie feetale des MMC

L’objectif principal de la chirurgie feetale des MMC avant 27 semaines de gestation est de
réduire les taux de shunt ventriculaire en postnatal et d'inverser la malformation de Chiari
type Il. Les procédures endoscopiques de correction intra-utérine des MMC, pour la
premiere fois tentées par Tulipan et Bruner en 1997, sont considérées comme
expérimentales par la communauté académique qui recommande la chirurgie feetale

ouverte(63),

L’¢tude MOMS a rapporté une réduction de 50 % des taux d'HDC et une amélioration a
deux niveaux des déficits moteurs, marquant une nouvelle ére dans le traitement des
MMCU, Les avantages feetaux obtenus contrastent avec les risques maternels et foetaux
accrus en raison de l'incidence élevée de complications telles que les naissances
prématurées (79 %) ; et les complications inhérentes a la cicatrice utérine d'une
hystérotomie, notamment une faiblesse de la paroi utérine chez 25 % des femmes
expliquant la survenue d’une rupture de la cicatrice utérine a la naissance ( partielle chez 9

% des femmes totale 1 % des femmes) 7).
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Depuis I'essai MOMS, la procédure chirurgicale in utero est devenue disponible dans
plusieurs centres de médecine feetale a condition de respecter les recommandations

de "I'American College of Obstetrics and Gynecology " (ACOG) établis en 2013,

Les données du suivi prospectif des résultats de la chirurgie feetale de I’essai MOMS
publiées en 2015 ont révélé que la fréquence des naissances prematurées a été réduite, mais
pas encore éliminée® et que la dysfonction urologique parait plus élevée chez les
nourrissons qui ont subi une fermeture in utero de la MMC (IUMC) que chez ceux fermés
par les techniques conventionnelles postnatales“® et que I''UMC n'a pas entrainé de
diminution du besoin de cathétérisme urétéral intermittent chez les nourrissons de la
cohortet®), Cependant, les études actuelles disponibles sur la cohorte originale de MOM
suggerent que les améliorations de I'HDC, de la malformation de Chiari type I, de la

fonction motrice et de I'apprentissage sont persistantes:68),
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11.8. CHIRURGIE POSTNATALE DES MMC

De nombreuses familles et soignants sont au courant du diagnostic de la MMC avant la
naissance, en raison de I'échographie prénatale. La gestion de ces cas peut donc étre
planifiée. L’accouchement doit avoir lieu dans un hopital avec du personnel expérimenté
dans la prise en charge néonatale des MMC. L’équipe multidisciplinaire de soignants qui
gérera le diagnostic, la réparation, les soins postopératoires et le suivi des enfants atteints

de MMC est responsable des résultats de cette prise en charge.

L'objectif principal du traitement des SB, comme pour tout handicap, est d'atteindre la
capacité ambulatoire ou au moins de maintenir le niveau fonctionnel ce qui prévient
I'ostéoporose, les lésions cutanées, les contractures et la prise de poids, et peut finalement
conduire & de meilleurs résultats pour ’autonomie®®”). Le défi de la prise en charge
postnatale des MMC est la détection précoce des cas a risque de complications afin
d'établir des stratégies de traitement individualisées®®,

11.8.1. Considérations postnatales immédiates

En salle d'accouchement, les étapes de la réanimation du NN sont suivies telles que
décrites dans le « Programme de Réanimation Néonatale » (PNR)“%), Le NN est placé sur
le c6té pendant I'aspiration, le séchage et I'évaluation de 1’effort respiratoire. Il est admis en
unité de soins intensifs néonatale (USIN), sa stabilisation étant primordiale avant toute
chirurgie, ce qui implique I'obtention de signes vitaux stables et appropriés, la garantie

d'une respiration, d'un pouls et d'une température adéquats.

Divers systemes d'organes (systeme squelettique, musculaire, urologique, respiratoire,
cutané et nerveux central) peuvent étre défaillants. Des difficultés a la déglutition, un
stridor inspiratoire et un cri faible évoquent la malformation d’Arnold Chiari IT dont la
forme sévére peut se manifester par une défaillance respiratoire, responsable de la majorité
des décés néonatals des MMC(13),

11.8.1.1. Soins infirmiers
Dans la période préopératoire, des principes de soins infirmiers de base sont a considérer
pour les NN atteints de MMC.

11.8.1.2. Prévenir I’infection du systéme nerveux central
Il faut considérer la MMC comme une voie ouverte aux agents pathogenes. Il est

primordial d’utiliser des dispositifs stériles lors du traitement du défaut, de garder les selles
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hors de la MMC par des soins méticuleux de la peau et des changements fréquents des
couches®®. 11 faut aussi cathétériser de facon intermittente I'urine résiduelle si nécessaire
pour assurer la décompression de la vessie 7, éviter 1’utilisation de la Bétadine car

toxique pour les tissus et entraine une inhibition et un retard de cicatrisation de la plaiet*?,

11.8.1.3. Prévenir I'hypothermie

Tous les NN sont a risque d’hypothermie, mais le NN atteint de MMC présente des
facteurs surajoutes qui alterent I'noméostasie thermique a savoir : I'immaturité fréquente du
systtme de thermorégulation, 1’exposition des structures internes non protégées a
I'environnement augmentant la perte de chaleur rayonnante, les déperditions du LCS
augmentant la perte de chaleur par évaporation, et le défaut de la production de chaleur a
partir des mouvements musculaires des membres inférieurs. La prévention de
I'nypothermie vise a maintenir la température axillaire entre 36,5 et 37,5° en recouvrant les

gros défauts d'une pellicule plastique pour éviter les pertes de chaleur,

11.8.1.4. Prévenir la rupture précoce de la lésion

Afin de prévenir la rupture précoce de la Iésion, il est recommandé d’allaiter le NN sur le
ventre ou en position latérale, le garder dévétu avec une couche lache, dans un
environnement thermique neutre, le maintenir sur un halo confectionné contenant une
ouverture dédiée a la lésion de la MMC ce qui évite toute pression sur la lésion en cas de
nécessité d’un décubitus dorsal (intubation par exemple), il faut aussi éviter de placer des
vétements ou des couvertures sur ou a proximité de la Iésion afin de s'assurer qu'il n'y a pas
de pression excessive ou de risque de blessure sur la lésion et le tissu nerveux exposé (le

défaut étant couvert de pansements humidifiés par une solution saline tiede)"),

Figure 18. Halo confectionné avec ouverture dédiée au défect 73
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11.8.1.5. Eviter I'utilisation de latex
Ces nouveaux nés courent un risque accru de développer une sensibilité au latex. Cette
allergie peut étre 1égere, avec urticaire, ou sévere, avec bronchospasme, cedéme laryngé et

anaphylaxie. 1l est donc primordial de travailler dans un environnement sans latex®"?),

11.8.2. Bilan clinique du nouveau-né

Les manifestations cliniques des MMC sont fonction de la localisation et de 1’étendu des
Iésions médullo-radiculaires. Le degré du déficit moteur varie de I’atteinte de quelques
muscles a la paraplégie flasque. Les déformations orthopédiques plus ou moins

irréversibles sont la conséquence de la pression et les mauvaises postures intra-utérines.

11.8.2.1. Examen de la Iésion

Le NN doit subir une évaluation minutieuse de la placode neurale ouverte pour noter son
siege, sa taille, son extension, ses caractéristiques et une éventuelle fuite de LCR.
Apprécier la qualité et la quantité de la peau environnante disponible pour la reconstruction
est primordiale, car la fermeture cutanée peut, dans certains cas, étre 1’étape la plus
difficile de l'intervention chirurgicale si le défaut est important et le tissu sous-cutané est

rare’4

Certaines études se sont basées sur le calcul de la surface de la zone Iésionnelle selon la
formule suivante : la taille de la lésion a base elliptique =D x d x zr, Ou D est le diamétre

long et d est le diamétre court™™ (Figure 19).

Figure 19. Calcule de la surface de MMC (CHU Tlemcen)
(D): diametre long, (d) : diametre court
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D’autres études ont calculé le pourcentage de la taille de la lésion par rapport a la surface
de la région thoracolombaire, elle-méme calculée par rapport a la surface corporelle totale
selon la formule : La surface corporelle totale = (Poids corporel x 4) + 7 + Poids
corporel + 90 @78, Les surfaces totales des régions thoracique et lombaire sont calculées
selon la « regle des neuf », qui stipule que ces régions constituent 18 % de la surface
corporelle totale. Le pourcentage de la taille de la lIésion = Surface de la Iésionx 100 +
Surface de la région thoracolombaire. Les lésions qui occupent moins de 8 % de la
surface de la région thoracolombaire sont classées en grade I, et les lésions qui occupent

plus de 8 % sont classées en grade Il (Figure20).
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Figure 20. Pourcentage des régions du corps par rapport a la surface corporelle totale

Le calcul du ratio et non pas de la taille a été proposé récemment dans le but d’affiner les
indications des lambeaux de réparation. Les valeurs a prendre en considération pour
calculer le ratio sont : la largeur du défect (X), sa hauteur (), la distance entre la ligne
axillaire et le bord latéral du défect cutané (Z). Si le ratio Y/X est supérieur a 1.5, la
fermeture serait primaire si (2Z+X) /X est supérieure a 3 et nécessiterait un lambeau si
(2Z2+X) /X est inférieure a 3. Si le ratio Y/X est inférieur a 1.5, la fermeture se fera par un

lambeau’").
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Y/X
Si<15 — Si>15
—» Fermeture primaire si
(2Z+X) X<3
Lambeau —» Lambeau si (2Z+X) X>3

A B
Figure 21. Fermeture de la MMC selon les repaires X, Y, Z @77

(A). Repéres X, Y, Z. (B). Diagramme décisionnel

11.8.2.2. Evaluation physique du nouveau-né

Une fois le nourrisson stabilisé, le défaut ouvert protégé et les besoins de régulation
thermique satisfaits, il faut procéder a une évaluation physique compléte du NN.

L’examen de I’extrémité céphalique, commence par la palpation des fontanelles et des
sutures a la recherche de signes de pression ou de séparation ; seule une fontanelle pulsatile
et bombée est un signe fiable d'augmentation de la pression intracranienne®’® . Ensuite, la
circonférence fronto-occipitale (OFC) de la téte est mesurée et rapportée a une courbe de
croissance standard pour comparer le centile au poids et a la taille du nourrisson. Dans
moins de 15 % des cas, I'HDC est déja manifeste a la naissance, caractérisée par les signes
classiques d'hypertension intracranienne (HIC) (disjonction des sutures, fontanelle

antérieure tendue, yeux en couché de soleil, vomissements, etc.)"®.

Le tonus, les mouvements spontanés et les réflexes du NN sont évalués et les indicateurs
cliniques d’une trisomie ou une autre anomalie chromosomique seront recherches. Le
niveau de chaque Iésion est établi sur la base des niveaux anatomique et fonctionnel. Le
niveau anatomique de la Iésion est défini comme le niveau de l'arc vertébral postérieur
intact au-dessus et au-dessous de la lésion sur la radiographie simple abdominale, prise
dans le cadre de I'évaluation du shunt ventriculopéritonéal ou de la cysto-uréthrographie
mictionnelle ou d’un cliché thoracoabdominal demandé¢ dans le cadre d’un bilan

préopeératoire.

Le niveau fonctionnel est déterminé a partir des bilans moteurs des membres inférieurs, ce
niveau est défini comme le niveau le plus bas du myotome intact avec une puissance d'au
moins 3/5 du c6té droit ou du cdté gauche. Si en soustrayant le niveau anatomique du

niveau fonctionnel on obtient une valeur négative indiquant que le niveau fonctionnel est
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supérieur au niveau anatomique et vice versa®™®. En plus du déficit moteur, les Iésions
nerveuses sont bien souvent a 1’origine d’une hypoesthésie sous-1ésionnelle de degré et de

limite supérieure variables.

Tableau 5. Niveau fonctionnel et anatomique des MMC : Systéme de points 7

Point Niveau fonctionnel Niveau anatomique
1 L1 intacte Cervical
2 L2 intacte Thoracique
3 L3 intacte Thoracolombaire
4 L4 intacte Lombaire
5 L5 intacte Lombo-sacré
6 S1 intacte Sacré

L’examen clinique a aussi pour but d’évaluer les déformations positionnelles des membres
inférieurs, en particulier, le pied bot, présent chez 25 % des MMC®® et la dysplasie
congénitale de la hanche dont le diagnostic, par l'utilisation des manceuvres de Barlow ou

d'Ortolani, sera différé a la période postopératoire*’.

Il est nécessaire d’observer le NN pendant la miction. L'absence de miction aprés 24
heures de vie ou la présence d’une distension abdominale peuvent étre un signe de
rétention urinaire nécessitant parfois un cathétérisme intermittent pour assurer la
décompression de la vessie®): par contre le dribble d'urine et les dermites de siége

suggerent la possibilité d'une vessie neurogéne.

Les troubles sphinctériens anaux sont parfois évidents, marqués par une incontinence anale
caractérisée par une perte de selles trés fréquente survenant lors des cris et par une béance
anale, voire un prolapsus rectal lors de la verticalisation. Il peut aussi s’agir d’une
constipation avec des selles en billes “crottes de lapin™. Les signes peuvent étre plus
discrets, leur détection est alors difficile et ils ne s’apprécient que par I’examen de 1’anus,
qui met en évidence une disparition des plis radiaires de la marge anale, une absence du
réflexe anal "clin d'eeil anal™; provoqué en caressant doucement la peau adjacente a
I’anus ; et une hypotonie du sphincter anal et du périnée. Il a eété constaté que la majorite
des nourrissons atteints de MMC ayant un réflexe anocutané positif, ont un mécanisme

sphinctérien (anal et urinaire) compétent(t8D),
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Figure 22. Photo d’un prolapsus rectal
Patient &gé de 2 mois opéré au service de neurochirurgie du CHU Tlemcen (cicatrice d’une MMC opérée
depuis 7j (Fleche))

La détection de déformations rachidiennes associées peut influencer la prise en charge
chirurgicale. Par exemple, la cyphose ; présente a la naissance chez environ 15 % des
enfants atteints ; peut empécher une fermeture parfaite de la malformation rachidienne et
nécessite une correction en méme temps que la réparation de la MMC®82), De méme, une
cyphoscoliose sévere associée a une asymétrie importante des membres inférieurs suggére
une malformation médullaire fendue associée, pouvant modifier la stratégie

chirurgicale@,

11.8.3. Bilan radiologique préopératoire

Ces patients nécessitent une réparation chirurgicale urgente de la MMC pour prévenir
I'aggravation de leurs handicaps voir le déces*8), Les études d'imagerie obligatoires sont
ceux qui détectent et évaluent d’éventuelles anomalies pulmonaires ou cardiaques, qui
pourraient affecter le pronostic et la décision chirurgicale®®®. Le seul intérét de
I’exploration radiologique chez ces patients est d'imager la téte pour évaluer I’'HDC, car
selon le degré de la dilatation ventriculaire, le neurochirurgien peut choisir de shunter les

ventricules lors de la méme procédure de réparation de la MMC®85),

11.8.3.1. Echographie transventriculaire

L'utilisation de I'échographie est permise a travers les fenétres acoustiques craniennes
encore accessibles chez le NN et le jeune nourrisson. 11 s’agit d’une modalité
d'investigation sdre, a faible co(t et sans danger biologique, qui peut étre utilisée au chevet
du patient. Le rapport ventricule/hémisphére (VHR) est la mesure la plus fréguemment
utilisee.

Le diagnostic d'une VM sévére ne pose pas de difficultés, mais le repérage d'une légere
dilatation ventriculaire dépend de I'établissement de parametres de seuil de normalité.

Quelques millimetres seulement de modification de la taille ventriculaire suffisent pour
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démarrer une observation stricte et/ou une intervention®. Le VHR moyen, dans I'étude
de Shah et al, était de 0,12 £ 0,052 chez les NN prématurés et de 0,12 £+ 0,076 chez les NN
a terme. 1l est passé de 0,14 + 0,064 au premier mois, a 0,17 + 0,056 au troisieme mois, se
stabilisant & ce niveau jusqu'au sixiéme mois®®). D’autres mesures ont été proposées par

des études récentes88),

11.8.3.2. Tomodensitométrie cérébrale et vertébrale
Les TDM doivent étre limitées dans la mesure du possible car chague examen
scannographique délivre une forte dose de rayonnement qui peut entrainer une

augmentation de la maladie métastatique plus tard dans la vie?),

Le scanner cérébral reste un moyen simple de suivre 'HDC et I’HDC shuntée. La fosse
postérieure est petite avec un clivus festonné. La vue latérale de la jonction craniocervicale
montre un grand foramen magnum et un clivus court et concave (festonné). L'inion peut
étre bas et la squame occipitale peut étre plate ou convexe vers le haut, peut étre en raison
de la faible attache de la tente. Les marquages sino-veineux associés sont faibles. Le canal
cervical supérieur est élargi en raison de la malformation de Chiari Il. L'arc neural de C1

est incomplet dans 70% des cas alors que C2 est généralement intact®4.

Des lacunes dysplasiques irréguliéres des surfaces interne et externe du crane, décrites
comme une craniolacunie, ou Llckenschadel, sont présentes chez au moins 85 % des
patients atteints de malformation MMC a la naissance, mais tendent & disparaitre avec
I’age. Ces lacunes correspondent a un défaut mésenchymateux intrinséque, et ne sont pas

I'effet d'une augmentation de la pression intracranienne°).,

Figure 23. craniolacunes (Lickenschadel)

TDM cérébrale en Reconstruction 3D : multiples craniolacunes.et une craniosynostose sagittale (fleche) 499
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La TDM vertébrale peut étre utilisée pour délimiter le dysraphisme rachidien, explorer le
contenu du sac meningé et détecter un cordon attaché. L’utilisation d'un rendu de surface
tridimensionnel et de différents reformats planaires est recommandée pour I'évaluation des
défauts osseux et de la scoliose. La qualité de I'imagerie de la colonne vertébrale est

médiocre en raison des courbures vertébrales anormales.

11.8.3.3. Imagerie par résonnance magnétique

L’IRM permet une bonne représentation des anomalies morphologiques rachidiennes et
craniennes et une identification précise des tissus normaux et dysplasiques. Cependant,
supposée plus inoffensive que la TDM, I'IRM n'est pas totalement non invasive chez le
jeune enfant, car une sédation ou une anesthésie générale sont nécessaires. La qualité de
I'imagerie peut aussi étre sous-optimale par rapport a celle des enfants plus agés en raison
la petite taille des sujets et de la forte teneur en eau et de la faible teneur en myéline chez le
NN. Des I'age de quelques mois, I'lRM peut évaluer avec préecision la MMC réparée, la
dysplasie du rhombencéphale et de son environnement sinoveineux, la dysplasie du
mésencéphale et du cerveau antérieur, ’HDC ainsi que la colonne osseuse®®). L'IRM est
particulierement importante si le nourrisson présente des symptémes de dysfonctionnement

du tronc cérébral®92,

»
Yy \s

Figure 24. IRM rachidienne cervicale d’un nourrisson atteint de MMC (%3)

L’image illustre plusieurs aspects d’anomalies associées du cerveau postérieur : Le vermis cérébelleux et les
amygdales cérébelleuses dysplasiques sont descendus presque au niveau C4 (fleches noires) a travers le
foramen magnum ; tente (tétes de fléches noires) est orienté verticalement en raison de la petite fosse
postérieure. Tectum déformé (fleche jaune), tiers élargi (astérisque) et ventricules latéraux sans quatrieme
ventricule apparent, clivus raccourci, perte de flexion pontique, canal rachidien cervical élargi, toutes les
caractéristiques d’une malformation de Chiari I accompagnant une MMC

11.8.4. Bilan biologique et cardiorespiratoire préopératoire
Le bilan biologique demandé avant chaque chirurgie d’'une MMC : une numération

formule sanguine, un groupage rhésus, un taux de prothrombine et une fonction rénale. Un
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déséquilibre électrolytique peut se présenter sous forme d'’hypokaliémie, d'hyperkaliémie

ou d'hypernatrémie. Les enfants peuvent également étre anémiques et malnutris.

Chaque fois que l'opération est retardée au-dela de 72 heures de vie ; soit en raison d'un
consentement parental tardif, soit d'un transfert tardif d'un hopital périphérique ; il semble
approprié d'obtenir des cultures de LCR et de la placode avant la réparation
chirurgicale®®. La ventriculite néonatale est une complication bien connue de la
méningite entrainant une morbidité importante voire le décés. Son incidence est de I'ordre
de 52 % & 94 % apres une méningite & Gram négatif. Les modalités de traitement utilisées
comprennent les antibiotiques intraveineux seuls ou les antibiotiques intraventriculaires via

un drain ventriculaire externe (EVD) ou un réservoir (99,

Ces patients peuvent présenter des complications préopératoires telles que des arythmies,
une hypotension, un bronchospasme, un laryngospasme d’ou I’intérét d’un bilan

cardiorespiratoire préopératoire),

52



Donnees actuelles sur le sujet

11.8.5. Technique chirurgicale de la fermeture des MMC

La chirurgie postnatale peut empécher I'aggravation neurologique des MMC, mais elle ne
peut pas inverser les dommages actuels de la moelle épiniére. Elle vise a stabiliser I'état
clinique et le statut neurologique du NN et & prévenir les risques potentiels d’aggravation.

Selon I'opinion éthico-1égale actuelle, la chirurgie est proposée a tous les cas de MMC.

11.8.5.1. Buts de la chirurgie

Techniquement, la chirurgie vise, premierement, a retirer le sac malformé et a fournir un
tissu souple, généreux, durable et sans tension recouvrant la dure-mére réparée, minimisant
ainsi le risque de fuite du LCR et d'infection en créant une barriere entre le canal rachidien
et le milieu extérieur. Deuxiemement, cette chirurgie vise a restaurer le flux normal du
LCR autour de la moelle épiniére (ME) malformée, préservant ainsi ses fonctions motrices

et sensorielles résiduelles®®).

11.8.5.2. Compréhension anatomique
Le principe de la réparation des MMC nécessite une compréhension approfondie des
particularités anatomiques et des séquences embryologiques impliquées lors de la

formation de la moelle épiniére®®®,

La placode neurale est une forme embryologique aplatie et ouverte de la face caudale de la
moelle épiniére ; elle retrace la plague neurale primitive, ses bords se prolongeant dans les
revétements arachnoidiens et duraux contigus (zone jonctionnelle). En raison de I'échec de
la neurulation, les racines nerveuses spinales ventrales et dorsales sortent de la face
ventrale de la placode a la frontiére entre la placode et la couche arachnoidienne adjacente.
Il est important de reconnaitre cette région afin d'éviter de blesser les racines nerveuses lors

de la dissection initiale(*®3,

Les racines nerveuses ventrales et dorsales proviennent de la surface ventrale de la
placode, les racines sensorielles dorsales étant latérales aux racines motrices ventrales7®),
Autour du bord de la placode se trouve la membrane arachnoidienne, qui s'étend
latéralement pour fusionner avec le bord de la peau normale. Ventralement a la placode se

trouve un espace sous-arachnoidien intact.

Bien que la dure mére ventrale se développe normalement, plutét que de fusionner dans la
ligne médiane dorsale, elle fusionne avec les bords libres des tissus mous environnants, y

compris la musculature paraspinale et le fascia lombodorsal et/ou le périoste de I'arc neural
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incomplet. Ce qui aurait été la dure-mére dorsale se trouve donc latéralement juste sous la

surface de la peau%,

En raison de la formation incompléte de I'arc neural postérieur, la musculature para spinale
dorsale et le fascia lombodorsal sont déplacés ventrolatéralement et peuvent étre
hypoplasiques. Les corps vertébraux sous-jacents sont généralement aplatis et élargis et les
pédicules sont genéralement éversés, cette combinaison entraine une augmentation de la
distance interpédiculaire. Les restes des lames sont généralement hypoplasiques et peuvent

également étre retournés. Les apophyses épineuses sont absentes.

Figure 25. lllustration de I’anatomie de la Myéloméningocéle 17

11.8.5.3. Timing de la chirurgie

La MMC est une urgence neurochirurgicale®. Elle doit étre fermée ; idéalement ; dans les
48 heures suivant la naissance, cela diminue le risque d'infection du SNC (7 %, contre 37%
en cas d'opération retardee) et évite la myélodysplasie qui détériore les fonctions

neurologiques et vésicales®®.

Selon le guideline du Congress of Neurological Surgeons, il n'existe pas suffisamment de
preuves pour confirmer que la fermeture des MMC dans les 48 heures diminue le risque
d'infection de la plaie néanmoins il est recommandé d’initier une antibioprophylaxie, si la

fermeture de la MMC est retardée au-dela de 48 heures®%9),

Les enfants atteints de MMC qui naissent sans diagnostic prénatal, sont envoyés dans un
hopital tertiaire quelques heures ou jours apres la naissance. Dans ces circonstances, la
mobilisation de [I'équipe, I'acquisition de toutes les données cliniques ainsi que
I'information adéquate des parents et I'obtention de leur consentement a I'opération peuvent
retarder la chirurgie’®. Un tel retard, s'il n'est pas délétére pour la fonction neurologique,
ni n‘augmente le risque d'infection du LCR, permet au neurochirurgien d'obtenir des

informations plus complétes sur [I'état clinique de l'enfant et une investigation
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neuroradiologique approfondie et permet aux parents de mieux connaitre les problémes liés

a la malformation afin de donner un consentement chirurgical suffisamment éclairé??,

11.8.5.4. Moyens nécessaires pour la chirurgie postnatale des MMC

La chirurgie contemporaine des MMC utilise une magnification optique au microscope
opératoire ou aux loupes ; en utilisant le laser et une stimulation électrique
peropératoire®®V), De tels outils techniques ont permis aux neurochirurgiens d'obtenir de
meilleurs résultats fonctionnels en offrant une meilleure préecision lors de la manipulation
peropératoire des structures neurales®®?. Il convient, lors de la planification de la

réparation chirurgicale, d'utiliser un environnement sans latex7®),

11.8.5.5. Anesthésie des patients atteints de MMC

a. Anesthésie et positionnement du patient

L’opération est réalisée sous anesthésie générale avec intubation orotrachéale®®®. Au cours
des procédures anesthésiques préopératoires (positionnement des lignes veineuses et
artérielles, cathétérisme vésical, intubation orotrachéale), le NN est placé en décubitus
dorsal sur une gaze ou un beignet de gelée pour protéger la malformation vertébrale®%4,
Apres avoir terminé la préparation anesthésique, le NN est positionné sur le ventre sur des
rouleaux thoraciques fermes pour permettre une expansion thoracique optimale ; des

coussinets sont positionnés sur tous les points de pression pour éviter les escarres7®).

b. Anesthésie et thermorégulation

Des efforts énergiques doivent étre faits pour prévenir I'hypothermie dans la salle
d'opération. L’altération de I'noméostasie thermique chez les NN atteints de
MMC augmente le risque d’hypothermie. L'anesthésie vient majorer ce risque en induisant
une vasodilatation périphérique et en inhibant la thermogenese chimique du métabolisme
de la graisse brune qui constitue une source de production de la chaleur chez le NN@%), |e
fentanyl peut provoquer une hypothermie en inhibant la production de chaleur dans le

foie(20),

11.8.5.6. Préparation de la peau et drapage
La peau est nettoyée avec une solution iodée, en faisant particulierement attention a éviter
tout contact avec la placode afin d’éviter la neurotoxicité potentielle et le risque théorique

d'hypothyroidie induite@?),
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Une quantité adéquate de la surface cutanée autour du défaut rachidien est bordée
d'enveloppes en plastique, proportionnelles au diamétre de la malformation et a la quantité
de peau a mobiliser, vraisemblablement pour optimiser la fermeture cutanée. Une telle
définition initiale du champ opératoire réduit la surface a préparer et par conséquent réduit

les pertes de chaleur®™®.

11.8.5.7. Incision cutanée

Une incision cutanée linéaire médiane limitée est réalisée a la limite supérieure de la
malformation, sur les apophyses épineuses des deux premiéres vertebres normales rostrales
au défaut rachidien. Ensuite, l'incision est amenée le long de la frontiére entre la peau
dystrophique et I'arachnoide qui entoure la malformation circonférentiellement jusqu'a ce
que toute la placode soit completement circonscrite. Une autre incision linéaire médiane
est réalisée a I'extrémité inférieure du défaut rachidien. Ces deux incisions verticales

permettent d'identifier les éléments normaux rostral et caudal a la malformation7®),

11.8.5.8. Dissection de la placode

Aprés avoir terminé l'incision cutanée, la placode est disséquée des restes de 1’arachnoide
environnants, le long de la zone de jonction sous un grossissement au microscope ou a la
loupe®®?), La dissection commence généralement a la limite supérieure de la malformation,
ou la placode fusionne avec la moelle épiniere normale, et se poursuit
circonférentiellement le long de ses bords. La zone dentrée de la racine dorsale est
immédiatement adjacente au bord de la malformation rachidienne, cette relation les expose

a un risque accru de blessure.

Tous les restes d'arachnoides dystrophiques doivent étre méticuleusement retirés, car ils
peuvent contribuer a I'attache tardive de la moelle épiniére et sont potentiellement
responsables de la formation retardée de kystes dermoides et épidermoides’® 2%%), Ces
manceuvres sont mieux réalisées avec des microdissecteurs et des microciseaux, qui
permettent une manipulation plus délicate des structures neurales. La coagulation bipolaire

doit étre aussi limitée que possible lors de cette étape de la réparation chirurgicale.

Apres avoir terminé la dissection circonférentielle, le filum terminale est généralement
identifié sous la partie la plus caudale de la placode. La section du filum terminale
(lorsqu'il est clairement identifiable) fait partie intégrante de la procédure, car cela

minimise le risque d'attache secondaire®. Il existe d'autres variantes anatomiques
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favorisant I'ancrage tardif de la moelle épiniére, & savoir des anomalies de forme et de

longueur des racines rachidiennes, qui ne peuvent pas étre corrigées chirurgicalement®'9,

L'inspection de la face interne du sac dural ouvert révele souvent la présence de racines
nerveuses aberrantes qui se terminent dans le sac dural ; ces éléments neuronaux sont
dépourvus de toute activité fonctionnelle et peuvent étre sacrifiés sans risquer de nuire a

I'état neurologique de I'enfant"®),

Fréquemment, des navires veineux relativement gros entamant la face ventrale de la
placode ; sont rencontrés. Il est essentiel d'éviter toute lésion ou coagulation de ces
vaisseaux pour ne pas nuire a la vascularisation et la viabilité des éléments nerveux de la
placode, aggravant ainsi le statut neurologique initial®®. L'hémostase doit de préférence
étre obtenue par application locale d’agents hémostatiques résorbables (Spongostan ou de
Floseal). Une inspection minutieuse de l'espace intradural doit exclure toute autre
malformation associée comme les lipomes ou les kystes dermoides qui méritent également

un traitement chirurgical .

11.8.5.9. Reconstruction du tube neural

Une fois la dissection terminée, la placode se trouvera au fond du sac dural largement
ouvert, se continuant rostralement avec la moelle épiniére intacte, et avec les racines
vertébrales émergeantes ventralement. L'étape suivante de la réparation chirurgicale est

représentée par une tentative de « reconstruction » de la moelle épiniére.

Les bords latéraux de la placode sont rapprochés sur la ligne médiane, et leurs bords pia-
arachnoidiens sont suturés au grossissement microscopique, avec un monofilament non
résorbable de 7,0@%), Pendant cette phase, il faut éviter toute compression des structures
neurales provenant d'une fermeture trop serrée. Si la placode est trop volumineuse pour
permettre sa « tubulisation », il convient d'abandonner cette partie du geste chirurgical, car
la suture pia-arachnoidienne est une étape dépourvue de tout effet bénéfique sur les
résultats neurologiques de I'enfant. Néanmoins, elle facilite la fermeture durale et minimise
la cicatrice arachnoidienne en réduisant la zone d'adhérence dorsale ce qui réduit

considérablement la survenue d'attaches tardives symptomatiques(@% 202 211),

11.8.5.10. Dissection durale et fermeture
L'étape suivante de la réparation chirurgicale consiste en la reconstruction du sac dural. Les

revétements méningés intacts doivent d'abord étre identifiés a I'extrémité supérieure de la
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malformation, juste sous la premiere vertébre normale, ou la dure-mére malformée se
continue dans le sac dural normal. A partir de ce point, la couche durale est disséquée
circonférentiellement le long des bords du défect, en procédant de maniere centripéte de la
périphérie a la ligne médiane. La dissection doit commencer pres de la ligne médiane ou un
veéritable espace épidural est déja présent et la petite quantité de graisse épidurale facilite la
dissection dans le bon plan®7®.

Les feuilles durales dissequées sont ensuite rapprochées sur la ligne médiane et suturées
avec une suture de soie 5.0 ou un monofilament. La suture continue est généralement
préférable car elle assure une meilleure étancheité du sac dural reconstruit ; parfois des
sutures interrompues peuvent étre utilisées si la taille du lambeau méningé est insuffisante.
La fermeture durale doit étre étanche pour éviter une fuite ou une accumulation
postopératoires de LCR sur le site chirurgical, ce qui retarde la cicatrisation de la plaie et
expose le NN a des risques de complications infectieuses. Pour vérifier I'étanchéite, une
manceuvre de Valsalva doit étre effectuée aprés avoir terminé la suture durale. La présence
d'une fuite de LCR, méme minime, justifie des sutures supplémentaires ou l'utilisation de

colles durales®®*?),

La fermeture durale doit éviter toute compression des structures neurales sous-jacentes. En
effet, une fermeture durale trop serrée peut compromettre I'approvisionnement en sang de
la placode reconstruite et faciliter 1’adhésion de sa face dorsale a I'enveloppe durale,
représentant la base d'une ré-attache secondaire. Pour éviter cette complication potentielle,
un patch dural doit étre utilisé lorsque les feuillets duraux semblent insuffisants.
L’utilisation d'allogreffes telles que la dure-mere cadavérique ou le péricarde bovin a été
proposée, mais ces substituts ont été a 1’origine d’une arachnoidite entrainant un
attachement tardif @'®. Une innovation récente est le nouveau substitut dural composé
uniquement de collagéne colloidal (Tissu Dura). Les aspects les plus positifs de ce
matériau est la réponse inflammatoire limitée de I'n6te, la fermeture durale adéquate et la

protection contre les fuites de LCR®?¥,

La fermeture durale doit étre renforcée, dans la mesure du possible, en suturant le fascia
thoracolombaire sur le sac dural reconstruit. Les bords fasciaux sont rapprochés et suturés

au-dessus du défect médian, a l'aide si nécessaire d'incisions de relaxation latérales.
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11.8.5.11. Dissection sous-cutanée et fermeture cutanée

L'étape suivante de la réparation de la MMC est le développement de la couche sous-
cutanée et la fermeture de la peau. Il faut éviter une coagulation excessive des vaisseaux
perforants sur la peau qui pourrait compromettre son apport sanguin®®®). La fermeture de la
peau doit étre préférablement effectuée de maniére verticale sur la ligne médiane, avec des

bords cutanés peu ou pas tendus®®.

11.8.5.12. Lambeaux myocutanés et cutanés

Dans les MMC volumineux, ou le défaut cutané est important et le tissu sous-cutané est
rare, la fermeture cutanée peut étre I'étape la plus difficile de I'intervention chirurgicale. La
reconstruction des couches superficielles devient presque impossible et une reconstruction
chirurgicale plastique s’impose’®. Une tendance dans la réparation des défauts étendus
implique la fermeture des tissus mous avec des techniques de lambeau musculaire et
fascial afin de fournir un revétement durable, protecteur et sans tension. De nombreuses
techniques de lambeau ont été décrites pour réparer la MMC®® nous citons a titre

d’exemple :

11.8.5.12.1. Types de lambeaux

a. Lambeau de Limberg

Le lambeau de Limberg est un type de lambeau de transposition. Il est dessiné sous forme
de rhomboide avec deux angles de 120° et deux angles de 60°. Les lambeaux peuvent étre
congus bilatéralement en fonction de la taille du défaut. Aprés les incisions, le lambeau est
disséqué sur le fascia musculaire. Une fois I'élévation du lambeau terminée, une dissection
sous-cutanée est réalisee dans la zone donneuse dans le but d’une fermeture sans tension
du site donneur. Le lambeau doit étre adapté au défect. Un mince drain de Penrose fabriqué

a partir du bord du gant est placé afin de drainer un éventuel saignement.

Figure 26. Lambeau de Limber unilatéral
(A) et (B)Les défauts (20 cm2), (C) réparation par lambeau de Limberg unilatéral®®

59



Données actuelles sur le sujet

b. Lambeaux d*avancement bipédiculés

Ce lambeau se base sur un mouvement de glissement ; vers le défaut ; de volets congus a
coté du defaut et éleves au-dessus du fascia musculaire, apres la réparation du défaut dural
par I'équipe de neurochirurgie. Le bord d'un lambeau est approfondi jusqu'a 1 cm et placé a
la base de l'autre lambeau afin de créer un support de tissus mous épais sur la ligne
médiane lors de l'adaptation. Les mouvements d'avancement laissent des défauts
secondaires au niveau des zones donneuses qui seront réparées avec des greffes de peau

d'épaisseur fractionnée de la cuisse.

Figure 27. Illustration d’un lambeau d'avancement bipédiculé bilatéral.
(A)Avant la Chirurgie, (B)immédiatement aprés I'opération, (C), (D)premier mois postopératoire, lambeau et
site donneur®6)

c. Lambeau bilobé

Les lambeaux bilobés sont des lambeaux a double transposition. Le premier lambeau
dessiné a coté du défaut est utilisé pour couvrir le défaut, le deuxiéme lambeau est utilisé
pour réparer le site donneur du premier lambeau. Les lambeaux sont élevés sur le fascia

musculaire. La zone donneuse du deuxiéme lambeau est aussi réparée.

Figure 28. lllustration d’un lambeau bilobé®?'®
(A)Le défaut (22,5 cm?2), (B) planification du lambeau bilobé, (C)deux mois postopératoire

11.8.5.12.2. Indications des lambeaux myocutanés et cutanés

Etant donné que les défauts de MMC varient en taille, en forme et en emplacement, aucune
procédure unique ne s'applique a tous. Les méthodes de reconstruction qui impliquent des
lambeaux de rotation fascio-cutanés, des lambeaux fascio-cutanés et des lambeaux

musculo-cutanés sont proposés en se basant sur des seuils minimaux de taille ou de surface
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du défect a partir desquels la réparation par ces méthodes de reconstructions plastiques
s’imposent.

Certaines études ont situé ce seuil & 20-25 cm? %7, alors que d’autres études suggérent que
les défauts de taille minimale supérieure a 18 cm2exigent une collaboration avec un
chirurgien plasticien®®, Il a méme été évoqué un diamétre entre 5 a 8 cm pour indiquer
une reconstruction par lambeaux lors de la fermeture des MMC®@!® 229 En revanche, les
techniques de reconstruction plastique sont réfutées par certains neurochirurgiens
pédiatriques expérimentés méme dans les gros défauts®?). Une expérience de 600 opérés

sur une période de 30 ans n’a nécessité que deux chirurgies plastiques®’®).

11.8.5.13. Réparation retardée des myéloméningoceéles

Le retard de la chirurgie des MMC permet au sac, y compris la placode, de s'‘épithélialiser.
La réparation chirurgicale de ces sacs nécessite des techniques différentes a celles utilisées
pour la fermeture périnatale des MMC, car elles peuvent avoir subi des modifications
associées a une infection antérieure. La placode peut étre identifiée pres du centre du sac
épithélialisée, ses marges sont mal définies, ressemblant plus a une chéloide qu'au tissu

neural exposé.

L’incision commence dans la ligne médiane de la peau normale a 1 cm au-dessus du sac et
s'étend a la jonction percue de la peau normale et de l'arachnoide épithélialisé de chaque
coté du sac, avec une attention tres particuliere portée a I'hnémostase, car des vaisseaux
cutanés importants peuvent étre rencontrés. Une fois le sac ouvert, I'anatomie devient plus
claire car la moelle épiniére proximale est identifiée de maniére rostrale menant a la
placode ???. Tout comme pour les cas de fermeture primaire, une attention particuliére
doit étre accordée a la taille de la lésion et a la déformation osseuse associée pour juger de

la nécessité de pouvoir effectuer une fermeture primaire.

11.8.6. Considérations postopératoires immédiates

Aprés avoir terminé la fermeture de la peau, la plaie est nettoyée et recouverte de gaze
stérile, I'anus et la zone périnéale sont maintenus séparés du pansement par l'interposition
d'un champ plastique adhesif qui limite le contact de la plaie avec I'urine ou les matieres
fécales. Le NN est gardé en unité de soins intensifs néonatale pendant les deux premiers
jours postopératoires dans un environnement thermoneutre ce qui permet de détecter une

apnée et/ou tout autre signe de défaillance du tronc cérébral??3),
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11.8.6.1. Surveillance cardiorespiratoire postopératoire

Le NN est extubé en fin d'intervention s'il est vigoureux, bien oxygéné, normothermique et
hémodynamiquement stable. L'obstruction des voies respiratoires due au relachement des
tissus mous, au laryngospasme, a 1'cedéme sous-glottique ou aux sécrétions est un risque
postopératoire réel®) - Dans la période postopératoire, I'apnée peut survenir a la suite
d'une diminution de la fonction respiratoire due a l'anesthésie et aux analgésiques
narcotiques. La surveillance cardiorespiratoire est essentielle pendant la période de

récupération post-anesthésique immeédiate, particuliérement chez les NN@24),

11.8.6.2. Implications infirmiéres postopératoires

L'enfant est maintenu sur le ventre avec le bas du dos légérement surélevé au-dessus du
niveau de la téte pour réduire le risque de fuite de LCR de la plaie. Si le LCR s'accumule
sous la plaie ou fuit a travers la suture, une prise en charge immédiate de I'HDC doit étre
entreprise. Dans les cas ou I'évolution postopératoire n'est pas compliquée, l'alimentation et
la manipulation par les parents doivent étre encouragées. Le bébe doit étre allaité en
décubitus ventral, des soins méticuleux sont nécessaires pour garder les selles hors de la
plaie et une hygiéne soigneuse des mains est essentielle de maniere a minimiser la souillure

de la plaie jusqu'a ce que la plaie soit bien cicatrisée en 7 & 10 jours®??),

Le pansement est changé toutes les 48 heures ou chaque fois qu'il est souillé. La pression
sur les lignes de suture doit étre évitée jusqu'a ce que la cicatrisation soit compléte. Si des
fils non résorbables ont été utilisés, ils peuvent étre enlevés au dixiéme jour postopératoire
(un peu plus tard que d'habitude pour les autres procédures neurochirurgicales)®™®. Un
cathétérisme intermittent pour I'urine résiduelle (toutes les 4 a 6 heures) est recommandé

en cas de rétention urinaire afin d’éviter les infections des voies urinaires®29,

11.8.6.3. Gestion de la douleur postopératoire

A mesure que les agents anesthésiques utilisés en chirurgie se dissipent, le NN peut
ressentir la douleur. La sévérité de la douleur ressentie est difficile a prédire, elle dépend
du type, de I'étendue, de I'emplacement de l'incision et de la quantité de lésions tissulaires
impliquées®?’). Les scores d’évaluation de la douleur postopératoire pour les nourrissons
préverbaux sont essentiels pour une approche appropriée de la gestion de la douleur®?®. La
douleur peut entrainer une accélération du rythme cardiaque, une augmentation de la

tension artérielle et une augmentation de la résistance vasculaire pulmonaire®?9,

62



Donnees actuelles sur le sujet

Pour les douleurs postopératoires modérées, le paracétamol est sans danger chez les NN a
terme et prématurés en administration orale et rectale®?, Les narcotiques systémiques
peuvent étre utilisés en toute securité pour soulager les douleurs intenses, la morphine et le
fentanyl sont les plus utilisés, ils doivent étre soigneusement dosés et le nourrisson doit
&tre suivi sur un moniteur cardiorespiratoire®Y. Pour les patients atteints de MMC, il est
important de noter que les analgésiques opioides peuvent produire une diminution du
péristaltisme intestinal ; entrainant une constipation et un iléus ; et des spasmes de la vessie

entrafnant une rétention urinaire@,

11.8.6.4. Antibioprophylaxie a large spectre

L’antibioprophylaxie a large spectre est couramment administrée jusqu'a ce que la plaie
dorsale soit fermée, afin de réduire le risque d'infection du SNC. Dans une étude
rétrospective sur des nourrissons ayant subi une fermeture du dos apres 48 heures, la
ventriculite est survenue moins souvent chez les nourrissons recevant une prophylaxie

antibiotique que chez ceux qui ne l'ont pas été %32,

11.8.7. Complications postopératoires précoces

Ce sont les complications qui surviennent la premiére semaine post chirurgicale®3?, elles
comprennent une aggravation de la fonction ou du niveau neurologique, une fuite du
liquide céphalo-rachidien (LCR), une méningite, voire une ventriculite, des complications

du gite opératoire, une hydrocéphalie et des complications du VPS®7),
11.8.7.1. Complications liées a la cicatrisation

11.8.7.1.1. Fuitesdu LCR

Les fuites postopératoires de LCR surviennent généralement 5 a 6 jours apres la fermeture,
elles font partie des complications mortelles de la chirurgie des MMC. Deux types de
fuites de LCR peuvent étre individualisés : les fuites non extériorisées du LCR encore
appelées pseudomyéloméningoceles ; se présentant comme une fluctuation bombée dans la
plaie qui menace la ligne de suture cutanée et la viabilité du lambeau par la pression sous
cutanée exercée et les fuites extériorisees du LCR a travers la plaie qui exposent a la
déhiscence et a I’infection de la plaie et du SNC par des germes a gram négatif et doivent
faire entreprendre un traitement antibiotiqgue immédiat associé a un renforcement des

mesures permettant ’éviction de la contamination de la plaie par les selles .
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Une fermeture durale primaire étanche méticuleuse permet la prévention d'une fuite de
LCR. Si l'on prend soin d'identifier l'aspect latéral extréme de la dure-mére, il existe
presque toujours un matériau adéquat pour une fermeture primaire sans tension. Une fois la
fermeture durale terminée, des manceuvres de Valsalva doivent étre effectuées pour évaluer
I'intégrité de la fermeture durale. Apres la fermeture durale primaire, il est souhaitable
d'effectuer une fermeture solide et multicouche de la plaie®@® 2%, Aprés l'opération et avec
la collaboration de la mére, garder le patient en décubitus ventral ce qui aide également a
prévenir les fuites du LCR en diminuant les pressions sur la cicatrice et permet a toutes les

petites déchirures ou trous dans la dure-mére de guérir@3,

Enfin, on ne peut pas s'attendre a ce que méme la meilleure fermeture durale ou
myocutanée résiste a des pressions élevées du LCR lorsqu'une HDC progressive se
développe L’effet réservoir du sac lombo-sacré expansible semble absorber la plupart des
forces tendant a distraire les ventricules, jusqu'a ce que le sac soit chirurgicalement fermé.
Un bon jugement dicte que I'nydrocéphalie progressive au cours des 2 premiéres semaines
de vie doit étre rapidement jugulé afin de protéger le cerveau et les lignes de suture
sensibles®?3®), Une DVE peut étre placée pour détourner le LCR de la plaie permettant sa
cicatrisation. Si les fuites de LCR persistent malgré une dérivation adéquate du LCR, ou si
elles se reproduisent apres une tentative de sevrage d’une DVE, l'exploration de la plaie

peut étre utile, un défaut dural est souvent identifié et réparé en priorité3®),

11.8.7.1.2. Déhiscence du site opératoire

Ces NN opéres, subissent une période de changements cataboliques séveres qui peut durer
un mois apres la chirurgie. Cette réponse catabolique non spécifique est causée par des
altérations du milieu hormonal stimulées par le stress extréme de la chirurgie, de
I'anesthésie générale et des transfusions sanguines. Cette situation s’exprime par une
augmentation des taux circulants d'ACTH, de cortisol, de thyroxine libre, d'hormone de
croissance et d'antidiurétique. Pendant cette période, le bilan azoté reste systématiquement
négatif ; la résistance a l'infection est abaissée ; et tous les processus anaboliques, y
compris la cicatrisation des plaies, sont temporairement ralentis. Cette période de
vulnérabilité métabolique coincide également avec d'éventuelles difficultés d'alimentation
associées a I'HDC, a l'iléus postopératoire, a la malformation de Chiari et a la
prématurité®,

Il n‘est pas surprenant que la déhiscence de la plaie soit la complication la plus courante au

cours de la premiere semaine postopératoire. Des facteurs locaux contribuent également a
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cette incidence. Un grand sac signifie toujours une tension plus élevée au niveau de la ligne
de suture, et rien ne peut étre plus néfaste pour I'apport sanguin local et les activités
cytobiologiques que la tension. Une cyphose non traitée ajoute un vecteur vertical a
I'étirement de la plaie et aggrave encore I'ischémie. Toute pression externe supplémentaire
sur l'incision causee par un bandage serré ou un mauvais positionnement du patient

interfére aussi avec la cicatrisation?)

La prévention des déhiscences de la plaie est basée sur 1’éviction de tension sur la ligne
médiane par I’adoption de techniques adéquates lors de fermeture du défect®'®). Lorsqu'un
cyphus proéminent est présent, il doit étre réséqué au moment de la fermeture du sac pour
éliminer la pression verticale sur la ligne de suture et relacher la tension cutanée le long de
I'axe longitudinal du corps®3®. La quantité de sang ou sérum résiduelle sous les rabats doit
étre drainée, car augmente la tension cutanée et empéche le "colmatage" du lambeau aux
tissus sous-jacents. La plaie doit étre maintenue humide avec un léger pansement non
collant de maniére a pouvoir étre facilement soulevé pour inspection sans compromettre la
cicatrisation %), Le nourrisson est allaité en décubitus ventral pendant les 7 & 10 premiers
jours, et les hanches doivent étre en hyperextension par un rouleau horizontal sous les

crétes iliaques antérieures pour donner un maximum de relaxation a I'incision®1®),

11.8.7.1.3. Infection extradurale du site opératoire

La phase catabolique prolongée apres la chirurgie interfere certainement avec les fonctions
des globules blancs et affaiblit I'immunité cellulaire du NN contre les infections. La
capacité a former des immunoglobines est également médiocre au cours des 3 premiers
mois de vie et la prématurité augmente cette susceptibilité®®. Le NN dépendra d'anticorps
maternels acquis par voie transplacentaire, mais comme les immunoglobulines A (IgA) ne
traversent pas bien le placenta, les infections par des bactéries entériques sont fréquentes.
Si l'infection est confinée a I'espace extradural, la plaie devient rouge, chaude et fluctuante
au jour 5 & 7 apres la chirurgie. La peau environnante peut étre cedémateuse et le
nourrisson peut présenter un iléus di a une inflammation des muscles paraspineux
rétropéritonéaux. Contrairement a I'infection du LCR, les signes systémiques de septicémie
sont minimes, a I'exception d'une augmentation du nombre de globules blancs ou d'une
légere instabilité de la température corporelle. Le nourrisson continue a se nourrir et
semble alerte. Les infections sous-cutanées non traitées finissent par passer dans le LCR,
car la dure-mere du NN n'est pas une barriere solide contre les organismes virulents. Une

plaie rouge et fluctuante doit donc faire entamer un traitement antibiotique immédiat®3?),
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11.8.7.1.4. Nécrose du site opératoire

La desquamation de I'épiderme uniquement dans de petites zones ne nécessite que de
simples changements de pansement puisque la plaie finit par s'épithélialiser sur les couches
dermiques et sous-cutanées sous-jacentes. Si la nécrose cutanée est de pleine épaisseur,
mais le tissu musculaire reste sain sous la peau, la plaie doit étre soigneusement débridée
jusqu'a ce qu'elle soit relativement propre et jusqu'a ce que le tissu présente une surface de
saignement saine lorsqu'il est Iégerement abrase. Il peut étre laissé pour une cicatrisation de
deuxieme intention, mais comme le nouvel épithélium ne peut se développer qu'a partir des
bords, cela prendra un certain temps. Un moyen plus rapide serait la greffe de peau en
épaisseur partielle, qui devrait bien fonctionner avec une base vascularisée.

Si une nécrose cutanée de pleine épaisseur expose le tube dural, une certaine mesure de
couverture immédiate doit étre instituée pour éviter I'assechement et la dure mere fermée.
Cela signifie généralement le réaménagement de lambeaux cutanés rotatifs ou l'utilisation
de lambeaux myocutanés composites si cela n‘avait pas été fait en premier lieu. Il serait
judicieux de mettre en place une hyper-alimentation parentérale ou entérale pour assurer

une nutrition adéquate@3?,

11.8.7.2. Aggravation du niveau neurologique

Le mouvement des muscles servis par les segments de la moelle épiniére impliqués dans la
placode, ainsi que la présence de potentiels somatosensoriels conduits a travers la placode
indiguent tous deux la nature fonctionnelle du tissu neural exposé. Méme lorsque I'examen
initial ne parvient pas a demontrer le mouvement des muscles innervés par la placode, cette
derniére doit toujours étre considérée comme fonctionnelle®®,

L'aggravation occasionnelle de la fonction neurologique apres la fermeture est
généralement due a des techniques défectueuses et est en grande partie évitable®3). La
préservation de l'apport vasculaire a la placode est essentiel pour que ce tissu survive. La
fermeture durale est la principale défense du chirurgien contre les fuites de LCR, mais une
fermeture durale compressive sur les éléments neuraux compromet l'apport sanguin a la

placode neurale®3",

11.8.7.3. Infection du SNC
L’infection intracranienne communément appelée "Intracranien Infection™ (ICI) est une
menace reelle pour les patients atteints de MMC, ce qui a le potentiel d'aggraver encore le

résultat du traitement et la qualité de vie des patients concernés. Le risque d'infection
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augmente aprés les 3 premiers jours de vie®® et dépend du délai de la prise en charge. Les
facteurs de risque tendanciels d'ICI dans la série d’ Anegbé publiée en 2019 ont inclus, I'age
> 24 heures, la rupture du sac MMC, l'infection de la placode neurale, la présence d'HDC,
la localisation supralombaire du sac MMC, et la déhiscence de la plaie. La plupart des cas
d’ICI (ventriculite) et de méningites associés aux MMC surviennent avant l'intervention
chirurgicale, des cas d'abcés cérébraux sont souvent postopératoires, cette constatation
concerne surtout les patients opérés au-dela des 72 heures postnatales ®*9. L'infection de la
placode neurale est un facteur de risque important d’ICI postopératoire chez les patients
atteints de MMC, ceci est expliqué par la réintégration d’une placode initialement infectée

dans un espace fermé intra-dural®?,

11.8.7.4. Hydrocéphalie

Le développement de I'HDC qui nécessite un shunt du LCR représente l'une des
principales complications susceptibles d'affecter la vie postnatale des nourrissons atteints
de MMC®, La détection précoce et le traitement de I'expansion ventriculaire progressive
sont d'une importance fondamentale dans la tentative de diminuer la morbidité

neurologique et cognitive globale associée aux MMC®?),

11.8.7.4.1. Symptomatologie clinique

Dans moins de 15 % des cas, I'HDC est déja manifeste a la naissance, soit par les signes
classiques d’HIC (sutures chevauchées, fontanelle antérieure tendue, yeux en couché de
soleil, vomissements, etc.) soit par les signes potentiellement mortels de
dysfonctionnement du tronc cérébral (mauvaise alimentation, mauvaise succion et
déglutition, régurgitation nasale, toux répétée, cri faible ou aigu, stridor, périodes d'apnée,
pneumonie, etc. )78, Un patient sur six, atteints de MMC nait avec des signes d’HIC, et

seulement 1 sur 8 nait avec un périmétre cranien supérieur au 98¢ centile®4? ,

La fermeture de la MMC réduit la compliance des méninges et arréte la fuite du LCR,
raison pour laquelle le diagnostic de I’HDC est souvent fait aprés la chirurgie de la MMC,
devant une tension de la fontanelle, une augmentation du PC, parfois devant des fuites de
LCS au niveau de la cicatrice. Dans de rares cas, ’'HDC est découverte tardivement,
devant un déclin neurologique ou des signes de décompensation de la malformation de
Chiari.
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11.8.7.4.2. Evaluation de la fontanelle antérieure

L'appréciation clinique de la tension de la dure-meére au niveau de la fontanelle antérieure
permet d'estimer la pression intracranienne (PIC) lorsque le nourrisson est calme et en semi
—inclinaison, mais des piéges dans l'interprétation de la taille de la fontanelle antérieure
existent, elle peut sembler déprimée si elle est petite et peut sembler pleine et si elle est

grande, seule une fontanelle pulsatile et bombée est un signe fiable d’HIC 24V,

11.8.7.4.3. Evolution du périmétre cranien

L'augmentation la plus spectaculaire de la circonférence de la téte se produit au cours des
trois derniers mois de la vie feetale et des deux premiéres années postnatales. Le créne suit
l'augmentation volumétrique des hémispheres cérébraux, principalement par adaptation
passive. La mesure de la circonférence maximale occipito-frontale de la téte (HC) fournit
une mesure simple et reproductible de la taille de la téte qui est en étroite corrélation avec
le volume du cerveau®®?. L’HC augmente de facon frappante aprés I'accouchement ; de 35
cm a la naissance a terme a 44 cm a 6 mois puis a 45 cm a 8 mois et 47 cm a 1 an
postnatal. 1l augmente donc d'environ 30% entre la naissance et I'dage d'un an. Ensuite, il
mesure en moyenne 50 cm a 2 ans puis, de 2 ans a I'dge adulte, n'augmente plus que de 5 a
6 cm®@43),

Plus que la valeur en tant que telle, c'est I'évolution sur la courbe qui est importante. La
valeur numérique de HC est rapportée sur une courbe normative, la plus couramment
utilisée étant la courbe de Nelhaus ?*Y (Annexe 4). Diverses définitions des limites
normales se trouvent dans la littérature. En Europe, les 3¢, 10° et 25° centiles en dessous de
la moyenne et les 75° 90° et 97° centiles au-dessus sont alternativement utilisés pour
déterminer ce seuil. Les 5° et 95° centiles ont été plus systématiquement retenus en

Amérique du Nord@®,

Les références francaises AUDIPOG ©%8) ont défini une variable qui précise la position
relative de I’enfant dans la distribution de référence du PC selon le sexe et I’age en jour,
appelée "z-score”. Si un individu a une valeur de PC proche de la moyenne, son z-score
sera proche de 0 ; si sa valeur se rapproche d’une déviation standard au-dessus ou au-

dessous de la moyenne, son z-score sera égal a 1 ou a -1 respectivement.

11.8.7.4.4. Exploration radiologique

Une évaluation radiologique s’impose pour les patients opérés d’'une MMC dont les signes

neurologiques commencent a se détériorer aprés une période de stabilité, voire

68



Donnees actuelles sur le sujet

d’amélioration®®, Chez ces patients, une Iégére augmentation de la taille ventriculaire
pourrait apparaitre pour se stabiliser au fil du temps®?. L'augmentation initiale du PC
apres la naissance doit étre suivie cliniquement et radiographiquement afin de déterminer si

et a quel moment l'intervention serait bénéfique pour le patient4%),

11.8.7.4.5. Echographie transfontanellaire

L'ETF répétée est un moyen simple, efficace et non invasif pour détecter une installation
d’HDC postopératoire. Chez les nourrissons, les ventricules peuvent se dilater avant qu'une
augmentation significative du PC n'apparaisse. L’HDC est confirmée devant une

augmentation de la taille des ventricules entre deux examens49),

11.8.7.4.6. Tomodensitométrie cranienne

La TDM cranienne est utile pour la surveillance de I'HDC et pour le controle post-
chirurgical apres un shunt ou un remplacement de shunt. Un aspect caractéristique appelé
"colpocéphalie” est retrouvé fréquemment chez les MMC. Il est caractérisé par une
dilatation plus nette des cornes occipitales par rapport aux cornes frontales, cet aspect est
attribué a I’absence partielle ou compléte de la faux du cerveau, a ’absence du septum
pellucidum, a un défaut de développement de la substance blanche prédominant sur la face
postéro-médiale de I'némisphere et a une dysplasie du corps calleux retrouvés chez la
majorité des patients atteints d’HDC associée & une MMC®84), Le troisiéme ventricule est
souvent élargi et la grande masse intermédiaire peut étre notée, remplissant le ventricule
dans les images coronales. Le quatrieme ventricule n'est souvent pas visualisé, car
comprimé, allongé et déplacé vers le canal rachidien supérieur. La fosse postérieure et le

cervelet sont petits84),

Figure 29. Aspect caractéristique de colpocéphalie

Tomodensitométrie cranienne d’un patient présentant une hydrocéphalie (Fléche) associée a une MMC opéré
au service de neurochirurgie du CHU Tlemcen.
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11.8.7.4.7. Hydrocéphalie arrétée

Chez prés de 50 % des patients, non traités, I'équilibre entre la production et I'absorption du
LCR est atteint, entrainant I'arrét de I'HDC, cependant, 15% des HDC arrétées (AH)
peuvent progresser ultérieurement ?4” . La physiopathologie et la progression insidieuse de
I'AH sont mal établies. Il n'y a pas de paramétres cliniques ou radiologiques établis
identifiant ou prédisant I'AH a partir d'une HDC progressive. Le diagnostic repose souvent
sur une combinaison de résultats neurologiques, psychométriques et d'imagerie (IRM). La
surveillance invasive de la pression intracranienne (ICP) et la mesure télémétrique de I'ICP
aident les chirurgiens a détecter I'AH progressive insidieuse®®. Une approche
conservatrice est souvent adoptée, mais une AH qui devient progressive peut nécessiter

une intervention et I’ETV est préférable a la mise en place d'un shunt®*?,

11.8.7.4.8. Facteurs predictifs du shunting

Le degré de dilatation ventriculaire prénatale semble étre d'une certaine utilité pour prédire
le besoin d'un dispositif de dérivation du LCR apres la naissance. Les feetus ayant une
largeur de la corne postérieure du ventricule latéral VP > 15 mm in utero sont extrémement
susceptibles de développer une HDC nécessitant un shunt au cours de la premiére année de
vie®®), La largeur de la corne frontale et 1'évolution des espaces sous arachnoidiens n’ont
aucune pertinence prédictive du shunt du fait que I'élargissement ventriculaire, dans 'HDC
lice a la MMC, est typiqguement inhomogéne, affectant principalement les cornes

postérieures. Plus le défaut est cranien, plus le risque de placement de shunt est élevé49),

11.8.7.4.9. Tendance actuelle de réduire les shunts VP

Le taux de shunt postnatal du LCR varie significativement selon les rapports de la
littérature, le taux de 80 % anciennement cité est récemment remplacé par des taux
correspondant a environ 60 % 9. La diminution du taux signalé d'implant de shunt de
LCR postnatal s’explique d’une part, par la réduction de 1'incidence des cas graves, due a
I'amélioration de la nutrition des meres, a I'adoption de politiques de surveillance de la
grossesse, a un taux d’interruptions de grossesse plus élevé et a de meilleures modalités
d'accouchement. D’autre part, les stratégies thérapeutiques chirurgicales qui impliquent des
techniques de fermeture prénatale, postnatale ou une ETV ont réduit significativement le
shunting®®%252)_ De plus, il existe un consensus actuel de ne pas insérer le VPS au moment
de la fermeture du défaut rachidien en défiant les seuils conventionnels de la dérivation VP

et en tolérant des ventricules plus grands®?. Ces patients sont épargnés de la morbidité
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liée au shunt VP mais I'impact neurocognitif & long terme de tolérer des ventricules plus

grands reste inconnu®),

11.8.7.4.10. Moyens de traitement de "HDC

a. Shunt ventriculopéritonéal

Indications et timing

Les criteres d'insertion du shunt sont stricts et incluent I'exigence d'une confirmation
clinique et radiologique®?). Les signes classiques d'hypertension intracranienne (sutures
chevauchées, fontanelle antérieure tendue, yeux en couché de soleil, vomissements, etc.),
les signes potentiellement mortels de dysfonctionnement du tronc cérébral (mauvaise
alimentation, mauvaise succion et déglutition, régurgitation nasale, toux répétée, cri faible
ou aigu, stridor, ;périodes d'apnée, pneumonie, etc.)*™® et une VM croissante documentée
sur les ETF ou les TDM en série, indiquent formellement la mise en place d’un shunt
VP(ZSO).

L'HDC préopératoire nécessite parfois un traitement urgent. De nombreux rapports dans la
littérature soulignent les avantages d'unifier la réparation de la MMC au VPS dans la
méme procédure, en commencant habituellement d'abord par l'insertion du VPS, puis la
réparation de la MMC ),

L'HDC préopératoire se caractérise, parfois, d’une progression lente et insidieuse qui peut
conduire a un diagnostic erroné "d'HDC arrétée” ou "compensée”, ne nécessitant pas de
traitement. Ces patients ne doivent pas étre perdus de vue, une surveillance de l'intelligence
et des performances psychométriques est nécessaire. Seuls des quottions intellectuels (QI)
en série et des tests psychométriques peuvent révéler la présence du déclin intellectuel @59,
L'absence de symptdmes cliniques et la stabilité aux tests psychométriques devraient
décourager le shunt ou sa révision. En cas de doute, une surveillance invasive de la

pression intracranienne doit étre utilisée pour clarifier la situation®*®),

Moyens

Le VPS a pression moyenne non réglable reste le traitement le plus habituel. Il assure non
seulement un soulagement immediat de le HIC, mais est également bénéfique pour la
cicatrisation des plaies vertébrales en évitant I'accumulation et la fuite de LCR a travers le
site de la réparation chirurgicale de la MMC®®, Une étude récente concernant les taux de
survie au shunt a long terme chez les nourrissons a indiqué un meilleur résultat sans reprise

dans I'HDC associée a une MMC shuntée par une valve a pression réglable en tant que
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traitement primaire ou secondaire en cas d’hyperdrainage. Cependant, cette approche
représente un défi pour le neurochirurgien traitant qui doit sélectionner la résistance
valvulaire correcte en fonction des anatomies individuelles et des différentes étiologies de
I'HDC ainsi que des niveaux d'activité variables du patient®%® ,

Technique

Un débat existe dans la littérature quant au meilleur site pour positionner le cathéter
ventriculaire. Certains privilégient exclusivement la voie occipitale, car la dilatation
ventriculaire en cas d'HDC associée a une MMC est asymétrique, avec des cornes
occipitales disproportionnées et des cornes frontales relativement petites®®”. Cette voie
occipitale minimise également le risque que le cathéter ventriculaire entre en contact avec
et soit obstrué par le plexus choroide(®%®,

Le shunt est composé de trois parties : un tube proximal placé dans le ventricule ou le LCR
s'accumule, une valve pour controler la quantité de LCR drainée et un tube distal qui
déplace le LCR vers la cavité péritonéale. Si l'espace péritonéal n'est pas une option
valable, le shunt peut également étre placé dans la cavité pleurale, l'oreillette droite du

cceur ou, rarement, la vésicule biliaire. Les patients shuntés nécessitent un suivi a vie.

Complications

La thérapie de I'HDC reste problématique en raison des complications fréquentes telles que
I'infection, I'occlusion, la luxation du shunt et le drainage non physiologique du LCR.
L'incidence du dysfonctionnement du shunt est d'environ 40 % la premiére année, alors
qu'elle augmente & 50 % la deuxiéme année®9),

Complications infectieuses : Une étude indique gu'il n'y a pas de différence significative
dans le taux d'infection entre les patients subissant les deux opérations simultanément ou
séparément, a condition qu'elles soient réalisées dans les 48 premiéres heures de vie®®, La
plupart des complications infectieuses observées sont dues a une infection asymptomatique
préexistante du LCR. En cas d’HDC préopératoire menagante associée a une ICI, il est
recommandé d’effectuer un drainage ventriculaire externe temporaire en méme temps que
la réparation de la MMC. Cette voie peut également étre utilisée pour administrer des

antibiotiques intraventriculaires jusqu'a la résolution de I'infection7®),

Complications mécaniques : L’obstruction, la fracture, la déconnexion, la migration et le
déplacement du shunt sont diagnostiqués lors d’un retard de développement, de maux de
téte, de nausées, de vomissements, d’une altération de la conscience, d’un bombement de

la fontanelle antérieure, des veines du cuir chevelu distendues, des yeux en couché de
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soleil, des convulsions, d’une apnée, d’une mort subite et parfois lors d’une accumulation
sous-cutanée de LCR le long du tractus de shunt®®, L’implantation d’une valve a pression
différentielle réglable avec unité gravitationnelle et des cathéters imprégnés d'antibiotiques
a montré une amélioration du taux de survie sans révision chez les nourrissons shuntés

pour une HDC liée a la MMC, par rapport aux autres étiologies®V.

Le taux d'obstruction du shunt est généralement considéré comme plus élevé dans la
MMC que dans les autres causes d'HDC. Le rapport de risque de la révision du shunt pour

MMC, par rapport aux autres causes d’HDC congénitale, est estimé & 1,956,

Les fractures et les déconnexions représentent, selon certaines études, 3 a 15 % des taux de
révision®®®), Ces complications sont observées le plus fréqguemment pendant la période de
croissance et l'augmentation de la taille du patient. Afin d'empécher la déconnexion, il est
important de faire des nceuds autour des connecteurs de valve de maniére a éviter les fuites.

Placer le cathéter tendu peut également faciliter la déconnexion et doit donc étre évité.

Si un shunt est fracturé ou hors du systeme ventriculaire et que le patient est
asymptomatique, le patient est considéré comme sans shunt®®). Cependant, certains
chercheurs affirment qu'une bonne tolérance d'un shunt fracturé n'indique pas toujours une
vie sans shunt, ces patients peuvent s'aggraver présentant des symptoémes d’HIC, voire une
mort subite®®, 11 est suggéré qu'une situation sans shunt soit rare chez les patients ayant

eu un shunt(@?3),

Drainage excessif

Drainage excessif peut entrainer des complications a long terme chez les patients MMC
shuntés. Si un shunt est implanté, la résistance de la valve doit étre choisie a des niveaux
relativement élevés afin d'éviter le sur-drainage®?. Le sur-drainage inhibe la croissance
réguliere de la FCP, déja réduite, et aggrave la malformation de Chiari déja existante. Une

décompression chirurgicale craniocervicale ou cervicale peut devenir nécessaire(®,

b. Troisiéme ventriculostomie endoscopique (ETV)

Alors que des shunts ont sauvé des milliers de vies, leur morbidité reste importante. Les
nouvelles options de traitement de I'HDC incluent la performance de I'ETV/CPC ou

l'augmentation des critéres de seuil pour le placement du shunt.
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Principe anatomophysiologique de la technique

L’ETV encore appelé ventriculcisternostomie(VCS) assure une communication directe
entre le troisieme ventricule et les espaces sous-arachnoidiens par l'intermédiaire des
citernes interpédonculaires et prépontiques. Cela contourne l'aqueduc de Sylvius, le
quatriéme ventricule et ses sorties, et les citernes sous-arachnoidiennes de la FCP, déviant
ainsi le LCR au-dela de toute obstruction. L’ETV permet au LCR de passer de l'espace
intraventriculaire a l'espace sous-arachnoidien pour étre finalement réabsorbé dans la
circulation sanguine par les villosités arachnoidiennes, situées a coté du sinus sagittal ),
Le bon fonctionnement de I’ETV est conditionné par la perméabilité des citernes
interpédonculaires et prépontiques la maturité des villosités arachnoidiennes et la pression

normale du sinus veineux dural 3 266),

Bases physiopathologiques

Chez les patients atteints de MMC, I’HDC est soit obstructive entravant la circulation
normale du LCR entre le troisieme et le quatrieme ventricule au niveau de l'aqueduc de
sylvius obstruée par le mésencéphale postérieur en cas d'une malformation de Chiari I,
soit communicante si le LCR est libre de circulation, mais son absorption normale ne se
produit pas. Ceci est expliqué par la non dilatation des espaces sous-arachnoidiens in utero
chez les MMC qui développent un Chiari Il, ce qui entrave ainsi le flux du LCR et
empéche l'absorption normale au niveau des villosités arachnoidiennes ©?. On ne
s'attendrait pas a ce que I'ETV soit un traitement suffisant si la circulation extra
ventriculaire du LCR et les déficiences d'absorption contribuent de maniére significative a
I'étiologie.

L'hypothése selon laguelle une circulation et une capacité d'absorption extra-axiales du
LCR sous-développées contribueraient au résultat inférieur de I'ETV chez les jeunes
nourrissons a conduit a supposer qu'une réduction du taux de production de LCR par
cautérisation du plexus choroide (CPC) au moment de I'ETV pourrait étre utile en espérant
que la réduction du taux de production de LCR face a une mauvaise absorption aiderait le
systéme de maturation & s'adapter ?6”). La conjonction des deux procédures (ETV/CPC)
pourrait réussir chez les nourrissons chez qui I'ETV seule échouerait en raison d'une HDC
communicante résiduelle, et chez ceux chez qui la CPC seule échouerait en raison d'une

composante obstructive non traitée %69,
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Particularité anatomique intraventriculaire chez les patients atteints de MMC

La réalisation des procédures endoscopiques chez les nourrissons atteints d'HDC en
association avec une MMC présente un défi singulier en raison de certaines anomalies
anatomiques intraventriculaires particuliérement fréquentes, notamment, 1’absence du
septum pellucidum, la sténose du foramen de Monro, le cul-de-sac fusionné et épaissi, le
plexus choroide robuste avec un glomus généralement lachement attaché par un pédicule
de fine membrane vasculaire, une massa intermedia agrandie, des adhérences
interhypothalamiques, qui compliquent le relief du plancher du troisieme ventriculaire,
devenu épais et non translucides®. L'anatomie intracisternale se distingue souvent par
I'artere basilaire et le tronc cérébral déplacés vers l'avant, souvent en contact avec la dure
meére clivale, le déplacement vers le bas de I'apex basilaire, qui forme un « Y » et une
membrane épaisse de Liliequist qui nécessite souvent une fenestration séparée apres que le

plancher soit pénétré viennent augmenter les difficultés de la procédure endoscopique.

Imagerie préopératoire

L'imagerie par résonance magnétique (IRM) est tres utile dans I'évaluation préopératoire de
I'anatomie®®®, Les séquences CISS (par interférence constructive a I'état d'équilibre)
fournissent des informations détaillées sur I'état de l'aqueduc, les sorties du quatrieme
ventricule et I'état de la FCP, des citernes interpédonculaires et prépontiques.

Technique chirurgicale

L'intervention chirurgicale ETV est réalisée sous anesthésie générale, les patients sont
placés en décubitus dorsal, la téte stabilisée en position neutre sur un appui-téte en forme
de fer a cheval. Pour commencer, une incision chirurgicale cutanée en forme de U est
pratiquée. Pour la plupart des procédures, le trou de bavure est placé sur la base des
informations obtenues a partir d'un scanner ou d'une IRM. Le point d'entrée est situé
derriere la racine des cheveux dans la ligne mi- pupillaire. Si la fontanelle antérieure est
encore ouverte, le bord latéral est soigneusement disséqué, mini-craniotomie
ostéoplastique réalisée et I'os fixé avec 3-0@7%. Ensuite, la dure-mére est ouverte sans
coagulation. Une perforation du manteau cortical est ensuite réalisée par diathermie avant
la canulation ventriculaire latérale. L'endoscope avancera dans le ventricule latéral, visant
le foramen de Monro. Les points de repére du troisieme ventricule, y compris les corps
mammillaires et le tuber cinereum, sont identifiés. Chez presque tous les patients, une

masse intermédiaire élargie est trouvée.
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La VCS est réalisée entre les corps mammillaires et I'infundibulum. Le tuber cinereum est
soigneusement ponctionné a l'aide d'un Fogarty frangcais numéro 4. La stomie est ensuite
agrandie en gonflant le ballon, obtenant ainsi une fenestration adéquate. Chez la plupart
des patients atteints de MMC, la membrane de Liliequist est serrée et difficile a ouvrir. Par
conséquent, des manceuvres supplémentaires sont parfois nécessaires. En cas d'hémorragie,

l'irrigation est réalisée a l'aide d'une solution saline & température corporelle@™,

ETV chez les patients atteints de MMC aprés echec du shunt

L'ETV est proposée pour traiter 'HDC secondaire quelle que soit son étiologie, mais son
utilisation chez les patients shunt-dépendants reste controversée. Chez les patients atteints
de MMC, plusieurs facteurs favorisent les problémes techniques et I'oblitération secondaire
de la stomie®® 2™V | De plus, la suppression du shunt post-ETV reste discutable et n’est
proposé qu’en cas d’infection ou pour éviter des complications telles qu'une hémorragie
intraventriculaire®’?. La procédure ETV, chez les patients atteints de MMC est sire et
réduit le taux d'implantation de shunt. La procédure ETV associés au CPC affiche un taux
de succes plus élevé par rapport a I’ETV seule, mais pas chez les patients post-

shunting®@™,

Role de I’endoscopie dans l'hydrocéphalie complexe

La gestion de I'HDC complexe est difficile. 1l est souhaitable de procéder a une
simplification endoscopique préalable

pour communiquer de maniere adéquate ’HDC multi compartimentale avant la mise en
place d'un deuxiéme shunt, et certains cas nécessitent des procédures endoscopiques par
étapes®™.

Il n'y a pas de consensus sur le meilleur traitement pour les quatriemes ventricules isolés,
les kystes arachnoidiens et I'HDC multiloculaire, bien que les procédures endoscopiques
réalisées comprennent la fenestration du kyste, la pellucidotomie du septum, I’ETV, la

plastie aqueducale avec et sans stent et I'ablation des kystes cystercicotiques®™.

Compétences exigées

L'anatomie variable, le plancher épais du troisiéme ventricule avec sa topographie parfois
déroutante et le déplacement antérieur de l'apex basilaire sont particulierement
problématiques. La compétence et la familiarité avec I'ETV doivent d'abord étre acquises

chez d'autres patients dont I'anatomie est plus simple®%9),
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Reésultats

Un taux de réussite relativement élevé dans les cas d'ETV "secondaire" (c'est-a-dire chez
les enfants myélodysplasiques présentant un dysfonctionnement du VPS), contraste avec
un faible taux de réussite en cas de VTE « primaire » ¢’ Le jeune &ge du patient, qui est
typiquement une contre-indication a I'ETV, agit comme un facteur d’échec chez les NN
myélodysplasiques®’® Warf et al ont affiné les techniques traditionnelles de I’ETV en
ajoutant la coagulation du plexus choroide (ETV/CPC) et ont rapporté une efficacite élevée
initiale dans une cohorte d'enfants d'Afrique de I'Est atteints d'hydrocéphalie d'étiologies
variées?™), D'autres études menées par Warf aux Etats-Unis ainsi que les travaux initiaux
du Hydrocephalus Research Network (HCRN) suggerent que les enfants atteints d'HDC
associée au SB avaient parmi les taux de réussite les plus élevés de 70 a 75%@7". Cela a
conduit a I'enthousiasme et a I'expansion rapide du nombre de centres proposant I'ETV-
CPC.

Prédiction du succes et scores de réussite de ’ETV

Des scores de succés de I'ETV (ETVSS), variant de 0 & 90 % ont été créés par Kulkarni®™®
pour prédire le taux de réussite de I'ETV au cours des six premiers mois, en tenant compte
de I'dge du patient, de I'étiologie de I'HDC et de la présence d'un shunt antérieur. Le succés
de I'ETV a été défini sur la base de I'amélioration clinique et de l'indépendance au shunt.
La diminution du volume ventriculaire n'a pas été considérée comme un critere de
succeés®™V. Ces modeles de score ne prédisent que la probabilité de succés précoce de
I'ETV, mais un succés précoce de I'ETV laisse présager un trés bon succes a long

terme@®),

Le taux d'échec précoce du VPS (environ 30 % & 40 %) est similaire a celui de ’ETV@%9),
mais apres 4 ans de suivi, le taux d'échec global est d'environ 59 % pour les shunts du LCR
contre 43 % pour 1’échantillon ETV®™). Par conséquent, la procédure d’ETV est proposée
chez les patients identifiés comme ayant de fortes chances de succes précoce. Chez ces

patients, les chirurgies répétées a long terme serons considérablement réduites®™®,

Chez les patients atteints de MMC, la présence d'une malformation de Chiari Il est
considérée comme un facteur de risque d'échec de I'ETV compte tenu de I'encombrement
de la jonction craniocervicale entrainant une obstruction de la sortie du quatrieme
ventricule. Le score de réussite ETV est généralement plus faible chez les patients atteints
de MMC.
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Tableau 6. Le score de probabilité de réussite de I’'ETV selon Kulkarni ¢7®

ETV Success score = Age score + Etiology score + Previous shunt score= percentage

Score Age Etiology Previous shunt
0 | <1month Post infectious Previous shunt
10 | ! month — 6 months Non Previous shunt
MMC, Intra-ventricular
Hemorrage, Non tectal
20 braintumor
Aqueductal stenosisTectal
30 | 6months— 1 year tumor Other etiology
40 1 year — 10 years
50 > 10 years

11.8.7.5. lléus postoperatoire et Pneumothorax

L’iléus paralytique dans la période postopératoire immédiate est une complication
relativement rare. Apreés l'utilisation de lambeaux myocutanés pour la fermeture de gros
défauts®, une dissection profonde et une mobilisation intensive du muscle latissimus
dorsi a partir de son attachement aux muscles dentelés postérieur de la colonne vertébrale
pourraient entrainer une ponction accidentelle du péritoine postérieur a 1’origine d’une
péritonite et d’un iléus réflexe ou léser les nerfs autonomes du rétro péritoine ce qui induit
un iléus neurogéne. Le nourrisson refuse de se nourrir ou vomit sans cesse, développe un
abdomen distendu et a des bruits intestinaux diminués. Une radiographie abdominale peut
montrer un minimum d‘air libre dans la cavité péritonéale et des anses intestinales
distendues, sans signes d'occlusion intestinale. Le traitement consiste en une simple
aspiration nasogastrique et une alimentation parentérale. Le processus est généralement

autolimité en quelques jours®?,

Un pneumothorax postopératoire peut se produire lors de la dissection profonde de la
partie supérieure du tendon du grand dorsal a 1’origine d’une perforer la pleévre postérieure.
Lorsque le pneumothorax est reconnu au cours de l'opération, la plévre pariétale est
facilement suturée et les poumons sont maintenus en expiration forcée pour expulser l'air
pleural. Si la déchirure pleurale n'est pas reconnue en peropératoire, un pneumothorax sous

tension peut se développer si I'enfant reste sous ventilation a pression positive dans la
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période postopératoire immédiate. Une fois le pneumothorax diagnostiqué par radiographie
thoracique, des drains thoraciques sont insérés et laissés en place pendant plusieurs jours.

11.8.7.6. Entérocolite nécrosante (ENC)

I1 s’agit d’'une complication rare et grave touchant dans 90% des cas les nourrissons nés a
moins de 36 semaines de gestation. Pathologiquement, ’ENC implique un seul ou
plusieurs segments du célon, si¢ges d’un cedéme, ulcération, hémorragie sous-mugqueuse

ou musculaire et invasion bactérienne conduisant a la perforation et la nécrose transmurale.

La cause exacte de I’ENC est inconnue, mais les facteurs de risque comprennent la
prématurité, la suralimentation, I’anoxie périnatale, I'nypotension et les cathéters veineux.
L’Hypotension secondaire a la perte de sang lors de la fermeture de la MMC et 1’anoxie

secondaire a I’HDC ou la malformation de Chiari peuvent étre des facteurs aggravants.

L’ENC préecoce sans signe de perforation intestinale ni de nécrose peuvent étre traitées par
aspiration nasogastrique associée a une antibiothérapie et une alimentation parentérale. Les
signes de perforation intestinale et de nécrose constituent une urgence chirurgicale, tous les
segments nécrotiques sont réséqués et de multiples stomies sont fagconnées puis rétablit
apres guérison. Pendant ce temps, le shunt ventriculaire est retardé pour éviter l'infection

du shunt, et 'HDC peut étre gérée avec une DVE.

11.8.7.7. Epilepsie associée aux MMC

L’incidence de convulsions dans les cohortes de MMC est estimé a 31 %, elle était de 22
% chez les patients porteurs d'un shunt et de 2 % dans un groupe non shunt®@®, Certaines
anomalies corticales comme la dysgénésie falcorielle, la MMC lombaire et I'atrophie
corticale étaient associées de maniére significative au développement de crises
d'épilepsie. L'HDC, la survenue de complications et le nombre de révisions du shunt
constituent aussi des facteurs de risque significatif 2D,

Les données disponibles concernant la nature de ces crises sont limitées (par exemple :
type de crises, age d'apparition, fréquence et gravité des crises, anomalies électro-
encéphalographiques (EEG) et réponse aux médicaments antiépileptiques et pronostic de
rémission des crises apres arrét du traitement antiépileptique). Les patients atteints de
MMC peuvent présenter des modifications EEG généralisées, sans développer des

convulsions.
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11.8.7.8. Malformations de CHIARI Il associées aux MMC

Les complications qui surviennent de maniére retardée comprennent la malformation
symptomatique de Chiari Il ; qui peut survenir dans les semaines ou les mois suivant la
naissance ; et la reconnexion de la moelle épiniere, qui survient généralement des années
ou des décennies plus tard %7, Il existe une controverse concernant la prise en charge
chirurgicale des malformations de Chiar Il. La décompression chirurgicale est de moins en
moins proposée. Ce déclin est en partie dd a une prise de conscience croissante de I'impact
clinique central de 'HDC décompensée et des pathologies sous-jacentes irréversibles du

tronc cérébral sur le Chiari 11 symptomatique(®82-283)

11.8.7.9. Moelle épiniére attachée

On pense que la moelle épiniere attachée (TSC) résulte d'une traction longitudinale sur la
moelle épiniere qui résulte de la croissance naturelle de I'enfant lorsque le tissu cicatriciel
fixe la moelle distale au site de fermeture. Le processus normal d'ascension du cone est
altére et la traction longitudinale au fil du temps entraine des blessures et un
dysfonctionnement neurologique progressif douloureux des membres inférieurs et des
sphincters. Alors que tous les patients atteints de SB sont a risque de TSC, seulement
environ un tiers d’entre eux développent des symptdmes de TSC. Les efforts de recherche
en cours se sont concentrés sur la compréhension des seuils optimaux et des déclencheurs
d'intervention ainsi que sur l'amélioration des aspects techniques des procédures de

détachement afin de réduire la morbidité aigué et le risque de ré-attache®.

11.8.7.9.1. Prévention de la reconnexion

Il n'y a pas de méthodes infaillibles pour éviter la reconnexion, L’imbrication de la
placode, c'est-a-dire la réapproximation des bords piaux de la placode dans une structure
tubulaire, peut aider a prévenir la reconnexion, car elle diminue la surface exposée
disponible pour la fixation. Cela facilite également le détachement ultérieur car I'anatomie

sera facilement identifiable@¥

Tous les restes d'arachnoides dystrophiques doivent étre méticuleusement retirés, en
utilisant autant que possible une dissection pointue, car ils peuvent contribuer a l'attache
tardive de la moelle épiniére. Aprés imbrication de la placode, il est important d'inspecter
la présence d'autres lésions d'attache concomitantes. Parfois, il existe un filum terminale

épaissi qui doit étre sectionné. Dans certains instituts, la derniére lame vertébrale intacte
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est coupée lors de la réparation initiale du myéloméningocéle pour rechercher des preuves

d'une malformation de la moelle épiniére fendue, présente chez 6 % des patients®’®.

11.8.7.9.2. Diagnostic clinique de la reconnexion

Le diagnostic de cordon attaché est clinique. L'attache symptomatique, lorsqu'elle se
produit, est retardée de plusieurs années a plusieurs décennies et se produit rarement au

cours des cing premiéres années de la vie.

A I'age de 10 ans, environ la moitié des patients ambulatoires ; opérés pour MMC ; auront
des signes cliniques de déclin neurologique*®”. Ces patients présentent des symptomes
neurologiques, orthopédiques et urologiques progressifs, notamment une aggravation de la
marche, une altération des fonctions de la vessie et des intestins, des infections urinaires
récurrentes, une altération de la fonction sensorielle et motrice et fréquemment, des
douleurs au dos ou aux jambes avec une distribution dermatomique et une spasticité@®®. Si
les symptomes se développent tét, d'autres causes de dysfonctionnement neurologique sont
incriminées, telles qu'une malformation du cordon fendu, une HDC et une syringomyélie.
Le cerveau et toute la colonne vertébrale doivent étre imagés avant de procéder a la

libération du cordon attaché@),

11.8.7.9.3. Diagnostic radiologique de la reconnexion

L'IRM est la principale procédure d'imagerie utilisée pour évaluer les caractéristiques
anatomiques d'une moelle épiniére attachée®®). Plusieurs caractéristiques, notamment
I'nydromyélie, la scoliose et les adhérences de la moelle épiniere, sont liées a la gravité du
processus d'attache. De nombreux patients MMC présentent une position basse du cone

aprés examen de I'imagerie, mais cela n'implique pas toujours un cordon attaché?'9,

11.8.7.9.4. Objectifs du détachement du filum terminal

L'objectif principal de [l'intervention chirurgicale est d'interrompre mécaniquement la
tension excessive qui compromet le métabolisme et la circulation de la moelle épiniere
chez les enfants symptomatiques. Cependant, la chirurgie n'inverse pas ou ne stabilise pas
toujours la détérioration neurologique, et peut comporter un risque de lésions et

d’altération neurologiques &7

11.8.7.9.5. Procédure du détachement du filum terminal
Pour effectuer une libération du cordon attaché, l'incision existante du patient est utilisée.
Elle doit étre étendue cranialement pour exposer la lame intacte la plus inférieure afin

d'identifier les repéres anatomiques normaux %), Une laminectomie de cette lame intacte
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inférieure est nécessaire pour identifier un endroit sir pour ouvrir la dure-mere et pénétrer
dans I'espace sous-arachnoidien au-dessus du point d'attache 8. L'ouverture durale est
prolongée vers le bas vers le site d'attache, qui se produit le plus souvent sur la ligne
médiane le long de la ligne de suture de I'imbrication®. Lorsque la surface dorsale des
éléments neuraux est fortement adhérente a la dure-mére sus-jacente, il est plus sir d'ouvrir
juste latéralement au point de fixation.

Une fois la dure-meére ouverte et I'espace sous-arachnoidien identifié, il est idéal de garder
I'arachnoide intacte et de travailler dans I'espace sous-dural extra arachnoidien le plus
longtemps possible. Il est préférable d’utiliser le crochet nerveux émoussé pour balayer
sous la dure-meére de latéral a médial vers le point d'attache, c'est-a-dire la jonction de la
dure-mére avec la cicatrice et les éléments neuronaux. La dure-mére est ensuite incisée
brusquement juste en dehors du crochet nerveux. Cela minimise le risque de blessure des
racines sensorielles fonctionnelles sortant de la placode mais adhérentes a la surface

inférieure de la dure-mere.

Cette technique est utilisée pour ouvrir la dure-meére latéralement autour du point de
fixation dorsale, en travaillant de céphalée a caudal, jusqu'a ce que la dure-meére soit
ouverte circonférentiellement autour de la cicatrice, permettant au cordon de retomber

ventralement dans sa position normale dans le canal rachidien &V,

L'attention peut alors étre portée sur la cicatrice fixée a la face dorsale de la moelle. Cette
manceuvre doit étre effectuée en dernier, seulement aprés que toutes les racines nerveuses
ont été identifiées et disséquées. C'est le point de risque maximal de blessure du cordon
sous-jacent. Cette masse dorsale non neurale doit ensuite étre séparée brusquement et
retirée. Une fois que la placode neurale est complétement libre et non attachée, la plaie doit
étre soigneusement inspectée pour toute autre anomalie avant que l'attention ne soit tournée
vers la fermeture. Comme pour la réparation initiale, une fermeture durale étanche est
importante. Une greffe durale est parfois nécessaire pour obtenir une fermeture durale

étanche @0,

11.9. PRISE EN CHARGE MULTIDISCIPLINAIRE

La prise en charge initiale périnatale et la mauvaise gestion ultérieure ont un impact
profond sur le devenir a long terme des patients atteints de MMC. Il est recommandé
d'identifier les résultats susceptibles de changer afin d'améliorer la santé, la qualité de vie

fonctionnelle et la participation communautaire des patients. Ces résultats ne peuvent étre
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améliorés qu’a travers une collaboration multidisciplinaire qui implique des soins

interprofessionnels coordonnés et bien codifies.

11.9.1. Prise en charge orthopédique

Pour préserver le niveau neurologique fonctionnel et améliorer la qualité de vie, des soins
de rééducation au long cours doivent étre suivis en postopératoire pour prolonger la
récupération du patient. Des mesures préventives doivent étre incluses, en se concentrant
sur lI'amélioration du systéme musculo-squelettique a I'aide de la thérapie physique et des
exercices dont le but est d’éviter le risque de développer des escarres, des infections de

plaies, une thrombose veineuse profonde, I'obésité et les désordres métaboliques.

Les patients souffrant d'incapacité fonctionnelle et de probléemes de mobilité ont besoin de
physiothérapie, d'ergothérapie et d'exercices de force pour améliorer leur puissance

musculaire et éviter le développement de faiblesses et de contractures %89,

Les patients MMC rencontrent des malformations congénitales et acquises, qui peuvent
affecter leur qualité de vie. Ces malformations comprennent la scoliose, la cyphose, les
luxations tératologiques de la hanche, les pieds bots et les pieds plats avec talus
vertical®®. En ce qui concerne la gestion des problémes de pied et de cheville, 1’objectif
de traitement de l'orthopédiste comprend un pied plantigrade, flexible sur lequel une
chaussure peut étre portée pour permettre la déambulation. La prise en charge
conservatrice avec manipulation passive est principalement proposée pour les patients
MMC avec équin, calcanéus et pied bot positionnel léger. Chez les enfants atteints de
MMC, les orthéses sont utilisées pour maintenir l'alignement, prévenir et corriger les
déformations flexibles, faciliter la mobilité indépendante et protéger le membre insensible.
Les orthéses sont utilisées pour I'appui vertical et la mobilité chez les patients MMC,
thoraciques et lombaires. En raison de I'absence d'extenseurs et d'abducteurs de la hanche
et de fléchisseurs plantaires et dorsaux de la cheville, les orthéses pourraient aider les

patients MMC présentant une faible atteinte lombaire et sacrée®%,

Pour les patients MMC atteints de scoliose légere a modérée (courbe flexible < 50°), un
traitement non chirurgical est suggéré (supports assis, ortheses vertébrales et programmes
de renforcement fonctionnel) pour les aider & améliorer leurs fonctions indépendantes®@®V .
Cependant, pour les patients MMC atteints de scoliose sévére, le plan de traitement est
basé sur le fait qu'ils soient ambulatoires ou non. Les orthopédistes proposent

principalement un traitement chirurgical aux patients non ambulatoires qui souffrent de
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déformations assises ou cutanées dues a la courbure de la colonne vertébrale®®?, alors que
pour les patients ambulatoires, les chirurgiens doivent décider au cas par cas et considérer
les avantages et les inconvénients d'une intervention chirurgicale, principalement la fusion
vertébrale ?°3). Les complications possibles sont des problémes d'implant (p. ex., échec de
I'implant, luxation et pseudarthrose) et infections de plaies®®?, I'amplitude des mouvements
de la hanche devrait étre I'objectif du traitement de I'orthopédiste.

Actuellement, les chirurgies de la hanche visent a libérer les contractures. Les chirurgiens
doivent considerer que le maintien d'un niveau du bassin et la liberté de mouvement des
hanches plut6t que la réduction radiographique de la hanche sont les principaux objectifs

du plan de traitement®9,

Les anomalies de torsion des membres inférieurs peuvent interférer avec la démarche et la
déambulation. Il est généralement suggéré de retarder la chirurgie jusqu'a ce que le patient
ait six ans pour diminuer le risque de récidive, et jusque-1a, la gestion des orthéses est utile
pour maintenir la fonction de marche. L'ostéotomie de rotation est le premier choix de

chirurgie en cas de sévérité et de difficulté avec les orthéses®®,

11.9.2. Prise en charge urologique

Les troubles sphinctériens urinaires se résument a deux types d'anomalies vésicales, a
savoir la vessie hypotonique avec sphincter insuffisant, dont les conséquences sont une
vidange vésicale imparfaite et une incontinence et la vessie spastique avec coordination
imparfaite entre I'action du muscle détrusor de la vessie et le sphincter, qui provoque une
rétention urinaire, des mictions par regorgement et parfois un reflux urétéral. La réalité est
cependant souvent plus complexe, le tableau clinique est ainsi polymorphe avec des signes
variables : pollakiurie, impériosité mictionnelle, rétention d’urine, persistance de résidu
post-mictionnel, une incontinence urinaire qui est constante et des fuites d’urine qui
peuvent survenir quel que soit le type de fonctionnement vésico-sphinctérien®®. A moyen
et a long terme des complications de cette dysfonction vésicosphinctérienne apparaissent et
constituent un probléme majeur pour les patients. Il s’agit entre autres d’infections
urinaires répétées, d’altération du haut appareil urinaire, de lithiases urinaires et rarement

de dégénérescence de la paroi vésicale®®?,

Les tests urodynamiques sont recommandes pour les patients se plaignant de tout probléme
urologique afin d'exclure la présence d'une vessie neurogéne. Etant donné que les patients

souffrant de problémes urinaires peuvent nécessiter des cathétérismes répétés, les
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cliniciens doivent traiter toute autre plainte afin de prévenir l'insuffisance rénale.
L'expérience des urologues pédiatriques confirme qu'un cathétérisme intermittent cystique
(CIC) propre peut réduire le risque de détérioration rénale, de plus, le CIC pourrait avoir
une influence sur I'amélioration de la fonction rénale. Une sonde urinaire & demeure n'est
pas recommandée pendant de longues périodes en raison du risque élevé d'infection®®, ||
a été démontré que ’insuffisance rénale était l'une des causes de décés chez les patients
atteints de MMC %),

11.9.3. Gestion gastro-intestinale

La gestion de l'intestin est réalisable en enseignant au patient, et aux soignants un
programme d'évacuation intestinale déclenché par réflexe et basé sur un régime
alimentaires et l'utilisation de laxatifs®®. L'application de suppositoires, de tubes de
ccecostomie, de médicaments oraux, de contrble de l'alimentation et de lavement colique
antérograde (ACE) sont d'autres traitements proposés. La colostomie a été utilisée chez
5,2% des patients pour gérer l'incontinence intestinale®”Toutes les mesures mentionnées
précédemment doivent étre poursuivies jusqu'a ce que le patient atteigne une transition
réussie vers les soins pour adultes. Ces derniers, offrent des soins médicaux spécialisés et
des activités adaptées pour favoriser lI'autonomie et fournir des soins prolongés et continus

aux patients®®,

11.9.4. Troubles génitaux

Les troubles génitaux sont généralement constatés chez les patients plus agés (ayant atteint
leur période d’activité génitale). Chez le gargon, il s’agit de dysfonctions érectiles
(Paptitude a obtenir des érections étant liée a I'intégrité de I’arc réflexe sacré), et des
troubles de 1’¢jaculation. L'érection et I'éjaculation sont cependant possibles pour certains
adolescents, mais beaucoup sont stériles du fait d'une prostatite ou d'une éjaculation

rétrograde®?),

11.10. RESULTATS NEUROLOGIQUES

Les résultats neurologiques pour les dysraphismes spinaux peuvent étre évalués a l'aide du
score SBNS a I’age de 18 mois®™). La notation est basée sur la fonction motrice, les
réflexes et les fonctions vésicale et intestinale. Ce score est divisé (selon le niveau de
fonction vertébrale) en 6, 4 et 5 points, respectivement. L'état clinique est divisé en 5
grades : Le SB de grade | représente une fonction neurologique vertébrale normale, le SB

de grade Il représente des conditions dans lesquelles il existe un contrdle volontaire des
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fonctions de la vessie et de l'intestin, le SB de grade Ill représente des problemes de la
marche, le SB de grade IV représente une fonction non ambulatoire, et le grade V indique

un statut alité.

Le statut ambulatoire est l'une des caractéristiques prises en compte pour évaluer
I'efficacité des procédures réalisées. L'état de la marche est influencé par la spasticité, les
contractures, la syringohydromyélie et les problemes musculo-squelettiques, notamment
les déformations du pied, du genou et de la hanche et la scoliose. De plus, il a été suggéré
que le niveau de déficience neurologique est un facteur important pour la déambulation.

Les antécédents d'insertion ou de révision du shunt ont un effet négatif sur la marche®?,

11.11. RESULTATS COGNITIFS

Les parents doivent étre conscients que I'enfant peut présenter un domaine particulier de
handicap. Par conséquent, des programmes scolaires individualisés et des services
communautaires devraient étre mis en place pour aider les patients a s'adapter a leurs

capacités et limitations physiques.

Les troubles cognitifs chez les patients atteints de SB, en particulier les problémes de
fonctionnement exécutif (la mémoire, la planification, I'attention, la gestion du temps et la
flexibilité), peuvent s'améliorer en réalisant des stratégies éducatives spécifiques a I'école.
Les thérapeutes sociaux, les psychologues et les psychiatres peuvent aider les patients et

leurs soignants & accéder a des soins appropriés adaptés a leurs besoins ?%)

11.12. PARTICULARITES ETHIQUES DE LA PRISE EN CHARGE DES MMC

Il semble impossible de pouvoir fournir des informations précises et impartiales concernant
le pronostic des MMC. C’est bien cette incertitude qui a garanti le traitement a tous les
nourrissons et les enfants atteints de cette affection mettant fin aux décisions individuels
mélant les convictions des uns et des autres aux informations médicales, a la
compréhension du médecin et a ses préjugés et ses valeurs concernant l'impact de
I'anomalie sur la qualité de vie future du nourrisson formulés aux familles.

Les convictions anciennes que ces vies « ne valent pas la peine d'étre sauvées » @9 et les
criteres de sélection stricts“?® au point de proposer la « mort » pour atténuer les «
souffrances insupportables » et « impossibles & étre soulagées par des soins standards»?%
ne sont définitivement plus acceptables car se sont heurté a des résultats inattendus ou ceux
jugés non viables, ont survecu, ceux pourvoyeurs de bon pronostic et candidat a la

chirurgie précoce ont présenté des complications graves liées au traitement (complications
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du shunt, méningite, ventriculite, détériorations neurologiques postopératoires,
insuffisances rénales, etc.), et ceux déclarés sévérement handicapé ne 1’étaient pas, comme
I’atteste 1’affaire du bébé Jane Doe nait avec une MMC compliquée d’une HDC ; éclatée
au debut des années 80 aux Etats- Unis ; déclarée par ses médecins comme n’ayant aucune
chance d’avoir une vie normale, elle passerait ses journées « au lit, nourri au biberon...
Elle ne ressentirait aucune joie, tristesse ou autre émotion de ce type, sauf la réponse a la
douleur et ne développerait aucune capacité cognitive. Elle pourrait survivre 20 ans ». Sur
la base ces informations, les parents ont convenu de ne pas soigner leur enfant ; mais les
meédecins se sont trompés et bien que I'enfant ait développé une méningite, une septicémie
et une hydrocéphalie (qui n'ont été traitées que dans une certaine mesure), elle a survécu a
toutes ces complications, a été ramenée a la maison, est devenue ambulante et a
communiqué avec un niveau d'intelligence acceptable®®,

Nous nous forgons de traiter tous les patients sans aucune discrimination et dans les brefs
délais, car la décision de "non-traitement™ ou de "retarder le traitement” est considérée
comme un aspect d’abus du pouvoir médical, comme exprimé dans une citation de De
lange en 1974 ©%) « Un grand nombre d'enfants spina-bifida maintenus en vie grace a la
fermeture précoce de I'anomalie et & un traitement plus efficace de I'hydrocéphalie sont
désormais des adolescents. Certains d’entre nous ressentent leur présence non pas comme
un hommage a une réussite médicale, mais comme une accusation contre [’abus du
pouvoir médical ».

Nous restons convaincus que la prise en charge des SB et la planification des soins et du
suivi ainsi que les programmes de réadaptation et d’insertions de ces patients conditionnent
fortement leur devenir, leur qualité de vie et leurs perspectives d'avenir. Nos valeurs
religieuses, éthiques et humaines ne nous permettent pas de hotter la vie de ces individus
nais ou a naitre méme s'ils seront confrontés dans leur vie future a des handicaps parfois
tres graves, car ceci n’est pas synonyme d’une vie sans espoir ou dénuée de sens.

Le débat pour nous est clos car la décision de ne pas traiter un tel nouveau-né, fondee sur
les handicaps attendus ; non seulement viole le principe de « non-discrimination », mais
surtout, elle n’est ni « humaine » ni « miséricordieuse ». Un tel enfant doit étre pris en
charge de maniere respectueuse et digne, en répondant a tous ses besoins réels et en
assumant le fardeau de ses soins dans une société qui se doit de fournir a ses citoyens une
large égalité des chances.

Ces enfants peuvent défier toutes les attentes, comme le cas du Professeur Karin

Muraszko, née avec un SB en 1955, devenue en 2005, la premiére femme a diriger un
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service de neurochirurgie aux Etats-Unis. Elle a déclaré : « mes parents m'ont encouragé a
me concentrer sur ce que je pouvais faire et non sur ce que je ne pouvais pas faire.» ce qui
rejoint la déclaration de De Jong, T. H : « Les enfants et les adultes vivant avec succes avec
le spina bifida sont souvent décrits comme ayant miraculeusement surmonté les obstacles.
En réalité, les probabilités ont été mal interprétées d'une maniére qui a couté
d’innombrables vies nées et a naitre et a parfois faconné négativement les expériences de

ceux qui vivent avec le spina bifida »©,

Figure 30. Photographies du professeur Karin Muraszko®”

(A) avec sa famille, son maries et leurs deux enfants, (B) au bloc opératoire
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PARTIE PRATIQUE DE NOTRE ETUDE




Aprés avoir fait une revue de la littérature approfondie et actualisée concernant le sujet
portant sur la prise en charge des myéloméningoceles tout en s’intéressant aux aspects
épidémiologiques, cliniques et évolutives de cette pathologie, nous entamons dans cette
partie en détail la partie pratique de notre étude. Nous exposerons le mateériel et les
méthodes utilisés ainsi que les résultats obtenus. Ces résultats seront par la suite discutés et
compares avec ceux de la littérature.



MATERIEL ET METHODES




Matériel et méthodes

I11.MATERIEL ET METHODES

I11.1. TYPE DE L’ETUDE
Nous avons mené une étude de type longitudinale descriptive (historico prospective) des
cas atteints de MMC pris en charge au service de neurochirurgie du CHU Tlemcen durant

une période de 4 ans, étalée de janvier 2018 a decembre 2021, avec un suivi de 12 mois.

—

Janvier 2018 2019 2020 2021 Décembre 2022

Date d’origine : 01/01/2018
Date de point : 31/12/2022 (fin de surveillance)

111.2. CADRE DE L’ETUDE
Il s’agit d’une étude hospitaliere menée au service de neurochirurgie du Centre Hospitalier

Universitaire Tidjini Damerdji de Tlemcen.

111.3. OBJECTIFS DE L’ETUDE

111.3.1. Principal

L’objectif principal de notre étude était de déterminer les caractéristiques
épidémiologiques, cliniques et évolutives des patients atteints de MMC, opérés au niveau

du service de neurochirurgie du CHU de Tlemcen, pendant la période d’étude.

111.3.2. Secondaires
Evaluer les résultats de la chirurgie des MMC et les éventuelles complications liées a cette

chirurgie, tout en identifiant les facteurs pronostiques a court terme des MMC opérées.

I11.4. TAILLE DE L’ECHANTILLON
Nous avons mené une étude exhaustive de tous les patients opérés dans le service de

neurochirurgie du CHU Tlemcen pour le motif de MMC durant notre période d’étude.

111.5. POPULATION DE L’ETUDE
Nous avions pris en considération tous les NN et nourrissons atteints de MMC opérés au
service de neurochirurgie du CHU Tlemcen durant notre période d’étude qui répondaient

aux critéres d’inclusion
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111.6. DEFINITION DES CAS

Le patient était sélectionné comme porteur de MMC lorsqu'il présentait une lésion
postérieure en regard du rachis, soit sous la forme d'un tissu dysplasique plat sans
composante kystique prenant 1’aspect d’une plaie dont les bords sont en continuité avec le
revétement cutané (A), soit d'une Iésion kystique avec un sac faisant saillie par rapport au
revétement cutané (B). Nous avions inclus, initialement, toutes lésions postérieures en
regard du rachis, qu’elles soient épidermisées ou non, avec ou sans déficit neurologique,
puis le diagnostic de MMC était confirmé soit par des examens complémentaires
préopératoires, notamment I’IRM ou lors de I’exploration chirurgicale pour certaines

MMC non déficitaires et bien épidermisées ce qui a permis de classer ces lésions en MMC.

™

Figure 31. Différentes présentations anatomiques des MMC

Patients opérés au service de neurochirurgie du CHU Tlemcen(A) forme plane, (B) forme kystique, (C)
Forme kystique particuliére avec hernie du sac arachnoidien a travers le défect de moelle non neuulée cette
forme englobe deux Iésions, une MMC en bas (fleche) et une Méningocéle en haut (*)
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111.7. CRITERES D’INCLUSION

Etaient inclus dans notre étude tous les patients opérés dans le service de neurochirurgie du
CHU Tlemcen pour le motif de MMC durant notre période d’étude et pour lesquels existait
un dossier « exploitable » quel que soit leur age, leur sexe, leur provenance et leur lieu de
résidence. Nous avons retenu comme « exploitable » tout cas pour lequel, apres
verification de la fiche de recueil des données, il existait au moins des renseignements

cliniques et paracliniques, les antécédents familiaux et les décisions thérapeutiques.

111.8. CRITERES DE NON INCLUSION

Nous n’avons pas inclus dans notre étude :

- les patients opérés dans le service de neurochirurgie du CHU Tlemcen pour le motif de
MMC en dehors de notre période d’étude.

- les MMC opérés dans le service de neurochirurgie du CHU Tlemcen durant notre période
d’étude et pour lesquels il n’existe pas de dossiers « exploitables ».

- les patients opérés dans d’autres services ou structures pour le motif de MMC et adressés
dans notre service pour une autre cause (hydrocéphalie, malformation de Chiari...).

- les patients dont les parents été non consentants pour 1’étude (aucun consentement écrit
n’a €té signé par les parents).

- les patients qui présentaient des dysraphismes spinaux autres que la MMC (encéphalocele
et SB occulta).

- les patients présentant une MMC non opérés, soit par cause de déces, soit par cause de

contre-indication formelle a 1’anesthésie.

I11.9. CRITERES DE JUGEMENT
Les critéeres de jugement de notre étude étaient la survenue d’au moins une des
complications suivantes :

e Complications précoces du site opératoire de la MMC

e Infection intracrénienne

e HDC et complications liées a son traitement

111.9.1. Complications précoces du site opératoire de la MMC
Variables qualitatives avec deux modalités presente ou absente incluant les complications
liées a la cicatrisation du site opératoire. Nous avons pris en considération les

complications suivantes :
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111.9.1.1. Fuite de liquide cephalo-rachidien

Défini comme une issue de LCR a travers l'incision dans les six mois suivant la
fermeture®®, Etaient aussi pris en considération les fuites non extériorisées du LCR
encore appelées "pseudo-myéloméningocele™ se présentant comme une fluctuation bombée

dans la plaie®?,

111.9.1.2. Dehiscence de la plaie

La déhiscence d’une plaie chirurgicale désigne la séparation des bords cutanés d’une plaie
a la suite d’une intervention chirurgicale fermée, avec ou sans exposition ou protrusion de
tissus, d’organes ou d’implants. La séparation de la plaie peut se produire sur toute ou une
partie de sa longueur, elle peut étre superficielle (séparation au niveau de la peau) ou

profonde qui implique une séparation des tissus sous cutanée®°3

Figure 32. Déhissance superficielle

Plaie chirurgicale d’'une MMC opérée au niveau du service de neurochirurgie du CHU Tlemcen
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111.9.1.3. Nécrose de la plaie
Sur une échelle colorimétrique instaurée par I’OMS, la couleur noire de la plaie correspond

a la nécrose.

S
"

Figure 33. Nécrose superficielle

Plaie chirurgicale d’'une MMC opérée au niveau du service de neurochirurgie du CHU Tlemcen (fleche
noire : nécrose, fleche jaune : lambeau de transposition bilatéral en voie de cicatrisation

111.9.1.4. Infection de la plaie

Le diagnostic de I’infection primaire du site opératoire (ISO) est basé sur les criteres de
diagnostic des Centers for Disease Control and Prevention (CDC)“" (voir annexe 2). Le
diagnostic d'infection est établi lorsque les fascias, les muscles ou les tissus mous profonds
associés a l'incision chirurgicale ont été endommagés dans les 30 premiers jours a 6 mois
postopératoires. Le diagnostic d'infection est aussi établi en cas de drainage purulent de
I'incision (rupture de la plaie avec purulence) et en cas de réouverture de la plaie
chirurgicale par le chirurgien en cas de fiévre, de sensibilité localisée, de douleur ou de
culture positive de la plaie. Les infections superficielles mineures des plaies chirurgicales

ne provoquant aucun signe ou symptome systémique n’ont pas été pris en considération.

111.9.2. Infection intracrénienne

La ventriculite est définie comme une culture positive du LCR ou une culture négative du
LCR associée a des paramétres de LCR positifs tel qu’un frottis positif, un faible taux de
glycorachie/glycémie <40% et un taux élevé de Protéinorachie avec polymorphonucléosis
(> 10 cellules/mm?). € (la glycorachie est normale lorsqu’elle est dans I’intervalle [0,5 -
0,75g/1], la protéinorachie est normale lorsqu’elle est dans I’intervalle [0,2 -0,4¢/1]), ou un
nombre élevé de globules blancs.
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Nous avons analysé le LCR en présence de criteres tels que lirritabilité, la fiévre

prolongée, l'intolérance nutritionnelle et les convulsions.

L’ICTI hospitaliére était definit comme I’infection du systéme nerveux central survenue
pendant la période hospitaliere pour la cure chirurgicale de la MMC, incluant I’ICT pré et
postopératoire immédiate®3?),

111.9.3. Hydrocéphalie majeure

Variable qualitative avec deux modalités présente ou absente.

Nous avons adopté la définition clinique consensuelle de ’HDC et les critéres de
placement de shunt révisés en 2015 a partir des critéres établis par 1’étude MOMS en
2011G%) (voir annexe 3). En répondant & I'un de ces critéres, le patient était candidat au
traitement chirurgical de I’HDC. Les patients atteints de ventriculomégalie 1égére sans
signe clinique d'augmentation de la PIC ont bénéfici¢ d’une surveillance clinique pendant
au moins une semaine ; apres la chirurgie de la MMC ; dans I'unité de neurochirurgie, s'ils
développaient des caractéristiques évoquant une PIC élevée un traitement chirurgical de
I’HDC était proposé. Dans le cas contraire, les patients étaient suivis cliniquement et

radiologiquement en ambulatoire.

111.9.3.1. Critéres d’évaluation cliniques et radiologiques de ’"HDC
Pour évaluer la circonférence occipito-frontale ajustée a I'dge, nous avons utilisé
’application proposée par I’OMS sur MSD Manual qui calcule le z-score et le centile a

partir du PC en cm () (Figure 34).

La présence de pseudo-Méningocele ou de fuite de LCR au site de fermeture n'a pas été
considérée comme une indication de mise en place d'un shunt. Ces complications ont été
considérées comme des complications chirurgicales locales de la plaie et ont été traitées
par des mesures locales (aspiration transfontanellaire du LCR ou une reprise chirurgicale si
nécessaire). La mise en place d'un shunt ventriculopéritonéal était envisagée en cas d’échec

de ces mesures primaires.
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— \‘ MANUEL MSD Q

Version Professionnelle

G SUJETS MEDICAUX RESSOURCES NOUVELLES e

PROFESSIONNEL / CALCULATEURS CLINIQUES / TOUR DE TETE DU
NOURRISSON DE L'OMS POUR LES CENTILES D'AGE (

Circonférence cranienne du

nourrisson selon I'OMS pour les

centiles d'age (<24 mois)
Saisir

sexe () Femelle

O male
Age | mo |
Circonférence de la téte | lem v
Résultats

centite

Précision décimale

Figure 34. Centile et z-score du périmétre cranien

Calcul du z-score en utilisant ’application MSD Manual Professional ("

Pour I’évaluation de I'HDC sur des études d'imagerie consecutives, nous avons, a chaque
fois, calculer le rapport des cornes frontales par rapport aux cornes occipitales®®). Ce
rapport prend en considération 1’expansion souvent disproportionnée des cornes occipitales
chez les patients pédiatriques, il est normalement de 0,37 et est indépendant de I'age.
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Figure 35. Rapport des cornes frontales et occipitales (A/B)

TDM cérébrale en coupe frontale chez un nourrisson MMC opéré au CHU Tlemcen.
Afin de pouvoir comparer nos résultats avec ceux de la littérature, nous avions pris en
considération la notion d’HDC dite "hospitaliére" définit comme le taux des HDC ayant
nécessité une chirurgie de dérivation soit de fagon simultanée a la chirurgie de la MMC ou
de facon retardée durant la période postopératoire immédiate de la chirurgie de la MMC®2),

111.9.3.2. Modalités de la prise en charge de ’"HDC
Nous avons procédé a une ETV aux patients qui répondaient aux criteres de prédiction de
succés proposés par Kulkarni®® (Tableau 6 page 78), dans le cas contraire ,le shunt

ventriculopéritonéale été la modalité du traitement de I’hydrocéphalie.

111.9.3.3. Complications liées au traitement de I’hydrocéphalie

a. Infection du shunt VP

Nous avons analysé le LCR en présence de criteres tels que l'irritabilité, la fievre
prolongée, l'intolérance nutritionnelle et les convulsions. L’échantillon de LCR pour le
diagnostic d'infection a été obtenu par aspiration a l'aiguille du réservoir de dérivation,
d’un « robinet de dérivation externe » ou a travers la fontanelle antérieure dans des
conditions stériles, avant le début du traitement antibiotique. La ventriculite était définie
comme une culture positive du LCR ou une culture négative du LCR associée a des
parameétres de LCR positifs, a savoir : un frottis positif, un faible taux de glucose sérique (<
40 mg/dL) et un nombre élevé de globules blancs (> 10 cellulessmm3) avec

polymorphonucléosis®®. La premiére infection du shunt du LCR était définie aussi par :
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une érosion du shunt (matériel visible), un pseudo -kyste abdominal (méme sans culture
positive) et la présence de bactéries dans une hémoculture chez les enfants porteurs d'un

shunt ventriculo-auriculaire®,

b. Révision du shunt du LCR

Révision du shunt du LCR est une procédure interventionnelle neurochirurgicale opératoire
réalisée sur le shunt du LCR. La révision par étapes en deux procédures ou plus (comme
I'externalisation d'un shunt, suivie plusieurs jours plus tard d'une réinternalisation), est
traitée comme un événement unique et comme un facteur de risque indépendant

d'infection.

c. Dysfonctionnements mécaniques du shunt
Les dysfonctionnements mécaniques du shunt sontsoit une obstruction du cathéter
proximal, soit un placement sous-optimal du cathéter ventriculaire, soit une déconnexion

entre cathéter et réservoir.

d. Drainage excessif

Suspecté devant une régression rapide des signes cliniques de I’HDC et chevauchement
des os du créne. Le diagnostic de certitude été établit sur une exploration scannographique
cérébrale objectivant une collection de LCR ou de sang dans ’espace sous durale.

e. Insuffisance de drainage

Persistance ou I’accentuation des signes d’HDC un mois apres 1’intervention chirurgicale.

f- Echec de ETV

Nous avons retenu comme définition de 1’échec de I'ETV toute intervention chirurgicale
ultérieure pour une déviation définitive du LCR ou un déces lié a la prise en charge de
I'HDC dans les six mois suivant. Le succés de I'ETV a été défini sur la base de
I'amélioration clinique et de lindépendance au shunt. La diminution du volume
ventriculaire n'a pas été considérée comme un critére de succés®’? . L'intervention initiale

ETV réussie était définie comme I'absence d'échec de I'ETV dans les six mois?®),
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111.10. DEROULEMENT DE L’ETUDE

111.10.1. Collecte des donneées

Nous avons procédé a une collecte de données a partir des fiches de recueil des
données préalablement realisées et figurants dans tous les dossiers des patients présentant
un dysraphisme spinal pris en charge au service de chirurgie neurologique (AnnexelA). La
fiche de renseignement était remplie deés 1’admission du patient au service de
neurochirurgie pour la cure chirurgicale de la MMC et durant tout le séjour hospitalier.
Cette fiche contient une rubrique consacrée aux réhospitalisations en cas de complications
(motif, preuves, conduite a tenir, résultats ...). Les données de 1’évolution post hospitali¢re
étaient recueillis lors des consultations de contrdle et mentionnées sur le carton de contréle
du patient.

Pour les données manquantes essentielles a notre travail, ne figurants pas sur le carton de
suivi des patients, nous avons procédé a une enquéte sur le terrain ayant pour but de
retrouver tous les patients ou les personnes « contact ». Les numéros de téléphones sur la
fiche d’hospitalisation ont rendu possible cette phase d’enquéte. Dans tous les cas, si le
patient a été retrouvé, il était convoqué en consultation et examiné ; a défaut, la personne «

contact » était interrogée.

111.10.2. Variables étudiées

Cette fiche de recueil des données comporte des variables en trois rubriques :

a. Une rubrique administrative, précisant 1’état civil, I’adresse du malade et les numéros

de téléphone des contacts, date d’admission et date de sortie.

b. Une rubrique concernant les parents, portant sur les parameétres suivants : wilaya de
résidence, age, consanguinité ; antécédents médicaux, profession, niveau économique du
foyer par rapport au SMIG, notion de stérilité du couple ; antécédents obstétricaux et de
prise médicamenteuse chez la mére, période préconceptionnelle, déroulement de la
grossesse, timing du diagnostic de la MMC, circonstances de 1’accouchement et période

périnatale.

¢. Une rubrique concernant le patient :
-Données d'identification concernant :
e L'age au moment de la consultation préanesthésique (obtenu a partir des fiches

d’observation pré-anesthésiques), 1’age au moment de la chirurgie et le délai de la
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chirurgie des MMC calculait en soustrayant 1’age des patient lors de la consultation
préanesthésique de 1’age du patient au moment de la chirurgie de la MMC-.

e Sexe, poids de naissance, Apgar....

-Données de I’examen clinique du patient :

e Etat général : syndrome infectieux, déshydratation, dénutrition

e Données de I’examen de la Iésion (si¢ge, taille, écoulement de LCR ou d’infection,
état de la peau environnante...).
Le niveau anatomique de la lésion était qualifié de "haut™ quand la Iésion incluait le
niveau thoracique et lombaire haut (L1 et L2). Il était qualifié de "bas™ dans le cas
contraire, c'est-a-dire pour les lésions lombaires inférieures, lombosacrées et

sacreées.

Figure 36.Rupture préopératoire de la placode

MMC rompu, les structures nerveuses sont identifiables a travers le trou de rupture (fleche)

e Résultats de I’examen clinique :
-Examen de la partie céphalique (taille et la tension des fontanelles et PC)
-Examen des paires craniennes (troubles de la déglutition et stridor)
-Examen du tonus et des réflexes: apprécié le tonus de base, le tonus actif et les
automatismes primaires (marche automatique et 1’allongement croisé : nourrisson en
décubitus dorsal et au repos, on maintient une jambe en extension en bloquant le genou et
on excite la plante du pied du méme c6té, la réaction du membre controlatéral se fait en 3

temps : Flexion, extension et adduction du pied qui se rapproche du pied stimulé).
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Apprécier aussi les mouvements des membres inférieurs en position ventrale.et rechercher
les signes indirects de paralysie (déformation du squelette jambier, pied-bot amyotrophie
des membres inférieures, et flessum de hanche) et effectuer un examen des sphincters

(dribles urinaire, sonde urinaire, plis radiaires du sphincter anal, réflex anal.).

e Résultats des examens complémentaires radiologiques et biologiques

e Aspects thérapeutiques : fermeture chirurgicale de la myéloméningocéle (timing,
conditions), qualité de fermeture (sans tension, sous tension, incisions de décharge,
lambeau cutané ...), gestion de I’HDC, shunts ventriculopéritonéaux (timing et
type).

e Evolution postopératoire immédiate (complications du gite opératoire, survenue

d’HDC, complications du shunt ventriculopéritonéal et IC).
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111.11. TECHNIQUE CHIRURGICALE

111.11.1. Buts

La cure chirurgicale était réalisée des que le bilan préanesthésique écarte toute contre-
indication formelle a 1’anesthésie générale (qu’elle soit d’ordre général, métabolique ou
organique) et selon la disponibilité des lit d’hospitalisation, en suivant la procédure
actuelle de fermeture multicouche respectant 1’objectif de fournir un tissu souple,
généreux, durable et sans tension recouvrant la dure-meére réparée, minimisant ainsi le
risque de fuite de LCR et d’infection tout en préservant au mieux la fonction de la placode

neurale exposeée.

111.11.2. Moyens
Pour opérer nos patients, nous n’avons pas utilisé, un matériel de microchirurgie

(microdissecteurs et micro ciseaux), ni une magnification optique.

111.11.3. Anesthésie
La fermeture de la MMC s’est passée dans une salle opératoire équipée, sous anesthésie
générale avec intubation orotrachéale en respectant les recommandations et les procédures

suivantes.

111.11.4. Positionnement du patient

D’abord, le NN était placé en décubitus dorsal sur des billots placés sous les points de
pression (téte, épaules et épines iliagues postérieures), le temps de réaliser les procédures
anesthésiques préopératoires (positionnement des lignes veineuses et artérielles,
cathétérisme vésical, intubation orotracheale). Ensuite, le NN est positionné sur le ventre
sur des rouleaux thoraciques fermes pour permettre une expansion thoracique optimale ;

des coussinets sont positionnés sur tous les points de pression pour éviter les escarres.
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Figure 37. Positionnement du patient au bloc opératoire
Position dorsale (A) et ventrale(B) (CHU Tlemcen)
A ce moment de la chirurgie, la longueur et la largeur du défect ont été mesurées, a la
surface de la peau, a partir de la jonction entre la peau dystrophique et le tissu a
arachnoidien.

L N

Figure 38. Mesure des dimensions du défect

Longueur et largeur du défect mesurées au bloc opératoire (CHU Tlemcen)
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111.11.5. Thermorégulation

Au cours des procédures anesthésiques et durant toute la période chirurgicale, la
température corporelle était strictement régulée, pour éviter les effets déléteres de
I'nypothermie en maintenant la température de la salle opératoire a une température

ambiante et en utilisant un appareil réchauffeur.

Figure 39. Appareil réchauffeur au bloc opératoire

Régulation de la température corporelle du patient (CHU Tlemcen)

111.11.6. Préparation de la peau et drapage

Une quantité adéquate de surface cutanée autour du défect rachidien, proportionnelles au
diamétre de la malformation et a la quantité de peau a mobiliser vraisemblablement pour
optimiser la fermeture cutanée, était bordée de champs stériles. Une séparation des régions
anale et périnéale du champ opératoire était primordiale afin de minimiser le risque de
complications infectieuses. Par la suite, la peau était nettoyée avec une solution iodée, en
faisant particuliérement attention a éviter tout contact avec la placode, afin d’éviter la
neurotoxicité potentielle et le risque théorique d'hypothyroidie induite. La placode était

simplement nettoyé avec une solution saline.
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Figure 40. Préparation de la peau au bloc opératoire

(A). Placode nettoyée avec une solution saline. (B). Peau nettoyée avec une solution iodée (CHU Tlemcen)

111.11.7. Incision cutanée

L’incision cutanée était menée le long de la frontiere entre la peau dystrophique et
I'arachnoide, elle entourait la malformation circonférentiellement jusqu'a circonscrire toute
la placode, tout en prenant bien garde de ne pas sectionner les racines dorsales émergentes
de la face ventro-latérale de la placode et immédiatement adjacentes au bord de la

malformation rachidienne.

111.11.8. Dissection de la placode

Apres avoir terminé l'incision cutanée, la placode était disséquée des restes de I’arachnoide
environnants. La dissection commencait généralement a la limite supérieure de la
malformation, ou la placode fusionne avec la moelle épiniére normale, et se poursuit
circonférentiellement le long de ses bords. Tous les restes d'arachnoides dystrophiques ont
été méticuleusement retirés, car ils peuvent contribuer a l'attache tardive de la moelle
épiniere et sont potentiellement responsables de la formation retardée de kystes dermoides
et épidermoides. Nous avons veillé a éviter une coagulation excessive des vaisseaux
perforants sur la peau pour ne pas compromettre l'apport sanguin de la peau et par
conséquent la cicatrisation cutanée. Aprées avoir terminé la dissection circonférentielle, le
filum terminale était sectionné lorsqu'il était clairement identifié, dans le but de minimiser
le risque d'attache secondaire.

Nous avons pris soin de ne pas les léser ou coaguler les navires veineux relativement
gros entament la face ventrale de la placode, pour ne pas nuire a la vascularisation et a la

viabilité des éléments nerveux de la placode.
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L'inspection de la face interne du sac dural ouvert a révélé souvent la présence de racines
nerveuses aberrantes qui se terminent dans le sac dural ; nous avons veillé a ne sacrifier

aucun élement neuronal par souci de ne pas nuire a I'état neurologique du patient.

Figure 41. Etape de la dissection de la placode (CHU Tlemcen)

111.11.9. Reconstruction du tube neural

Une fois la dissection terminée, la placode se trouvera au fond du sac dural largement
ouvert, se continuant rostralement avec la moelle épiniére intacte, et avec les racines
vertébrales émergeantes ventralement. L'étape suivante de la réparation chirurgicale était la

"reconstruction "ou la " tubulisation " de la moelle épiniére.

Sous contrdle visuel, en partant du fourreau dural intact rostralement, nous avons procédé a
deux incisions latérales dans la paroi de la cavité de la MMC et nous avons disséqué
prudemment, latéralement ces parois dure-mériennes de fagon a pouvoir les rabattre et les
suturer ensemble sur la ligne médiane postérieure en recréant ainsi un sac dural. La couche
durale était disséquéee circonférentiellement le long des bords du défect, la dissection
commencait pres de la ligne médiane ou un véritable espace épidural était déja présent et la
petite quantité de graisse épidurale facilitait la dissection dans le bon plan. Cette fermeture
s’est effectuée avec des points de sutures 4-0. Pour vérifier I'étanchéité, une
hyperventilation était effectuée aprés avoir terminé la suture durale, la présence d'une fuite

de LCR, méme minime, a justifié des sutures supplémentaires.

L’étape du rapprochement pia-arachnoidiens n’était pas utilisée pour nos patients car
nécessite un grossissement optique microscopique. Cette étape est potentiellement
dépourvue de tout effet bénéfique sur les résultats neurologiques de I'enfant®?);
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néanmoins, elle facilite la fermeture durale et minimise les adhérences arachnoidiennes

dorsales ce qui prévient la survenue d'attaches tardives symptomatiques (200202, 211),

Cette étape terminée, le fascia était rapproché et le suturé sur la ligne médiane en évitant

toute constriction du néo-sac dural, a I'aide si nécessaire d'incisions de relaxation latérales.

,-’-‘l_r!. 4y \ -
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Figure 42. Reconstruction du tube neural (CHU Tlemcen)

Fermeture durale (fléche noire), bords fasciaux a rapprocher (fleche verte)
111.11.10. Dissection sous-cutanée et fermeture cutanée
Nous avons privilégié la fermeture cutanée de maniere verticale sur la ligne médiane, avec
des bords cutanés peu ou pas tendus. Parfois, une suture horizontale ou oblique est
nécessaire. Nous avons utilisé du fil résorbable 4-0 et nous avons veillé a réaliser des
sutures séparées visant juste a affronter les berges de la peau sans tension pour prévenir la
nécrose des berges cutanées de la plaie.
Des incisions de décharge ont été utilisées en cas de grande tension sur la line de suture.
Dans certaines situations de défect volumineux associé a une cyphose importante, nous
avons eu recours a de veéritable lambeaux d'avancement bipédiculés en réalisant des volets
cutanés congus a coté du défaut et élevés au-dessus du fascia musculaire. Le bord d'un
lambeau est approfondi jusqu'a 1 cm et placé a la base de I'autre lambeau afin de créer un
support de tissus mous épais dans la ligne médiane. Les mouvements d'avancement ont
laissé des défauts secondaires dont la cicatrisation était assurée par des pansements dirigés.

Nous n’avions jamais eu recours a des greffes de peau.
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Figure 43. Fermeture cutanée (CHU Tlemcen)

Fermeture sana tension d’une MMC. (A) I’aspect de la MMC avant la chirurgie, (B) I’aspect de la fermeture
chirurgicale cutanée

Figure 44. Fermeture cutanée d’une volumineuse MMC (CHU Tlemcen)

Défect mesurant 9,5 cm de diametre vertical et 3,5 cm de diamétre transversal. (A). Aspect de la MMC avant
la chirurgie. (B). Aspect de la fermeture chirurgicale cutanée avec incisions de décharge bilatérales (fléche)

111.11.11. Pansement et période de réveil du patient

Aprés avoir terminé la fermeture de la peau, la plaie était nettoyée et recouverte de gaze
stérile. L'anus et la zone périnéale sont maintenus séparés du pansement par l'interposition
de compresses stérile maintenus par un champ plastique adhésif ou du sparadrap qui limite
le contact de la plaie avec I'urine ou les matiéres fécales. Le patient était extubé s'il est
vigoureux, bien oxygéné, hémodynamiquement stable et normothermique, il était garde en
salle de réveil pendant un minimum de 2 heures puis transféré en unité postopératoire dans
un environnement thermoneutre tout en veillons a détecter une éventuelle apnée et/ou tout

autre signe de défaillance du tronc cérébral.
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Figure 45. Pansement a la fin de I’intervention chirurgicale

La plaie est nettoyée et recouverte de gaze stérile (fleche noire). L'anus et la zone périnéale sont maintenus
séparés du pansement (fleche jaune) (CHU Tlemcen)

111.12. SUIVI DES MALADES

111.12.1. Suivi en période hospitaliére post chirurgicale

Le suivi des patients était quotidien pendant la période hospitaliere postopératoire, le
patient était maintenu sur le ventre avec le bas du dos légerement surélevé au-dessus du
niveau de la téte pour réduire le risque de fuite de LCR de la plaie. Si le LCR s'accumulait
sous la plaie ou fusait a travers la suture, une prise en charge immédiate de I'HDC était

entreprise.

Le pansement était changeé toutes les 48 heures ou chaque fois qu'il était souillé. Des soins
méticuleux ont été nécessaires pour garder les selles hors de la plaie et une hygiéne

soigneuse des mains était exigée de maniére a minimiser la souillure de la plaie.

Figure 46. Changement postopératoire du pansement

Patient présentant une MMC opéré au CHU Tlemcen
La pression sur les lignes de suture était évitée jusqu'a ce que la cicatrisation soit compléte.
Nous avons encouragé l'alimentation et la manipulation par les parents dans les cas ou
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I'évolution postopératoire n'était pas compliquée. Le bébé était allaité en décubitus latéral
tout en évitant le c6té de la valve (si elle existait) durant les dix premiers jours post
opératoires. Des halots de coton cardé étaient confectionnés dans le service pour minimiser

les pressions sur le crane et éviter les escarres.

Nous avions procéde, quotidiennement, a une évaluation de 1’état général et nutritionnel du
patient, une surveillance du périmetre cranien avec mesure de la circonférence occipito-
frontale (OFC), une appréciation de la tension de la fontanelle antérieure, une surveillance
orthopédique et musculaire, une vérification du shunt s’il existait en vérifiant le réservoir

implanté en sous-cutané ainsi que le trajet du cathéter sous-cutané.

La surveillance postopératoire du patient concernait aussi la surveillance cutanée des zones
insensibles qui risquaient 1’escarre pour déceler la moindre lésion ou la moindre rougeur,
notamment : les pieds, la région sacrée, les ischions, ainsi que toute la surface des membres

inférieurs et la téte.

L’antibioprophylaxie a large spectre a é€té administrée a tous les patients opérés jusqu'a ce
que la plaie dorsale soit fermée, afin de réduire le risque d'infection du systéme nerveux

central.

Les résultats de la surveillance en période hospitaliére post chirurgicale des MMC, les
complications, la survenue de déces et la date de sortie étaient systématiquement

mentionnés sur la fiche de recueil des données.

A la sortie de I’hopital, les parent avaient recu un rapport médical détaillé des actes

meédicaux et chirurgicaux leurs ont été prodigués.

Des conseils de surveillance, de 1’état clinique et des plaies, étaient expliqués aux parents.
Un carton de suivi en ambulatoire était attribué a chaque patient ou a été mentionné le
périmétre cranien, 1’état de la plaie ou des différentes plaies chirurgicales, le degré du
déficit neurologique moteur et les différentes malformations associées (orthopédique,

sphinctériennes...).

La datte du RDV pour la premiére consultation ambulatoire de suivi était mentionnée en
jour et en heure. Il était aussi mentionné sur le carton de suivi que les accompagnateurs du

patient devaient étre muni de son carnet de santé. Selon les cas, les parents prenaient des
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RDV pour des consultations en rééducation fonctionnelle et en chirurgie infantile

(orthopédie et urologie).

111.12.2. Suivi post hospitalier

En post hospitalier, le suivi des patients était d’abord mensuel durant les trois premiers
mois puis trimestriel jusqu’a une année puis semestriel. Les révisions de shunt ont été
incluses dans les analyses si elles se sont produites dans les 12 mois suivant la mise en
place initiale du shunt ; le nombre total de révisions a également été enregistre. Les

données ont été reportées sur une fiche clinique de surveillance ambulatoire (Annexes 1B).

a. Mensuelle (pendant les 3 premiers mois post hospitalier)

La surveillance concernée 1’état de la/les cicatrices, le statut neurologique moteur et
sphinctérien, la mesure du périmétre cranien (reporté aux courbes de croissance figurant
sur le carnet de santé du patient), la tension de la fontanelle, la souplesse de la nuque (un
torticolis doit faire suspecter un probléme de valve) et la vérification de la fonctionnalité

du réservoir de la DVP.

R —

Figure 47. Etat de la cicatrice du gite opératoire a 1 moi de la chirurgie

Cicatrisation du gite opératoire (fleche noire), cicatrisation des incisions de décharge (fleche jaune)

b. Trimestrielle (jusqu’a 12 mois en post hospitalier)

Au moment de ces consultations, nous avons prété une attention particulierement a 1’état
du gite opératoire du MMC et du shunt. En cas de suspicion de dysfonctionnement de
shunt, une radiographie du crane face et profil et un abdomen sans préparation de face, ont
permis de vérifier I’emplacement intracranien et intra-abdominal et de déceler une

migration ou une déconnection du shunt ventriculopéritonéale. Nous avons effectué un
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scanner cerébral (annuel ou biannuel selon les cas) pour vérifier 1’évolutivité de
I’hydrocéphalie.

Nous nous sommes aussi intéressé aux résultats des examens neurologiques (paires
craniennes, réflexes cutanéomuqueux et ostéo-tendineux, convulsions), sphinctériens et
orthopédiques et au développement psychomoteur (le développement psychomoteur du
patient étant comparé et juge selon le développement psychomoteur normale figurant sur le

carnet de santé du patient). Nous n’avions pas eu recours aux tests psychométriques.

Nous nous sommes aussi intéressé aux séances de physiothérapie : début, fréquence et

interruption)

La consultation du 12°™ mois aprés 1’hospitalisation pour la cure chirurgicale de la MMC
représente un RDV de grande importance pour 1’évaluation ultime, de ce fait nous avons

insisté sur ce RDV depuis le début et a chaque rencontre avec les parents.

c. Semestrielle (a partir de 12 mois de suivi)

Sur le plan neurologique, un examen des réflexes cutanéomugueux et ostéo-tendineux avec
testing moteur et sensitif complet des quatre membres et du tronc était réalisé a la
recherche d’un éventuel déclin neurologique. Le développement cognitif était comparé au
développement psychomoteur normal mentionné sur le carnet de santé. Des évaluations

formelles du QI et du développement neurologique n'ont pas été obtenues.

111.13. ECHELLES D’EVALUATIONS ET DE CLASSIFICATIONS
-Criteéres diagnostics d’une infection du site chirurgical établis par les Centers for Disease
Control and Prevention (CDC)®"® (Annexe 2)

-Criteres de placement de shunt en cas d’HDC établies par 1’é¢tude MOMS en 2011 et

révisés en 2015@%) (Annexe 3)

- Courbe de croissance, taille, poids et PC de 0 a 2 ans selon le sexe (Annexe 4)

-Classification d’Altemeier de contamination des interventions chirurgicales® (Annexe 6).

107



Matériel et méthodes

111.14. TECHNIQUES D’EXPLOITATION DES RESULTATS

111.14.1 Recueil, saisie, enregistrement et analyse des donneées

Les données ont été recueillies a partir des fiches uniformisées de recueil des données. Les
valeurs obtenues a partir des supports d’information ont été codees soit selon un mode
binaire (oui/non, présence/absence) soit selon une progression geométrique pour les

réponses multiples.

La validation des données s’est faite sur la base de la consultation des différents

documents médicaux du malade mis a notre disposition.

La saisie des données a été effectué sur Excel puis transférée sur le logiciel EPI Info
version 7 du Centre Of Disease Control d’Atlanta (USA) avec au préalable un contréle a la
saisie avec le module Check du programme permettant ainsi de réduire les incohérences et
les incompatibilités dans la définition de la variable et de faire respecter les critéres
d’éligibilité.

L’analyse descriptive et analytique des données a été effectué a I’aide du logiciel SPSS 20.
Un tri a plat a permis de corriger les données incohérentes et de compléter les données
manquantes. L’analyse descriptive des données était basée sur la transformation des
variables : par regroupement, en utilisant soit le codage, soit des transformations

conditionnelles pour la mise en tableau et 1’analyse.

L’analyse descriptive des variables s’est faite par le calcul des fréquences, des
caractéristiques de tendance centrale ou de dispersion : la moyenne (m) et 1’écart type (o)
ainsi que la détermination des intervalles de confiance (IC 95%) autour de la moyenne,
pour le risque a ou p< 0,05 pour les variables quantitatives et la détermination des

frégquences et des intervalles de confiance pour les variables qualitatives.

111.14.2. Gestion des données

111.14.2.1. Confidentialité des données

Les données recueillies sur les personnes étaient rendues anonymes, elles ne devaient en
aucun cas faire apparaitre en clair les noms des personnes concernées. Seuls trois initiales
étaient enregistrées, accompagnées d’un numéro codé propre a I’étude indiquant 1’ordre

d’inclusion des participants.

108



Matériel et méthodes

111.14.2.2. Controle de qualité des données recueillies

La saisie des données s’est faite sur le logiciel Epi-info version 7. La structure de la base
de données était conforme a celle de la fiche de recueil des données une fois testée puis
finalisé. La base a fait I’objet d’un contréle de qualité apres saisie des données.

Une fois « gelée », I’analyse des données était réalisée a 1’aide du logiciel SPSS.

11.15. CONSIDERATIONS ETHIQUES

Un consentement éclairé a été obtenu préalablement des parents concernant les risques et
les complications éventuels de la chirurgie de facon genéral et spécifiquement pour cette
pathologie. Aucune photo n’a ¢été prise sans 1’accord du tuteur. L’anonymat et la
confidentialité étaient respectés.

Le consentement pour la chirurgie n’était surtout pas obtenu sur des données pronostiques,
car devant le large spectre des handicaps physiques et psycho-cognitifs liés au SB, aux
Iésions associées et aux traitements, il semble impossible de pouvoir fournir des
informations précises et impartiales concernant son pronostic, les parents devaient étre
préparés au mieux comme au pire. Les parents de tous les patients ayant fait 1’objet de
I’étude ont consenti verbalement pour 1’exploitation de leur données et pour la prise de

photo.
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IV. RESULTATS DE L’ETUDE
IV.1. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES.

IV.1.1. Fréquence annuelle

Durant notre période d’étude allant de Janvier 2018 a Décembre 2022, le service de
neurochirurgie du CHU avait enregistré 1008 actes chirurgicaux englobant 114 patients
agés de moins de quinze ans dont 58 patients présentaient un SB. Le diagnostic de MMC a
été retenu pour 54 patients, les 4 patients restants présentaient des méningoceles. Parmi les
54 MMC hospitalisées au service de neurochirurgie, deux patients sont décédeés avant la
chirurgie de la MMC et donc ont été exclus de 1I’¢tude. Les MMC opérés dans notre service
ont représenté 45,61% de Dactivité pédiatrique du service et 515% de 1’activité
chirurgicale totale. (Tableau 7)

Nous avons opéré 18 patients en 2018, 16 patients en 2019,7 en 2020 et 11 en 2021.Nous
avons noté une fréquence annuelle moyenne de 13 nouveaux cas/an avec un déclin net en

2020 (Figure 48).

Tableau 7. Fréquence des MMC opérés / fréquence totale et la fréquence
pédiatrique des patients opérés

Période Fréquence totale  Fréquence pédiatrique  Fréquence des MMC

2018 489 38 18
2019 439 45 16
2020 45 13 7
2021 35 18 11
Total 1008 (100%) 114 (11,30%) 52 (5,15%)

20
18
16
14
12
10

[ R R A T * |

2018 2019 2020 2021

m Fréquence

Figure 48. Fréquence annuelle des MMC
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Patients opérés au service de neurochirurgie du CHU Tlemcen durant la période 2018 -2021

IV.1.2. Résidence des patients
IV.1.2.1. Wilaya de résidence

Dans notre série 46,2% des patents résidaient a Tlemcen, 13,5% de nos patients résidaient
dans la wilaya de Naama, 9,6% des patients provenaient d’Ain Temouchent, 9,6% des
patients résidaient a Bechar, 5,8% des patients été de Sidi Bel Abes, 5,8% d’Elbayed, 3,8%
d’Adrar, 3,8% des patients résidaient & Laghouat et seulement un patient (1,9%) venait de

Tiaret. (Figure 48)
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Figure 49. Répartition des patients opérés selon leurs wilayas de résidence
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IVV.1.2.2. Dairas de résidence des patients originaires de la wilaya de Tlemcen

Parmi les 24 patients originaires de la wilaya de Tlemcen ,16 (66,6%) résidaient au niveau
des dairas sud de la wilaya : Sidi djilali, Sebdou, Benisnous, Ouled mimoune, Aine
Tallout. (Tableau 8)

Tableau 8. Répartition des patients selon leurs daira de résidence a Tlemcen

Daira de Tlemcen Fréquence Pourcentage
Nedroma 1 472
Ouled mimoun 1 4,2
Remchi 1 4,2
Tlemcen 1 4,2
Sidi djilali 4 16,7
Sebdou 5 20,8
Ain tallout 2 8,3
Bab el assa 1 4,2
Benisnous 4 16,7
Ghazaouet 1 4,2
Maghnia 2 8,3
Total 24 100,0

1VV.1.2.3. Neurochirurgiens exercant dans le secteur public dans les wilayas de
résidence des patients

Dans plus de 71% des wilayas d’origine des 28 MMC résidents hors de la wilaya de
Tlemcen, il existait au moins un neurochirurgien en exercice dans le secteur public dans le
chef-lieu wilaya. (Tableau 9)

Tableau 9. Effectif des neurochirurgiens exercant dans le secteur public dans les wilayas de

résidence

Neurochirurgien en exercice Fréquence Pourcentage
Chef-lieu wilaya 20 71,4
Wilayas limitrophes 3 10,7
Wilayas éloignée 5 17,9
Total 28 100,0
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1VV.1.3. Age des patients

1VV.1.3.1. Age au moment de la chirurgie

L’age de nos patients variait entre 1 et 365] avec une moyenne d’age de 53,19+56,901;.
Nous avons operé 48,1% de nos patients a un age compris entrel a 2 mois, 26,9% a un age
compris entre 4 et 30 jours et seulement 9,6% de nos patients ont été opéré avant 72 h
(Figure 49).

50 48,1%
45
40
35
30 26,9%
25
20
15 9,6% 9,6%
10
0 | | I
Inf ou égale a 3j entre 4 et 30j entre31et60] entre6let90j entre90et180] Supa181j

Figure 50. Age au moment de la chirurgie (jours)

I1V.1.3.2. Age au moment de la consultation préanesthésique et délai de la chirurgie

L’age des patients au moment de la consultation préanesthésique était compris entre 1 et
120j avec une moyenne de 26,90j+26,994. Les patients résident dans la wilaya de Tlemcen
avaient un dge moyen au moment de la consultation préanesthésique de 15,79j+13,17j et
ceux qui résidaient hors de la wilaya de Tlemcen avaient un &ge moyen, au moment de la

consultation préanesthésique de 36,43j£32,01j (Tableau 10).

Nos patients étaient opérés dans un delai moyen de 26,29 j £34,81j avec un minimum de 0j
pour les urgences en cas de rupture (le délai le plus court était de 2 heures) et un maximum
de 245j. Le délai moyen de la réparation chez les patients résidant a Tlemcen était compris
entre 0 et 60j avec une moyenne de 16,46 + 14,88j, alors que le délai de la chirurgie chez
les patients résidants hors de la wilaya de Tlemcen était compris entre 1 et 245j avec une
moyenne de 34,71j+44,05j. Seule 9,8% de nos patients avaient été opéerés avant 72h de vie

pour le motif de rupture du défect (Tableau 10).
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Tableau 10. Age au moment de la consultation préanesthésique et délai de la chirurgie
des MMC

N Min Max Moy E. Type

Age a la consultation préanesthésique(j)

Age de tous les patients 52 1 120 26,90 26,994
Age des patients resident a Tlemcen 24 1 52 15,79 13,17
Age des patients resident hors Tlemcen 28 4 120 36,43 32,01
Délai de la chirurgie des MMC(j)

Tous les patients 52 0 245 26,29 34381
Patients résidants a Tlemcen 24 0 60 16,46 14,88
patients résidants hors de Tlemcen 28 1 245 34,71 44,05

I1VV.1.3.3. Facteurs retardant la présentation a la consultation préanesthésique
La résidence hors de la wilaya de Tlemcen était un facteur retardant significativement la
présentation des patients a la consultation préanesthésique pour la chirurgie (Tableau 11),

alors que le niveau de revenue et le niveau scolaire des meéres ne ’avaient pas retardé

(Tableau 12 et 13).

Tableau 11. Wilaya de résidence Vs age de la présentation a la consultation

préanesthésique

age de présentation a la consultation préanesthésique Total

Wilaya d’origine <15j >15j

Tlemcen 14 10 24
Autres wilayas 5 23 28
Total 19 33 52

%%=9.13 :p<0,03

Tableau 12. Niveau de revenu du foyer Vs age de la présentation a la consultation
préanesthésique

age de présentation a la consultation préanesthésique  Total

Niveau de revenu <15j >15j

<SNMIG 7(29,2%) 17(70,8%) 24(100%)
>SNMIG 12(42,9%) 16(57,1%) 28(100%)
Total 19(36,5% 33(63,5%) 52(100%)

OR 0,54 ICos% [0,17-1,74] ; ¥ = 1,04 ; p< 0.3
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Tableau 13. Niveau scolaire de la mere Vs age de la présentation a la consultation

préanesthésique

age de la présentation a la consultation

préanesthésique

Niveau scolaire de la mére <15 >15 Total

Faible 3(13,6%) 19(86,4%) 22(100%)
Moyen ou supérieur 16(53,3%) 14(46,7%) 30(100%)
Total 19(36,5%) 33(63,5%) 52(100%)

OR 0,13 ICosy [0,03-0,56] : p < 0.08

IV.1.4. Sex-ratio
Une prédominance du sexe féminin a été notée dans notre série, soit 57,7% des patientes,

avec un sex-ratio de 1,36 (Figure 50).

Masculin o
42,3% Féminin
57,7%

Figure 51. Répartition des patients opérés selon le sexe

IV.1.5. Caractéristiques périnatales de la population de notre étude

IV.1.5.1. Poids et périmétre cranien a la naissance

Le poids moyen de naissance des MMC était de 3334,62+ 594,719, avec un minimum de
2700 g et un maximum de 5000 g. Le PC a la naissance, figurait sur le carnet de santé de
26 patients. Il variait entre 32 a 49 cm avec une moyenne de 39,46 + 4,73 cm. Cinq
patients avaient un z- score supérieure a 3 Un seul patient a présenté une microcranie.
(Tableau 14)
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Tableau 14. Poids et périmétre cranien des patients a la naissance

N Minimum Maximum Moyenne  Ecart type

Poids de naissance (g) 52 2700 5000 3334,62 594,710
Périmetre cranien (cm) 26 32 49 39,46 4,73
Périmetre cranien (z score) 26 -1,6 8,3 2,52 1,90

IV.1.5.2. Vaccination et comitialité préopératoires

Au moment de la chirurgie, la vaccination de 50% de nos patients était a jour, alors que
40,4% des patients n’avaient regus aucune vaccination et 9,6% des patients avait présenté
un calendrier vaccinal incompletement suivi.

La comitialité préopératoire attestée par un EEG était notée chez 17,3% (n=9) des patients

(Tableau 15).

Tableau 15.Taux de vaccination et de comitialité préopératoires (%)

N Oui Non incomplet
Vaccination 52 50 40,4 9,6
Comitialité 52 17,3 82,7 /

IVV.1.6. Facteurs de risque pour la MMC

IV.1.6.1. Rang dans la fratrie

Le rang dans la fratrie variait de 1 a 4 avec une moyenne de 2 et un écart type de 1. Le
patient était premier de sa fratrie dans 40,4% des cas et 4° de sa fratrie dans 7,7% des cas.

Il était au 3° rang chez 23,1% des patients et au 2° rang chez 28,8% d’entre eux. (Figure 51)

4 7,1%

3 23,1%

, I 258%

] —————————————————————————— 40,4%
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Figure 52. Rang dans leur fratrie
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V1.1.6.2. Antécédents familiaux de dysraphies
Les antécédents de dysraphies dans les familles de nos patients n’existaient que chez 2
familles (3,8%) a savoir un antécédent d’un SB dans les accouchements antérieurs et un

antécédent de SB chez une cousine germaine de la maman. (Figure 53)

Oui
3.8%

Figure 53. Antécédents familiaux de dysraphies

IV.1.6.3. Consanguinité chez les parents
La notion de consanguinité a été vérifiée chez 27% des parents de nos patients avec 13,5%

de consanguinité au premier degre, 7,7% au 2° degré et 5,8 % éloignée. (Figure 54

Premier degré 13,5%

_Deuxieme degre 7,7%

Eloigné 5,8%

Aucune
73,1%

Figure 54. Notion de consanguinité chez les parents

1V.1.6.4. Ages de la mére
L’age des mamans de nos patients été compris entre 18 et 35 ans avec une moyenne d’age
de 24,33+4,315 ans. Seulement 9,6% des mamans avaient un age inférieur a 19 ans, 65,4%

des mamans avaient un age compris entre 20 et 25 ans. (Figure 55)
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70 65,4%
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20 9,6% 9,6%
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<19 ans 20 et 25 ans 26 et 30 ans 3let35ans

Figure 55. Ages des méres des MMC opérées

IV.1.6.5. Niveau scolaire de la mére

Nous avons constaté que 42,3% (n=22) des mamans n’avaient aucun niveau scolaire ou un
niveau primaire, 28,8% d’entre elles avaient un niveau scolaire moyen, 19,2% avait un
niveau scolaire secondaire, 35,8% avaient fait des études en graduation et 3,8% avaient

continué leurs études en post graduation. (Figure 56)

Aucun  ww1,9%
Post graduation M 3,8%
Graduation 5,8%
Secondaire I 19,2%
Moyen [y 28.8%
Primaire .  /0,4%

0 10 20 30 40 50

Figure 56. Niveau scolaire des méres des MMC opérées

Le niveau scolaire de la maire n’avait pas significativement retardé 1’age de la présentation

a la consultation préanesthésique au-dela de 15j (Tableau 16).
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Tableau 16. Niveau scolaire de la meére et 1’age de la présentation a la consultation

préanesthésique

age de la présentation a la consultation

préanesthésique

Niveau scolaire de la mére <15 >15 Total

Faible 3(13,6%) 19(86,4%) 22(100%)
Moyen ou supérieur 16(53,3%) 14(46,7%) 30(100%)
Total 19(36,5%) 33(63,5%) 52(100%)

OR 0,13 ICgs% [0,03-0,56] ; %% = 6,99 : p < 0.08

IV.1.6.6. Parité
La multiparité été retrouvé chez 57,7% des méres des MMC opérés au CHU Tlemcen,

alors que 42,3% des mamans été unipares. (Figure 57)

Unipare
42,3%

Figure 57.Parité des meres des MMC opérées

IV.1.6.7. Antécédents des grossesses antérieures
Parmi les 27 mamans ayant eu des antécédents de grossesses antérieures 4 ont présenté des

antécédents d’avortement et 3 ont présenté des antécédents de morts nés. (Figure 58)

ATCD de grossesses antérieures Complications des
grossesses antérieures

Pas de grossesse

antérieure )
Mort néee
B Grossesse Avortement
antérieure —_— ® Aucun

Figure 58. ATCD des grossesses antérieures chez les meres des MMC opérées
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IV.1.6.8. Inducteurs d’ovulation
a. Notion d’hypofertilité chez les parents
La notion d’hypofertilité été évoquée chez 12 (23%) couple de parent, elle était primaire

chez 10 couples et secondaire chez 2 d’entre eux. (Figure 59)

3,8%
19,2%
= Aucune
76.9% Primaire
Secondaire

Figure 59. Hypofertilité chez les parents des MMC opérées
b. Prise d’inducteurs d'ovulation chez les mamans des patients
Toutes les mamans ayant eu une notion d’infertilité dans le couple (23,1%) ont déclaré
avoir eu recours aux inducteurs d’ovulation administrés par voie injectable intra
musculaire sans préciser la dénomination commune internationale (DCI) de ces inducteurs.

(Figure 60)

23,1%

= Non

0,
76,9% . Oul

Figure 60. Inducteurs d'ovulation chez les mamans des MMC opeérées

1V.1.6.9. Diabete insulinodépendant chez les mamans
Parmi les mamans gestantes d’une MMC, 5,8 % avaient un diabéte prégestationel insulino-

dépendant et 17,3% des mamans ont développé un diabéte gestationnel pendant la présente

grossesse. (Figure 61)
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5,8%
76,9%

Gestationnel Pré gestationnel = Aucun

Figure 61. Diabéte insulinodépendant chez les méres des MMC opérées

IV.1.6.10. Fiévre pendant la grossesse chez les mamans
La fievre a été rapporté par 5 mamans qui avaient déclaré avoir été sous traitement

antipyrétique et antibiotique pendant la présente grossesse. (Figure 62)

9,6%‘

Non
90,4% = Oui

Figure 62 . Fiévre pendant la grossesse chez les mamans des MMC opérées

IV.1.6.11. Traitement anticomitial avant la grossesse chez les mamans

La figure ci-dessus révéle que 7,7% des mamans de nos patients étaient sous traitement
anticomitial avant la présente grossesse. (Figure 63)

7.7% '

Non
92,3% = Oui

Figure 63. Traitement anticomitial chez les mamans des MMC opérées
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1VV.1.6.12. Niveau de revenu du couple

Nous avons comparé les revenus des couples au SMIG puis nous les avons classés en 3
catégories :(1) inférieure ou égale au SNMIG, (2) Entre le SNMIG et 4 fois le SNMIG et
(3) Sup a 4 fois le SNMIG. Nous nous sommes basé sur les critéres d’éligibilité aux

logements en Algérie de 2021 (voir annexe3) ¢”.

La moitié des parents de nos patients avaient un revenu mensuel compris entre le SNMIG
et 4 fois le SNMIG, 46,2% d’entre eux avaient un salaire mensuel inférieur ou égal au

SNMIG, alors que 3,8% des foyers avaient un revenu mensuel supérieur 4 fois le SNMIG.

Le revenu moyen journalier des foyers touchant le SNMIG était basé sur 1’évolution du
SNMIG durant la période de 1’étude et convertit en Euro selon la moyenne du change du
Dinar Algérien en Euro selon la banque nationale Algérienne (voir annexe 6) “). La valeur
du SNMIG en Euro pendant la période de 1’étude était de 134,35 Euro/ moi ce qui revient a
un salaire journalier de 4,47 Euro. Nous avons constaté que seulement 3,8% des parents de

nos patients avaient un revenu mensuel supérieur a 4 fois le SNMIG.

Sup a 4 fois le SNMIG 3,8%

Entre le SNMIG et 4 fois le

SNMIG Inf. ou égale au

SNMIG

Figure 64. Niveau de revenu du foyer selon le SNMIG

IV.1.7. Prévention primaire
IV.1.7.1. Consultation gynécologique préconceptionnelle chez les mamans
Seules les mamans ayant eu une notion d’infertilité ainsi qu’une autre maman (25% des

mamans) ont consulté un gynécologue en période préconceptionnelle. (Figure 65)
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Non
= Oui

75%

Figure 65. Consultation gynécologique préconceptionnelle

IV.1.7.2. Supplémentation en acide folique chez les mamans

La supplémentation préconceptionnelle en AF n’a concerné que 9,6% des mamans. 17,3%
des mamans ont re¢u une supplémentation au premier trimestre de la grossesse,3,8% 1’ont
recu au deuxiéme trimestre et 7,7% I’ont regu au troisiéme trimestre. 61,5% des mamans
n’ont regu aucune supplémentation en AF au cours de la présente grossesse. Ce qui revient

a dire que 90,4% des mamans n’ont regu aucune ou une supplémentation incorrecte en AF.

7.7%
3,8% '

17,3%

= Aucune

= Avant grossesse
Premier trimestre

9,6%

Deuxieme trimestre

61,5% = Troisiéme trimestre

Figure 66. Supplémentation en acide folique
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IV.1.8. Prévention secondaire

1VV.1.8.1. Déroulement de la grossesse

Les grossesses en cause de la MMC se sont déroulées dans plus de 80% des cas sans
aucune menace sur la santé de la mere ni du feetus. La grossesse était & haut risque dans

9,6% des cas. 7,7% des méres avaient présenté une menace d’accouchement prématuré.

, (%

9,6%

Grossesse a haut risque

= Menace d'accouchement
prématuré

= Normal

82,7%

Figure 67. Déroulement de la grossesse

IV.1.8.2. Diagnostic prénatal

Plus de 36% des parents n’ont pris connaissance du diagnostic de SB qu’a la naissance de
leur enfant. Le diagnostic du SB a été annoncé en période feetale lors d’une échographie
pelvienne du premier trimestre dans 28,8% des grossesses, du 2° trimestre dans 19,2% des

grossesses et du 3° trimestre dans 15,4% des grossesses. (Figure 68)

20 365%

35
30
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20
15
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28,8%

19,2%
15,4%

A
A

alanaissance  1ler trimestre 2e trimestre de 3e trimestre de
de grossesse grossesse grossesse

Figure 68. Timing de I’annonce du diagnostic du SB
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1V.1.8.3. Mode d’accouchement
La voie d’accouchement vaginale (basse) a représenté dans notre serie le mode

d’accouchement le plus fréquent (61,5%).

M Voie haute M Voie vaginale

Figure 69. Voie d’accouchement
Le diagnostic anténatal de la MMC avait significativement influencé la voie
d’accouchement. La voie vaginale était le mode d’accouchement chez 65% des gestantes
ayant bénéficié d’un diagnostic anténatal (Tableau 17).
Le mode d’accouchement vaginal n’avait pas favorisé significativement les ruptures

préopératoires de la placode (Tableau18).

Tableau 17. Mode d’accouchement et diagnostic prénatal de la MMC

Diagnostic prénatal Voie haute Voie basse Total
Oui 13(65%) 20(62,5%) 33
Non 7(35%) 12(37,5) 19
Total 20 32 52

OR 1,11 ICos% [0,34-3,57] ; p < 0.00

Tableau 18. Mode d’accouchement et rupture préopératoire de la placode

Rupture préopératoire de la placode Total
Mode d’accouchement QOui Non
Voie haute 4 16 20
Voie basse 6 26 32
Total 10 42 52

OR 1,08 ICgs3 [0,26-4,43] ; %% = 0.012 : p < 0.912
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IV.2. DONNEES CLINIQUES PREOPERATOIRES

IV.2.1. Etat général

L’état général des patients a 1’admission dans notre service était conserveé chez 96,2% des
patients. Deux patients ont nécessité une préparation par 1’équipe de réanimation pour un

état de dénutrition et de déshydratation

3,8%

Conservé
96,2% m Altéré
Figure 70. Etat général des patients a I’admission

1V.2.2. Examen de I’extrémité céphalique
Au moment de la chirurgie, le PC selon le z-score variait entre 0 et 8 avec une moyenne de

3%2 (Tableau 19).

Tableau 19. Répartition des patients selon le PC au moment de la chirurgie

PC au moment de la chirurgie N Minimum Maximum Moyenne E. type
Encm 52 35,0 51,0 40,47 3,51
En z- score 52 0 8 3 2

Nos patients ont présenté au moins un des signes cliniques d’une hypertension
intracranienne dans 44,2% des cas(n=23) : Le z-score était supérieure a 3 chez 38,4% des
patients, la fontanelle était tendue et bombée chez 34,6% des patients, la disjonction des
sutures etait notée chez 38,5% des patients et le regard était en couché de soleil chez 34,6%

de nos patients (Tableau 20).

116



Résultats de I’étude

Tableau 20. Fréquence des signes cliniques de I’hypertension intracranienne (HIC) en %

Oui Non
Z-score>3 38,4 61,6
Fontanelle tendue et bombée 34,6 65,4
Disjonction des sutures 38,5 61,5
Regard en couché de soleil 34,6 65,4
Un des Signes clinique d’HIC 44,2 55,8

1V.2.3. Examen clinique de la lésion

IV.2.3.1. Caractéristiques de la Iésion a I’inspection

Dans notre série, les formes anatomopathologiques des MMC étaient dominées par les
formes kystiques chez 86,5% des patients, le niveau anatomique de la MMC était haut chez
61% des patients et la placode était completement épidermisée chez 5 patients avec un
aspect d’une méningoceles. Un déficit neurologique a type de parésie a confirmé le
diagnostic de MMC chez 3 patients d’entre eux, pour les deux autres, le diagnostic de
MMC a été confirmé en peropératoire.

L’issue du liquide céphalorachidien a travers la MMC était constatée avant la chirurgie de
la MMC chez 19,2 % (n=10) de nos patients (Tableau 21).

Tableau 21. Caractéristiques a ’inspection de la l1ésion

Forme anatomique Kystique 86,5% Myéloschisis  13,5%
Niveau anatomique Haut 61% Bas 39%

Epidérmisation Oui 9,6% Non 90,4%
Issue du LCR Oui 19,2% Non 80,8%

La supplémentation préconceptionnelle en AF a influencé significativement le niveau
anatomique du défect: 60% des MMC étaient basses en cas de supplémentation
préconceptionnelle en AF : p< 0,04 (Tableau 22).
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Tableau 22. Supplémentation en acide folique et niveau anatomique de la Iésion

Niveau anatomique Total
Supplémentation en AF Haute Basse
Aucune ou en retard 30 17 47
Avant conception 2(40%) 3(60%) 5
Total 32 20 52

OR 0,62 1Cos% [0,32-0,85] ; p < 0.04

La rupture préopératoire de la 1ésion été fortement influencée par la surface >25 cm?
(Tableau 23). La voie d’accouchement et ’'HDC majeure préopératoire n’ont pas été des
facteurs statistiqguement significatifs associés a la rupture préopératoire de la placode

(Tableau 24 et 25).

Tableau 23. Surface de la lésion et rupture préopératoire de la placode

Rupture préopératoire de la placode Total
Surface de la lésion Oui Non
<25 cm? 0 30 30
>25 cm? 10 12 22
Total 10 42 52

OR 1,83 ICos% [1,25-2,68] ; %% = 14,08 : p < 0.00

Tableau 24. Voie d’accouchement et rupture préopératoire de la placode

Rupture préopératoire de la placode  Total

Mode d’accouchement Oui Non
Voie haute 4 16 20
Voie basse 6 26 32
Total 10 42 52

OR 1,08 ICas3 [0,26-4,43] ; 7> = 0.012:p < 1
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Tableau 25. Hydrocéphalie préopératoire menacante et rupture préopeératoire de la placode

Rupture préopératoire de la placode Total
HDC préopératoire menacante Oui Non
Oui 2 16 20
Non 8 26 32
Total 10 42 52

OR 0,41 ICos% [0,07-2,15] ; ¥ =0.5: p < 0.47

IV.2.3.2. Diamétre et surface de la Iésion

Le plus grand diamétre de la lésion était compris entre 4 et 10 cm, avec une moyenne de
6,53+1,56. La surface des zones lésionnelles des MMC dans notre série variait entre 9,42
cm2 et 42,39 cm? avec une moyenne de 22,73+8,55 (Tableau 26), elle a dépassé le seuil de

25cm?2 chez 42,3% des patients (Figure 71).

Tableau 26. Répartition des patients selon le grand diametre et la surface de la lésion

N Min Max  Moye E. type
Le plus grand diametre de la lésion 52 4,00 10,00 6,53 1,56
Surface de la Iésion 25 9,42 42,39 22,73 8,555

57.7%

M<25cm2
m>25cm2
Figure 71. Surface de la lésion

IV.2.4. Examen neurologique

IV.2.4.1. Statut moteur préopératoire des membres inferieurs

La moitié (50%) de nos patients présenté une paraplégie flasque. La paraparésie était notée
chez 40,4 % des patients (n=21) et 5 patients n’avaient aucun déficit moteur apparent au
moment de la chirurgie de la MMC (Tableau 27). Le niveau anatomique haut de la lésion

était significativement corrélé au déficit moteur (Tableau 28).
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Tableau 27. Statut moteur préopératoire des membres inferieurs

Fréquence Pourcentage
Paraplégie 26 50,0
Paraparésie 21 40,4
Aucune ) 9,6
Total 52 100,0

Tableau 28. Niveau anatomique de la Iésion et déficit neurologique moteur préopératoire

Déficit neurologique moteur préopeératoire Total
Niveau anatomique Oui Non
Haut 32(100%) 0 32(100%)
Bas 15(75%) 5(25%) 20(100%)
Total 47(90,4%) 5(9,6%) 52(100%)

OR 1,33 ICos% [1,03-1,71] ; %2 = 6,20 : p < 0.03

1V.2.4.2. Examen des sphincters et du périnée

La dermite de si¢ge était présente a I’examen du périnée chez 73,1% des patients. Les
mictions étaient spontanées chez plus de 94 % de nos patients, alors que trois patients ont
necessité un sondage urinaire dont ’'un suite a une infection urinaire. Le drible d’urines
était constaté chez 5 patients (9,6%) .

La constipation était signalée chez 12 patients (23, 1%), I’incontinence anale a pu étre
constatée chez 2 patients (3,8%) et les plis radiaires de la marge anale étaient absents chez
4 patients. Nous avons noté aussi dans notre série, un seul prolapsus anal et 3 béances
anales. Le reflexe anal était absent chez 4 patients (7,7%).

Les patients qui présentaient des signes cliniques évoquant fortement les troubles
sphinctériens a savoir, les dribles d’urine, I’incontinence anale et I’absence du réflexe anal

et le prolapsus anal ont représenté 34% des patients (n=18).
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Tableau 29.Fréquence des anomalies de I’examen du périnée et des troubles

sphinctériens (%)

Présent Absent

Dermite du siége 73,1 26,9
Mictions spontanées 94,2 5,8

Dribles urinaires 9,6 90,4
Constipation 23,1 76,9
Incontinence anale 3,8 96,2
Plis radiaires de la marge anale 84,6 15,4
Reflexe anal 86,5 13,5
Troubles sphinctériens évidents 34 66

1V.2.5. Examen rachidien et orthopédique
1VV.2.5.1. Déformation rachidienne

La déformation rachidienne a type de cyphose était présente chez 10 patients (19,2 %).

Tableau 30. Déformation rachidienne préopératoire

Déformation Fréquence Pourcentage
Pas de cyphose 42 80,8
Cyphose 10 19,2
Total 52 100,0

1V.2.5.2. Déformations orthopédiques

Les déformations orthopédiques étaient absentes chez 59,6% de nos patients. Un pied bot
était retrouveé chez 13 patients, Il était bilatéral chez 11 patients (21,7%) et unilatérales
chez 2(3,8%) patients. La luxation congénitale de la hanche (LCH) était retrouvée chez 4

patients (7,7%) ainsi que I’inégalité des membres inférieures.
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AUCUNE i —————— 59,6%
. . , e
Pied bot bilatéral Ee— 21,2%

Inégalité des membres inferieurs w—" 7,7%
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Pied bot unilatéral we 3:8%
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Figure 72. Déformation orthopédique

IV.3. DONNEES PARACLINIQUES PREOPERATOIRES
IVV.3.1. Bilans biologiques préopératoires

IV.3.1.1. Bilan hématologique

n present
2% 0
g m m absent

Hyperleucocytose Anémie Hyperglycémie

Figure 73. Bilan biologique hématologique

Un bilan biologique hématologique standard préopératoire a été réalisé chez tous nos
patients révélant une anémie chez 7 patients, une hyperleucocytose chez 11 patients et une

hyperglycémie chez 7 patients.

1VV.3.1.2. Prélevement bactériologique sur la placode

Dans notre série, les prélevements bactériologiques sur la placode ont été réalisés devant
des signes évidents d’infection de celle-ci, a savoir un enduit purulent ou un écoulement
purulent a travers le défect. L’infection de la placode était confirmee chez 19,2% de nos

patients (n=10).
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Tableau 31. Infection préopératoire de la placode

Infection préopératoire de la placode Fréquence Pourcentage
Oui 10 19,2
Non 42 80,8
Total 52 100,0

1VV.3.1.3. Etude cytobactériologique du LCR

Le prélevement du LCR par ponction ventriculaire transfontanellaire a été réalisé chez tous
les patients présentant une HDC majeure préopératoire et chez ceux qui présentaient des
signes cliniques, biologiques et/ou radiologique de ventriculite, soit 34,2% (n=23) des
patients. L’infection préopératoire du SNC était confirmée chez 19,2%(n=10) des patients.
Le LCR était stérile chez 25% des patients (Figure 74).

0% .
Ecoli
0%
Acinétobacter
baumannii
— = gérme non
identifié
55,8% 25% 19,2% . I m Staphylococus
auréus
LCR non LCR stérile  LCR infecté A

prélevé

Figure 74. Infection préopératoire du SNC

A. Répartition selon le germe causant 1’infection

Les germes en cause de I’infection préopératoire du SNC n’ont pas été identifié chez 20%
(n=2) des patients. Le staphylococcus aureus était le germe responsable de 1’infection
préopératoire du SNC dans 50%(n=5) des cas, I’acinétobacter baumani était isolé chez
20% (n=2) des patients et Ecoli était isolée chez 10% (n=1) des patients. Le traitement
antibiotique le plus frequemment utilisé était les céphalosporines de 3° génération associés

a la gentamycine. Le ménopeneme a étét utilisé 4 fois /10.
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1VV.3.2. Anomalies scannographiques cérébrales

1VV.3.2.1. Ventriculomégalie

Tous les patients de notre série ont bénéfici¢é d’un examen scannographique cérébral
préopératoire. L’examen a retrouvé une ventriculomégalie(VM) chez 67,3% (n=35) des
patients (Tableau 32). La ventriculomégalie était biventriculaire chez 26,9%% des patients,
triventriculaire chez 36,5% des patients et tétraventriculaire chez 3,8% des patients. Dix-

sept patients (32,7%) ne présentaient pas de ventriculomégalie au moment de la chirurgie

de la MMC.

Tableau 32. Ventriculomégalie

Ventriculomégalie Fréquence Pourcentage
Oui 35 67,3
Non 17 32,7
Type de ventriculomégalie

Biventriculaire 14 26,9
Triventriculaire 19 36,5
Tétraventriculaire 2 3,8
pas de ventriculomégalie 17 32,7
Total 52 100,0

IV.3.2.2. Autres anomalies cérébrales

D’autres anomalies scannographiques cérébrales ont été diagnostiqué chez 36,9% des
patients : Une malformation de Dandy Walker (DW) chez 7,7% des patients, une agénésie
du corps calleux (CC) chez 3,8% des patients., ventriculite chez 5,8% des patients, un
abces cérébral chez 3,8% des patients et des signes d’une méningoencéphalite chez 5,8%

des patients.

Tableau 33.Autres anomalies scannographiques cérébrales

Fréquences Pourcentage
Ventriculite 3 5,8
Abces cérébral 2 3,8
Meningoencéphalite 3 5,8
Dandy Walker 4 7,7
Agénésie du corps calleux 2 3,8
Pas d'autres anomalies 38 73,1
Total 52 100,0
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IV.4. COMPLICATIONS LIEES A LA MMC
IV.4.1. HDC majeure préopératoire
IV.4.1.1. Survenue d’HDC majeure préopératoire

Seule 18 patients (34,6%) parmi ceux qui ont présenté une VM ont nécessité un traitement
chirurgical car rassemblés les critéres cliniques et radiologiques d’une HDC majeure

retenus par 1’étude MOMS.

30 8% HDC majeure

4,6% VM asurveiller

6 I Pas de VM

Figure 75. HDC majeure préopératoire

1VV.4.1.2. Modalités de prise en charge de ’HDC majeure préopératoire

L’HDC majeure a bénéfici¢ d’une VPS simultanément a la chirurgie chez 55,6% (n=10)
des patients. Une ETV simultanément a la chirurgie a été pratiqué chez 22,2% des HDC
majeures (n=4). Une ventriculite a été confirmée chez 4 patients présentant une HDC
évolutive ce qui a retardé la mise en place d’une VPS par rapport & la chirurgie de la
MMC. Deux patients ont nécessité d’abord la mise en place d’un drainage externe, pour les
2 autres des ponctions soustractives ont été pratiquées jusqu’a stérilisation du LCR. En

résumé nous avons mis en place 14 VVPS et procédé a 4 ETV (Tableau 34).

L’HDC préopératoire majeure était associée significativement au niveau anatomique haut

de la lesion (p<0,001) et aussi a la surface du défect >25 cm? (p<0,04) (Tableau 35 et 36).

Tableau 34. Modalité e la prise en charge de I’HDC majeure préopératoire

Fréquence Pourcentage

VPS simultanée 10 55,6
Drainage externe ou ponctions soustractives puis 4 22,2
VPS

ETV simultanée 4 22,2
Total 18 100,0
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Tableau 35. Niveau anatomique de la lésion et HDC majeure préopératoire

HDC majeure préopératoire Total

Niveau anatomique Oui Non

Haut 17(53,1%) 15(46,9%) 32(100%)
Bas 1(5%) 19(95%) 20(100%)
Total 18(34,6%) 34(65,4%) 52(100%)

OR 21,53 ICos% [2,56-180,72] ; %2 = 10,55: p < 0.001

Tableau 36. Surface de la lésion et HDC majeure préopératoire

HDC majeure préopératoire Total
Surface de la lésion Oui Non
<25 cm? 17(53,1%) 15(46,9%) 32(100%)
>25 cm? 1(5%) 19(95%) 20(100%)
Total 18(34,6%) 34(65,4%) 52(100%)

OR 21,53 ICgs% [2,56-180,72] ; 2 = 10,55: p < 0.001

V1.4.2. Infection intracranienne préopératoire

L’ICT avant la fermeture du défect était confirmé chez 10 patients.

Tableau 37. Infection intracranienne préopératoire

Fréquence Pourcentage
LCR stérile 13 25,0
LCR infecté 10 19,2
LCR non prélevé 29 55,8
Total 52 100,0
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IV.5. DONNEES THERAPEUTIQUES

Tous nos patients ont bénéficié d’une chirurgiec de la MMC sans magnification optique
(microscope opératoire ou lunettes grossissantes) et sans stimulation électrique
peropératoire. La fermeture a été réalisée sans tension chez 86,5% des patients, sous
tension chez 2 patients (3,8%) et a nécessité des incisions cutanées de décharge chez 5
patients (9, 6%). La fermeture sous tension de nos deux patients a été réalisée devant des
complications d’anesthésie peropératoire, dans le but d’écourter la durée de I’acte

chirurgical.

Tableau 38. Type de fermeture chirurgicale

Fréquence Pourcentage

Sans tension sans lambeaux 45 86,5
Sous tension 2 3,8
Sans tension avec lambeaux de transposition 5 9,6
Total 52 100,0

IV.6. DONNEES EVOLUTIVES EN PERIODE HOSPITALIERE

IV.6.1. Complications du statut moteur et sphinctérien

Durant la période hospitaliere postopératoire immédiate ; nous avons constaté une
aggravation du statut neurologique moteur chez 4 patients : 2 patients paraparétiques ont
présenté une paraplégie transitoire et 2 patients initialement sans déficit moteur ont
présenté une paraparésie transitoire. L’aggravation sphinctérienne a été constatée chez

deux patients a type de rétention urinaire ayant nécessité un sondage veésical transitoire.

7,7%

N

92,3%

 Inchangé
® Aggravation

Figure 76. Statut moteur postopératoire immédiat
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La surface de la lésion et le type de fermeture étaient significativement associée a

I’aggravation du statuts neurologique (p < 0.009 et p < 0.004 respectivement) (Tableau39 et
40).

Tableau 39. Surface de la lésion et aggravation postopératoire du statut neurologique

Aggravation postopératoire du statut
neurologique

Surface de la lIésion Oui Non Total

<25 cm? 0(0%) 30(100%) 30(100%)
>25 cm? 6(27,3%) 16(72,7%) 22(100%)
Total 6(11,5%) 46(88,5%) 52(100%)

OR 1,37 ICos% [1,06-1,77] ; %2 = 6,77: p < 0.009

Tableau 40. Type de fermeture chirurgicale des MMC et aggravation postopératoire du
statut neurologique

aggravation postopératoire du statut
neurologique

Type de fermeture chirurgicale Oui Non Total

Sans tension 4(8%) 46(92%) 50(100%)
Sous tension 2(100%) 0(0,0%) 2(100%)
Total 6(11,5%) 46(88,5%) 52(100%)

OR 0,08 ICgs% [0,03-0,20] ; %2 = 8,20: p < 0.004

I1V.6.2. Complications précoces du gite opératoire

Les complications précoces de la cicatrisation du gite opératoire ont concerné 63,5% des
patients (Figure 77). Elles étaient marquées par une déhiscence de la plaie chez 25% des
patients, une infection chez 32,7% des patients et une nécrose chez 21,2% des patients.
L’¢écoulement du LCR a concerné 32,7% des plaies, il était extériorisé chez 19,2 %( n=10)
des patients et non extériorisé chez 13,5%(n=7) des patients (Figure 78).

@ Complications
M Pas de complications

Figure 77. Complications précoces du gite opératoire
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Figure 78. Type de complications précoces du site opératoire
IV.6.2.1. Fuite du LCR a travers la plaie
La survenue de I’HDC postopératoire immédiate et la surface du défect >25 cm? étaient
significativement associées a la fuite du LCR a travers le site opératoire (p< 0,00 et < 0,02
respectivement) (Tableau 41 et 42). Nous n’avons trouvé aucune relation statistiquement
significative entre le niveau anatomique de la lésion et la fuite du LCR a travers le gite
opératoire (p<0,12) (Tableau 43).

Tableau 41. Hydrocéphalie post fermeture de la MMC et fuite du LCR en post
chirurgie

Ecoulements du LCR en post

chirurgie
Hydrocéphalie post fermeture Oui Non Total
Oui 9(81,8%) 2(18,2%) 11(100%)
Non 8(19,5%) 33(80,5%) 41(100%)
Total 17(32,7%) 35(67,3%°) 52(100%)

OR 18,56 ICos% [3,33-103,23] ; %2 = 12,60: p < 0.00

Tableau 42. Surface de la lésion et fuite du LCR en post chirurgie

Ecoulements du LCR en post

chirurgie
Surface de la Iésion Oui Non Total
<25 cm? 6(20%) 27(80%) 30(100%)
>25 cm? 11(50%) 11(50%) 22(100%)
Total 17(32,7%) 35(67,3%°) 52(100%)

OR 0,4 ICos% [0,17-0,91] ; %2 = 7,19: p < 0.02
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Tableau 43. Niveau anatomique de la lésion et fuite du LCR en post chirurgie

Ecoulements du LCR en post

chirurgie
Niveau anatomique Oui Non Total
Haut 13(40,6%) 19(59,4%) 32(100%)
Bas 4(20%) 16(80%) 20(100%0°
Total 17(32,7) 35(67,3%) 52(100%)

OR 2,73 ICas% [0,74-10,07] ; %2 = 1,53 : p < 0,12

IV.6.2.2. Dehiscence de la plaie
La surface du défect >25 cm?, la fermeture chirurgicale sous tension et la cyphose
rachidienne étaient associées significativement a la fuite du LCR a travers le site

opératoire.

Tableau 44. Surface de la lésion et déhiscence de la plaie chirurgicale

Déhiscence de la plaie

chirurgicale
Surface de la Iésion Oui Non Total
<25 cm? 2(6,7%) 28(93,3%) 30(100%)
>25 cm?2 11(50%) 11(50%) 22(100%)
Total 13(25%) 39(75%) 52(100%)

OR 0,17 ICes% [0,14-0,37] ; 2= 10,5: p < 0.001

Tableau 45. Type de fermeture et déhiscence de la plaie chirurgicale

Déhiscence de la plaie chirurgicale

Type de fermeture Oui Non Total

Sans tension 11(22%) 39(78%) 50(100%)
Sous tension 2(100%) 0(0,0%) 2(100%)
Total 13(25%) 39(75%) 52(100%)

OR 0,22 ICes% [0,13-0,37] ; %2 = 2,77: p < 0.09

Tableau 46. Déformation rachidiennes et dehiscence de la plaie chirurgicale

Déhiscence de la plaie

chirurgicale
Defo_r mations Oui Non Total
rachidiennes
Aucun déformation 8(19%) 34(81%) 42(100%)
cyphose 5(50%) 5(50%) 10(100%)
Total 13(25%) 29(75%) 52(100%)

OR 0,23 ICgs% [0,05-1,01] ; %2 = 4,12: p < 0.042
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1V.6.2.3. Infection du site opératoire (1SO)
L’infection préopératoire de la placode, le niveau anatomique bas du défect et la surface

Iésionnelle ont influencé significativement la survenue d’une infection de la plaie (p<0,02,

p<0,03 et p<0,01 respectivement) (Tableau 47, 48, 49).

Tableau 47. Infection préopératoire de la placode et infection superficielle du gite
opératoire

infection superficielle du gite opératoire

Infection préopératoire placode Oui Non Total

Oui 8(80%) 2(20%) 10(100%)
Non 9(21,4%) 33(78,6%) 42(100%)
Total 17(32,7%) 35(67,3%) 52(100%)

OR 3,73 ICes% [1,93-7,20] ; %2 = 10,07: p < 0,02

Tableau 48. Niveau anatomique du défect et infection superficielle du gite opératoire

Infection superficielle du gite opératoire Total
Niveau anatomique du défect Oui Non
Haut 7(21,5%) 25(78,1%) 32(100%)
BAS 10(50%) 10(50%) 20(100%)
Total 17(32,7%) 35(67,3%) 52(100%)

OR 0,28 ICos% [0,08-0,94] ; 2 = 4,42: p < 0,035

Tableau 49. Surface de la lésion et infection superficielle du gite opératoire

Infection superficielle du gite opératoire

Surface de la

. Oui Non Total
Iésion
<25 cm? 4(13,3%) 26(86,7%) 30(100%)
>25cm? 13(59,1%) 9(40,9%) 22(100%)
Total 17(32,7%) 35(67,3%) 52(100%)

OR 0,10 ICos% [0,28-0,41] ; %2 = 12,07: p < 0,01

IV.6.2.4. Nécrose de la plaie
La nécrose de la plaie était significativement associée a la surface du défect >25
cm?(p<0,01) et a I’existence d’une cyphose rachidienne (p<0,04), alors qu’elle n’était pas

associée au niveau anatomique du défect (p<0,59)
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Tableau 50. Surface de la lésion et nécrose du gite opératoire

Nécrose du gite opératoire

Surface de la

L. Oui Non Total
Iésion
<25 cm? 1(3,3%) 29(96,7%) 30(100%)
>25¢m? 10(45,5%) 12(63,6%) 22(100%)
Total 11(21,2%) 41(78,8%) 52(100%)

OR 0,05 ICgs% [0,04-0,36] ; %2 = 11,09: p < 0,01

Tableau 51. Déformation du rachis et nécrose du gite opératoire

Nécrose du gite opératoire

Defo_r mation du Oui Non Total
rachis

Aucune 5(11,9%) 37(88,1%) 42(100%)
Cyphose 6(60%) 4(40%) 10(100%)
Total 11(21,2%) 41(78,8%) 52(100%)

OR 0,09 ICos% [0,01-0,43] ; %2 = 8,50: p < 0,04

Tableau 52. Niveau anatomique du défect et nécrose du gite opératoire

Nécrose du gite opératoire Total
Niveau anatomique du défect Oui Non
Haut 6(18,8%) 26(81,3%) 32(100%)
Bas 5(25%) 15(75%) 20(100%)
Total 11(21,2%) 41(78,8%) 52(100%)

OR 0,69 1C95% [0,18-2,66] ; x2 = 0,28: p < 0,59

I1V.6.3. Hydrocéphalie

1V.6.3.1. HDC post fermeture immédiate

Une HDC immédiatement aprés la chirurgie de la MMC était survenue chez 21,15% des
patients soit chez 32,4%(n=11) des 34 patients non traités pour HDC préopératoire (Tableau
53). Nous avons procedé, pour les traiter a 8VPS et 3 ETV (Tableau 54). Nous avons noté,

une seule complication précoce a type d’ETV non fonctionnelle, convertie en VVPS.

Tableau 53. HDC post fermeture immédiate

Fréguence Pourcentage
Oui 11 32,4
Non 23 67,6
Total 34 100,0
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a. Modalités de la prise en charge de PHDC post fermeture immediate

Tableau 54. Modalités de la prise en charge de ’'HDC post fermeture immédiate

Fréquence Pourcentage
VPS 8 72,7
ETV 3 27,3
Total 11 100,0

b. Facteurs influencant la survenue d’une HDC post fermeture immédiate

La surface Iésionnelle >25 cm?, le z-score du PC entre 2 et 3 ont été significativement
associés a la survenue de I’'HDC post fermeture immédiate (p<0,01 et p<0,05
respectivement), alors que le niveau anatomique haut du défect n’a pas influencé la

survenue de ’HDC post fermeture immédiate (Tableau 55,56,57).

Tableau 55. Surface de la lésion et HDC post fermeture immédiate

HDC post fermeture immédiate

Surface de la lésion Oui Non Total

<25 cm? 1(3,3%) 29(96,7%) 30(100%)
>25 cm? 10(45,5% 12(54,5%) 22(100%)
Total 11(21,2%) 41(78,8%) 52(100%)

OR 0,05 ICgs% [0,04-0,36] ; %2 = 11,09: p < 0.01

Tableau 56. Z-score du PC avant fermeture entre 2 et 3 et HDC post fermeture
immédiate

HDC post fermeture immediate

Z-score entre 2 et 3 Oui Non Total

Oui 8(41,1%) 9(52,9%) 17(100%)
Non 3(8,6%) 32(91,4%) 35(100%)
Total 11(21,2%) 41(78,8%) 52(100%)

OR 9,48 ICos% [2,07-43,31] ; %% = 7,98: p < 0.05

Tableau 57. Niveau anatomique et HDC post fermeture immediate

HDC post fermeture immédiate

Niveau anatomique Oui Non Total

Haut 11(34,4%) 21(65,6%) 32(100%)
Bas 0(0%) 20(100%) 20(100%)
Total 11(21,2%) 41(78,8%) 52(100%)

OR 0,65 ICos% [0,51-0,84] ; %% = 6,78: p < 0.09
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1V.6.3.2. HDC hospitaliére

Il s’agit des HDC opérées pendant le séjour hospitalier pour la chirurgie de la MMC.
L’HDC majeure a été diagnostiquée chez 18 patients avant la fermeture de la MMC et chez
11 patients immédiatement apreés la fermeture des MMC(n=29) (Tableau 58). Pendant la
période hospitaliére, nous avons procédé a 22 VPS et 7 ETV (Tableau 59). Parmi les 29
patients ayant bénéficié d’un traitement chirurgical de I’HDC, 13 ont présenté des

complications pendant la période hospitaliere dont 10 en cas de VPS et 3 en cas d’ETV
(Tableau 60 et 61).

Tableau 58. Survenue d’HDC hospitaliere

Fréquence Pourcentage
Oui 29 55,8
Non 23 442
Total 52 100,0

Tableau 59. Modalités de la prise en charge de ’'HDC hospitali¢re

VPS ETV Total
HDC préopératoire 14 4 18
HDC post fermeture immédiate 8 3 11
Total 22 7 29

Tableau 60. Survenue de complications du traitement de I’HDC hospitaliére
Complications du traitement de ’HDC

hospitaliere Fréquence  Pourcentage
Oui 13 44,8
Non 16 55,2
Total 29 100,0

Tableau 61. Modalité du traitement de ’HDC Vs complications du traitement de
I’HDC hospitalicre

complications du traitement de ’HDC

hospitaliere
Modalité traitement HDC Oui Non Total
VPS 10 (45,5%) 12 (54,5%) 22(100%)
ETV 3 (42,9%) 4 (57,1%) 7(100%)
Total 13 (44,8%) 16 (55,2%) 29(100%)
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Les complications du traitement de I’HDC étaient a type de ventriculite sur VPS chez
38,5% des patients (n=5), d’obstruction du shunt chez 23,1 % des patients (n=3) et d’hyper
drainage du LCR chez 15,3% des patients (n=2). Trois ETV étaient jugées non

fonctionnelles devant la réapparition des signes cliniques d’HIC (Tableau 62).

Tableau 62. Types de complications du traitement chirurgical de ’HDC hospitaliére

Fréquence Pourcentage
Hyper drainage 2 15,3
Obstruction du shunt 3 23,1
Ventriculite sur valve de dérivation 5 38,5
ETV non fonctionnelle 3 23,1
Total 13 100,00

Nous avons procédé a I’ablation définitive de 2VPS dans les cas d’hyperdrainage,3
procédures de révision de valve, une antibiothérapie sans ablation du VPS chez 3 patients
et 2 ablations provisoires de VPS jusqu’a stérilisation du LCR. Pour les 3 ETV non

fonctionnelle nous avons décidé de convertir la procédure en VPS (Tableau 63).

Tableau 63. Conduite a tenir devant les complications du TRT de I'HDC hospitaliere

Fréquence Pourcentage
Antibiothérapie sans ablation de VPS 3 23,0
Ablation provisoire VPS 2 15,5
Révision VPS 3 23,0
Conversion ETV en VPS 3 15,5
Ablation définitive VPS 2 23,0
Total 13 100,0

Nous avons identifié le z-score du PC >3 comme un facteur de risque significatif des
complications du traitement de I’HDC hospitaliére (OR 18,33 ICgs0 [3,41-98,44] : p < 0.00).

Tableau 64. PC au moment de la chirurgie Vs complications du traitement de I’HDC
hospitaliére

Complications du traitement de ’HDC hospitaliére Total
Z-score Oui Non
>3 11(55%) 9(45%) 20(100%)
<3 2(6,3%) 30(93,6%) 32(100%)
Total 13(25%) 39(75%) 52(100%)

OR 18,33 ICos% [3,41-98,44] ; x2 =13,10: p < 0.00
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IV.6.4. Infection intracranienne

IV.6.4.1. Infection intracranienne postopératoire

La ventriculite post opératoire a concerné 7 patients dont 5 avaient une dérivation
ventriculopéritonéale (Tableau 65). Tous les patients ayants présenté une infection du SNC
ont bénéficié d’un traitement antibiotique par voie parentérale, & dose méningée, adapté a
I’antibiogramme durant une période variant entre 3 et 8 semaines. Une stérilisation du LCR
était obtenue chez tous nos patients avec un recours a I’ablation du shunt chez deux

patients (Tableau 66).

Tableau 65. Infection intracranienne postopératoire

Fréquence Pourcentage
Oui 7 13,5
Non 45 86,5
Total 52 100,0

Tableau 66. Infection intracranienne et la présence de VPS

Fréquence Pourcentage
Ventriculite Sur VPS 5 9,6
Ventriculite Sans VPS 2 3,8
Pas de ventriculite 45 86,5
Total 52 100,0

L’infection intracranienne était significativement associee a I’infection superficielle du gite
opératoire (p<0,05). L’écoulement extérioris¢é du LCR a travers le site opératoire était
significativement associée a I’'ICI post opératoire (p<0,02) et la survenue d’ICI

postopératoire était fortement associée a la présence d’une VPS (tableau 67, 68 et 69).

Tableau 67. Infection superficielle du gite opératoire et infection intracranienne
postopératoire

Infection intracranienne postopératoire

Infection superficielle du gite opératoire Oui Non Total

Oui 5(29,4%) 12(70,6%) 17(100%)
Non 2(5,7%) 33(94,3%) 35(100%)
Total 7(13,5%) 45(86,5%) 52(100%)

OR 6,87 1Cas3 [1,17-40,27] ; %% = 3,66 : p <0,05
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Tableau 68. Ecoulement extériorisé du LCR du gite opératoire et infection
intracrnienne postopératoire

Infection préopératoire du

SNC
Ecgulement de LCR a travers le gite Oui Non Total
opératoire
Oui 4(40%) 6(60,6%) 10(100%)
Non 3(7,1%) 39(92 ,9%) 42(100%)
Total 7(13,5%) 45(86,5%) 52(100%)

OR 8,66 ICasy [1,54-48,69] ; %2 = 4,93 : p <0,026

Tableau 69. Dérivation ventriculopéritonéale et infection intracranienne postopeératoire

Infection intracranienne postopératoire

Prese_nce N Id’une dérivation oui Non Total
ventriculoperitonéale

Oui 5(62,5%) 3(37,5%) 8(100%)
Non 2(4,5%) 42(95,5%) 44(100%)
Total 7(13,5%) 45(86,5%) 52(100%)

OR 33 ICos% [4,56-238,63] ; x* = 14,85 : p <0,00

1V.6.4.2. Infection intracranienne en période hospitaliére

L’ICI en période hospitaliere a concerné 32,7% des patients (n=17): 10 ICI en
préopératoire dont 5 ICI sur VPS et 7 ICI en post opératoire immédiat dont 5 ICI sur VPS
(Tableau 70). Nous avons pu confirmer 1’influence significative de la placode septique et de
la mise en place des VPS pour traiter 'HDC hospitaliere dans la survenue des ICI en

période hospitalieres (Tableau 71et 72).

Tableau 70. Infection intracranienne en période hospitaliere

Fréquence Pourcentage
Oui 17 32,7
Non 35 67,3
Total 52 100

Tableau 71. Infection préopératoire de la placode et ICI en période hospitaliere

Infection intracranienne hospitaliére

Infection préopératoire de la placode Oui Non Total
Oui 9 1 10
Non 8 24 32
Total 17 25 52

OR 0,33 ICos% [0,21-1,36] ; 2 =18,47 : p < 0,00
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Tableau 72. VPS pour le traitement des HDC hospitaliéres et ICl en période
hospitaliére

Infection hospitaliere du SNC

VPS Oui Non Total
Oui 15 10 25
Non 2 25 27
Total 17 35 52

OR 18,75 ICas% [3,61-97,39] ; %2 =16,31 : p < 0,00

IV.7. Durée d’hospitalisation des patients opérés pour MMC
Dans notre série, la durée d’hospitalisation était en moyenne de 43,13+26,12j avec des

extrémes allant de 12 a 120j

Tableau 73. Durée d’hospitalisation des patients opérés pour MMC
N Minimum Maximum Moyenne Ecart type
Durée d’hospitalisation (j) 52 12 120 43,13 26,12

La résidence hors de la wilaya de Tlemcen était associée significativement a

I’augmentation de la durée d’hospitalisation au-dela d’un moi.

Tableau 74. Wilaya de résidence Vs durée d’hospitalisation
durée d’hospitalisation

Wilaya de résidence >Un moi <Un moi Total

Tlemcen 7(29,2%) 13(70,8%) 24(100%)
Autres wilaya 22(78,6%) 6(21,4%) 28(100%)
Total 29(55,8%) 23(44,2%) 52(100%)

OR 0,11 ICgs0 [0,32-0,39] ; %2 =12,78: p < 0.00

L’analyse de régression multivariée des facteurs de risque influengant la durée
d’hospitalisation a révélé que 59,9% (R2) de la variation de la durée d'hospitalisation est
expliquée par les ICI en période hospitaliére, les complications précoces du gite opératoire

et les complications du traitement de I’HDC hospitaliére (Tableau 75).
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Tableau 75. Analyse de régression multivariée des facteurs influengant la durée d’hospitalisation.

Durée ICl en Complications Complications du
hospitalisation période précoces du site traitement de ’HDC
1moi hospitaliere opératoire hospitaliére
-ICI hospitaliére 0,000 : 0,012 0,0,10
-;omp!lcatlpns précoces du 0,000 0,012 . 0,002
site opératoire
-Complications du traitement 0,04 0,010 0,002

de PHDC

R? 0,599 ( Coefficient de détermination)

Dans ce tableau :

o Le coefficient des ICI en période hospitaliere est de 0,012 (p=0,010). Cela signifie
que pour chagque point supplémentaire d'indice de Charlson, la durée
d'hospitalisation augmente en moyenne de 0,012 mois, et que cette augmentation
est statistiquement significative.

o Le coefficient des complications précoces du site opératoire est de 0,002 (p=0,002).
Cela signifie que la présence de complications précoces du site opératoire
augmente la durée d'hospitalisation en moyenne de 0,02 mois, et que cette
augmentation est statistiquement significative.

o Le coefficient des complications du traitement de I’'HDC est de 0,040 (p=0,002).
Cela signifie que la survenue de complications du traitement de I’HDC augmente la
durée d'hospitalisation en moyenne de 0,04 mois, et que cette augmentation est

statistiquement significative.

139



Résultats de I’étude

IV.8. SUIVI DES PATIENTS EN AMBULATOIRE

IVV.8.1. Observance des rendez-vous de suivi en ambulatoire

Nous avons enregistré 78,8% d’observance du premier rendez-vous (RDV) de contrdle. Le
deuxieme RDV de contrble en ambulatoire ; deux mois apres I’hospitalisation ; a été
respecté par 84,6 % des patients. Le troisiéme RDV a été respecté par 63,5% des patients.
Le RDV de suivi du 12° mois en post opératoire a été respecté par 90,4% des patients

(Figure 79).
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Figure 79. Observance des rendez-vous de suivi ambulatoire

1VV.8.2. Motifs de non observance des rendez-vous de control

Les motifs de non-respect des RDV de suivi sont prédominés par 1’éloignement des centres
de controle des lieux de résidence des patients, I’hospitalisation était un motif
d’absentéisme €évoquée chez 8 patients, 4 de nos patients étaient suivis par des
neurochirurgiens exercants proche de leur demeure.

Les raisons du non-respect des RDV de suivi n’étaient pas précisees chez 10 patients dont
2 ont été perdus de vue, Le déces a été un motif d’absentéisme aux RDV de suivi chez 3

patients.
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O
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Figure 80. Motifs de non observance des rendez-vous de control
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IV.9. EVOLUTION APRES 12 MOIS DE SUIVI

1V.9.1. Bilan des complications liées aux MMC
Depuis I’admission des patients pour la chirurgie des MMC et apres un suivi de 12 mois,
80,8% des patients ont présenté au moins une complication liée a la MMC. Nous n’avons

pas pris en considération 1’aggravation post opératoire du statut moteur des membres

inférieures du fait de son caractére transitoire.

= Oui
80,8% = Non

Figure 81. Complications liées a la MMC

1\VV.9.2. Etat de la cicatrisation de la MMC
Au contrdle de 12 mois, 77,23% des gites opératoires étaient bien cicatrisés, 12,77% des

patients ont présenté une escarre associée a une cyphose importante en regard du gite

opératoire.

Escarre + cyphose

12,77%‘ 1

Bonne cicatrisation
87,23%

Figure 82. Etat de la cicatrisation de la MMC aprés 12 mois de suivi
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1V.9.3. Evaluation du statut moteur
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Figure 83. Evaluation des troubles moteurs aprés 12 mois de suivi

Lors de la consultation a 12 mois, 55,31% des patients avaient présenté une paraplégie et
29,78% d’entre eux étaient paraparétiques (Figure 82).

Le niveau fonctionnel du déficit moteur était répartit selon la figure 83.
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Figure 84. Niveau fonctionnel du déficit moteur & 12 mois
1V.9.4. Kinésithérapie
1VV.9.4.1. Début de la Kinésithérapie
La kinésithérapie n’a débuté qu’aprés 6 mois de la chirurgie des MMC chez 31,91% des
patients et seules 12,76% des patients ont commencé les séances de kinésithérapie 3 mois

apres la chirurgie de la MMC.
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Figure 85. Début de la kinésie thérapie apres la chirurgie de la MMC
1VV.9.4.2. Observance des séances de kinésithérapie
L’observance des séances de kinésithérapie était notée chez 56,4% des 39 patients ayants

suivi un protocole de rééducation fonctionnelle

Tableau 76. Répartition des patients selon 1’observance des séances de kinésithérapie

Observance des séances de kinésithérapie Fréquence Pourcentage
Non 17 43,6
Oui 22 56,4
Total 39 100,0

1VV.9.5. Déformations orthopédiques

Lors du RDV de suivi post opératoire a 12 mois, 61,9% des patients présentant initialement
des déformations orthopédiques avaient des attelles de redraissement,4,9% d’entre eux
avaient des orthéses et aucune chirurgie réparatrice n’a été réalisée chez les 23,8% des

patients qui présentaient une indication de traitement chirurgical.

Tableau 77. Modalités de la prise en charge des déformations orthopédiques
CAT devant les déformations

orthopédiques Fréguence Pourcentage
attelles 13 61,9
décédé 1 4,8
orthése 1 4,8
pas de chirurgie 5 23,8
perdu de vue 1 4,8
Total 21 100,0
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1VV.9.6. Statut urologique
Douze mois apres la chirurgie des MMC, 86,5% des patients n’ont présenté aucun trouble

urinaire, alors que 3,8% d’entre eux avaient besoin de sondage urinaire.

SONDE URINAIRE

3,8%
8% perdu de vue
,8%
décédé
= NON

Figure 86. Résultats du suivi urologique
1V.9.7. Bilan de PHDC
L’HDC chirurgicale était survenue chez 18 patient en pré fermeture de la MMC, chez 11
patients en post fermeture immédiate et chez 6 patients durant le suivi post hospitalier soit
un total de 35 patients (67,3%). Un des 3 décés n’a pas recu de traitement chirurgical de
I’HDC, les deux autres ont présenté une HDC préopératoire majeure sans complications
précoces. Nous avons perdu de vu deux patients qui n’ont pas présent¢é d’HDC

préopératoire ni postopératoire immédiate.

Tableau 78. Survenue de I’HDC chez les MMC opérées

Fréquence Pourcentage
HDC Préopératoire 18 34,6
HDC Postopératoire immédiate 11 21,2
HDC Postopératoire tardive 6 11,5
Pas d"HDC ou méconnu 17 32,6
Total 52 100,0

Nous avons géré I’HDC post hospitaliers par 4 VPS et 2 ETV. Les complications ont
concerné les VPS seulement, a type d’infection sur shunt chez 3 patients et une obstruction

du shunt. Nous avons procédé a une révision du shunt chez un patient et une
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antibiothérapie adaptée a 1’antibiogramme chez 3 patients, pendant une durée qui variait
entre 4 a 8 semaines sans recours a I’ablation du shunt.

Nous avons procedé initialement a 26 VPS et 9 ETV. Par la suite 3 ETV étaient convertis
en VPS et nous avons décidé de retirer 2 VPS (hyperdrainage). Ce qui correspond a 27
VPSet6 ETV.

Tableau 79. Modalités du traitement de ’'HDC

Fréquence Pourcentage
VPS 27 51,9
ETV 6 11,5
Pas d’HDC 19 63,5
Total 52 100,0

Les complications des VPS ont concerné 10 patients en période hospitaliere et 4 en période
post hospitaliere. Ces complications étaient significativement associées au niveau

anatomique haut (p<0,03).

Tableau 80. Niveau anatomique du défect Vs complications du VPS

Complications du VPS

Niveau anatomique Oui Non Total

Haut 12(66,,7%) 6(33,3%) 18(100%)
Bas 2(18,2%) 9(81,8%) 11(100%)
Total 14(48,3%) 15(51,7%) 29(100%)

OR 2,9, ICos0 [1,46-5,47] ; % =4,63: p < 0.03

1VV.9.8. Bilan des infections intracréniennes
L’infection intracranienne est survenue chez 18 patients. Deux décés ont présenté une ICI,
un en préopératoire et 1’autre en postopératoire et un des perdus de vu avait présenté une

ICI en post opératoire. Ce qui correspond a un total de 3 ICI post hospitalieres (Figure 86).

La mise en place du VPS simultanément avec la fermeture de la MMC n’été pas

significativement associée a I’infection du shunt (p<0,4) (Tableau 81).
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Figure 87. Infection du SNC 12 mois aprés la chirurgie de la MMC

Tableau 81. ICI et VPS simultanée a la fermeture de la MMC

Infection post opératoire du SNC

VPS simultanée a la fermeture de la MMC Oui Non Total

Oui 4(28,6%)  10(71,4%) 14(100%)
Non 8(21,1%) 30(78,9%) 38(100%)
Total 12(23,1%)  40(76,9%) 52(100%)

OR 1,5 ICos% [0,337-6,06] ; 7> =0,4 : p < 0,4

1VV.9.9. Comitialité
La comitialité était survenue chez 32,69% des patients (Tableau 82).
La comitialité était significativement associée a la présence d’un VPS(p<0,04) .

Tableau 82. Répartition des patients selon la survenue de comitialité

Fréquence Pourcentage
Comitialité préopératoire 9 17,30
Comitialité postopératoire immédiate 3 05,76
Comitialité postopératoire tardive 5 9,63
Bilan de comitialité 17 32,69
Pas de comitialité ou méconnue 31 67,30
Total 52 100,0
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Tableau 83. modalités du traitement de ’HDC et Comitialité

Comitialité
Modalité du TRT de ’HDC Oui Non Total
VPS 13(48,1) 14(51,9%) 27(100%)
ETV 1(16,7%) 5(83,3%) 6(100%)
Pas d’HDC ou méconnue 3(15,8%) 16(84,2%) 19(100%)
Total 17(32,7%) 35(67,3%) 52(100%)

v2=6,35: p <0,042

1V.9.10. Vaccination

Au terme du suivi post hospitalier nous avons constaté que la vaccination était a jour chez
44,2% des patients et en retard chez 9,6% des patients. 36,5% des patients n’avaient regu
aucune vaccination.
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Figure 88. Vaccination 12 mois apres la chirurgie de la MMC
1V.9.11. Développement psychomoteur
Le développement psychomoteur évalué en se référant aux critéres figurant sur le carnet de
santé de nos patients était jugé correct chez 59,6% des patients. 30,8% d’entre eux avaient
un retard psychomoteur.
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Figure 89. Développement psychomoteur12 mois apres la chirurgie de la MMC
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1VV.9.12. Survie apres 12 mois de suivi
Nous avons enregistré le déces de 3 patients. L’dge au moment au moment du déces été de

9,10 et 12 mois. Les causes étaient mal défini d’origine infecticuses ou métaboliques.

5,8%

= décedé
perdu de vue
90,4% = vivant

Figure 90. Survie 12 mois aprés chirurgie de la MMC
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V. DISCUSSION

VI.1. BIAIS ET LIMITES DE L’ETUDE
Il s’agit d’une étude qui porte sur une population particuliére, jamais étudiée a Tlemcen,
qui peut étre représentative des patients atteints de MMC en Algérie, car le recrutement

s’est fait dans un centre référent.

Nous avons veillé a établir une méthodologie de travail bien congue et réalisable, les
variables étudiées étaient bien définies et les méthodes de collecte et d'analyse des données
¢taient simples et faciles a mettre en ceuvre pour une analyse appropriée des résultats que
nous voulons étre pertinents et informatifs sur les caractéristiques épidémio-cliniques et

évolutives des MMC opérées a Tlemcen.

La collecte des données a été réalisé par des residents séniors et des assistants a partir
d’une fiche clinique détaillée. Cette fiche était remplie au moment de 1’hospitalisation par
la méme équipe qui a procéde a la collecte des donneées, ce qui a permis de standardiser la
collecte des donneées, de réduire le risque d'erreurs et de garantir la fiabilité des données

recueillies.

Les méthodes d’analyse des résultats utilisées dans cette étude étaient adaptées aux

objectifs et a permis la comparaison avec d’autres études.

Le caractére longitudinal de notre étude nous a permis de suivre I'évolution des patients sur
une période prolongée et reste une approche relativement rare dans la littérature sur les
MMC. Nous avons pu remédier aux biais de sélection par le fait qu’on a choisi une période
d’étude récente et donc les dossiers étaient accessibles et remplis selon la fiche clinique
détaillée adoptée dans le service depuis 2018.

La plus grande difficulté était de faire adhérer les parents au suivi surtout devant les
contraintes de 1’éloignement, du temps et du budget. Nous avons a chaque fois profiter de
leur observance d’un des rendez-vous de controle pour insister sur I’importance du RDV
de contrdle a 12 mois pour pouvoir finaliser la collecte des données, tout en verifiant a
chaque fois les numéros de téléphones des parents ou d’un éventuel contact ce qui a réduit

considérablement les perdus de vue.
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Nous considérons la taille de notre échantillon suffisante. Cependant, il serait intéressant
d'augmenter la précision en augmentant la taille de I'échantillon pour pouvoir effectuer des
analyses statistiques plus fines, comme des tests d'association ou des modéles de
régression. Cela permettrait de mieux comprendre les relations entre les différentes

variables étudiées.

La pérennité de cette étude peut étre améliorée en étendant la population étudiee a d'autres
centres de référence en Algérie. Cela permettrait d'obtenir des résultats plus géenéralisables

a I'ensemble de la population Algérienne.

Durant cette étude, nous avons pu construire une équipe multidisciplinaire
(neurochirurgiens, pédiatres, reanimateurs, chirurgiens infantiles et médecins rééducateurs)
qui a la compétence, la volonté et la capacité de travailler en collaboration pour offrir la
meilleure prise en charge aux patients. Notre équipe paramédicale a optimisé ses soins et

sa surveillance et nous avons optimisé notre prise en charge.

Dans ce travail nous nous sommes intéressés a la MMC, la forme la plus fréquente, la plus
complexe et la plus morbide des SB. Il s’agit d’une entité pathologique particuliere en
raison de la variabilité de ses répercussions sur différents organes et des défis de sa prise en
charge imposant une approche chirurgicale précoce, ce qui correspond a 1’état de 1’art de sa
gestion contemporaine. Le but ultime, d’une telle prise en charge, est de diminuer sa

morbidité secondaire venant alourdir une morbidité initiale quasiment inévitable.

Plusieurs études Algériennes et étrangéres se sont consacrées a cette pathologie, Le
professeur N. loualalene ©%) a présenté, en 1987 a ’'EHS Ali Ait Idir d’Alger, une étude
portant sur une série de 1944 cas de SB. Depuis, plusieurs études Algériennes ont repris
cette pathologie sur différents aspects®® 310 31D mais en I’absence d’un registre de
surveillance des malformations congénitales du systtme nerveux et d’études
prospectives, multicentriques et multidisciplinaires, les données de ces études restent
insuffisantes pour refléter la réalité de cette pathologie en Algérie, d’autant plus que la
géneéralisation de leurs résultats doit étre prudente, car il n'est pas rare que les auteurs se
réferent a plusieurs types de SB dans la méme étude ou se basent sur des classifications

anatomopathologiques différentes, ce qui rend difficile les comparaisons.
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Partant du principe que "ce qui ne se mesure pas ne s'améliore pas" et que le pronostic des
MMC soit directement lié a la précocité de leurs prises en charge, nous avons voulu, a
travers cette étude, déterminer les caractéristiques épidémio-cliniques et évolutives des
MMC opérées dans notre service de neurochirurgie du CHU Tlemcen dans le but
d’optimiser leur prise en charge. L’aggravation de la fonction neurologique motrice et/ou
sphinctérienne, les complications liées a la cicatrisation du site opératoire et 1’infection du
SNC, étaient nos criteres de jugement principaux. La survenue d’HDC nécessitant un
traitement chirurgical et les complications liées a son traitement étaient nos critéres de

jugement secondaires.

Ces données sont d’un grand intérét afin de cibler la stratégie préventive, déployer les
ressources humaines et matérielles nécessaires a une prise en charge optimale. Cette
derniére est le seul garant d’alléger le fardeau de cette entité pathologique sur la santé
publique en améliorant le pronostic de ces patients a cours et a long terme ce qui garantit
un maximum d’autonomie et un minimum de handicap, tout en préservant 1’objectif ultime

de diminuer I’incidence de cette pathologie dans notre région et pourquoi pas en Algérie.
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V1.2. DISCUSSION

V.2.1. Données épidémiologiques

V.2.1.1. Fréquence annuelle des MMC opérées

Dans la série d’Anegbe 2019239 les MMC ont représenté 29,4% de 1’activité pédiatrique
alors que dans notre étude, la chirurgiec des MMC a représenté 5,14% de I’activité
chirurgicale du service et 45,61% de la chirurgie non traumatique pédiatrique. Ce taux
élevé peut étre expliqué par le fait que le service de neurochirurgie du CHU Tlemcen est le

seul centre qui prend en charge les MMC dans la région ouest (extréme ouest et sud-ouest).

Nous avons noté une fréquence annuelle moyenne de 13 nouveaux cas par an avec un
maximum de 18 et un minimum de 7 nouveaux cas par an. N.Tiguilt®!), dans sa thése
soutenue en 2021, avait colligé de facon rétrospective, 100 patients atteints de spina bifida
aperta opérés a ’EHS Ali Ait Idir durant la période de 1992 a 2017 ce qui correspond a
une fréquence annuelle de 4 patients /ans et avait aussi colligé de facon prospective, 100
patients opéré d’un spina bifida aperta a I’hopital Mustapha Pacha et a I’hopital Ali Ait Idir
durant la période entre janvier 2016 et décembre 2020 ce qui correspond a une fréquence

annuelle de 20 patients/an.

Le plus bas nombre de recrutement des patients constaté en 2020 est expliqué par la
réduction de I’activité opératoire durant la pandémie COVID 19, période durant laquelle
les urgences neurochirurgicales et les pathologies tumorales étaient priorisées. Ce constat
est partagé avec d’autres publications attestant de la réduction de [Dactivité
neurochirurgicale pédiatrique de 20 a 100% dans les centres les plus affectés pendant la
pandémie COVID 19612,

Notre étude n’a pas permis d’évaluer I’incidence globale de cette pathologie malformative
lourde de conséquences sur la santé publique. D’autres études s’intéressant aux nouveaux
cas de SB aperta parmi les naissances dans les services de maternité pourront apporter des

informations sur I’incidence des SB dans notre région.

V.2.1.2. Répartition des patients selon leurs wilayas de résidence

Nous avons recruté des patients atteints de MMC originaires de la région ouest du pays,
46,2% de ces patients résidaient dans la wilaya de Tlemcen, les autres résidaient dans des
wilayas limitrophes et éloignées. La résidence hors de la wilaya de Tlemcen était un

facteur retardant significativement la présentation a la consultation préanesthésique. Ce
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retard vient alourdir le fardeau des MMC malgré [’existence d’au moins un
neurochirurgien en activité dans le secteur public dans 71,4% des wilayas de résidence des
patients. Ce constat est confirmé par plusieurs études réalisées dans les pays a revenu

faible ou intermédiaire(® 313,

V.2.1.3. Age au moment de la chirurgie
L'age de nos patients au moment de la chirurgie variait de 1 & 365 jours, avec une moyenne

de 53,19+56,90j. Nous avons comparé nos résultats avec ceux de la littérature (tableau 84).

Tableau 84. Age des patients au moment de la chirurgie selon les séries de la littérature

Etude Pays Période N  Age alachirurgie
B Beuriat, P. A 2018® France Suivide 18ans 46 48h ( 85%)
Protzenko, T 2019¢14) Brésil 1995-2015 231 48h (67,9%)

Md. Delwar 2023 (315 Bangladesh 2020-2021 60 <7j(71%)
Denver Naicker 2023 ¢16)  Afrique du sud 2014-2015 24  13,6j

Md Idris Khan 2016 G Pakistan 2014(6mos) 106 30 a 60j (58%)
Anegbe, A. 0 2019 @) Nigéria 2006-2015 99 39,9j +154,9
Notre étude Tlemcen 2018-2021 52 53,19+56,90j
Sharma, M. K.2019G18) Inde 2016-2018 22  68j

Md Ali Noman 2016(234) Pakistan 2014-2015 384 71,4j+61,75

Il est a noter que 1’4ge des patients au moment de la consultation préanesthésique était
compris entre 1 et 120 j avec une moyenne de 26,90 j+26,994 et les patients résidant dans
la wilaya de Tlemcen avait un &ge moyen, au moment de la consultation préanesthésique,
de 15,79j£13,17]. L’absence d’un schéma bien codifié pour la prise en charge de ces
patients contribuerait au retard de la demande de soins, aussi, les parents peuvent étre
réticents concernant l'intervention chirurgicale sur leur enfant en raison de la possibilité de
complications postopératoires, de plus, selon Oyewole®® la plupart des méres des SB
exprimaient du soulagement plutét que des remords lorsque I'enfant mourait. Un autre
rapport a attesté que la moitié des méres donnant naissance a des enfants atteints de MMC
sont abandonnées par leurs maris et vivent une situation sociale difficile, retardant la prise

en charge de ces patients(”.
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V.2.1.4. Sex-ratio

Historiquement, les ATN ont prédominé chez les nourrissons de sexe féminin, mais les
raisons restent obscures. Des phénomenes épigénétiques sont évoquesa Ssavoir
I’avortement d’une proportion relativement ¢élevée de males présentant des ATN en début
de gestation, les différences accrus de sensibilité aux facteurs environnementaux chez les
feetus de sexe féminin 29 et le mode de formation du tube neural : les femelles semblent

sujettes & des défauts de neurulation et les males & des défauts de canalisation 2V,

Une prédominance du sexe féminin a été notée dans notre série, soit 57,7% des patients.
Ces résultats sont en accord avec ceux de plusieurs études “ 314315 et sont en contradiction

avec les résultats d’autres séries@* 239 317) (Tapleau 85).

Tableau 85.Sex-ratio selon différentes séries de la littérature

Nombre de malade Sexe ratio H/F

Sharma, M. K.2019G18) 22 3,4
Denver Naicker 2023 (316) 24 2

Notre étude 52 1,36
Anegbe, A. O 2019 239) 99 1,30
Muhammad Idris Khan 2016 (17 106 1,20
Muhammad Ali Noman 2016234 384 1,18
B Beuriat, P. A 2018* 46 0,91
Md. Delwar 2023 (315 60 0,87
Protzenko, T 201964 231 0,80

V.2.1.5. Périmétre cranien a la naissance

Le PC est souvent petit a la naissance suite a la fistule du LCR a travers le défect pendant
la gestation, un patient, atteint de MMC, sur huit (12,5%) nait avec un PC supérieur a 98°
centile et seulement, une MMC sur six (16,66%) nait avec des signes d’HIC ?*9, Dans
notre série le périmétre cranien a la naissance n’a €té noté, sur le carnet de santé, que chez
50% (n=26) des patients, 50% avaient un PC supérieur a 98° centile. Le z-score était en
faveur d’une HDC menagante chez 19,2% (c’est a dire un z-score > 3). Nos chiffres élevés

sont difficilement interprétables du fait des valeurs manquantes.
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V.2.1.6. Facteurs de risque

a. Rang dans la fratrie

Pour les ATN, il n'y a pas de consensus quant a savoir si le premier rang de naissance ou
l'augmentation du rang de naissance est associé ou non aux ATN®Y, Dans notre série,
40,4% des patients atteints de MMC étaientt du premier rang, 23,1% étaientt du troisieme
rang et dans seulement 7,7% des cas le patient étaizntt 4° de sa fratrie. Ces résultats sont en
accord avec ceux de Hay.S®?? confirmant la survenue des SB majoritairement chez les
enfants du premier rang, et contraire a ceux de Granroth®?), qui n’a trouvé aucune

association entre le nombre de parités et la survenue des SB.

b. Antécédents familiaux de dysraphies

Le risque de récurrence des ATN est de 2 a 5 %, il est 25 a 50 fois plus élevé que
I’incidence d’une ATN sur 1 000 naissances dans la population générale®?®. Dans une
enquéte de surveillance des antécédents familiaux chez les enfants présentant des ATN en
Alabama, publiée en 2017, 17,7 % des patients atteints de MMC, avaient des antécédents
familiaux positifs d'/ATN, dont 3,8 % chez les parents au premier degré. Les antécédents
familiaux dans la lignée paternelle pour toutes les ATN étaient de 8,7 % contre 10,6 %

dans la lignée maternelle ¢4,

Les antécédents de dysraphies dans les familles de nos patients, n’existaient que chez deux
d’entre elles & savoir: un antécédent de SB dans les accouchements antérieurs et un
antécédent de SB chez une cousine germaine de la maman. Nos résultats doivent étre
interprétés avec prudence car, nous avons noté 4 antécédents d’avortement et 3 antécédents
de morts nés parmi les grossesses antérieures (n=27). D’une part, les avortements
spontanés sont souvent suivis de grossesse présentant une ATN, d’autre part les
avortements, les accouchements prématurés et les mortinaissances sont des complications
graves des ATN®),

c¢. Consanguinité chez les parents des MMC opéres au CUH Tlemcen

Il existe une relation significative entre la consanguinité et certaines issues défavorables de
la grossesse, notamment les malformations congénitales (OR = 6,5, IC a 95 % 2,8,
15,3@%)). Plusieurs études ont démontré que le taux de malformations congénitales chez
les descendants de mariages consanguins est environ 2,5 fois plus élevé que chez les

descendants de parents non apparentes. Le risque chez les parents cousins germains est cité
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comme étant d'environ 4,5 % ©25 326) | e principal impact de la consanguinité est la

probabilité accrue d'homozygotie et de maladies génétiques autosomiques récessives®2?,

Selon les études publiées en Algérie, le taux de consanguinité parmi tous les cas d’ATN
variait entre 57,1%, dans la région de Sétif ©% et 30% a Batna®®). Les résultats
concernant la consanguinité chez les parents de nos patients étaient compris dans cette
fourchette avec une notion de consanguinité chez 27%, ce qui représente plus que le

double du résultat de Radouani®®2? estimé a 13,23%.

d. Niveau de revenu du foyer

Les femmes issues d’un environnement défavorisé n’ont souvent pas les moyens financiers
d’accéder a un suivie périconceptionnel et donc ne recoivent pas les informations de
prévention. De plus, ces femmes peuvent étre sujettes a de multiples carences, en
particulier en acide folique, car ne peuvent pas se permettre des aliments relativement

chers, riches en acide folique tels que les produits laitiers et carnés@?,

Il apparait dans cette étude que cette pathologie touche surtout les couches
socioéconomiques défavorisées de la population avec un revenu mensuel inférieur au
SNMIG (inférieur & 4,47 Euro/jours) chez 46,2% des patients. L’étude de Radouani®?® a
signalé un taux de 29 % de famille dont les revenus journaliers étaient inférieurs a 5
dollars, alors qu™une étude de 2023, menée au Bangladesh, a signalé un taux de pauvreté de

63% chez les familles des MMC sans définir les critéres de ce jugement®®),

e. Age de la mere
Certaines études ont montré que les SB sont d’incidence plus élevée chez les femmes agées
de plus de 40 ans et moins de 19 ans®'% 33D alors que d’autres indiquent que l'incidence

des malformations du tube neural diminue avec l'augmentation de I'age maternel 2,

Les mamans de nos patients avaient une moyenne d’adge de 24,33+4,315 ans avec un
minimum de 18 ans et un maximum de 35 ans. Ces résultats sont en concordance avec
ceux de Joo et al retrouvant une médiane d'age des méres de 23,7+ 5,22 ans®*) | par contre,
ils sont différents de ceux de Nasri®'® en Tunisie, qui a retrouvé un age moyen des meéres
de 30,3245.41 ans et ceux de Radouani®® retrouvant une moyenne d’age maternel de
31,03+7,50 ans.
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Tableau 86. Tableau récapitulatif des médianes d’age des maman MMC selon la

littérature

Non de I’étude N Médiane d’age maternel
Joo(®33) 743 23,745,22 ans
Notre étude 52 24,33+4,31 ans
Nasri®3) 25 30,32+5,41 ans
Radouani©?9 68 31,03+7,5 ans

f. Niveau scolaire maternel

Le faible niveau d’alphabétisation chez les méres des MMC est un facteur susceptible
d'avoirun impact négatif sur la compréhension de l'importance des stratégies de
prévention, comme [’atteste une étude menée en Caroline du Nord, retrouvant que la
diminution significative de la prévalence des SB de 27,2 % entre 1995-1999 a été plus
importante chez les méres qui avaient plus d'un dipldme d'études secondaires®*¥. D’autre
part, le niveau d’alphabétisation pourrait contribuer au retard dans la demande de
réparation médicale, ce qui n’a pas été retrouve dans notre étude (OR 0,98 1C95% [0,31-
3,09];%x2=0.01:p<0.98).

Dans notre série, 42,3 % des mamans, avaient un faible niveau d’alphabétisation, c'est-a-
dire aucun niveau scolaire ou un niveau primaire. Nos chiffres restent meilleurs que ceux
apportés par une étude menée en Tanzanie publiée en 2020, ou 76 % des mamans n'avaient
fréquenté aucune école ou n'avaient obtenu qu'un niveau primaire®3, et supérieurs a ceux
de Radouani qui a qualifié le niveau d’alphabétisation des mamans de faible dans 30% des
cas®?, Le faible niveau scolaire des mamans a retardé la présentation aux soins, au-dela
de 15 jours chez 86,4% de nos patients sans corrélation statistiquement significative (OR
0,13 ICogs0 [0,03-0,56] ; %2 = 6,99 : p < 0.08)

g. Parité

Les meres multipares, dans notre étude, étaient plus susceptibles d'avoir une MMC que les
meéres unipares (57,7% Vs 42,3%); Cette observation est en cohérence avec les conclusions
de Nasri®? et de Vieira®™? | qui ont constaté que les grossesses avec une parité plus
élevée étaient plus susceptibles d'avoir un défaut de SB par rapport a celles avec une parité
inférieure. Cependant, cette conclusion est en contradiction avec I'étude de Obeidat®*® qui

indigue que le risque de SB diminuait avec la parité.
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h. Hypofertilité et inducteurs d’ovulation

L'exposition péri conceptionnelle aux traitements de I'hypofertilité est de plus en plus
courante, ce qui souleve des inquiétudes quant a la possibilité de malformations chez la
progéniture®. Aucune preuve n'a confirmé le réle de I'nypofertilité ou de son traitement
dans 1’augmentation du risque d’ATNG?® 330 Néanmoins, une méta-analyse de 2019 a
signalé un risque accru de 21 % d'ATN, lors d’une exposition au Citrate de clomifene
(inducteur d’ovulation) avant ou en début de grossesse(338).

Dans notre série, la notion d’hypofertilité primaire était vérifiée chez 19,2% des parents,
alors que la stérilité secondaire a concerné 3,8% d’entre eux. Tous ces couples ; a savoir 12
mamans ; ont eu recours aux inducteurs d’ovulation sans précision de la nature du

traitement.

i. Diabéte insulinodépendant chez les mamans des MMC

L'homéostasie du glucose joue un rdle important dans les ATN ; au moment de la
fermeture du tube neural, les méres dont la glycémie est mal régulée sont susceptibles
d'avoir un environnement intra-utérin altéré conduisant a une organogenése anormale®?®.
Dans une méta-analyse de 201239, le risque de malformations congénitales majeures était
beaucoup plus élevé chez les descendants de femmes atteintes de diabéte gestationnel que
chez ceux du groupe de référence : RR 2,66 (2,04-3,47). Dans notre étude, 5,8% des

mamans des MMC avaient un diabéte pré-gestationnel insulino-dépendant.

j. Fievre pendant la grossesse

L'hyperthermie est suspectée d'étre neurotératogene pour les embryons humains, par
analogie avec des données expérimentales. Le tube neural est particulierement sensible au
stress thermique, 1’augmentation de la température corporelle centrale, égale ou supérieure
au seuil de 2 °C au-dessus de la ligne de base, semble interférer avec plusieurs événements
critiques du développement embryonnaire tels que la prolifération cellulaire, la migration,

la différenciation et I'apoptose®®,

Dans notre série, 9,61% (n=5) mamans ont déclaré avoir été sous traitement antipyrétique
et antibiotique pendant la présente grossesse, alors que 1’hyperthermie a concerné 22% des
mamans de nouveaux nés porteurs de MMC a Yaoundé (Cameroun)®. Cette nette
différence s’explique par la prépondérance de certaines pathologies parasitaires dans ce

pays, d’ailleurs, 90% des hyperthermies étaient dues au paludisme.
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k. Traitement anticomitial avant la grossesse

Les médicaments anticonvulsivants a base de carbamazépine augmentent considérablement
le risque des ATN. L’exposition a l'acide valproique est associée a un risque accru de SB,
mais pas d'anencéphaliet®?. Les effets indésirables semblent étre causés par l'altération de
I'absorption du folate, l'interaction compétitive entre les coenzymes du folate et ces
médicaments, et une demande accrue de folate en tant que coenzyme pour I'nydroxylation
antiépileptique®®®. Dans notre série, avant la présente grossesse, 7,7% des mamans de nos

patients étaient sous traitement anticomitial.

V.2.1.7. Prévention primaire

L'effet protecteur de la supplémentation maternelle en acide folique contre les ATN
pendant la période préconceptionnelle est une réalité incontestable. Cette politique est
basée sur la réalité que la grossesse impose une réserve accrue en folate chez une
population qui présente, au préalable, un risque important de carence malgré un apport
alimentaire adéquat en folate®'®. L’acide folique permet la fermeture du tube neurale
avant 28j de gestation®*®, hors la plupart des femmes ne se rendent compte qu'elles sont
enceintes que lorsque le tube neural s'est fermé et un moment critique pour commencer la
supplémentation en AF est déja manquée d’ou la nécessité d’une supplémentation
systématique, voire un enrichissement en acide folique des aliments a grande

consommation.

Dans notre série, 25% des mamans ont consulté en période préconceptionnelle, ce sont
celles qui présentaient des difficultés de conception. Seulement 9,6 % des gestantes ont
recu une supplémentation préconceptionnelle en acide folique. En Europe, par exemple,
seules 10 & 30 % des femmes déclarent prendre la dose recommandée de suppléments

d'acide folique avant la conception©4b),
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V.2.1.8. Prévention secondaire

a. Diagnostic prénatal

En raison des progres de la technologie des ultrasons et de la familiarité croissante des
échographistes avec I'échographie au début de la gestation, de nombreuses malformations
feetales, y compris le SB, peuvent maintenant étre détectées au premier trimestre de
gestation®?, Dans la série de Beuriat®, le diagnostic anténatal est réalisé au premier
trimestre dans 72% des cas.

Dans cette série, 63,5% des parents ont été informés du diagnostic de SB juste avant
I’accouchement et seulement 28,8% des diagnostics anténatals étaient annoncés au premier
trimestre. 1l est probable que la cause de ce retard diagnostic soit liée au retard de
consultation des femmes en cas de grossesse, car la plupart des grossesses ne sont pas
planifiées "les femmes ne se rendent compte qu'elles sont enceintes que tardivement" 39,
ce qui retarde la consultation gynécologique a la fin de la grossesse. Nous préférons parler
du "timing de I’annonce du diagnostic de SB" aux parents, ce qui pourrait étre différent du
"timing du diagnostic anténatal" vue I’illégalité de I’interruption de grossesses dans notre

pays du fait de sa contradiction avec les valeurs traditionnelles et religieuses%2.

b. Mode d’accouchement

Le mode d’accouchement obstétrical optimal chez un feetus atteint de SB est indéterminé
dans la littérature, les principaux points négatifs de I'accouchement vaginal sont, les
ruptures du défect, le traumatisme direct et 1’étirement du tissu neural exposé, pouvant
aggraver le pronostic neurologique®®® 343 34) En effet, il n’existe aucune preuve clinique
que les résultats neurologiques précoces des MMC ; nés en positon de vertex ou de siege ;
soient améliorés par la césariennet®®. Consensuellement, la césarienne devrait étre
réservée aux feetus qui présentent un siége ou qui ont d'autres indications obstétricales pour
un accouchement opératoire(5% 160. 343, 344 " majs aussi en cas de premier accouchement,
afin d’éviter ’hémorragie intraventriculaire compliquant certains cas d'accouchement

long®.

Dans notre, série 67,3% des accouchements étaient par voie basse, ce qui est proche des
résultats de Radouani®® ol 71% des MMC étaient délivrés par voie basse. Ce résultat
peut étre expliqué par I’absence du diagnostic anténatal et de I’absence d’un consensus de
planification des accouchements pour les grossesses présentant un SB dans les deux
contextes. Nous n’avons trouvé aucune corrélation significative entre la voie

d’accouchement et la rupture préopératoire du défect (p < 1).
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V.2.1.9. Prévention tertiaire

Dans la littérature, il existe une unanimité concernant les avantages d’une chirurgie
précoce des MMC, au cours des 3 premiers jours de vie, sur la diminution de la morbidité
et de la mortalité et aussi sur la diminution de la durée du séjour a 1I’hopital la durée de
I'administration d'antibiotiques®’” 349 mais les avantages d’une telle approche sur le

développement neurologique et cognitif sont mal définis et peu étudiésG® 346),

Dans notre étude, le délai moyen de la réparation des MMC était de 26,29+34,81]. Le fait
de résider hors la wilaya de Tlemcen a retardé significativement la présentation aux soins
(OR 6,44 1C95% [1,82-22,7] ; x2 = 9,13 : p < 0,03), car ces patients sont pris en charge
initialement dans des structures périphériques puis orientés vers notre structure. La
pauvreté (niveau de revenu inférieur au SNMIG) et le manque de connaissances sur la
maladie (évalué selon le niveau d’alphabétisation) retardent aussi la présentation aux soins,

mais ceci n’a pas été verifié dans notre série (P=0,08 et p=0,3 respectivement).

V.2.2. Données cliniques a I’admission

V.2.2.1. Etat général des patients

L’¢état général des patients a 1’admission dans notre service était conservé chez 96,2% des
patients, deux patients ont nécessité une préparation par 1’équipe de réanimation pour un
état de dénutrition et de déshydratation et aucun patient n’a présenté des signes de
dysfonctionnement du tronc cérébral. Les patients en mauvais état général sont pris en
charge d’abord dans les services de pédiatrie, ce qui participe au retard de la prise en

charge.

V.2.2.2. Forme anatomique de la MMC

Selon la classification des anomalies ouvertes du tube neural proposée en 2015 par
J.Gordon® individualisant trois formes anatomiques, a savoir : la MMC proprement dite
(forme kystique), la myeloschisis (forme plate) et I’hémimyeloméningocéle, la frequence
des MMC proprement dite est estimée a 98,8%, les myeloschisis représentent 1,2% et les

hémimyéloméningocéles représentent 2,3%47),

Chez nos patients, les MMC ont représenté la forme anatomopathologique la plus
fréquente soit une fréquence de 86,5%, les myeloschisis avait une fréquence de 13,5% et
aucun cas d’hémimyéloméningocéle n’a pu étre isolé. Ce taux éleve de cas présentant des

myeloschisis dans notre série peut étre explique d’une part par la non-individualisation des
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hémimyeloméningocéles dans notre série du fait de la non-réalisation d’IRM médullaire en
préopératoire et d’autre part par les ruptures des sacs des MMC ce qui transforme les
formes kystiques en formes plates. En effet, Dias“?, en 2020, a proposé d’assimiler les
myeloschisis aux myéloméningocéles afin d’éviter toute confusion, leurs origines

embryologiques sont commune et leur différence n’est que mécanique.

V.2.2.3. Niveau anatomique de la MMC

Le sieége de la MMC est un facteur déterminant pour le pronostic moteur et sphinctérien, il
conditionne aussi la survenue des complications, notamment I’HDC. Dans cette étude, le
niveau anatomique de la MMC était majoritairement haut, incluant le niveau thoracique,
chez 61% de nos patients. Ce résultat est en accord avec certaines études de la littérature,
alors qu’ils sont en contradiction avec d’autres qui ont noté une prédominance des
localisations basses de gravité moindre, expliqué par I’effet de la supplémentation en acide
folique qui semble protéger contre les formes thoraciques graves®*®,

Concernant nos patients, la supplémentation préconceptionnelle en AF était
significativement associée au niveau anatomique bas du défect (p < 0.04). Le niveau
anatomique Iésionnel éleve était significativement associé au déficit moteur des membres

inférieurs (p<0,03). Ces résultats concordent avec les données de la littérature’s: 234 349)
(tableau 87).

Tableau 87. Niveau anatomique des MMC selon des études de la littérature

Etude Nb de Lésions lésions
patient basses(%0) hautes(%o)

Muhammad Ali Noman 2016234 197 72,6 23,9

Protzenko, T 2019614 231 75,26 29,49

Anegbe, A. O 2019 (239) 99 85,8 14,2

B Beuriat, P. A 2018® 46 58,7 41,3

Notre étude 52 39 61

V.2.2.4. Taille de la MMC et prédiction des lambeaux de fermeture
Les défauts de MMC varient en taille, en forme et en emplacement, aucune procédure
unique ne s'applique a tous. La méthode choisie doit étre simple, entrainant un minimum

de perte sanguine, necessitant une courte durée d'intervention chirurgicale et recouvrant la
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surface de I'anomalie neurale d'une masse de tissus mous sans tension®*®), Une étude a
suggéré qu'une zone de défect cutanée supérieure a 20-25 cm?2 est pourvoyeuse de
reconstruction par lambeaux®*”. Néanmoins, la nécessité des techniques plastiques et
reconstructrices est réfutée par certains neurochirurgiens pédiatres expérimentés, méme
dans les gros défauts. Une expérience de 600 opérés sur une période de 30 ans n’a
nécessité que deux chirurgies plastiques™,

Les publications récentes utilisent des techniques de fermeture avec lambeaux en
collaboration avec les chirurgiens plasticiens avec moins de complications de
cicatrisation®®. || faut noter que la durée opératoire peut étre considérablement prolongée
en cas d’utilisation de lambeau myocutanés. Dans la série de Sharma 2019, La durée
opératoire moyenne était de 43,25 min pour la réparation directe, 57,5min (+14,25min)
pour les lambeaux de transposition, 59,55min (+16,3min) pour les lambeaux de Limberg

local et 70 min (+26,75min) pour les lambeaux de rotation.

Tableau 88. Type de fermeture VS surface du défect en comparaison avec 1’étude de

Sharma®18)

Type de fermeture Surface moyenne du défect(cm?)
Sharma 2019G18) Notre étude
Réparation simple 6,25 22,23 [9,42-42,39]
Lambeau a double rotation 36,5 /
Lambeau a triple rotation 40 /
Lambeau de Limberg 49 /
Lambeau de transposition 27 27,47 [18,84-35,33]

Dans notre étude, la surface des défect était comprise entre 9,42 et 42,39 cm?, avec une
moyenne de 22,73 +8,55 cm2. 42,3% des lésions avaient une surface supérieure a 25 cmz.
Nous avons eu recours aux lambeaux cutanés de transposition chez 9,61% (n=5) patients et
en aucun cas, nous n’avons eu recours aux lambeaux myocutanés. Nous restons convaincus
que les décollements cutanés extensifs se basant sur les propriétés remarquables de la
vascularisation et de 1’¢lasticité cutanée sont une excellente alternative aux lambeaux

(350)

myocutanés en absence des plasticiens. Ceci est aussi I’avis de A. Madjoudj*~", plasticien
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Algérien qui préconise la fermeture par décollement cutané extensif pour les

neurochirurgiens.

Tableau 89. Comparaison entre les lambeaux cutanés, myocutanés et la fermeture par
décollement cutané extensif>?

L. perforant cutané L. perforant musculaire Fermeture par décollement
cutané extensif

Temps opératoire 4-5h 4-5h 2h

Pertes sanguines Importantes importantes Peu importantes
Ecoulement de LCR Inconnu Inconnu Nul

Risques d’infections oui oui Oui

Temps de cicatrisation  longtemps longtemps Cour(15j)
Durée d’hospitalisation  Inconnu Inconnu 8 jours
Technicité Chirurgie plastique microchirurgie plastique ~ Neurochirurgie
L : lambeau

V.2.2.5. Rupture préopératoire de la placode

Dans cette étude, une fuite préopératoire du LCR était constatée chez 19,2% des patients
(n=10). Ces chiffres sont supérieurs a ceux de Muhammad Idris Khan en 2016 notant une
rupture de la placode chez 15% des patientsG1? et inférieures a ceux de Anegbe, A. O®9);
et ceux de Md Delwar Hossain®®? estimant la rupture préopératoire de la placode a 42,4%

et 47% respectivement.

Dans notre série la surface du défect supérieure a 25 cm?2 a favorisé la rupture préopératoire
(P<0,00) du défect alors que la voie d’accouchement et 1’hydrocéphalie préopératoire
n’étaient pas des facteurs favorisant cette rupture (p <1 et p < 0.47 respectivement), ce qui
renforce 1’hypothése de I’incrimination des mauvaises manipulations de la Iésion par les

parents et les professionnelles de la santé, dans les ruptures de la placode.

V.2.2.6. Infection préopératoire de la placode

Les MMC doivent subir une fermeture chirurgicale dans les 72 premiéeres heures de vie,
ces patients sont sensibles a la colonisation bactérienne de la placode, ce qui pourrait
entrainer une infection du SNC. L’antibioprophylaxie était recommandée dans les « lignes
directrices du Congrés des chirurgiens neurologiques pour le MMC pédiatrique » publiées
en 2019, pour les MMC dont la fermeture est retardée au-dela de 48 h aprés la naissance,

devant le risque élevé d’infection de la placode 2. Dans une étude publiée en 2021, il a
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été conclu que les antibiotiques ne doivent pas étre utilisés s'il n'y a pas de facteurs de
risque prédisposant a I'infection®5® ,

Dans notre série, les prélevements bactériologiques sur la placode était réalisés devant des
signes évidents d’infection de la placode a savoir un enduit purulent ou un écoulement
purulent & travers le défect. L’infection de la placode était confirmée chez 19,2% de nos
patients (n=10). Il nous parait inadapté de comparer nos résultats a ceux d’autres séries qui
pratiquent un écouvillonnage systématique de la placode. Le taux de colonisation
bactérienne de la placode, au moment de la réparation, était de 7,3 %, dans une série
Allemande publiée en 2020 et de 70% dans la série d’Anegbe ?39

L’age au moment de la chirurgie et le niveau anatomique du défect n’étaient pas des
facteurs favorisant ’infection de la placode (p<0,43 et p<0,91 respectivement) dans notre
série, la preuve de la colonisation bactérienne des placodes n'étaient pas corrélées a un taux
plus éleve d'infection ultérieure du gite opératoire (P<0,34) alors qu’elle était fortement

corrélée aux infections préopeératoires du SNC (2=4,48, p<0,03).

V.2.2.7. Statut moteur préopératoire des membres inferieurs

Le statut neurologique moteur préopératoire de nos patients était caractérisé par un déficit
moteur complet (paraplégie) chez 50% des patients. Ce résultat se rapproche des chiffres
de Vincent de paul® (52% de paraplégie) et inferieure aux résultats de Md. Delwar @5
(65% de paraplégie compléte). Le statut neurologique préopératoire, dans notre série, était
en étroite relation avec les lésions incluant les niveaux thoraciques (P<0,03) et reste en

concordance avec plusieurs études®4 317,

V.2.2.8. Statut sphinctérien préopératoire

Les troubles sphinctériens représentent un facteur de morbidité secondaire et nécessitent
une prise en charge précoce et adéquate pour assurer I’autonomie des patients.

Dans notre série, les troubles sphinctériens urologiques, incluant les dribles d’urine, le
prolapsus anal et la disparition des plis radiaire de la marge anale, ont concerné 35% des
patients. La comparaison avec d’autres séries doit étre prudente, car les criteres
diagnostiques des troubles sphincteriens ne sont pas définis. Nous citons tout de méme le
résultat de 1’étude de Vincent de paul® individualisant 52% de troubles sphinctériens ;
Cette différence peut étre expliquée par 1’inclusion ,dans certaines séries, des dermites de
siége comme critére diagnostique des troubles sphinctériens®® et aussi par le niveau

anatomique prépondérant selon les séries. Le niveau bas des lésions avait une fréquence de
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83,33% dans la série de Vincent de Paul®, alors qu’elle était de 34,61%, dans notre série.
Le niveau bas du défect MMC était pourvoyeur de troubles sphinctériens chez nos patients
(p<0,02).

V.2.2.9. Hydrocéphalie majeure préopeératoire

Dans notre série, au moment de la prise en charge chirurgicale des MMC, la
ventriculomégalie était présente chez 67,2% des patients. Ce résultat reste plus important
que ceux retrouvés chez Muhammad Ali Noman (57,4%)@* et proche des résultats de
Mnguni®® (67%) et nettement inférieur au résultats de Protzonko (91,8%)G,

Les signes cliniques et radiologiques d’une HDC majeure étaient réunis chez 18 patients
(34,6%) qui ont nécessité une procédure de dérivation chirurgicale de ’HDC. Ces résultats
restent dans la fourchette des résultats obtenus par Beuriat (67,39%)® et Md Delwar

Hossain®1),

Notre décision de mise en place d'un shunt était basée sur la définition clinique
consensuelle de I'HDC et les critéres de placement de shunt établis par 1’étude MOMS en
2011 et révisés en 2015@%), tout en respectant la tendance actuelle de réduire la mise en
place des shunts ® | Pour la procédure endoscopique dans la gestion de I’HDC nous nous

sommes basé sur les critéres de Prédiction de réussite de I’ETV créés par Kulkarni®™®),

Le niveau anatomique haut de la lésion et la surface lésionnelle > 25c¢m? étaient, dans notre

série, pourvoyeuses d’HDC majeure préopératoire (p<0,001 et p<0,04 respectivement).

V.2.2.10. Infection intracranienne préopératoire
Les MMC comportent un risque élevé d'infection intracraniennes pouvant aggraver les
incapacités permanentes souvent associées a cette condition et augmenter le fardeau

économique des familles et des personnes touchées.

Dans notre série, nous avons identifié la rupture préopeératoire de la placode comme un
facteur favorisant la survenue des ICI (p<0,03). Ce facteur de risque explique la différence

entre notre fréquence d’ICI préopératoire et celles retrouvées dans 1’étude d’Anegbe®? (
tableau 90).
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Tableau 90. Fréquence de I’ICI préopératoire par rapport aux ruptures préopératoires de la
placode

ICI préopératoire Rupture préopératoire de la placode
Anegbe2019 67,9% 42,4%
Notre étude 50% 19,2%

Nous avons aussi retrouvé une corrélation significative entre le niveau haut de la Iésion et
I’ICI préopératoire (p<0,05), alors que 1’dge au moment de la chirurgie n’a représente

aucune influence (p<0,22)

V.2.3. Données évolutives postopératoires immédiates

V.2.3.1. Aggravation du statut moteur et sphinctérien

La fermeture chirurgicale des MMC est basée sur le principe de préserver un tissu neural
identifiable, elle vise a préserver la fonction neurologique et a optimiser la réparation
ultérieure d'une colonne vertébrale attachee si cela s'avérait nécessaire. Selon la littérature,
méme lorsque I'examen initial ne parvient pas & démontrer le mouvement des muscles
innervés par la placode, celle-ci doit toujours étre considérée comme fonctionnelle,
puisque plus d'un tiers de ces enfants auront; par la suite ; une fonction motrice non
détectée auparavant®®®, Selon Pang 33 il n'est pas rare de voir une légére amélioration
des fonctions sensorimotrices apres la fermeture du sac de la MMC et le retour de la
placode dans I'environnement protecteur d'un tube bien couvert et rempli de LCR.

Dans notre série ; une éventuelle amélioration, comme rapportée par Pang, n’a pas pu étre
veérifié, car nécessite des mesures électrophysiologiques que nous ne possédons pas, alors
que 1’aggravation postopératoire immédiate du statut neurologique moteur était constatée
chez 7,69% (n=4) et I’aggravation sphinctérienne a concerné 3,84% (n=2) des patients.
Toutes ces complications étaient transitoires. Rej Kamer a rapporté 1,93% de
complications motrices et 2,58% de complications sphincrériennes®®). Cette aggravation
occasionnelle de la fonction neurologique aprés la fermeture des MMC était
significativement corrélée a la surface de la Iésion dépassant les 25 cm?(p<0,009). Ceci
est expliqué par les difficultés de la dissection, de la tubulisation et de la tension de la
fermeture cutanée, lors de la fermeture d’un grand défect. D’ailleurs tous les patients
ayant eu des fermetures sous tensions ont présenté des complications neurologiques

postopératoires (p<0,004). Ces complications sont en grande partie évitables par la
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fermeture sous magnification optique, le recours moins fréquent a la coagulation et la

fermeture sans tension de la dure meére.

V.2.3.2. Complications du site opératoire

La période postopératoire immédiate chez ces patients est presque toujours orageuse. Les
complications de la cicatrisation ont concerné 63,5%(n=33) de nos patients. La pseudo
méningocele, la fuite de LCR et I'infection du site opératoire font partie des complications

les plus génantes qui deviennent parfois difficiles a gérer.

a. Fuite du LCR

Nous avons pris en consideration les fuites extériorisées et non extériorisée du LCR a
travers le site opératoire. Les fuites du LCR ont représenté la complication la plus
fréguente du site opératoire dans notre série, (32,7%) légérement devant les complications
infectieuses (32,2%), ce qui parait plus importants que celles trouvées dans la littérature
(voir tableau 103). Ceci s’explique par le fait que ces études ne prennent en considération
que les fuites extériorisées du LCR. En retirant ce biais de confusion et en ne prenant en
considération que les fuites extéeriorisées du LCR, nos chiffres (19,2%) se rapprochent de
ceux de nombreuses autres séries(197: 314349,

Les fuites non extériorisées du LCR constituent une complication qu’il faut absolument
gérer, car la ligne de suture cutanée et la viabilité du lambeau (s’il existe) peuvent étre
menacées par une augmentation progressive de pression sous-cutanée ce qui augmente le

risque d’ouverture de la plaie augmentant le risque d’ICI.

Dans notre série, I’issue extériorisée du LCR a travers le gite opératoire était un événement
exposant fortement aux ICI post fermetures (p<0,026). L’HDC postopératoire immédiate a
été identifiee comme un facteur favorisant 1’écoulement du LCR (p<0,00). En effet, I’effet
réservoir du sac expansible du MMC, semble absorber la plupart des forces tendant a
distraire les ventricules, c'est-a-dire jusqu'a ce que le sac soit chirurgicalement fermé.
Selon Pang®®® "Le moment de la montée lente de la pression du LCR coincide avec

I'affaiblissement de la ligne de suture™.

La surface lésionnelle supérieure a 25 cm2 était aussi identifiée comme un facteur de risque
pour les fuites du LCR a travers le gite opératoire (p<0,02). Ceci est expliqué par les
difficultés rencontrées lors de la fermeture des grands défauts notamment a 1’étape de la
fermeture durale. Nous portons une attention particuliere au temps de fermeture durale ce

qui pourrait expliquer notre chiffre inférieur & celui de la séries de Kumar®%® alors que la
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non utilisation d’une magnification optique lors de la fermeture et a la courbe
d’apprentissage des chirurgiens pourront expliquer notre résultat supérieur a celui
d’Anegbe.

Tableau 91. Tableau comparatif concernant la fuite du LCR a travers le gite opératoire

Fuite du LCR Pseudoméningecele
Raj Kumar SN Singh 2003(356) 33% 17%
Notre série 32,7% 13,5%
Anegbe, A. O 2019 (239) 12% 2,7%

Le niveau anatomique haut de la 1ésion n’avait aucune influence sur les fuites du LCR a
travers la plaie, dans notre série (p<0,12).

Nous gérons ces complications en mettant en place un drainage ventriculaire externe, un
shunt VP ou des ponctions soustractives transventriculaires et en aucun cas, nous n’avions
eu recours a une ré-exploration chirurgicale du gite opératoire, alors que Kamar®® a eu,
parfois, recours a une ré-exploration et une duroplastie a I'aide d'une greffe de fascia lata

ou d'une greffe de Goretex synthétique.

b. Déhiscence

Une vulnérabilité métabolique liée a I’age des patients, inférieur a un an, et des facteurs
d’ordre général (difficultés d'alimentation associées a 1'hydrocéphalie et l1'iléus
postopératoire) ont été identifiés comme des facteurs favorisant la déhiscence®%®, La
pression exercée par une fermeture cutanée sous tension favorise la déhiscence®*6: 34 sans
négliger la contribution des facteurs locaux augmentant la pression externe sur l'incision

(bandage serré ou un mauvais positionnement du patient).

Dans notre série, 25% des patients ont présenté une déhiscence de la plaie chirurgicale de

la MMC. Nous avons comparé nos résultats avec ceux de la littérature (tableau 92).
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Tableau 92. Taux de déhiscence du site opératoire des MMC selon différentes études de la

littérature

Etude Taux de déhiscence du site opératoire
Raj Kumar®>©2003 33%

Rodrigues, A. B#7 2016 39%

Notre série 25%

Anegbé, A. 0% 2019 22%

Nous avons trouvé une relation statistiguement significative entre la surface de la lésion
>25 cm? et la survenue de la déhiscence(p<0,001). En effet, un grand sac signifie une ligne
de suture importante et une dissection sous cutanée élargie, ce qui peut étre néfaste pour
I'apport sanguin local.

Tous nos patients qui ont bénéficié d’une fermeture sous tension ont présenté une
déhiscence du gite opératoire sans que cela ne soit statistiguement significatif (p<0,09),
ceci s’explique par leur petit nombre (n=2).

La déformation rachidienne a type de cyphose vient augmenter la pression sur la cicatrice
et était, dans notre série, significativement associée a la déhiscence de la plaie (p<0,042).

c. Infection extradurale

Les infections extradurales du gite opératoire, appelés communément “infection du site
opératoire (ISO) chez les patients présentant des retards dans la réparation des MMC
supérieur a deux jours ou plus a connu une augmentation de 88 % des taux d'infection par
rapport aux procédures le jour méme ©%®) Les infections sous-cutanées non traitées
finissent par passer dans le LCR, car la dure-mére du NN n'est pas une barriére solide

contre les organismes virulents®®),

Dans notre série, les 1ISO étaient confirmées chez 32,7% de nos patients. Ce taux est plus
élevé que celui rapporté par Salomao®® (22,8%) et celui rapporté par Mnguni®®9( 21%)
et reste proche de ceux d’autres séries 3% %69 et aussi des estimations d’ISO lors d’une
chirurgie septique et contaminées dont fait partie la chirurgie des MMC par leur risque
inflammatoire, selon la classification d’Altemeier. Ces estimations varient entre 33 % et
64%C%), (voir Annexe 7). L’infection préopératoire de la placode, le niveau anatomique

bas et la surface lésionnelle supérieure a 25 cm? etaient identifies comme facteurs
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favorisants I’ISO chez nos patients (p<0,02-p<0,03 et p<0,01 respectivement). Ce résultat

s’accorde avec les résultats d’autres séries®4% 3%4),

d. Nécrose

La desquamation de I'épiderme uniquement dans de petites zones ne nécessite que de
simples changements de pansement car la plaie finit par s'épithélialiser sur les couches
dermiques et sous-cutanées sous-jacentes®’?. Si la nécrose cutanée est de pleine épaisseur,
mais qu'il y a des muscles sains sous la peau, la plaie doit étre soigneusement debridée
jusgu'a ce qu'elle soit relativement propre et jusqu'a ce que le tissu présente une surface de
saignement saine, il peut étre laissé pour une cicatrisation de deuxieme intention, mais cela
prendra un certain temps, car le nouvel épithélium ne peut se développer qu'a partir des
bords®@D,

Si une nécrose cutanée de pleine épaisseur expose le tube dural, une certaine mesure de
couverture immédiate doit étre instituée pour éviter I'assechement de la méningite, cela
signifie généralement le réaménagement de lambeaux cutanés rotatifs ou l'utilisation de
lambeaux myocutanés si cela n'avait pas été fait en premier lieu. Enfin, il serait judicieux
de mettre en place une hyper alimentation parentérale ou entérale pour assurer une

nutrition adéquate@¥,

Dans notre série, la surface du défect supérieure a 25 cm? a représenté une menace
significative exposante a la nécrose du site opératoire(p<0,01). Les déformations
rachidiennes a type de cyphose ont exposé aux nécroses (p<0,04). En effet, la cyphose
constitue un facteur augmentant la pression sur les lignes de suture, ce qui réduit 1’apport
sanguin au niveau du site opératoire. Lorsqu'un cyphus proéminent est présent, il doit étre
réséqué au moment de la fermeture du défect pour relacher la tension cutanée le long de

I'axe longitudinal du corps.

V.2.3.3. Hydrocéphalie

En postopératoire immédiat, 21,2%(n=11) de nos patients ont développé une
HDC menacante ayant nécessité une prise en charge chirurgicale (8VPS et 3 ETV). Notre
résultat reste difficile a interpréter vue le grand éventail des chiffres dans la littérature en
rapport avec la grande variabilité des localisations anatomiques et des surfaces des défect,
qui s’avérent étre en corrélation directe avec les HDC post fermeture ?27:37) et surtout la

non-précision du timing de la survenue des HDC dans plusieurs séries.
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Tableau 93. Hydrocéphalie post opératoire immédiate

Etude HDC post opératoire
Muhammad Idris Khan2016¢17) 12%

Beuriat 2018(4) 31%

Notre étude 21,2%

La surface du défect supérieure a 25 cm2 était fortement liée a la survenue des HDC post
fermeture, car la fermeture des grands MMC exclus le réservoir du LCR, représenté par le
sac du défect, qui masquait jusqu’ici ’HDC. Nous avons identifié, le z-score compris entre
2 et 3 avant la fermeture comme un facteur prédictif des HDC postopératoires(p<0,05).
Aucun des patients présentant une MMC basse, n’a développé une HDC post fermeture, le
niveau anatomique haut de la lésion n’a pas été un facteur statistiquement favorisant
I’HDC post chirurgicale (P<0,09), dans notre série, alors qu’il a été clairement identifié,
dans d’autres séries, comme un facteur de risque dans la survenue des HDC post

fermeture®7:314.349) ceci peut étre expliqué par la petite taille de notre échantillon.

a. Hydrocéphalie hospitaliére

La fréquence des HDC chirurgicales hospitalieres, dans notre série, était de 55,76%
(n=29/52), ce qui se rapproche des données de la littérature récente, nettement inférieure
aux 80% HDC opérées, autrefois rapportés dans la littérature® 200, Ceci s’explique par
I’augmentation de notre tolérance a la ventriculomégalie modérée avant et aprés la
fermeture de la MMC. L’enrichissement en acide folique et le dépistage prénatal des MMC
sont aussi incriminés dans 1’explication de ce constat, par les séries récentes dans les pays

développés®3 250),

Tableau 94. Comparaison de nos résultats concernant I’HDC avec celles de la littérature

Etude HDC HDC post HHDC
préopératoire opeératoire hospitaliére
Muhammad Idris Khan2016 20% 12% 32%
Beuriat 2018(4) 28% 31% 61%
Notre étude 34,6% 21,2% 55,7%
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b. Taux de complications par procédure du traitement des HDC hospitaliéres

Parmi les 29 patients opérés pour HDC en période hospitaliere, 22(75,9%) ont bénéficié
d’une VPS et 7 ETV. Les complications du traitement de I’HDC étaient signalées chez 13
patients (10 VPS et 3 ETV). Ce qui correspond a une fréquence de complication par
procédure de 45,45% pour les VPS (10/22) et de 42,85% pour les ETV (3/7).

L’age inférieur a 30j, au moment de la chirurgie, n’a pas influencé le taux d’échec du
traitement de I’HDC hospitaliere (p=0,73), c’est plutot 1’age supérieur a 48h qui est

incriminé dans les complications liées au traitement de 'THDC®,

Nous avons identifié le z-score du PC>3 comme un facteur de risque significatif des

complications du traitement de I’HDC hospitaliere(p<0,02).

Il nous a été difficile de trouver, dans la littérature, des résultats concernant les
complications par procédure du TRT de I’'HDC hospitaliére particuliérement. Nous nous
sommes référés a la méta-analyse de I’NIS (Nationwide Inpatient Sample), publiée en
201963,

Tableau 95. Taux d’échec par procédure pour le traitement de I’HDC hospitaliére

Etude N HDC hospitaliére VPS ETV Taux d’échec
NIS 201969 10627 75,4% 71,4% 4% VPS :7,9%
ETV :17,5%
Notre étude 52 55 ,76% 42,30% 13,46% VPS :45,5
(n=29) (n=22) (n=7) ETV :42,9%

Nos résultats restent différents de ceux de NIS, car le résultat fonctionnel dépend non
seulement de la faisabilité technique et de I’expérience du chirurgien mais aussi de la
capacité des granulations de Pacchinoni a résorber le LCR. Notre taille d’échantillon peut

aussi expliquer ce résultat.
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V.2.3.4. Infection intracranienne

Dans notre série, la ventriculite postopératoire immédiate a concerné sept patients dont
cing avaient une dérivation ventriculopéritonéale. Tous les patients ayants présentés une
ICI ont bénéfici¢ d’un traitement antibiotique par voie parentérale, a dose méningée,
adapté a I’antibiogramme durant une période variable de 3 a 8 semaines. Une stérilisation
du LCR était obtenue chez tous nos patients avec un recours a 1’ablation de la dérivation
ventriculopéritonéale chez deux patients.

Les infections superficielles du gite opératoire, 1’écoulement du LCR a travers le gite
opératoire et la présence d’une dérivation ventriculopéritonéale ont représenté des facteurs
influengant significativement la survenue des ICI (P<0,05 ; p=0,026 ; p=0 respectivement).
Les localisations basses du défect ont favorisé les ICI (p<0,035), la position caudale des
MMC lombaires et sacrées a proximité de I'anus et de la zone de la couche et la possible
contamination de la plaie par les urines et les matieres fécales du bébé expose a une
infection d’abord sous-cutanée(p<0,03) qui finit par passer dans le LCR a travers la dure-
meére qui, chez le NN, ne représente pas une barriere solide contre les organismes virulents.
Ce résultat est contraire & ceux de Finger, Tobias, Schaumann®® qui ont trouvé un taux
d'infection accru pour une topographie thoracique des MMC, les mécanismes sous-jacents

restent flous.

Infection intracranienne en période hospitaliere : Dans notre série, 32,69% (n=17) des
patients ont développé une infection du SNC pendant la période hospitaliere. Nous avons
pu confirmer I’influence significative de la placode septique et de la mise en place des
DVP pour traiter ’HDC hospitaliere dans la survenue des ICl en période hospitaliere
(p<0,00). Anegbe @), a identifié les mémes facteurs de risque chez 28,3% des patients

ayant présenté une ICI au cours de I'hospitalisation (p <0,05).

V.2.4. Durée d’hospitalisation

Une grande variabilité concernant la durée du séjour hospitalier pour la cure chirurgicale
des MMC existe dans la littérature, ce qui rend difficile la comparaison. L’amélioration de
la prise en charge des MMC doit inclure la réduction du séjour hospitalier et doit donc
identifier les facteurs le prolongeant afin de cibler tous les efforts pour le réduire.

Dans notre série, la durée d’hospitalisation été en moyenne de 43,13+26,12j avec des
extrémes allant de 12j & 120j, elle a été de 55 j dans la série de Mohamed Ali Noman®®Y et
de 18 a 22 jours chez Harris®®?, alors qu’elle a été de 28 jours (de 4 & 196 jours) selon un

article brésilien publié en 2016,
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Les soins post chirurgicaux des patients atteints de MMC est une étape primordiale dans la
prise en charge, elle nécessite des soins infirmiers de qualité et une surveillance
rigoureuses de toutes les complications liées a la chirurgie des MMC et a ’HDC, par un
personnel médical et parameédical expérimenté. Dans notre contexte, 1’étape post
chirurgicale ne peut étre effectuée que dans les centres qui operent les MMC, ce qui

prolonge la durée d’hospitalisation.

Une analyse multivariée a objectivé une fréquence de 82,7% de complications liées a la
chirurgie des MMC : complications liées au site opératoire, celles liées au traitement de
I’HDC et I’'ICI. Une analyse de régression linéaire multivariée a prouvé ces trois variables
prolongent significativement la durée d’hospitalisation (p <0,05). Cependant, I'infection
hospitaliere du SNC a la valeur de p la plus basse (0,012), ce qui la rend la plus

significative des trois.

Nos résultats concordent avec ceux de Rodrigues et Krebs®7), qui en plus de ces facteurs,
ont individualisé la réparation chirurgicale réalisée apres 48 heures comme un facteur,

augmentant de 5,72 fois la durée d’hospitalisation.

V.2.5. Données évolutives apres le suivi de 12 mois

Depuis I’admission des patients pour la chirurgie des MMC et apres un suivi de 12 mois en
post hospitalier, 80,8% des patients ont présenté au moins une complication liée a la
MMC. Nous n’avons pas pris en considération 1’aggravation postopératoire du statut

moteur des membres inférieures du fait de son caractére transitoire.

V.2.5.1. Statut moteur et ambulatoire

Le pronostic moteur et cognitif est difficile a prédire et dépends étroitement du niveau
Iésionnel, des anomalies cérébrales, de ’HDC et des complications du shunt. Un niveau
plus élevé de Iésions de la colonne vertébrale dans les MMC associées a une hydrocéphalie
est un marqueur d'un développement cérébral anormal plus grave, et d’une qualité de vie
réduite®®®, Ces résultats suggérent qu’il est nécessaire de se concentrer sur les activités qui
permettront aux enfants d'acquérir la capacité de marcher et ceuvrer énergiquement afin de

réduire les shunts ventriculopéritonéaux.

Dans [’évaluation des troubles moteurs lors de la consultation a 12 mois de
I’hospitalisation pour chirurgie de la MMC a retrouve 7 patients sans déficit apparent, 14
patients paraparétiques et 26 patients paraplégiques. Le niveau fonctionnel du déficit

moteur a été évalué a D12 chez 50% des patients, L1L2 chez 13,5% des patients.
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V.2.5.2. Etat de la cicatrisation

La cyphose lombaire peut évoluer de 6° a 12° par an, elle résulte d'une formation
incompléte des éléments rachidiens postérieurs, d'un deséquilibre de la musculature
paraspinale antérieure a I'axe vertébral, d'une action sans opposition du muscle psoas et de
déficits neurologiques causés par le dysraphisme. La gibbosité qui en résulte peut
provoquer des escarres et des problemes de cicatrisation, réduire le volume abdominal et
entrainer une insuffisance respiratoire. Les patients peuvent avoir des difficultés a
s'allonger en décubitus dorsal et a s'asseoir. La chirurgie est généralement indiquée pour
corriger la cyphose et maintenir l'alignement vertébral. La décompensation posturale
progressive et l'ulcération chronique au sommet de la déformation sont les complications
redoutables et redoutées de la cyphose lombaire qui constitue une déformation complexe
de la colonne vertébrale survenant chez environ 8 % a 20 % des patients atteints de
MMCE),

Dans notre série, au contrle de 12 mois aprés ’hospitalisation pour la chirurgie de la
MMC, 78,8% des sites opeératoires été bien cicatrisés, 11,5% ont présenté une escarre

associée a une cyphose importante en regard du site opératoire.

V.2.5.3. Hydrocéphalie

a. Bilan de dépendance au shunt

Habituellement, I'HDC liée a la MMC nécessite une prise en charge chirurgicale au cours
du premier mois postnatal (dans les 28 premiers jours voire, dans les huit premiers jours).
Dans certains cas, une accumulation plus subtile de LCR peut se développer et nécessiter
une déviation du LCR aprés quelques mois de vie®®®. Jusqu'a 20 % des HDC seraient
indépendants du shunt ; ces patients nécessitent une sorte de politique d'attente et de

surveillance(2 113),

Dans notre série, ’HDC a été opérée a différentes périodes post hospitalieres chez 11,5%
(n=6) des patients. L’HDC a nécessité un geste chirurgical de dérivation chez 67,30% (n=
35) des patients (18 en préopératoires, 11 en postopératoire immédiat et 6 HDC en post
hospitalier) avec un taux d’indépendance au shunt de 32,70% a un an. Ce chiffre important
par rapport a la littérature est di d’une part a notre politique de réduire le shunt, mais aussi

a notre courte période de suivi.
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b. Complications des shunts ventriculopéritonéaux

Les complications fréquentes du shunt de dérivation ventriculopéritonéal, notamment
I'infection, I'occlusion, la luxation du shunt et le drainage non physiologique du LCR,
rendent la thérapie de 'HDC problématique. L'incidence du dysfonctionnement du shunt

serait d'environ 40 % la premiére année®®9),

Dans notre série 45,71% (n=16/35) de la totalité des patients opérés pour HDC ont
présenté des complications du traitement de ’HDC (12 pendant la période hospitaliere et 4
durant la période post hospitaliere), parmi celles-ci 14 complications étaient parmi les 29
VPS (10 durant la période hospitaliére et 4 durant la période post hospitaliére), ce qui
signifie que 48,27% des HDC shuntées ont présenté des complications. En effet, il a été
rapporté une incidence de I'échec du shunt de 86 % chez les patients atteints de MMC,

avec un taux d'échec de 51 % au cours de la premiére année©®®),

Des etudes ont tenté d'évaluer les facteurs de risques potentiels prédisposant aux
complications du shunt. Caldarelli et al, ont exploré les complications du shunt au cours de
la premiere année postopératoire chez 170 enfants. Ils ont démontré que les MMC
thoraciques et cervicaux traités avec VPS étaient plus susceptibles d'avoir des
complications, alors que I'dge n'influencait pas de maniere significative la perméabilité du

shunt ou les complications globales®4).

Le niveau fonctionnel lombaire de MMC était associé a moins de complications que les
niveaux supérieurs (p < 0,014 ; I1C a 95 % 0,143-0,805)C%. Nous avons aussi identifié le

niveau lésionnel haut comme un facteur de risque pour les complications du VPS (p<0,03).

Infection du shunt :

Dans la littérature ainsi que dans notre travail, les infections du shunt représentent les ICI
en présence du shunt. Dans notre série, et aprés une période de suivi d’un an, les
complications infectieuses ont concerné 27,58% des patients shuntés (8 parmi les 29
patients avec VPS).

La VPS simultanée a la chirurgie des MMC a eté identifié comme facteur favorisant la
survenue des ICI (p> 0,05)%). Cette condition n’a pas été vérifiée dans notre série(p<0,8)
Avec une fréquence de 27,7%(n=5/18) d’ICI en cas de VPS simultanée et de 37,5%(n=3/8)

en cas de VPS tardive.
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Nos résultats concordent avec ceux d’autres séries qui ont prouvé que le traitement de
I’HDC associée aux MMC soit li¢ a un risque moins important d’infection s’il est
simultané a la fermeture de la MMC. Nous évoquons 1’étude de Arslan, M@ (2011), qui
a rapporté une fréquence de 12,3% d’ICI en cas de shunt simultané, contre 33,3% en cas de
shunt tardive; et I’étude de Khattak?®¥ (2018) ou I’ICI a concerné 12% des patients ayant
subi un shunt simultané a la fermeture de la MMC et 20% des patients shuntés

tardivement®® en période post hospitaliére.

Nous restons convaincus que la dérivation des HDC simultanément a la fermeture
chirurgicale des MMC fait éviter aux patients le risque d’une deuxiéme anesthésie tout en
étant une procédure impossible a retarder quand I’HDC est menacante et quand elle réunit
tous les critéres d’éligibilité de la dérivation. La dérivation de ’'HDC réduit le risque
postopératoire de la déhiscence et de 1’écoulement du LCR a travers le gite opératoire, ce

qui diminue le risque d’ICIL.

Complications mécaniques :

Dans notre série, la seule complication mécanique (n=4/33) 12,12% du shunt
était I'obstruction. La fracture, la déconnexion, la migration et le déplacement du shunt
n’ont pas été notés. Le taux d'obstruction du shunt est généralement considéré comme plus
élevé dans la MMC que dans les autres causes d'HDC et le rapport de risque de la révision
du shunt pour MMC, par rapport aux autres causes d’HDC congénitale, est estimé a 1,95
(262) Certaines études rapportent des taux de révision de 3 a 15 %%, La déconnexion ou
la fracture du cathéter sont observées le plus fréquemment pendant la période de croissance

du patient, avec l'augmentation de la taille.

Drainage excessif: Nous avons individualisé deux drainages excessifs durant notre
période de suivi. Si un shunt est implante, les patients atteints d'HDC liée aux MMC sont
fréquemment décrits comme un groupe a haut risque d’hyper drainage®®V). L’HDC chez
ces patients est souvent un état marginal de la dynamique pathologique du LCR, car
contrairement a I'hydrocéphalie post-infectieuse ou post hémorragique, la résorption du
LCR est moins pertinente chez ces patients. L’HDC chez les patients MMC peut n'avoir
besoin que d'une quantité limitée de drainage du LCR par rapport a d'autres étiologies
d'HDC. D'autre part, un drainage excessif peut entrainer des complications pertinentes a
long terme, La fosse postérieure est la plupart du temps réduite en taille et la malformation

de Chiari est présente chez la majorité des patients. Ces pathologies s'aggravent en cas de
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sur-drainage et un éventuel traitement chirurgical de décompression cranio-cervicale ou
rachidienne cervicale peut devenir nécessaire. De plus, le syndrome du ventricule fendu
pourrait entrainer une obstruction répétée du shunt proximal et une augmentation

pathologique de la compliance intracranienne®5).

b. Complications des procédures endoscopiques transventriculaires (ETV)

Dans notre série, nous avons procédé a une ETV chez 25,71% des patients ayant présenté
une HDC (n=9/35) (7 VCS en période hospitaliere et quatre en période post hospitaliere),
au bout de la période du suivi d’un an. Six d’entre elles étaient jugées fonctionnelles dont
trois apres un renouvellement de la procédure. Les trois VCS restantes, ont été converties
en VPS. Ce qui revient a un échec définitif de 33,33% des VCS. L'ETV a été proposée, sur
la base de I'analyse du plancher du troisieme ventricule, comme le montre la vue sagittale
du scanner ou I’IRM. L’ouverture de la stomie était jugée potentiellement suffisante selon

sa largeur, I’absence de ponts arachnoidiens et la visualisation du flux a travers la stomie.

Méme chez les trés jeunes patients ou le troisieme ventricule était accessible par le
foramen de Monro, nous avons réalisé, a l'aide d'un bipolaire, une CPC bilatérale
commencant par le coté droit en premier et accédant au coté gauche soit par un septum
pellucidum partiellement perforé/absent ou & travers une septo-stomie. La CPC était faite
pour chaque ETV a la premiere procédure. Nous avons défini I'échec d'une procédure

devant la progression clinique et/ou neuroradiologique de I'HDC.

Beuriet 4% a procédé a une ETV chez 23 HDC sur 70(33%), sans aucune complication
chirurgicale immediate, 9 échecs et renouvellement de la procédure et trois conversions
vers une VPS. Warf et Campbell®") ont procédé, pour des raisons économiques, a une
I’ETV plus CPC de premiére intention a tout age pour le traitement de 'HDC. Leur taux de
réussite global était de 72 % avec un age médian de 2 mois. L'association CPC a I'ETV a

significativement augmenté I'efficacité de 49 a 75 %.

Selon Beuriat®®, il est toujours techniquement possible de réaliser une ETV sans
complications techniques méme si le résultat fonctionnel n'est pas toujours lié a la
faisabilité technique. En effet, nous sommes tout a fait d'accord sur le fait que lI'anatomie
ventriculaire est tres souvent difficile & comprendre par rapport a un systeme ventriculaire
normal, mais il est toujours possible d’individualiser I'infundibulum. Mé&me en I'absence

d'espace inter-mamillaire bien défini, mais a condition que la procédure soit réalisé par un
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chirurgien expérimenté. En réalité, I'efficacité de I'ETV chez le NN est lié la capacité des
granulations de Pacchinoni a résorber le LCR.

V.2.5.4. Infection intracranienne

La réparation chirurgicale postnatale d'une MMC doit étre entreprise dés que possible
aprés que tous les facteurs potentiellement mortels sont exclus, idéalement dans les 48
premiéres heures de vie afin de réduire le risque d'infection de la placode, de fuite

chronique du LCR et par conséquence 1’infection du SNC.

Pendant la période hospitaliere et durant la période de suivi d’un an, 36 % (n=18/52-2) des
patients ont présenté une infection intracranienne(ICI). L’ICI représente un important
facteur de morbidité neurocognitive et peut également menacer le pronostic vital du

patient.

V.2.5.5. Comitialité

L’incidence des convulsions dans 1’étude de Chadduck W étai de 31 %, elle était de 22 %
chez les patients porteurs d'un shunt et de 2 % dans un groupe "non-shunt” 8%, Dans notre
série, le taux de la comitialité était de 32,69%. 48,1% des patients présentant des VPS ont
présenté une comitialité alors qu’elle était de 16,7% chez les patients qui ont bénéficié
d’une ETV(y? = 6,35 : p <0,042).

Les études analysant 1’incidence et les facteurs de risque des convulsions chez les patients
atteints de MMC ont montré que certaines anomalies corticales, comme la dysgénésie
falcorielle et I'atrophie corticale, et la MMC et lombaire étaient associées de maniere
significative au développement des crises d'épilepsie. L’HDC, la survenue de
complications et le nombre de révisions du shunt constituent un facteur de risque
significatif ?®), Les patients atteints de MMC peuvent présenter des modifications EEG
généralisées, sans développer des convulsions. Les anomalies EEG les plus courantes
associées a I'HDC vont des anomalies EEG focales et généralisées aux pointes d'ondes
continues pendant le sommeil lent. De plus, toutes ces anomalies sont associées de maniere

significative a 1’hémisphére shunté@®D,

V.2.5.6. Mortalité
Des études antérieures ont indiqué la présence d'une malformation de Chiari chez pres de
90% de tous les enfants atteints de MMC, cependant, des études recentes suggerent que

cette malformation n’est cliniquement significative que chez 10 a 20 % de ces enfants, en
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particulier ceux agés de trois mois ou moins. La plupart des enfants développent des
symptdmes au cours de la premiére année de vie, et jusqu'a un tiers des enfants
symptomatiques ne survivent pas au-dela de la petite enfance, faisant de la malformation
de Chiari la principale cause de décés au cours de la premiére année de vie©®5®),

A I'ére moderne de la technologie de pointe, des techniques d'anesthésie de qualité, de
meilleurs soins postopératoires et d'une plus grande utilisation d'antibiotiques, la morbidité
et la mortalité des enfants souffrant de dysraphisme spinal ont été considérablement
réduites. Delwar Hossain®*® a rapporté un taux de décés de 1,66%, McLone® a rapporté
2 déces sur une série de 100 patients et 1 déces sur 119 patients a été rapporté par Jindal et
al 7 alors que dans une série indienne publiée en 2003, 2 patients sont décédés parmi
155 cas de dysraphie rachidienne. En Europe, la survie jusqu'a I'age de 1 a 4 ans était de 90

% & 96 % et dans les programmes nord-américains, elle était de 86 % & 96 %9,

Dans cette cohorte, nous n’avons enregistré aucun décés précoce postopératoire, Ceci peut
étre expliqué par le fait qu’aucun de nos patients n’a présenté des signes d’atteinte du tronc
cérébral. Nous supposons que les patients ayant eu des signes de décompensation du

Chiari, ne sont pas parvenus a la chirurgie, notre taux de survie était de 96,15% a un an.

V.2.5.7. Données particuliéres

a. Observance des rendez- vous de suivi

Nous nous sommes intéressés, d’une maniére inédite, dans cette étude a 1’observance par
nos patients des rendez-vous de controle et des séances de kinésithérapie. Nous avons
enregistré 78,8% d’observance du premier rendez-vous (RDV) de contrdle. Le deuxieme
RDV de controle en ambulatoire ; deux mois aprés 1’hospitalisation ; était respecté a 84,6
%. Le troisieme RDV ; était respecté a 63,5%. Le RDV de suivi du 12° mois en
postopératoire est un RDV important pour 1’évaluation postopératoire. Nous avons fait en
sorte de convoquer et d’insister sur le respect de ce RDV aupreés de nos patients. Ce RDV a

été respecté par 90,4% des patients.

b. Soins de kinésithérapie et de rééducation fonctionnelle

Pour préserver le niveau neurologique fonctionnel et améliorer la qualité de vie, des soins
de rééducation au long cours doivent étre suivis en postopératoire pour prolonger la
récupération du patient. Des mesures préventives doivent étre incluses, en se concentrant
sur I'amélioration du systéme musculo-squelettique a l'aide de la thérapie physique et des

exercices. Ces mesures permettent de diminuer le risque de développer les escarres, les
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infections de plaies, la thrombose veineuse profonde, I'obésité et les désordres
métaboliques®®).

La kinésithérapie n’a débuté qu’aprées six mois de la chirurgie des MMC chez 28,8% des
patients et seulement 11,5% des patients ont commencé les séances de kinésithérapie trois
mois apres la chirurgie de la MMC. L’observance des séances de kinésithérapie a €té noté

chez 56,4% des 39 patients ayants suivi un protocole de rééducation fonctionnelle

c. Déformations rachidiennes et orthopédiques

Les patients MMC peuvent présenter des malformations congénitales et acquises, qui
peuvent affecter leur qualité de vie. Les malformations congénitales comprennent la
scoliose, la cyphose, les luxations tératologiques de la hanche, les pieds bots et les pieds
plats avec talus vertical ?® . En ce qui concerne la gestion des problémes de pied et de
cheville, I’objectif du traitement de I'orthopédiste comprend un pied plantigrade, flexible
en utilisant une attelle sur laquelle une chaussure peut étre portée pour permettre la
déambulation. La prise en charge conservatrice avec manipulation passive est
principalement proposée pour les patients MMC avec équin, calcanéus et pied bot
positionnel léger. Chez les enfants atteints de MMC, les ortheses sont utilisées pour
maintenir I'alignement, prévenir les déformations, corriger les deéformations flexibles,

faciliter la mobilité indépendante et protéger le membre insensible.
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V1. CONCLUSION

La myéloméningocéle est une entité pathologique particuliére rencontrée dans la pratique
neurochirurgicale. Comme toute pathologie malformative, plusieurs efforts pour
comprendre sa pathogenése ont conclu a une origine multifactorielle affectant
I’embryogénése ayant des conséquences délétéres non seulement sur le systéme nerveux
central et périphérique, mais aussi sur la fonction sphinctérienne, cognitives et

orthopédiques.

Les avancées récentes dans le domaine de la physiologie, de la biologie moléculaire et de
moyens diagnostics et thérapeutiques ont réveillé 1’intérét pour cette pathologie en
apportant des solutions pour diminuer la morbidité et améliorer le devenir des patients
atteints d’une pathologie non irradicable, non mortelle et non curable, mais avec de graves
consequences. Cet offre de diminuer le fardeau de cette pathologie sur I’individu et sur la
société est possible en agissant sur les agressions secondaires et Iégitime 1’espoire d’arriver

a un individu avec le minimum de handicap et le maximum d’indépendance.

Ce travail a été motivé par I’intérét que nous portant a cette entité pathologique et nos
efforts pour fournir les moyens humains et matériels nécessaires pour garantir sa prise en
charge optimale. Opérer des patients en post natal immédiat et de préférence avant 48
heures de vie est la norme, I’objectif de notre service et d’atteindre ce timing chirurgical ce
qui signifie d’opérer des patients tres particuliers par leurs besoins alimentaires ,leurs

résistances métaboliques et leurs particularités cataboliques ,immunitaires et cicatricielles.

Les données épidémiologiques obtenues confirment une prise en charge tardive, retardée
par plusieurs facteurs notamment 1’éloignement ce qui confirme 1’absence de coordination
entre les différents services concernés par les soins postnatals, aussi par 1’ignorance des

parents et leur niveau d’alphabétisation faible.

L’hydrocéphalie, son diagnostic, sa gestion et son suivi sont au coeur d’une prise en charge
visant a minimiser au maximum les dépendances aux shunts. Notre expérience en matiére
d’endoscopie est récente et nos résultats sont certes tributaires de 1’anatomie modifiée des
ventricules lorsqu’il existe un SB associée, mais aussi et surtout de notre courbe

d’apprentissage qui ne cesse de s’améliorer pour espérer la prioriser par rapport au shunt
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ventriculopéritoneal a chaque fois que les indications et les scores de réussites se

réunissent.

VIl. RECOMMENDATIONS ET PERSPECTIVES

Les résultats de cette étude peuvent contribuer a renouveler I'appel a des actions urgentes
pour réduire le fardeau des ATN en Algérie. Des interventions de santé publique efficaces
peuvent étre conceptualisées concernant le patient et les prestataires de santé a un niveau

régional voir national beaucoup plus large.

Tous les efforts fournis depuis des siécles pour éradiquer cette malformation feetale se sont
soldé par I’échec, il est donc impératif de se rendre a I’évidence que le SB est une
pathologie a prévenir, non pas a éradiquer ni a guérir. Plusieurs fronts de bataille sont a
améliorer et a renforcer pour garantir le minimum de morbidité afin d’offrir a ces patients
une meilleure qualité de vie, ce qui est censé diminuer le fardeau de leur prise en charge
sur eux méme, sur leur famille et sur la sociéte. 1l serait donc fondamental de focaliser les

efforts sur la prévention qu’elle soit primaire, secondaire ou tertiaire.

VI1.1. Efforts a fournir dans le domaine de la prévention primaire

VI1.1.1. Sensibilisation des prestataires de soins médicaux

Une sensibilisation accrue, a travers un programme de formations médicales continues, des
prestataires de soins médicaux, y compris ceux en charge de soins prénatales, a la question
des SB, peut se traduire par une utilisation adéquate de l'acide folique pendant la période
périconceptionnelle dans le but de diminuer I’incidence de ces malformations. C’est aux
professionnels de santé, gynécologues, sages-femmes aussi médecins généralistes et
pharmaciens au comptoir, de promouvoir aupres des patientes les bienfaits de 1’acide
folique., lors d’une consultation de routine, par exemple : examen gynécologique,
consultation pour un désir de grossesse (arrét de contraceptif ou retrait d'un stérilet), bilan
d'infertilité, bilan prénuptial ou conseil a I'officine sur la grossesse). Il est primordial de
lancer des campagnes de sensibilisation et d'information auprés des professionnels de santé
pour les inciter a relayer lI'information aupres de leurs patientes et assurer les conseils et les

prescriptions appropriées.
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VI1.1.2. Compagne de sensibilisation de la population a risque

La sensibilisation du personnel médical est une approche exigeante et moins susceptible
d'atteindre une importante population a risque, sauf si des recommandations des autorités
sanitaires et de réelles compagnes d’information soient renforcées. Il est recommandé aux
fournisseurs de soins de santé de conseiller a toute femme entre 12 et 45 ans pouvant
devenir enceinte de maintenir un régime alimentaire sain et riche en folate et d’avoir un
bref suivi périodique de leur alimentation.

Des conseils sur I'utilisation de I'acide folique dans les médias et avant le mariage peuvent
étre envisagés pour informer les jeunes couples Parallélement a la sensibilisation a la
cliniqgue prénatale, les femmes devraient recevoir I'éducation a la santé sexuelle et

reproductive des le plus jeune age.

Certaines populations a risque nécessiteront une attention particuliére, notamment les
femmes épileptiques en age de procreéer. lls devront étre systématiquement identifiés et
suivis, de préférence par des prestataires ayant une expérience des soins de I'épilepsie via
un systéme de référence bien structuré. La prévalence de I'utilisation d'antiépileptiques a
fort potentiel tératogéne devra étre établie.

VI1.1.3. Augmentation des services de soins prénatals
L’augmentation des services de soins prénatales est essentielle pour atteindre une

population a risque éloignée et inaccessible a travers les médias.

L'offre gratuite de comprimés d'acide folique ; au niveau des centres de santé locaux, des
cabinets des médecins géneralistes ou des cliniques d'obstétrique et de gynécologie ; aux
femmes a faible revenu pourrait étre un moyen raisonnable et efficace de réduire le risque

d'ATN chez les nouveau-nés.

Des fournitures de comprimés de 400 mcg plutét que de 5 mg doivent étre mis a
disposition par les fabricants pharmaceutiques nationaux pour permettre aux agents de
santé de fournir le dosage préventif correct, car 1 mg et non 5 mg est la limite quotidienne

supérieure tolérable.

Parallelement a I'amélioration de la supplémentation en acide folique, nous plaidons pour
I'enrichissement obligatoire des aliments et la mise en ceuvre de ce processus a niveau

national pour augmenter les niveaux d'apport en acide folique pour toutes les femmes en
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age de procréer. Nous insistons sur I’enrichissement des produits alimentaires de grande
consommation en acide folique notamment la farine, ce qui constitue une intervention de

santé publique rentable et efficace pour réduire la prévalence des ATN.

VI1.2. Efforts a fournir dans le domaine de la prévention secondaire

La prévention secondaire des SB se base sur le diagnostic anténatal qui offre la possibilité
d’avortement en cas de confirmation du diagnostic. Cette option est strictement interdite
par la loi Algérienne ; conformément aux articles 304 a 307 du Code pénal ; et contraire a
la fatwa émise par le conseil de jurisprudence islamique de la ligue islamique mondiale a
sa session de février 1990 a la Mecque. Ceci ne devra en aucun cas minimiser le role
primordial du diagnostic prénatal dans la chaine de la prise en charge des SB. Il permet la
planification du moment, du lieu et de la voie de ’accouchement ce qui ne contribue pas a
la prévention secondaire proprement dite, mais permet efficacement a une meilleure
prévention tertiaire. Le diagnostic anténatal des MMC ne doit pas perdre son intérét, car
permet ; non seulement aux futurs parents de se préparer a la naissance éventuelle d'un
enfant handicapé ce qui diminue leur anxiété a la naissance, mais aussi de planifier le
moment de 1’accouchement, en indiquant un accouchement prématuré lorsque la
ventriculomégalie augmente rapidement ; et aussi de choisir le lieu de ’accouchement dans
ou a proximité d’un hopital doté des moyens humains et matériels pouvant garantir une

prise en charge multidisciplinaire, précoce et optimale.

VI1.3. Efforts a fournir dans le domaine de la prévention tertiaire

Créer des consultations neurochirurgicales prénatales spina bifida permettant d’établir un
contact initial avec les parents en les informant des différents aspects thérapeutiques et
pronostics de cette pathologie ce qui pourra diminuer leur stresse et leur désarroi au
moment de la naissance.

Favoriser I’accouchement des SB, diagnostiquees en prénatal, dans des structures sanitaires

dotées de moyens humains et matériel pour assurer la prise en charge de ces patients.

Mettre en place une stratégie de prise en charge diagnostique et thérapeutique postnatale
avec une collaboration de tous les intervenants concernés par les soins des NN permettant

une chirurgie la plus précoce des SB dans les conditions les plus optimales.
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Créer une consultation pluridisciplinaire et des centres de décision référents de prise en
charge multidisciplinaire "Spina Bifida" seule garent d’une prise en charge coordonnée et
collaborative dans le but d’une amélioration pronostic et établir un programme modele de

soins & vie qui permet une transition réussie vers I'age adulte

Elaboration de registres nationaux et régionaux "Spina Bifida" et harmonisation et
amélioration des critéres diagnostic, ce qui permettrait une meilleure estimation de la
charge de morbidité et aura un impact certain sur la santé publique. Une telle source de
données cliniques pour les patients atteints de SB offre la promesse de cohortes plus
importantes a partir desquelles il sera possible d’identifier les meilleures pratiques et

améliorer les soins existants, ce qui éclaire les futurs protocoles et directives.

Notre pays devrait investir dans des systemes de surveillance durables et multisources,
parallelement aux interventions sur l'acide folique, pour acquérir une connaissance plus
précise de la prévalence des ATN que celle dont nous disposons actuellement. Ces efforts
contribueront a la fois a la prévention des ATN et a I'évaluation périodique des

interventions d'acide folique pour la réduction des ATN.

VI1.4. Recommandations pour la pratique neurochirurgicale consacrée aux SB

Les soins postnatals immédiats peuvent étre un facteur critique dans les résultats a long
terme. Tous les progres visent a protéger la fonction neurologique et a améliorer le devenir
neurocognitif en optimisant la dynamique du LCR tout au long de la vie et préserver et
soutenir la fonction du tronc cérébral et de la moelle épiniere.

C’est aux neurochirurgiens de maintenir et favoriser la prise de conscience que des
changements cliniques importants peuvent survenir a la suite d'un dysfonctionnement du
shunt en I'absence de changements dans I'imagerie ventriculaire aussi d’accroitre 1'attention
des patients/familles/prestataires médicaux au large spectre clinique du déclin
neurologique qui devrait attirer leur attention et les inciter a prendre avis auprés des
professionnelles de soins spécialisés.

Les neurochirurgiens doivent impérativement réduire la dépendance globale aux shunts
ventriculaires pour gérer 'HDC et ceci en définissant, affinant et optimisant les critéres de
candidature pour ETV/ CPC comme traitement initial ou secondaire de I'HDC, car méme si
I'obstacle financier de I'implantation d'un shunt peut étre surmonté avec I'utilisation réussie

de shunts peu colteux le risque de dépendance au shunt dans les pays en développement
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est inacceptable en raison de la difficulté pour les familles d'accéder aux soins d'urgence en

cas de dysfonctionnement du shunt ou d’infection.

La chirurgie des MMC doit impérativement se réaliser sous magnification optique pour
garantir une meilleure sécurité de la procédure et doit étre livré a des neurochirurgiens
expérimentés et avérés maitrisant I’art de la fermeture chirurgicale des MMC et habilité a
réaliser une fermeture répondant aux criteres actuellement exigés dans le but de diminuer

les complications postopératoires.

L’objectif ultime est la création d’établissements hospitaliers dédiés a la pathologie
neurochirurgicale pédiatrique et la formation d’une catégorie de neurochirurgiens
maitrisant les bases de la chirurgie plastique et des procédures endoscopiques exercant
dans une équipe multidisciplinaires répondant a tous les besoins de soins des MMC.
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IX. ANNEXES
Annexe 1
FICHE DE RECUEIL DES DONNEES
Etablit au service de neurochirurgie (2018)
CENTRE HOSPITALO- o
UNIVERSITAIRE (.~ ) (;;. : oralal) Lidiaall
Dr. TEDJINI DAMERDJI- \_, “"_- (0 .T' oA (gilagd L2
iy
TLEMCEN N Tlencer.

aA\JQ daliaa

Service de Neurochirurgie Y

ASPECTS EPIDEMIO-CLINIQUES ET EVOLUTIFS DU
MYELOMENINGOCELE OPERE
AU SERVICE DE NEUROCHIRURGIE DU CHU TLEMCEN - 2018 - 2021

Annexe 1.A
FICHE DE RECUEIL DES DONNEES HSPITALI7RES

1L TIEMCEN B e | T T I I
7 I \\ o] 14 [ R I N I
T = (210101 S [ R I N I
4. Datte de NAISSANCE.........ccveeireeecree et | T T I I
5. Sex: 1. Masculin, 2. FemMINiN. ... ..o (-
Adresse exacte:
R VAV | -\ R TSRS RTOP
T B -1 1 - RSSO
I 0001110 110 1 o= SRS RO OPRRRO
o. Numéro de téléphone 1: ..o [ N T T T N N N M
10. Numéro de téléphone 2:..........cccceevrenee. [ N T T T N N N M
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I. Renseignements Concernant les parents

I.1. Renseignements Concernant le couple

1. ATCD de dysraphies familiales : 1. Oui, 2. NON........ccccoveeiiiieniieii e, I
2. Consanguinité : 1. Premier degré, 2. Deuxiéme degreé,3. Eloignée, 4. Aucune ........ I
13, Assurance santé : 1. CNAS, 2. CASNOS, 3. AUCUNE........ccevveruereerieaieseesieeneessaennens (.
1. Niveau de revenu :
1. <SNMIG, 2. Entre le SMNG et 4 fois le SNMIG, 3 > 4fois le SNMIG .......... I
1.2. Renseignements Concernant la maman et le déroulement de la grossesse
15, AQE (BN ANNBES ). .ottt I
16. Groupage: 1. A, 2. B, 3. AB, 4. O oo 1
17. Niveau scolaire : 1. Aucun, 2. Primaire, 3. moyen, 4. secondaire, 5. Graduation, 6.
POSE-QradUALION .......coueiiiiieieieeite et I 1
1s. Notion de stérilité : 1. Aucune, 2. Primaire, 3. SECONAAITe.........cceevevvrivireeeieiennn I
10. ATCD des grossesses antérieures :1. Avortement,2. Mort-né,3. Aucun ................... I 1
20. Inducteurs d’ovulation : 1. OUi, 2. NON ....cceeiiiiiiiie e I
21 Consultation gynécologique préconceptionnelle : 1. Non, 2. OUi.......cccccceveevvennennen, I
2. Tentative d’avortement au premier trimestre par consommation de plantes ou de
MEdIicaments 1. NON,2. OUI ...cceeiuiiiiiiieiecic et ene s I
23, Déroulement de la grossesse : 1. Grossesse a Haut Risque, 2. Menace d’Accouchement
Prématuré, 3. NOIMAl........cooeii it e e s ree e I
22, Supplémentation en acide folique : 1. Trim1, 2. Trim2, 3. Trim3, 4. Avant grossesse, 5.
AAUCUNE ...ttt ettt e sttt e e a e e e bttt e ekt e e e kbt e e bt e e e bb e e e nn e e e nne s 1
2. Fievre pendant l1a grossesse : 1. NON 2. OUI ..c.oovevrineiiinieieesc e, I 1
26. Anémie traitée avant la grossesse : 1. NON 2. OUi c...ccccovevveieeiieiie i I
27, Diabete insulinodépendant : 1. gestationnel, 2. Pré gestationnel, 3. Aucun ............. I
28, Médicament anticomitial : 1. Oui, 2. NOn...........ccoooiiiiiiiiiiiiiiiiiieiaa, |
20. Timing de | » annonce du diagnostic du spina bifida : 1. Trim1, 2. Trim. 2, 3. Ttri3, 4.
A TBNAISSANCE. ...ttt s et n st en st n s en e een s tenanes I
5. Voie d’accouchement : 1. Basse, 2. HAUE..........cccooeiiiiiiiiicc e I
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1.3. Renseignements Concernant le pére

Bl A e e e b b e e nr e nes [
s2. Niveau scolaire : 1. Aucun, 2. Primaire, 3. Moyen, 4. Secondaire, 5. Graduation, 6.

001 0| =T ST 1
3. Profession : 1. Fonctionnaire,2. Libéral,3. Agriculteur,4. Bergé,5. Artisan,6.

COMMEICON, 7. SANS, 8. AULIES ....cvviiiiiie it aee e -
3. Tabagisme : 1. OUI, 2. NON ..c.ooiiiecie e et I
AN [otoTo] 1) ¢ o[ Tt N O U T o] o I
I1. Renseignements Concernant le patient
3. Terme de NaisSance : €N SEMAINES .......cccvevveieeiurerieseeieerresee e seesre e e e 1
7. Poids a la naissance : en gramme..............ccoeviviriiniininininnn T T I
38. RaNg dans 1a fratrie @ ......coveoeiie e 1
39, AADGAN & e [
s0. Périmétre cranien & la naissance (en CeNtIMEALIeS) ......cocovvvvrerereeieneriereeenienes 1
a1, Asphyxie néonatale : 1. Oui, 2. NON  .ocoiiiiiiiieeee s I
2. Vaccination : 1. a jour, 2. Incompléte, 3. AUCUNE .......c.coveeeierieiieie e |
a3, ATCD d’infection du systéme nerveux : 1. Ventriculite, 2. Méningo-encéphalite,3.

o E oL o PSP .
. Traitement : 1. Céphalosporine+ aminosides, 2. Bétalactamine (Méropéneme), 3.

AV =T 0] o SRS I
45, GBITME BN CAUSE © .vteiiiiieitee ettt e s teeeite et e st e e te e e te e bt e e s e e bt e enteesbeean b e e beeenbe e sbeeanbeenbeeenbeenneeanees
11.1- Examen clinique
6. Etat général : 1. ConServe, 2. AIEIE........cocooeveiieiiie e |
a7. Température (chiffrée en degrés CelSius) @ .....ccccoovviiiiiiiniiinie e .
as. Troubles du rythme cardiaque :1. Tachycardie,2. bradycardie,3. Aucun....... ......1_|
9. SEAAOr 2 1. OUI, 2. NON Lot sae e I
Examen neurologique a ’admission
Examen de I’extrémité céphalique
50. PErIMELre Cranien (BN CM) ..oovcciiiiiiiccee ettt sra et ae e ere s |
s1.  Fontanelle antérieure :1. Normotendue,2. Tendue et bombonte,3. Déprimee... ...... |
s2. Sutures du crane : 1. disjonction, 2.pas de disjonction..................cceveeeeeeeee. 1|
3. Yeux en coucher de soleil : 7.oui, 2.n0n..........cc.cco oo ev e ee v e e |
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Examen de la MMC (zone d’appel) :

Siége anatomique de Iésion : 1. Thoracique, 2. Thoracolombaire,3. Lombaire inferieur,
4. LOmMDOSACIE, 5. SACIE .....oiivieie et [
Dorsolombosacré, 7. CerviCal........ccuviieieiiieie e [
Diameétre Transversal : €N CENLIMELIES ........cccvvviiieiieiierieie e I
Diameétre Longitudinal : €n CeNtIMELIES .......cccvvviieieieiee e I
Formes anatomo-cliniques : 1. MMC kystique, 2. MMC plate........ccccccocviveiininnnnn. 1
Issue de LCR (Fistule) : 1. Oul, 2. NON .....ccccviiiiieiieieee e [
Infection de la 1€sion : 1. OUl, 2. NON......ccciiiiiiiiiece e I
Epidémisation : 1. Oui, 2. NON ...cc.eciiiiiciicc ettt I
Déficit moteur :1. Paraplégie,2. Paraparésie,3. Aucun (en apparence) ............... |

Niveau fonctionnel du déficit moteur :
1. Membre inferieur flasque totalement paralysé(D12)

2. Flexion de hanche présente : 2a. faible a modéré (L1) ,2b. forte (L2)

3. Flexion du genou présente (L3)

4. Extension du genou présente (L4) reflexe rotulien

5. Dorsiflexion du pied présente(L5) ou abduction de la hanche

6. Flexion plantaire du pied présente(S1) reflexe Achilléen

7. Non Déterminé

8. Aucun dEfiCIt @PPAIENT .....c..oiiiieiee e I
Déformation du rachis : 1. aucune, 2. cyphose, 3. cypho Scoliose,.........ccccceverenene. 1
Déformations rachidiennes et orthopédiques
Déformations orthopédiques : 1. Aucune, 2. P. bot unilatéral, 3. P. bot bilatéral, 4.
Inégalité des membres INFEFIBUIS. ........oooviiiieee e I
Troubles sphinctériens
Le dribble d'urine (fuite) :1. présent ,2. ADSENt .........cccooviiriieiereiese e, 1
Les dermites de siege :1. Présents,2. ADSENt ..........ccceeveiieiieie i I
Mictions : 1. Spontanées,2. SONAE UFMNAITE..........cccereririreiieieie e, I
Réflexe anal (Clin d'eil anal) : Iprésent,2. absent... e ree e e e vee e L
Plis radiaires de la marge anale :1.présentes,2. Absents 3 Béance anale 4. Prolapsus
ANAl . .
Incontinence anale (perte de selles fréquente ou lors des cris ou a la verticalisation,
Excoriation anale) 1. Présente,2. Absente.............cccceoveeeeeveie e ceviiee e
Constipation (selles en billes) :
L1.Présente,2. ADSEALE. .. ... ... .cc v e et e e et e et e e e e e e e L
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11.2 - Examens complémentaire

720 T@IE TNOTAX ...ttt b e bbbt
73, RAAIOgraphies RACKIS ........cciviiie e
7. RAAIOGIAPNIES CTANE ....eeiiicece ettt te e e ne e ne e
75. Echographie transfontanellaire .............coovevveiiiic i
76.  Tomodensitométrie (TDM) CEIEDIale .........c.coevieieieieie e
77, TDIM TACHIAIENNE ...ttt e neeere e ne e
78, IRIM CEIBDIAIE ...t
79. IRM TaChIIENNE ...
80. ENCAOSCOPIES : DIGESTIVES ...ovieiieiieeiie ettt st et te e ne e ne e
81, RESPITALOIIES ...eivviiiieiiice ettt et et s et e e e s ae e s ee e b e s be e teeseesaeesteeneeareenneans
2. Echographies ADAOMINGIE.............ccv i e
g3. ECNOQraphies CardiAOUE ..........coveiiiiitiitiiiiii ettt
ss. Examens biologiques (sang ; urine, LCR...) .c.coooiiiiiiiiiiiiice e

11.3- Résultats des explorations complémentaires

ss. Ventriculomégalie : 1. Biventriculaire, 2. Triventriculaire, 3. Tetraventriculaire,4. Pas
ventriculomégalie ... el LT
gs. Autres anomalies scannographiques : 1. Arnold Chiari, 2. Dandy Walker, 3.
Ventriculite,4. Encéphalite,5. AUCUNE, 6. AUres... ........c.c.oceueeieeieececeeeeeee e I
s7.  LCR avant la cure de la MMC :1. sterile,2. infecté, 3.non prélevé................... |_|

11.4- Cure chirurgicale de la malformation

Age de la consultation préanesthésique (en jours)..........ccocoeeeveeeeeveeeew 111
Age au moment de la chirurgie de la MMC (en jours ).......cccovevvevee 111
Délai de la prise en charge chirurgicale (en jours ).......c.cooeveeeeeeeeee 111

ss. Motif du retard de consultation :
2. Insuffisance des plateaux technique,
3. Pathologies graves associées
4. Demande des parents
5. Rupture de la MMC
6. Nécessite d'une équipe multidisciplinaire
7.HDC majeure ayant nécessité une chirurgie premiere
8. HDC majeure ayant nécessité une chirurgie premiere .........cccoeeevveveerreceennnn, I
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so. Type de fermeture : 1. sans tension, 2. Sous tension, 3. Incisions de décharge, 4.
LamMDEAU CULANE........ccueiiiiieeiieieieiesie ettt e et e be e sresneereeneeneens I

. Conduite a tenir devant la ventriculomégalie :

1. Surveillance

2. DVP avant la cure de SB

3. DVP simultanée

4. Drainage externe puis DVP

5. Ponctions soustractives puis DVP

6. VCS avant la cure de la MMC

T.VCS SIMUILANER.......ccueeiieieiee ettt re e e e I

11.5- Complications immédiates (pendant 1’hospitalisation)

o1. Evolution de la plaie opératoire (gite opératoire)
1. Infections
. Nécrose
. Déhissance
. Déhissance et infection
. Ecoulement extériorisé du LCR
. Ecoulement non extériorisé du LCR(gonflement)
7. BONNE CICALIISATION......eiiieie et ae e nrees I
92. Complications précoces du TRT de ’'HDC
1. Hyper drainage (DVP ou VCS)
2. Inflammation du trajet de la DVP
3. Ventriculite sur valve de dérivation
4. Mauvaise absorption abdominale du LCR
5. VCS non fonctionnelle (augmentation du PC)
6.HDC externe
7. Pas de complications
8. Pas de DVP NI de VCS.......ooii et I

3. Conduite a tenir devant les complications
1. Ablation de la DVP
2. Clampage de la DVP
3. Antibothérapie
4. Révision de la DVP(cul de sac de Douglas)
5. ReVCS
6. Valvede dérivation ventriculopéritonéale
7. Drainage ext de ’HDC
8 .Pas de CPC ou pas de DVP ni VCS
9. Valve a pression réglable... ...........cccceoeeieeeieiiieiee e e e e e e

o O A WDN
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. Ventriculite post opératoire : 1. Sur valve de dérivation VP,2. Sans valve de dérivation

VP, 3.pas de ventriculite... PP PP UPPPRPPON I
os. CAT devant la ventriculite post operat0|re
%6. HDC post fermeture immédiate : 1.oui, 2.non,3. HDC préexistante traitée ....... (-
o7. CAT devant ’'HDC immédiate : 1.DVP, 2.VCS... v S
os. Statut moteur post opératoire immédiat :1. Stablllsatlon 2. Amelloratlon 3
Aggravation, 4.non déterming ..............cooi e i
99. CONVUILIONS & L.0UI, 2.NM0N. ...\ttt e e e 1

11.7- Durée du séjour hospitalier

100. Date de sortie : jour/moi/année ..........cccccevvveveiieeieeiesiesnns [ T T

101. Durée d’hospitalisation (en jours) ...........ccccceeevei e ceiciee e eee e L

11.8- Mortalité précoce :

2. Date du déces: jour/moi/année... ..........ccccoveeeeeveeee L 11 1]

I11.Réhospitalisation

103. Date (BN JOUI) ... ccvit e et e e et e et e e e e e e e e e

104. Motif

10s. Actes médicaux fourni

106. Résultats

107. Date de sortie
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ASPECTS EPIDEMIO-CLINIQUES ET EVOLUTIFS DU
MYELOMENINGOCELE OPERE
AU SERVICE DE NEUROCHIRURGIE DU CHU TLEMCEN - 2018 - 2021

Annexe 1. B
FICHE DE SUIVI POST HOSPITALIER EN AMBULATOIRE
Date :
Heure :
Dr:

Age du patient :
Accompagnateur (préciser le lien de parenté) :
Numéro téléphone de I’accompagnateur :

10s. Etat général :1.concerve,2.altéré............oooiiiiriiiii i (|
o. Poids (gramme )selon la courbe du developpement du piods par rapport a 1’age :
1. Dans la courbe
2. Sup a la courbe
3. Inf & la courbe
4. sortie rapide dun cOUlOIre ..........c.ovveieinieiiii 1
0. Taille (cm) selon La courbe du developpement de la taille par rapport a 1’age
1. Dans la courbe
2. Sup a la courbe
3. Inf a la courbe
4. Sortie rapide d’un couloire ............oooveiiiiiiiiii |
111. Périmetre cranien (cm)
1. Dans la courbe
2. Sup a la courbe
3. Inf a la courbe
4. sortie brutale d™un couloire ... 1
112. Etat de la fontannelle antérieure :
1.large et normotendue
2.large, tendue et bombante
3.large et hypotendue

1

o
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113.
114.
115.
116.

117.

118.

119.

Annexes

4.a la pulpe

D I e d
VOMISSEMENTS :1.0ULL2.M0M. ...\ttt ettt et ettt et e e et e e eae e I
RefUS de tE1er: 1.0UL2.0M. ...\ttt e e (-
Pleurs iNCeSSantes: 1.0Ui,2.MO0M ... ... ... ... ccc v eeceeie e eee e eee e e eeeeinee e |

Examen du trajet de la valve :

1.sans particularité

2.inflamation

3,escares

4.collection de LCR

5.collection purulente

6. MAUVAISe CICAIFISALION ... ... ... ... ccceeeeee e it aeeeae e it eeeeee i eeeeeeveeiieeee e b
Etat de la cicatrice de la MMC :

1.bonne cicatrisation ,

2LBSCATES ... v e eee aeeee eee et e aee et et eee eee et eee eee vee vt aee aee van e eee veevan e eeeeeenns |
Motricité des membres inferieurs :1.Paraplégie,2.paraparésie,3,
ASYMELrie, 4,MOTMALE... ... ... oo oeviis s e et ittt et e e eeeeeeeeeveeveeveeeee e |

Niveau fonctionnel du déficit moteur :

1.membre inferieur flasque totalement paralysé(D12)

2.Flexion de hanche présente (L1L2)

3. Flexion du genou présente (L3)

4. Extension du genou présente (L4) reflexe rotulien

5.Dorsiflexion du pied présente(L5) ou abduction de la hanche si déformation du pied
6.Flexion plantaire du pied présente(S1) reflexe Achilléen

7. Non Déterminé

8.Aucun défiCit apParent..........co v iee it e et e et e et e et e et e e e e e e e e e |

120.

121.

122.

123.

124.

125.

126.

127.

128.

129.

130.

CAT devant les déformations du rachis ...............ccoooiiiii i, 1
CAT devant les déformations orthopediques. ..........ccccceeeeieieiecieciececeeeeeeen I 1
COoNVUILIONS & 1.0UT, 2000 ...ttt e e e 1
Déficit auditif........o.oini I I
DATICIE VISUEL. ...t I
Vaccination :1. & jour,2. en retard, 3.pas encore entameée......................oeenn.s 1
SUIVI eN OrthopPEdIe. ... |
SUIVI BN UIOIOQIE. ... e 1
Développement psychomoteur (selon le carnet de sante) :1. normal,2.

PathologIqUE. ... 1
RDV du prochain control (en jour etenheure) ............oooiiiiiiiiiiiiiiiieeeen,
Décé (date de SUrvenu OU &ge) ........oevvinvenieniinianinnnnn, [ T T T
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Annexe 2

Critéres diagnostics d’une infection du site chirurgical établis par les Centers for
Control and Prevention (CDC) ¢

Disease

Infection superficielle de la plaie
chirurgicale se manifeste jusqu'a
30 jours aprés l'opération et
I'infection concerne uniquement la
peau ou les tissus sous-cutané et au
moins un des critéres suivants. ¢
Sécrétion purulente de l'incision
superficielle, avec ou sans
confirmation microbiologique -
Isolement d'organismes dans une
culture de liquide ou de tissu de
I'incision  superficielle  obtenue
sous asepsie ¢ Au moins un des
signes ou symptémes d'infection
suivants -douleurs spontanées ou a
la palpation -tuméfaction
localisée- rougeur ou chaleur et
incision superficielle délibérément
ouverte par le chirurgien, a moins
gue la culture des prélévements
microbiologiques de l'incision sort
négative * Diagnostic d'une
infection superficielle de la plaie
chirurgicale  établi  par un
chirurgien ou le médecin impliqué

et au moins un des points suivants ¢
sécrétion purulente de l'incision
profonde mais ne provenant pas
dun organe ou dune cavité
profonde qui font partie du site
opératoire * Déhiscence spontanée
d'une incision  profonde ou
ouverture  délibérée  par le
chirurgien si le patient présente au
moins un des signes ou symptémes
suivants :-fievre (> 38°c) -douteur
localisée spontanée ou a la
palpation, & moins que la culture
des prélevérent microbiologiques
du site chirurgical ne soit négative
(prélevement stérile) * Abceés ou
autre évidence d'infection qui
implique l'incision profonde a
I'évaluation  directe  lors  de
réintervention, ou a l'examen
histopathologique ou radiologique *
Diagnostic d'une infection profonde
de la plaie chirurgicale établi par un
chirurgien ou le médecin implique

Ne pas considérer comme
infection de plaie superficielle :
Un abces des points de suture
(c'est-a-dire inflammation
minimale et sécrétion limitées aux
points de suture) ¢ Une infection
d’une épisiotomie ou d'un site de
circoncision d'un nouveau-né ¢
Une infection d'une plaie de
brilure ¢« Une infection de la plaie

chirurgicale qui s'étend jusque
dans le fascia et les couches
musculaires

Infection du site opératoire d'organe
ou cavité L'infection se manifeste
jusgu'a 30 jouis aprés l'intervention
(si pas d'implant) ou jusqu’a un an
(si présence d'implant) et l'infection
semble liée a [l'opération et
infection implique nimporte quelle
parte du site chirurgical (par
exemple organe ou cavité), en
dehors de [lincision qui a été
ouverte ou manipulée durant
I'opération et au moins un des
points  suivants ¢  sécrétion
purulente par un draina a travers la
peau dans un organe ou une cavité ¢
Présence d'organismes dans une
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Annexe 3

Criteres de placement de shunt en cas d’HDC établies par 1’étude MOMS en 2011 et

révisés en 2015©%)

Criteres primaires

Criteres révisés

1)Rencontrer au moins deux :

a) une augmentation des centiles de
circonférence/croisement

b) Fontanelle bombée ou suture
fondues ou signes d’extinction

c) hydrocéphalie croissante sur des
études d'imagerie consécutives

d)circonférence de la téte >95° centile

2- Syringomyélie avec
ventriculomégalie

3-Ventriculomégalie avec symptémes
de malformation de Chiari Il

4- Fuite persistante de LCR de la plaie

ou renflement au site de réparation

1-Fontanelle bombée ou suture fondues
ou signes d’extinction (signe de coucher du

soleil) et I’un des critéres suivants :

a) une augmentation des centiles de
circonférence/croisement

b) hydrocéphalie croissante sur des
études d'imagerie consécutives

c) circonférence de la téte >95° centile

2- Syringomyélie avec
ventriculomégalie

3-Ventriculomégalie avec symptémes
de malformation de Chiari Il

4- Fuite persistante de LCR de la plaie

ou renflement au site de réparation
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Annexe 4

Courbes de croissance du périmétre cranien selon le sexe (4°)

;erime!re cranien-pour-I'age GARCONS @th

De la naissance a 2 ans (valeurs du z) la naissance & 2)

Périmétre cranien-pour-I'adge FILLES @Wﬁm

Normes OMS de croissance de fenfant Normes OMS de croissance de fenfant

Annexe 5
Criteres d’¢ligibilité au logement selon les revenues du foyer en Algérie en 2021(5”)
Type de logement Critéres d’éligibilité / revenus du foyer en DA
Logement publique locatif (LPL) <24 000
Logement promotionnel aidé < 4 fois le SNMIG Entre 4 et 6 fois le SNMIG
(LPA) 700 000 400 000
Aide de I’état
Annexe 6
Evolution du SNMIG entre 2018 et 2021 en DA et en Euro (6”)
Date SNMIG en DA SNMIG en Euro
2018 18 000 130,8
2019 18 000 132,8
2020 20 000 149,6
2021 20 000 1242
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Annexe 7

Classification d’ Altemeier des contamination des interventions chirurgicales ©%)

Type de chirurgie

Criteres de sélection

Chirurgie propre

Classe |

Incisions primitivement fermées non drainées,
non traumatiques, sans inflammation ni faille
dans la technique d'asepsie, en I'absence
d'ouverture de I'oropharynx, du tube digestif,
de l'appareil génito-urinaire ou des voies
respiratoires

Chirurgie propre contaminée

Classe Il

Ouverture de I’appareil génito-urinaire en
1’absence d'uroculture positive ouverture des
voies respiratoires, du tube digestif dans de
bonnes conditions et sans contamination
anormale ouverture de I'oropharynx ou des
voies biliaires en I'absence de bile infectée
ruptures minimes d'asepsie et drainages
mécaniques

Chirurgie contaminée

Classe 111

Plaies traumatiques récentes (moins de 4
heures), ouverture du tractus biliaire ou genito-
unnaire en présence de bile ou d'urines
infectées, contaminations importantes par le
contenu du tube digestif ruptures majeures
d'asepsie interventions en présence
d'inflammation aigue sans pus

Chirurgie sale IV

classe

Plaies traumatiques souillées ou traitées de
facon retardée (plus de 4 heures) présence de
tissus dévitalisés, d'inflammation bactérienne
avec pus, de contamination fécale ou de corps
étrangers Visceres perforés,

(Extrait de Céline Dupin” Antisepsie préopératoire la Chlorhexidine alcoolique, médaille d'or publié le 11/01/2010 JIM
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Résumé

RESUME
Introduction. Les Myéloméningoceles (MMC) représentent un probléme de santé publique majeur

par leur morbidité primaire, due au défaut de fermeture du tube neural, et secondaire due aux
agressions traumatiques et infectieuses postnatales du défect et a la survenue de I’hydrocéphalie
(HDC). La prise en charge post natale représente une véritable prévention tertiaire qui se doit d’étre
précoce afin d’offrir a ces patients une meilleure qualité de vie, ce qui est censé diminuer le fardeau
de leur prise en charge sur eux méme, sur leur famille et sur la société. L'objectif de notre étude
était de mesurer les données épidémiologiques et identifier les facteurs de risque des complications
post opératoires précoces des MMC opérées au niveau du service de neurochirurgie du CHU de
Tlemcen afin de déployer les moyens matériels et humains pour optimiser leur prise en charge.
Méthode. Etude exhaustive, de type longitudinale descriptive historico prospective de tous les
patients opérés dans le service de neurochirurgie du CHU Tlemcen pour le motif de MMC durant la
période étalée de janvier 2018 a décembre 2021, avec un suivi de 12 mois. Résultats. Nous avons
inclus dans notre étude 52 patients, majoritairement de sexe féminin. L’dge moyen au moment de
la chirurgie était de 53,19+556,90j avec un délai moyen de réparation des MMC de 26,29+34,81j.
A I’admission, la moitié des patient présentaient une paraplégie compléte, 34,61% d’entre eux
présentaient une hydrocéphalie majeure et 19,2% présentaient une infection intracranienne (ICI).
L’infection préopératoire de la placode était significativement associée aux infections du gite
opératoire (OR 3,73 1Ces0 [1,93-7,20] ; %? = 10,07: p < 0,02), la surface de la Iésion >25 cm? était
significativement associée a la survenue de I’HDC post opératoire immédiate (OR 0,04 1Cos%
[0,05-0,36] ; x* = 11,09: p < 0.01) et le shunt ventriculopéritonéale (VPS) était significativement
associé aux infections intracraniennes postopératoires (OR 33 1Cosy [4,56-238,63] ; x> = 14,85: p
<0,00). La durée d’hospitalisation était en moyenne de 43,13+26,12j, elle était significativement
prolongée par les infections intracraniennes en période hospitaliere, les complications précoces du
gite opératoire et les complications du traitement de I’HDC hospitaliere.

Apres un suivi de 12 mois, I’'HDC chirurgicale était survenue chez 67,3% des patients, elle a été
gérée essentiellement par les VPS (n=27). Les complications des VPS ont concerné 48,3% des
patients, elles étaient significativement associées au niveau anatomique haut du défect (OR 2,9,
1C95% [1,46-5,47] ; x2 =4,63: p < 0.03). Conclusion. Les résultats de cette étude suggerent que le
délai de prise en charge chirurgicale des MMC est élevé et que les complications postopératoires
sont corrélées a la surface de la MMC, a I’infection préopératoire de la placode et a la présence
d’un shunt ventriculopéritonéal. Ces résultats peuvent contribuer a renouveler I'appel a entamer des
interventions de santé publique efficaces et conceptualisées concernant la stratégie de la prise en
charge postnatale des MMC en Algérie, en incriminant tous les intervenants concernés par les soins

des nouveaux nés, garantissant une chirurgie la plus précoce dans les conditions les plus optimales.
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Résumé

SUMMARY
Introduction. Myelomeningoceles (MMC) represent a major public health problem due to their

primary morbidity, due to the failure of closure of the neural tube, and secondary due to postnatal
traumatic and infectious attacks of the defect and the occurrence of hydrocephalus (HDC).
Postnatal care represents a true tertiary prevention which must be early in order to offer these
patients a better quality of life, which is supposed to reduce the burden of their care on themselves
and their family. and on society. The objective of our study was to measure epidemiological data
and identify the risk factors for early post-operative complications of MMC operated at the
neurosurgery department of the Tlemcen University Hospital in order to deploy the material and
human resources to optimize their management. Method. Exhaustive, longitudinal descriptive
historical-prospective study of all patients operated on in the neurosurgery department of Tlemcen
University Hospital for the reason of MMC during the period spread from January 2018 to
December 2021, with a 12-month follow-up. Results. We included 52 patients in our study, mainly
female. The mean age at the time of surgery was 53.19+556.90 days with a mean time to MMC
repair of 26.29+34.81 days. On admission, half of the patients presented complete paraplegia,
34.61% of them presented major hydrocephalus and 19.2% presented intracranial infection (IClI).
Preoperative placode infection was significantly associated with surgical site infections (OR 3.73
95% CI [1.93-7.20];%*= 10.07: p < 0.02), the surface of the lesion >25 c¢cm? was significantly
associated with the occurrence of immediate postoperative CDH (OR 0.04 95% CI [0.05-0.36];%%=
11.09: p < 0.01) and the ventriculopéritonéal shunt (VPS) was significantly associated with
postoperative intracranial infections (OR 33 95% CI [4.56-238.63];x?= 14.85: p < 0.00). The
duration of hospitalization was on average 43.13+26.12 days, it was significantly prolonged by
intracranial infections during the hospital period, early complications of the surgical site and
complications of hospital HDC treatment. After a 12-month follow-up, surgical CDH had occurred
in 67.3% of patients, it was managed mainly by VPS (n=27). VPS complications affected 48.3% of
patients, they were significantly associated with the high anatomical level of the defect (OR 2.9,
95% CI [1.46-5.47];x2 =4.63: p < 0.03).

Conclusion. The results of this study suggest that the delay in surgical management of MMC is
high and that postoperative complications are correlated with the surface area of the MMC, to
preoperative placode infection and the presence of a ventriculoperitoneal shunt.These results can
contribute to renewing the call to initiate effective and conceptualized public health interventions
concerning the strategy of postnatal care of MMC in Algeria, by incriminating all those involved in
the care of newborns, guaranteeing the most effective surgery. earlier in the most optimal

conditions.
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uadla

syl e JE8 o (oY) e se o 5508 e Lma 4G (MMIC) Aol A il 4140 Jiai Aadia
2 L dle ) Jici (HDC) (el sliuin) &gan g JIAN £panall cilangdl s 52Y 5 2y Lo dada sy (5 538 5 ¢ onanl)
Oo sl s cmmpall oY 3¢l Jumdl Sl Ao g i Jal (g 8% 5S5 Of any Al RN 50l (g A AE 5 52V )
A sl i) Gl ga Ll 53 (g Cangll S asinall e 5 pt ul e 5 gl e agile ) sce e JIES ¢ G siial)
Glact) dal i aud 8 Laelal oy S MMC 2 daball dledl ax 5 S0l clicliadl jhaall Jal e aaa
gk dhea s a0 )1 Al 2 Ak el Gl 4 il 5 Al 20 sall pdis dal e lasalil aalall aiodly
MMC iy rosali adlal) ifiualh Clae Y1 Al auds Aal jall clileal) agl cujal 0Al) (m sl end ALl
Lt )3 (& Ly ya 52 1 oals Liad il ) jed 12 3] Aadlie ae ¢2021 s () 2018 by (ge Biaal) 3 yidll JMU&
58 MMC 4al_jall jUsiil ¢y o gia aa Ly 556,90 £ 53.19 Al jall s jeall T sia IS Y (4o pgalana
O iy | sal agie 2434.61 5 «JalS hiai JLE (e (oa el Caai e Jsil) vie Ly 34.81 + 26.29
e AUl aS JSG Aa) el J8 AV mhan eae et (ICT) desenll Ja1 (5 53ns saal %1925 i)
Sgany € JE 2an 25< 48Y) mhas Lasi ) ¢(p <0.02 :10.07 =*y;OR 3.73 95% CI [1.93-7.20]) 4l
Gl 3gay hasigl 5(0.01> < :11.09 =*y;0R 0.04 95% CI [0.05-0.36]) 303l Ll jall ddeall 223 HDC
OR 33 95% CI) &l all daleall aay danaad) Jala (5 52allh S (K5 (VPS) oaill I e lail) elaall Jiull s sas
L) Craali g dagy 26.12 4 43.13 b siall 3 eladin) 530 culS (0,00 > < :14.85 =2y;[238.63-4.56]
JSy adindl 3 HDC g3l clicliany aljall adsall 3 Sl cilicliadlls coladin¥) 558 JOA daaealdl Jal
Layaad 8k sale

= 22all) VPS A 53 (o) S5 W) sy (oo yall (10 %067.3 J oalall HDC ias ol 3¢ 12 52al Anlia 20y
OR 2.9, ) JIall Jall sy ) (5 siunalls 5uS IS cilasi ) 5 ¢ msall (10 %48.3 (e VPS Sliebias & il (27
Al all syl Al g ) Al sda il el AWIA(0.03> < :4.63= 2y¢Cl ]1.46-5.47[ %95
Jasas sl 3sa g5 dn jall Jd dasll) (5 530 s MMIC gedans dalisay Jasi 55 da) ) aay L Cildelias o5 adi ye MMC
(8 A g pra s Allad DA b g s il ) Bseall a2 aald of oSy el ) el celaall Ji)
e gl P e Qilall B MMC masad 339 0 2 e I Al iy (3l Lag 4 sanll Zasall s
gl Jamdl by Sae iy 3 Alad ST A e ke o) ga) lavas 33Y 0 Juas JURYI Ale ) (8 S il

229



