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constituent un probieme scetial cructal, Cat azzeIt o'zl Nous 3
interpells 3 plusieurs reprises durant notre étude, En effat

- Comment expiiquer & une mére gue le cas de son entvant dépasse
toute possibilité thérapeutigue ?

- Comment, s’assurser de Ja régularité d'ure surveilian
valve de Hcolter posée chez un ncourrisscn dont ies
hapitent un viltlage élcignég 7

- Comment faire comprendre a une mere aque | t
neurochirurgicale ne se soidera pas cobligatoirement par un
uccds total et gue des seguelles sont irréversibies 7

DS

ommaent aborder la guesticn du conseii genétiquse 7

!
[$

En dehors cde ce climat sccial émouvant 52 posent Cces
srobiédmes diagnesticues et thérapeuticues muitiples
Autant de guestions QUE NOUS NCUS SomMmMes posSes durant noctre etyds,
fette étude se propose dlanalyser ces cugstions sur 1a basse des

chjectifs suivants :

i - Objectif Général
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II- GENERALITES

Le gysteEme nerveld comprend 1z masse ©
rerveuy du Zorps. Le 3rsteme nerveux coilecte l's3 st
Ze VervirInnemsnt, lz2s transforme en Impulisicns
trarsmet 4 uns vaste surface hautement organisse,
correiation La tes mpulsions scnt regues =t ¢
~etour sont 2nvoydes aus organes effecteurs pour
agprooriées

Sur le plan anatcm 2
en systame nerveux central | ¥ : Sus
(SNP}. <& SNC ccmprand te ¢ a moelie 2 zcalisés
dans 1a bcite cranienne et le canal rachidien. 22 SNP ccmorand toutsas
les gutres structur=s nerveuses
MCtre étude porte sur lss malformaticons zongenitalss Zu SNC 2 =3t 3
dire du cerveau 2t dz la moells éoinisrs

A- CARACTERISTIQUES ET BASES COMMUNES

1- RPappel embrvoigcgigue
IT ne suffit pas de ccmparsr 1'2rgane 2, sgendtigue 2o
cerveau ncrmal; 1’embryclisccie ncus Tournit 1es jaiens ndispeirsazles

al; fourni

pcur 1a comorérnension de ces malfeoermations.
Au début de la 3¢ semaine de lz vie i
feuillets i{enthoblaste, mescblaste, ect
‘i
. Le feuillet ectchblaste gui nous intéresse est a l'origine d
systéme nerveux central, du systégme nerveux gériphériques, ¢
17épitelium senscriel des organes de sens, de 1'épiderme, d’un
nartie de la post hypophyszs, de la glande mamaire et de 1 émai
dentzaire.

A l'origine le systeme nerveux central apparalt cocmme un
épaissement ovalaire de 1’ectcblaste dans la partie cranizale de
i’embrvon. Sous 1’influence inductive de l1a nctachorde, 1z discus
ectoblastique va donrer la plague neuratle guil va s’allcnger dans =

sans cranic-zaudal vers 1a ligne crimitive.

Au vingti&ma jour, apparit:cn concomitante des gremisrs somites
(nuescblastizues ) et de ia gouttiere neurale dont les ko FEeiats
fusionner pcuar formsr te tub: neural.

Zoote fusion débute le 22e Jjour au niveau cervical et se
poursuit en direction créniale et caudale. La fermeture de
TVaxtrdmitéd criniale ou neuropore antérieur se fera ls 252 jour.
Celle du neurcoeore gostérieur (extrémité caudaic) s 28e jour [(stade

<
Lrois & cirng mm).




x

La premiere et la troisiszme vont se dedoutler vers le 32z jour =%
embryon aura alors vésicules encerhaliquzse (tslencepnzie,

m U’l

diencepha?e, masencephale, métencephals, mvelencepnae),
Cars 1a région zaudale le calibrz du tubs neural ne Crarge oS30 2

sera & l'crigine du futur canal de 1'ap yme

Dans la regsion cCranizie les cavités tslencapralicuses e =

avaginaticns latérzalas du prosencephales Zonnerons 1gs ventrisules

tatéraux, la casite diencephalique gz Trsistéams vanTricule 2210 Tas
cavités mvelercephaliiguas st metencesrra’ 1ques, e suzt - ieme
ventricule.

La cavité méyenne mMESSNCBLNAalTgUus va  done relter Yz osa. i

diencephalique 3 'a cavité metencephal igue cz sera je futur

acqueduc de sylivius., Cette *transfcrmaticn d'urne z2zvitd =n ur Foin
canal dus & 2 phénoménes.

- d’une part Ya courbure mesencephalicue : ells débute =L 3tzde
de 3 vésicules : 2lie est proveoguée gar un developpament
lcngitidunal de 1l'smporyon plus wmrortam* dars 'a rseton
vertébrale., Pour HERTWIG ce phéncmene est a 1'crigirz dz
17"infexicon de 1'acqueduc ;

- d’autre part, le dév°1oppement considérable des parcis cdu htube
neural primit f : 1’ épaissement Jes Tames alaires &z
fondamentales sera resconsable de la réducticn du calibre de 'z
cavité mesencepnalique qul va deébuter au 4%5g jour {embrycn ds

13 mm) et va s'étendre jusqu’zau %8 mois (LEMINE-LOESER~-LECH:

Te tcit {tectum) cui correspond aux tames alares va conner Ees
tubercules auadrijumeaux antérisurs (colliculus supearicr} st
postérieurs (colliculus inferior) centres réflexes oculo et
auditive-moteurs indépendants de la perception conciante ;

f

- le plancher (lames fondamentales) donnera la calotte (tegmentum)
et les pedoncules cérébraux Les noyaux du III, IV. j&s noyzux
rouges et les locus niger dérivent soit des iames alaires par
migraticn, soit des lames fondamentales par différenciaticn sur
place.

Chaque stade représente la mise en place et 1'achévement d’'urs
structure majeure & partir du tissus primitif ccmpétent, ce  gui
srichaine la maturation d’une structursa par iwdurt‘"

De multiples anomalies peuvent apparaitrea puiscau’'a chna
1’induction et ou 'a ccmpétence peuvent &ire dafsctueusss,
Une interprétaticn cchérente de css phénoménes est impossagl
moment d'actions das facteurs ncocifs sst 4ifficilie & praciser.
Cn peut seulement spécuier sur la date limite avarnt lagusiles
i’ancmalie s'est produite.
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I a2 éte déterminé 2 tyces de causas.

-~

2énctigues par héritage mendelien.

- microcephalie =3ur mods =zuto
- hydrocepha1‘c 1iée au sere
- paralysie faciale par trans
- réle de 1a consanguinité.

Anomalies chromosomigues

- par €tude du caryoctype

- surtout triscmies

mais aussi translocaticons, déletion
ancmalie chromosomique 1iée au sexe.

Facteurs exogenes

Chaque organe posséde une phase c¢critigu
maximale au cocurs de 1'ambryogeneése. Cel
252 Jjcur de gestaticn, c’est A dire ds
neurale a 1a termeture du neuropore poste
Pendant la -périnde foetale, phase de maturation et de
perfecticnnement, les facteurs exogenes toxigues engendrercons piutds

des troubles de 1’histogenése. <

+ Infection Maternelle : Rubecle, maladie des inclusions
cytomégaliques, toxoplasmose

. . . . « s
+ Angxie par implantation placentaire ancrmale

+ Irradistions microcephalie, plus gque malformation spécifigue

+

Diabéte maternel, avitaminoses archinencephalis

Médicaments

4-

- Ecidémioclogie

Nombreux facteurs : temps, géographie, sexs, €thnie, niveau scoi3id,
dge, parite maternelle ect..

a-) Incidence de la gécgraphie et de la race

L'incidence des malformaticns congenitales du SNC vari=z sszlon les
régions ; 0, & & 7 pour 100.000 habitants.
- 7 pour 1'Irlande, 1'Ezosse, le Z=znada, Isras)
- 9,8 pour e Japon, = Mex‘que, la France
- 8.65 pour les fles tritanigues er 13735
- 4.& & Dakar en 1277 7 ethnﬁes cri
toucouleur, peuln, dicla, sarako
crévalance nette des spina et encagh
=zt igs peulnhs a Dakar.
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- & 'ong terme : "épidémiez” des malformations U 1 dincidercs est
multiplice par 2 ou 2 : Berlin en 453-30, Birmingham ern E0-83

- 4 court terme : pics selon les saisons @ pr
er. Grandg 2 Bretagne: Février gt Acut au Sé
conceptidng.

Variation avec le sexe

O
!
v

Cysraphies : prédominance sexe féminin avec sexe ratic 1/0,84.

i

Hyvdrocephalie : prédominance du sexe masculin,

d-) Autres facteurs : -~ 4ge maternel, parité, consanguinité.
gnvircnnement, niveau sccial.

4~ ETUD S FFERENTES MALFORMATIONS

A- Défaut de fermeture de la gouttiére neurale

i

1~ Spina bifidsg

Le spina bifida est la conséquence d’'un défaut de fermeture
du tube neural ; classiquement- -avant le 26e jour c’est & dire avant
la fermsture du neurcopore postérieur. Pcocur GARDNER le spina bifida
pourrait éte 11ié a une réouverture secondaire du tube neural
consecutive A une hydroencephalomyelie malfcrmatwve précoce. Par
defautr d'induction la malformaticon nerveuse entraine des ancmalies
de dévelioppement des divers plans de recouvrement (méninges, os,
pzau) conduisant aux diverses formes anatomiques de spina bifida.

Ces formes anatomigues sont au nombre de six (€).
a-; Spina bifida aperta : gouttiére neurale non fermée

Absence d'os, de méninges, de derme, de peau ; 1’épitheiium neural
egst en continuité avec 1’épiderme.

i ja maiformaticn est étendue & toute ia moelle 11 y a myeloraphis
totale zu rachischisis ; si elle est locaiisés 11 y a spina Hifida
anerta ou myeioraphie localisée. Le LCR cwrC'ie verticalement dans
la jeptoméninge et fait s éverser ia plaque neurale qui s’épidarmise

aprés 'a naissance.

-1 mysliomeningccele @ malformaticon kystigue.
Zlzer Ta forme la plus frécuente : ocn oen distirgue Z tyeoss selo
PlexTstence ou non dlun épitnélium..

- Fzrme non épidermissge @ 8 zZones ceorncentrigues dans

ia clague medulaire au centre rougedtra L1ssus narveud- ©
v meins dégéneré, angiomateux,

(!)

tcre moyenne : pacry et leptomsnin

. en périphérie : épiderme aminci, rcugeatre.



Cans cet t forme non épidémisée on oeut noter des ancmalies des
racines nerveuses adjacentes.

- Fcrme £pidermisée : avec un épithelium mince

Une fcrme particuligre mérite cd’étre distinguée

- le myelocystocele ou syringo-myeliccele : forme rare par
dilatation Jcoccalisée du cana1 épendymaires avsc une mecelle
malformee sous les téguments. La cavité du sac n’est pnas ici

traversée par les racines.

c-) Méningocele : i1 s’agit d’un kyste sans éléments narveux, le plus
souvent épidermisé a la naissance Souvent cloiscnné par des tractus
cenjenctifs cu éiéments vcstﬁg aux : i1icts de celluies 2rpendymaires,
gangiicns spinaux.

d-) Maiformaticons mineures

- Sinus rmique : c’'est uUn tractus creux, tuculzaire ou glein
cordona’ réalisant une communication entre le fcureau dural et
les téguments. Il est en situation lomkbosacré et cccipital le
plus scuvent.

- Reliquat kystigue médian : Sinus médian aveugle

- Aplasie cutanée cirgonscrite : défaut d’'induction de la
morphogengse finale’

e—-) Spina bifida cculta. C’est une ouverture de 1'arc postérieur de
la vertébre. I1 y a une intégrité des plans de ccuverture ou
sont classiquement implanté guelques touffas de poiis. 11
n'existe pas de tumeur, on peut noter également Y'existance
d’angiomes sur ces téguments pians.

f-) Spina bifida avec tumeur

Contenu du sac tumoral : lipome, kyste, dermcide, masse nevrcgtigue
ou cartilagineuse. La tumeur envahie souvent le cana! méduiaire et
les racines.

+ Répartition des types anatomigues
Ce spina bifida eaperta et le myslcmeningacs’ ont tes formeg 1
plus fréquentes.

40
i

25



SPINA-BIFIDA

EORUEL)

Fi6. 202. — Les différents degrés du spina-bifida.
A. Spina-bifida occulta.
B. Fistule épidermique,
C. Méningocéle.
D. Myéloméningocsle,
E. Diastématomyélie.
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Fig. 9.1: Anatomopathologie du

spina bifida. '

a méningocéle

b myéloméningocéle avec lipome

¢ myéloméningocéle (spina bifida
cystica)

peau

zona dermatica

arachnoide :

arachnoide = zona epitheliosercsa

liquide céphalorachidien

arc vertébral ouvert

dure-mére

moelle intacte

moelle ouverte

moelle ouverte = zona medul-

lovasculosa

lipome

racines

-

-

-

-
-
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ETUDE CLINIQUE DES SPINA BIFIDA

- e siege et 1'étEhdue de a2 malformaticn
AN -
. : "T{'-.b‘ s B
- la dimensicn Jdu sac et cu colliet
- le degré et la gualite de 1’épidermisation : compligte cu

incompliéte,

1

on deit recnercher aussi une fistule ge LCR méme minime

- ausst rechercher le delais depuis 12 naissance et cobtenir Zes
g

précisicons sur 1’éventued traitement appligue,

b

- Ftude des d2ficits associés

- Electromyographie (EMG) et exitations faradigques : idéat

reflexes et motilité spontanée ou provoguée

déficits sensitifs au coton et & 1’aiguille

t

déterminer le niveau supérieur du déficit : hanche, genou,
cheville, pied, complet ou incomplet

rechercher una incontinence sphinctérienne.

n déficit complet peut étre CdU & une sidération medullairs passagere

£
liee au traumatisme obstétrical ou encocre a 1'infecticn locale.
A11leurs une lésicn benigne s’aggrave par remaniements locaux dis &
i'infection, au bourgeonnement cutaré intempestif.
- Recherche d'zutres malformations

E dehcrs de 1’hydrocephalie on ncte trois  groupss de
matformations.

Ceiles en reciaticr avec 1’ancmalie meduilaire

. Piegds bots arthogryposes, enoux nanches {(paraivticues,
¥ Y ¥ P

luxées) pied varus equin, déformation rachidienne.

- Malformationz associdées du SNC.
2z spina £ fida, dvsgenesie cephatigus, ancmaliz rachidisnns,

mioreccephaiie.

- T
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4 L'Hvoroceahele

C'est un &lément proncstic capital; en assocliaticn avec le
spina bifida cu en post opératoire.
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La dérivation ne se congoit gu'en 1'absence d’infecticn,

le peut étre lccalisés & la plague megduliaire d’un s=ac
cicisenné. Elle e3t constante sn cas de spina non épicermisé {abcés
fréquents ).
- méningite purulente : pré ou pest é atc

cira., Z'est la
point de dégart

PN

cocmplication la plus grave. =lle peut é+<r
d’une hydrocephalie.

&

En oréopératoire les germes sont surtout intestinaux {entsrobacter,

echerichis vqiw, proteus). En post opératoire 11 s’agit surtout de
zermes hosgcitaiiers; pyogénes, staphyliocoques,

BILAN PARACLINIQUE DU SPINA BIFIDA

a~-) PRadiographies standards : crane rachis montrant le siége ez
17étendue des lesicons. La présence de lacunes craniennes reveél
un caractére péjoratif.

b-) Ventriculographie en cas d’association avec une hydrocephalie.

c-) Myelographie par ponction du sac, dangereuse.

R M : N

Plus qu’aillieurs, ici des probiemes moraux ethigues, religisux et
sociaux interviennent dans la décision familiale: '

Dans 1a mesure ou un enfant garaplegigue et incontinent 257 1ntécrs
dans la soci1été, les criteéres habituels teis ceux de Lorber sont plus
des ¢éléments d'appréciation du prongstic gque des guides pcur
1'"indication opératoire.

1- Indication opératoire
- qui opérer 2 des cas ayant passé le cap de ia pérﬁode necnatale,
bien épidermisés, sans hydrccephalie assccidée : cas ls plus

fréquent et idéal.

. on recuse les cas gravisimes avec hydrocephalie évcluée, méningite
purulente, parapliegie .compléte et multimalformation assoc:ées,

- Quand ? en urgence théoriguement pcur tous 'es

‘2s £ gremiéres heures,

[§]

as, C

Ursence ccur les sinus Jerm-aues devart e risgue Tmméciat de
menirgTte

. urger~e difierés gour
c mal maticns épidermisées

for g
iformations non épidermisées aprés gréparat con lccale et
néraie anti-infectieuse.

AL -



as d'une hydrocerhalie associés, la Cérivaticn est t2. 0urs
es la cure gu spina D fida en raison du risgue infectieu

matériel : microscope opératoire instrument de micrcchirurg =,
cagulation bipclaire.

prépara*ion généraie et lccale : apprendre aux méres & mairtenir
"enfant sur le ventre afin d’éviter lss scuillures.

c

. incision cutanée circulaire dans notre série. Celle-ci peut &tre
hcrizontale pour les tumeurs bien épithialisées.

libération des tissus nerveux : dissecticn de 1’'aire medullaire
i

et des racines avec irnstruments fins et coagulaticn ktipciaire.
Le microscope cpératoire ne permet pas de metire en éviderce un
plan de clivage entre les tissus sains et les tissus argicrataux
et épidermiques dans les cas tardifs. Cn se contente zlcors
d’enlever le tissus de granulation. Rescect des racinss se

rendant a la plaque et résection de celles qui se Jjettent sur
ces tissus douteux. La libération de la moelle au niveau dJu
collet nécessite parfois une laminectomie & 1’'étage supérisur.
(aucune laminectomie n’a due étre réalisée dans nctre série).
Fermeture méningée parfaitement é&tanche.

Peau plus vernis chirurgicale pour éviter les scuillures.
Résultats &2 3 meis.

- Complications immédiates : méningite, infect ons ‘oca

- complications secondaires : 1’hydrocephalie apparait
dans les 3 semaines post cpératcires lorsgu’ e]]; existe.

2- Encephalocele

I7 s’agit d’un défaut .de fermeture de 1a goutitigre reurale
au niveau cechaligue. C'est une ancmalie beaucoup meins fréguerss gJus
le spina tifida.
AL Anatomie pathologique 3
1- S£iége. L’encerhalocele peut se situer a tous les nivea.u: =.u~ la

ligne médiane {voute ou base).

+ Enceprzlocele coccipital : cas Ye plus fraguent
+ au niveau cde ta voute i1 psut s= lccaliger & Zonss

frontaie ou sur la fentanelle antériey
‘nterpariétale ou sur la fontanelle oo
temporale.

A2
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t étre de localization fronto-e hmoxda?e (nasscfrontais
thmoidale ou nascornitale

* ay niveau de la base du criane 1a Jocalisatizn 28t s2in
tranethmoidale, soit transphencidale cu frortosphércida' e

+ e défaut de fermeture peut intéresser toute la geouttiare
neurale cepha®igue. C'est la cranijcaraphie.

2~  Erécuence : le siége est occipgital le plus scuvent en Eurcre de
T'cuest, .en Amérigue du nord, au Sénégal et au Niger {(si13gs
exclusivement cccipital dans notre série). I1 est par contre de
sigége antérieur dans le sud-est Asiatique et en Afrigue du ncrd.

3- Ivpes anatomigques

Par orcdre ce gravité dacrcissante,

a~) Encephalocele (encephalo-méningccele)., La tumeur et la bréche
csseuse sont de volume variable. Elle peut étre :

- sessible ou pediculése
- épidermisée cu non.

Elle contient du tissu cérébral (hernie cérébrale). Les ventricules
cérébraux pouvant &tre: intéressés. Les associaticns malformatives
ne sont pas rares.

b-) La méningocele cranienne c’'est une hernie méningée non habitée
par du tissu cérébral. L’crifice osseux est en général étroit
st parfois collabé.

=) ranium bifidum : c’est une déchirurs osseuse visualiséde & ‘la
radwographxe.

B- tude clinique des encephalioceles

Le diagnostic est évident pour la voute, mais plus difficile pour la
base (exophtalmie pour la forme frontoorbitaire, cbstructicn des
voies nasales supérieures pour les formes nasales).

1- Caractéres de la malformation

Il faut déterminer le siége, le volume et 1z dimension dé
ia tumeur, apprécier la tzilie du cocllet et 1’é&tat cu resvéiemsnt
cutaneé (processus infectieux local). La recrerzche d'une fistu'is doit
étre systématigue au ccurs de cet examen. ’

2 Recherche d'une association malformat-ve dyu SNC

Lytre zcparetr) {(coeur, o?thccédéque ect. ...

3= E~amen neurcleoceigue : dlappraciatior civfiicile “CTant
' impertarce du retentissement neurslograue

Ay
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4- Examens paraclinigues

- transilluminaticn pour les méningcceles

- radiographies, cré&ne standard, worms e%t olorndeau =omograshnizs
au besoin pour visualiser le défect osseux

- neuroradicicgie
. Four les dysraphies sus tentorx les ginusgracrT2 et

encephalcgraphie.
. Pour les dysraphies sous tentorielles : encechclzocsr-aphie
pour explorer le IVe ventricule.

- Echcgraphie de la tumeur (contenu 2t gonsoraprt e
transfontanellaire (ventricuies, cortex cérésrall.

TRAITEMENT : HALOCELES

1- Encephaloceles antérieurs : techniques ophtalmclcgigues. CRL,
neurochirurgicales,

2- Encephalocele de l1a_  voute : incision transversale (peau
parfaitement épidermisée) ou mieux circonférencielila sur le
collet au niveau cutané.

- Fermeture soigneuse et parfaitement étanche de la dure mrere

- résection impérative des tissus cérébraux herniés en rsespectant
4 maxima les vaisseaux 1importants. Toute réintégration en
hyperpression de la substance cérébrale doif é&tre excliue.

- Résultats : 11s sont plus decevant dans les zas d’'enceghatoceizs

- travaux de Ealey (1384) & 10 ans

1/3 normaux

. 1/3 sequelles

1/3 decés.

B- HYDRCCEPHALIES
: 17 e'agit d'une accumulation congenitzle cu acguiss du LCR

entrainant une hypertension intracranﬁenne gut chez 1’enfant avant
la syncstccse est & 1’ocrigine d'ure distensicrn cranierns or
distingue:

- 1'hyd-ccephalle congenitals

- 1'hydrocephalie acaguise : infsctisuss, Traumzlides

nespiasigque
- 1'n oceoha11° exvacuoc par atraprnie du pal o Sum, 0

e\/fv-u TvVe.
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lie résulte c'un conflit antre 1a orogucticn et Ja

1
o du LCR.

= Ehysiolegie dyu LCR {licuide cephaicracridisn’

¢ cc chez 1'adulte

- vojume 12

- déb1t de greduction 26 mi/heure
- pression @ 15 cm dleau

- derisité + =2ntre 1.004 £t 1.007.

Le LCR est sécrété par les plexus choroides qui sor7t des zZones 2u e
tissus uérebral garde ses caractéres embryonnaires scus forme d'un
épithelium fin, ncn nerveux et étroitsment associé é a mere gus
est extrémement vascularisée. Les plexus chorcides aon ;
gdans le tolt des Ille et IVe ventricules et dans ‘ez gar
d’une partie des ventricules Tatéraux. Cans ces Z 3 ]
ventriculiaire est constitué d'une couche régul-zrs
cubigues avec ZJe gres novaux ét une bordurs en oro
lipre. Au microscope électronigque cette surface mon c
microvillosités: 1a membrane plasmique présente des interdigit
sur les faces latérales et des invaginations sur Yes faces tba
Ces microviiicsités et ces replis membranaires augmentert ja surface
cellulaire. <Cet épithelium repcse sur un tissu conjorctif
délicatement vascularisé dérivé de la pie mére. Ces plexus choro:ces
font saillie dans les' cavités ventriculajires. Dans le teit du
quatriéme ventricule 11 existe 3 <trous, 1’un central (trcu de
Magendie) les 2 autres latéraux (trou de luschka), et par ces trous
le LCR peut passer des ventricules vers ]’espace soug arachncidien
La résorbtion se prcduit principalement dans les grands sinus
intracraniens. Ils sont enveloppés dans le tissus fibreux de 'a gure
mére, mais. dans certaines zones 1’arachnoide fait saillie dans ‘=z
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lumizre des sinus sous forme de projections en doigts du gart
appeilés villesités, arachnoidiennes. Canrs ces +vi lgsites, '= LCR
n'est séparé cu sang gue par le mescthelium arachrcicien et 11 peut
diffuser dans le sang. Ainsi 11 existe une secrétion constante 3s
LCR par les plexus chorcides et ure resorpticn éguivalsnts par s
systéme veineux.
2- tticlogie et pathccenie de 1'hvdreocenhalie
11 ex ste trots patheogenies différentes
a-)} Une cisprogortion entre producticen et réscroticn du 131502
cephalorachidien {hydrcoccephalie commuiniquante).
- producticn exagérés du liguide {hydrccephalie, nyrersezreicire)
- résarpticn insuffisante du ligquide {hydroceph’ 2 arérscrot e
b Obstacie sur le gparccurs cu Tigquids cepralo-ra2c0  dhen
‘nvdrccephalis ocnlusive
- Stenese 7. occltuston du Lrou de MONRG {(nes 2o T Zrasgaus jEmaT s
congenitaliszs, mais acguises {tumeurs, méninglles!,
- Stencse ou ooclusian ge T 'acgueduc de SYLVIUS [ma formaiion
corgenitz’e ou obstruction acgquise par dspects de fitrine ds
protéines dénaturés et de détritus cellulairss).
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- Zczlusion des trous os MAGEMDIE =t de LUSCHKA {congenitaie dans
te syndréme de DAMDY-WALKER].
- Malformation ' ARNOLD-CHIARI f{congenitzle accompagnant  &n

general une myslcmeningecele).

- Tcolusion des citernes et cdes 2spaCes sous arachncidiens z iz
suite d'inflammaticn cu d'hémorragie.

c-) Atrophie du cerveau sans trcubis de la circulaticn du liaquide
cephaicrachidien (hydrocephalie &v vacuc;.
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(périmétre crani

e

I~ flhinigue
- Mourtesons
Augmentation du B
. regard en ccucher de soleil
deficits psychomoteurs,
EYAMENS DARACI INIQUES
Ragicgrachie du crane {standard)
. encephalographie {(EGF) lcngue a faire, A.G parfois 1nsuffisante
. 1edeventriculograpni
. angiographie
. échographie tranfontaneiizire.
4~; ITra-tement
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LCR douteux

risque infectieux.

abord direct

O 0000

catheter dans

1 acqueduc

ablation kyste arachnoidien
rupture d'un kyste du segtum
ventriculocisternostomie transcalleuse

shunts Holter, Puddens, Cordis etc.

~7

nigue
ulcgrachigue-échecgraph:
cyto chimie LCR

possibilités matérielles

du moment

1

1

hydrocephalie trop évoluée (cortex < 1

albumine augmente, (81
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cm)

spina associé)

dérivation ventricule

péritcnéale (DVP) dérivaticn ventriculc cardiague {(DVC).
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2 - LES CRAMICITENMOCES
eS8 craniecstencsass 2u ran-osynrnostoses scrt TEE3 A .1

crszarttion prénatale ou & iz fusion prématurés Zune cu olusieurs
sutures craniennes 11es peuvent s’assoller a des zancrmali=zs de Tz
croissance du sguelette facial et entrent alors Zdane Y& cadre cZec
dysostcses zsranic-Tacialses

1-) Pathegenie la majeure par*ie du squelette cranicfac-zl a cour
criging embryolcgicue la crete neurale céphalicue.

La base et la voutz du créne cnt des structures et de:z mcodes de
crcissance compigtement différents. Les os de la tase du 2rane sont
urts par cdss synchondroses {ayant 7a méme significatizn trelcgique
que les carti’ages de conjugaiscn) ; les os de la vouts sont unis Car
desg «n*io*”ses dcnt la croissance ne dépend gus 4ez cContrasntss
mécaniques ; c'sst & dire de la poussée cérébra‘e. = volume cérétbral
cuble de 1z naissance & 8 meois, tandis gue 1a cacacité cranienne 2
crasque triplée a4 12 mois :

L& succesgsicn ces Taits at u**ssaﬁt & la svnos=cse Zriématuréds o'ure
suture cran,enne est complétement inconnue. La trés granmde majcritéd
daa craniostancses ont un début prénatal et on peul dong &voguer une

ancmalie embr/clcgique.

Flus tard on pourrait évoquer une anrcmalie de ta diffdrenciaticn
osteoblastique des cellules venues des cretes neurales, cephaligques,
Pien ne permet cependant d’exclures une origine purement mécanique de
ces synostoses prématurées et un mécanisme de compressicn cephaligue
in uterc a été évocuée par plusieurs auteurs.

On ne sait pas si le processus synostosant a pour coriging
la base ou la vcute du créne.
Juelque scit le primum movens, le procsssus abouttt a2 une Zéformaticon
de ta veouts Cu crane quil assccie un rerrecissement perpend-culair
a Ya suture svnostosée et Une croissance excessive (zompensatrice
carallele & cette suture. Ces mécanismes sont Connus saus g nom Ze
“loi de Virchow .

“Le cré&ne croit perpendiculairement aux sutures. ;crs ol
prématurée d'une suture le crane creit perpg ’ b
sutures encore ouvertes c’est a dire para11m
ayﬂﬁstOScc." .

Zette Yot nlécliaircie cependanrt pas la guesticn de savoic guand =T
pocurguct telle ou telle suture de 1a voute & <
3e'or le sigse Ze la synostose on décrit le

uivantes

4 ﬂ}

a scarhocepkalie correspend de fagorn univogue a ure atieinte de la
suture sagittale, presque toujours dans toute sa longueur
L'’oxyvcephalie sile egt rabitusllement liéde & urne atteinte des deux
sutures ~oronales st d2 13 sulure sag-ttals.

Bracrycenka'ise 1'atteinte suturaire cocncerne ict e Zeu- LIrcrhalas
Trigorgccechalle la suture atteinte est gy la metonigue
Plagiccephnlie elle gs'evpiigus car 1'atneinte 2 ure sutdrs oorooats

e s



a.nZrcmes
T oAaipsrt
- 12 rachitisme carsntie)l entraine classigusment U~ ra=ard oz
fermeture des sutures craniennes mais exceptionne:lament 11 peut
au ccntratre s'accompagner d'une svnostose prématurie
- Le rachitisme vitaming résitant hypcoohosphatemnique familial peut
s’accompagner d'une synostose prématurée de la suture sagitale.
I1 en est de méme pour l'hypophaspratésie ZJans szss formes non
T2thales 2t dars 1’hyperthyrcidie réonatale.

- Mctons gue le risque de craniostencse n’a jama s étz signz é
dans i'hypervitamincse O.

T
5

cubles du metabclisme glucidiaue

- Parmi les mucopolysaccharidoses 1a maladie de Hurler et la
maladile de Hunter s’acccmpagnent habituellement d’une syrcstose
prématurée de la suture sagitale.

3~ Aspects clinigues

Le diagnostic de craniostenose est avant tout =

T gque
fondé sur 1’observation d’une déformation cranienne ou  Zranio-
faciale. La confirmation du diagnestie clinigue est racrercvgs dang
1Vérude radiclogique de la voute et ce 'a base Cu <rars.

Les anomalies de croissance du périmétre Ccranier sort par Conitre ge
mauvais indicateurs de créaniostencse. Les microcegpiraii1ss partois
prises pour des brachvcerhalies sont beaucoun plius sauwent des
atrcophies céréprales. De méme 1a Termeture préccoce ZJz iz fortanells
bregmatigue n’est pratiguement jamais le signe Z2'urne Ccrariogtenose
députante mais le plus scuvent une simple variante de 'z ncrmale
- Piscue fonct-ionnel

Non trajtées & temps, les <cranicetencs: "igCwert. de
retertir sur le développement intellectuel et la Torzz-on visusile.
ce double risgue est 11é€ &4 T'hypertension intrzirz-ccenne. Iont la
frécuence varie azve:s 1'age de 1'enfant et le tyge de <Cranicsiencse.
4-5 Traitemant

Czpucs la orem-ere -nitzrvyent 2 MARIE LANNELONGUE =
*LA0 pour Scacrocecnalis olianembrables TecnnTguss ChiiTLTIToaEes Tl
Zte decrites,
crofecet Jdeux grandss catégeries de telhnigues tas nozTheo2s =
ol us mrgiennes ‘atia arT nout i T £
taoger Sar ge poate 2r

1Y S! =
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I11- METHODOLCGIE ET CADRE D’ ETUDE
IIT.: Curée de 1'étude

Cette 2tucde s’est effscrtués sur une durese dg 2% mits du

mers de Mait 1389 au mcis de Juin 1391

I11.z2 Lieux d’atude

) Hotre &tude a eu l1eu dans deux services
- service de Pédiatrie A accueillanrt les nourrissons de T & 2 ans
- Service de Chirurgis Ive secticn (femmes et entants)

NMous avons réalisé jes actes cpératoires dans 1z sgatle I
du Bloc cpératoire de 1'héprtal national de Niamey, I1 z'23i% ¢'une
saile de cnirdrgie orghooedwque : offrant des corditions Ccassptie
satisfaisantes

Pour notre dtude nous avons dispeosé

¢’ instruments fins :
d’é&lectre stimulateurs neurolcgiques
de lunettes binoculaires.

La ccagulation bipolaire et le microscope opératoire ont

durant nctre etude.

fait défaut

A la scrtie du bleoc opératoire nos malades sont admis dars & service
de réanimation. La reprise de ?’a]?aitemenp’materne? s'effectus trés
rapidement (12 H apres 1’acte copératoire) évitant airs: les r’sgues
de surcharge, (DAFR)Y,
Ir11.z L2 cadre de nos investigaticns
Notre étude collige tous les nourrisscrs de ¢ a2 2 ans
porteurs de ma1formau;cns Cu systeme nerveux central verus consulter.,
Un dossier st constitué pour chagque patient gquelque sott Yz Laclieau
clinique,
(vcir en annexe la fiche signaiytigus).
IV g’agit pour ncus de
- procéder & une enguéte épidémiciogigue en vue de oroncser des
mesuras ?fevenwaew
- mettre 1accent sur !'importance des consuitaticns grénstales
9péc:a?‘sées
- 37 inforrer et d'éduquer les méres sur ies ma'‘zZie: Iorzer-Lales
2t lez rmacizges SInganguins fconse’l gen2tiI.s
- prooedsy oz diagrozits de lamzaiformaticon et 3 Tl ot tan
lesronne
- cosgs P ordicatior opératloice LATe oxioTaTs Lo = sLovEzon
- dégauser - fon JEoraorol IeE TrIicationg
Thoruy Tr o< CETiatleg e ot TEoTrztoons Zu SNC
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- 4e semaine de la vie embryonaire
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. Obesité
diabete
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RESULTATS
- moyenne drEse 4 mois (&ge maximal 2 ans 2t Ags mooimal 0 M)
- sexe : 38 sexe féminin, 33 sexs mascuisir 30ttt
51,42 % de sexs famirin,
et 48,58% de sexs masculin
- ccids et taille variables en foncticrn de 1’age, =“cutefzis on
reiave guelques cas de mainutrition grave

- e périmétre crénien a &té suivi cheIl tous nos patients avant
et aprés 1'intervention chirurgicale.

Notons qu’'a  ce niveaau les dérivations
ventrizculeopériteonéales gue nous  avons rdaligées ont réduit
considerablement les signes cliniques en rapport avec 1'ryrcertansion
intracranienne. Par ailleurs ces dérivations s1 =21lzs n'ont pas’
réussies a faire disparaitre la macreocranie  lont cscendant
considérablement stabilisée. L'interprétaticon de ces résuiiats doit
prendre sn compte la mcedicitéd de nes moyens d’investigattan ne

R ;
permettant pas de différencier 1’hydrccephalie communie
1’hydrocephalie obstructive (éticlcgie gui nous sembie
fréquente dans notre série).

- i1 faut aussi signaler les risques d’obliiteraticn des catheter
intraventriculaire et de la valve rendant ains? ‘a dérivaticn
inefficace (nécessité d’examen échcgraphigue abdemina' st
cérébral reégulier)

- sur nos 69 patients 18 sont issug Ce mariages consSanguirs scit
24%

Sur nos 69 patients 4 ont des antdcédants familiaux Ze
spina bifida et ou de "grosse téte” {hyvdrccepnaliie) scit 3% des cas
-~ Nous avons noté une importanie  prévalence des niachtion

gernitales gravidigues (figvre, ‘leucgorrhées, douleurs, orur
génital iscliément cu en associaticn). L'origine géogranoh au

le niveau socio-écconomigue de 1a grande majcr té des mer
e«pligue ay moins partiellement Tabsancs oAt
actérioliogique. Tcut ces mémes ra:scne ra

wv‘eﬁtﬂo S gravidigues dépistés et tra-té

c
1]

[V (I ¢ ]

oM ot et
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& -~ sarnts -y A= = o - - —_—— e
- Li4crasants malcorité des meres a absorbé des cécoztions
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& nature
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IV- RESULTATS D’ETUDE ET COMMENTAIRES

A- Les Dvgraphies de ngotrs 2t.de
2% cas de myeloméningoceles

cas de méningoceles
d'encephaioceles
cas de spina bifida
cas de sinus dermigue.

LA I & B R Ty)
O
ey
0



DENSEIGMEMENTS SPECIFIQUES
- Les

Dvsrarhies de notre étude 45 cas

TYPES ANATIMIGUES NCM3FL % i
| I
[Myeloméningoceles 25 | §
Mén1ngoce1esw 7 i
|
Encephaloceles 5 cas %
!
Scinakifida aperta ! S cas | |
Sinug dermigue ; ' cas E
)
1.1 Les Myvelomeningoceles 29 éés
.1.1 Répartiticn selon la gualité du revétement cutané

Myelomeningocele ulcéré g cas
Myelomeningccele rompu 7 cas
Myelomingocele épidermisé 3 cas
Myelcmingcocele a recouvrement cutanég douteux 4 cas
Nous avons opéré tcocus les myelomeningccelss Cien g5ICermises.,
1.1.2 Répartition en fonction du bilarn lesionnel
Myelcmeningocaie isolé 8 cas |

. A !
Myelcomeningocele et PBVEBR g cas ! ;
i 1 i
: : . - 5 |
Myelomeningccels avec hydrocechalie £ cas ; f

. . | . {
Myelomeningccele et troubles neurologiques £ C=as ! §

} t
3 k]

, . L i !
Myelomeningacele at affecticn orthopsedigues } ‘
rautres que PBYVERB 4 zas ; j
} o mt
} ) { |
jMyeiomeningal cele associg & une hydrocepta ; :
get ancmaligs orthcepédigues Z zas i ;
L
PEVER Pisd 2ot vanus ecuin Bilatéral.
Hous arons crpéré 8 myelcmeningcceles isciés

1 myelomeningccele avec nydrocephzai s
{1égére dilation des ventricuiss’

[}
e



1.1.23, Prcincole gpératoira
- incision cutanée circonférantielie
- dissecticn méningée : isolement oéripnérigque ce la dure mére
dissection mencee en avant au ras du défect ogssux Ces arcs
nostérieurs
- cuverture du gac :  table basculée en procubitus, téte J3ciive,
issue du LCR contrd’ée, znesthésiste
prévenu.
- repérage de la plaque médulaire au plafond
- repérage des racines . nerveuses partanrt de la plague
{électrostimuiaticn - resection des racines non fonctiorrneilas)
- isclement ce ia plaque médulaire et tubulisatizn de cetts
dernieres réduisant ainsi son volume gpar catgut Tim (3.0 (2.0
a pcints simples non ischémiants
- vérificaticn canal rachidien {perméabilité) an amont et en aval.
Jans notre expérience nous n’avons Jamais eu & faire de
laminectcmie complémentaire.
f
1.1.4 Bésultats
Evolution post copératoire immédiate de 1'intervernticn & 3130
! s i
Decéde 3 :
. " \
lachage supcuraticn z ;
]
Hydrccephalie 1 E %
- - {
Trcuble neurciogiqus 1
Bonne 2 ; ;
‘ R i ;
lpercdus de vue 2 i :
i L L ‘
- Parmi les 23 Zéceés 11 y a 2 sur un lachage ces fi's
{suppurations); méningite probatle et ur Jdecés dans  des
circenstances ron é€lucidées,
- MOUS 2YCNS INSTTLUS U CE T endriser S8 COrSusnatiIn tIus “as mots
cendart le prexrsar ssmestre puis Loug ‘ez I mona, FRares ont ies
mEres oul ont raspecte e laterdriar



Résultats de 4 maizdes suivis dans un irtervalile de 2 mois & 10 mpois

1CatioNs pcst OCératcires

céficit psychomctaur + paraparesie

parapliegie et trcouble sphircterien

-t

{nydrocephaile 3
{ - A
pied bot varus equin recidive z

, _ ) ! ]
raraplegie {(troubles sphinctérienrns et ; :
affections orthopédiques) 0 |
— i
En_resume

NCUs avens cpéréd ¢ malades porteurs d2 myelicménonziczies
Parmi ceux-ci onh reléve &8 myelomeningocsles isolés =21 un

myeloméningocale avec hydrzcephalie.

A 171ssue de ces intervention 11 vy a su 3 dscés et 2 patiants crt £ng
perdus de vue. La surveillance gost ¢pératoire de 3 meis & 'C mois
a porté alors sur 4 malades dont un €*ait porteur cd'hydrocenhalis
avant 1’intervention. (Lelle-ci n’a pas regressé aprés 'a curs
chirurgicale.

Ncus avons ccnstaté Vapparition en r©ost ooératcire de 2

hydrocephalies portant ainsi le ncmbre & 3 sur les 4 malades.

On note une paraparesie (1 cas) et un déficit psychomoteur {1 ¢
{non maijtrise de la position zassise & 10 mois, la : }
radiodigitale non acguise, et un H&ficit de langage (ras
et dge), néanmoins 1’enfant reconnait sa méred.,

11 faut aussi signaler gue chez tous nos malades NouUs avons otz oien
avant 1acte ogératcire un téger retard des acoutsitions
psychomectrices.
1.2 Les méningeoceles
1.2.1 Rérartiton selon la gqualité cu rscouvremenrt cutanrs
mériingcceie ulcérd § 1 f f
. - ! - =
méningocele rompu ‘ 2 : i
‘ ; —
méningocele épidermisé 3 } j

(1]
et
453
ji g
k)

recouvremant cutand doutzu z

H
éméntﬁgcc..
|

dans

i

e



s 1

1.2.2 Férzrtition en fornction du bilan jesigrne’
]
\meningocele 1sclés o 5
H {
Iméningcceis ot PBVES z f
! i
D ] . ~ )
gmenwngcce!e avec hydrocscraiis o] i
H } i
, ) } _ _ ; i
{memimgcce;e et trouble neurcicgigus 0 ! ;
; :
fwcr ngeocele et affections crthopédigues | i
;a Lres gqus PBVEB 2 1
{ J
; ‘ .. ;
gmentﬁgcce?e assccige & une hydrocsaphalie i
lzt ancmalizs orthopédigues o :
{ : :
- Relevons l'existance c2'une m2nincocsle rompud assccié a urs

syndatylie; et une méningocele ulcérée avec pclyZactylie.
Situation Anatcmigue A

Sur les 7 méningoceles

- € sont en situation lombosacrée
- 1 an situation cdorsale haute.
en situaticor lombcsacrée

Nous avons opéré 3 méningoceles oures dont 2

gt une &n situation dcrsale.
1.2.2 Pretoccle creratoire
Geste chirurgical pius simple que dans les
myeioméningocseles. Le Temd cutard a toujours été une 1ncision

os
circonférencizslle menée auvutour ge la base d’implantation respectant

L
e maximum de peau $3:

dlemblée ine.

& temps de cheminement est identigue meré moins lain
ceperdant; la fermeture cde la durs mére par un sur;et étanche 3zu
mornefolas 1.0 étant cbtenue en regls trés Tacilement
e montréle e Ya permézbilité Qu cangl racnhidian en arint @t oen alal
28Y zystematigie.,

Fermeture cutanée sans tears zon aprés incision de décharge latérales



*.2.4 Réegyltats

E.clution post onératcire immédiate : de 1'interventicon & J30)
: ! :
. NCMBRE S S
| {
Dacedsé 9 § i
i . | \ j
tlachage suppuration E 0 E |
|hydrocephatis ? 0 ‘ !
trecubie neurclogigue e f
$
i
thonne 2 ( i
{ ¢
i t
tperau de vue ‘ 1 ! [
j . ; .
Notre calendrier de surveillance est le suivant
- tous les mois pendant le ler semestire
- puis tous les 3 mois.
Surveillance peost opératoire : 2 mois a 18 mois
H
cemplications post opératoires Nombre % %
paraplegie et trocubles sphincteriens o] s
@ '
hyvdrocephalie st retard psychcmoteur c ' :
( )
imied bot et varus equin recidivé 0 ;
carapliegie {troubles sphinctériens et
affections orthopédigues 8] ;
i
En résumé
Nous avens rec¢u 7 ncurrisscons gorteurs de méningoss2g. Lz
diffidrence & 1'examen clinique entre méninrngocele &t myelcménircocels
n'est pas aisée. L'échcgraphie de la tumeur ncus =z fT.ourrie lss

é¢iéments d’crientation diagnostique nécessaires.
Dars notre série figurent 2 méningeceles rompus, rémc
dépzssant toute 1indicaticn <chirurgicale vu les pertu
neurcvégétatives qu’ils présentaient a 1'admissicn. Ur
méningocels ylcérde admise dans un tableau de scepticemis 2 é
44 étrs rec g2, Ainsi trois cas ont eté opérés.

- o

- Une méningccele en positicon dorsale haute Lrern spidém-3sg cher
un rourrisscr sans datTicit neurcicgigue o ozuttee Coératiirss
immédiate et tardive simpies.

- 7 méningcceles en situation lembosacrée. A ce rnoveau nous avers

c
un recul satisfaisant de 18 mots.

DR



.2 Epna bifica aperta
_ Nowg rappertorns 3 cas de spina bifide agerta gut oont éné
admis tous les 3 avant J7. Le premier :es ;1, e 2e 53 U5 =zt Yz Ge &
J2. Tous les 2 sont oen situation omposacrée  des  troubies
rneyrclogigues existaient dans ces 3 cas
1.2.1 Egpartition 2n Fonctior gu oitan lasionne’
{ : }
Spcina aperta + hydrccepghalis 0 :
H
sgina aperta + incontinence urinaire 3 %
lspina aperta paraplegie z i
1 1
} s
Esc*ra aperta + saignements 2 ;
! | E
l§pina aperta et malformaticn crthopédique 3 ‘
Notons gue nos 3 patients étaient de petit ccics 2 ta
naissance { 1 Kkg300, 1 kgh00O, 1 kg700) et sont decédés dars un
tableau d’hyperthermie nt cu de convulsions,
1.4 Sirvs dermigue
Nous rapporteons 1 cas : nouveau né de 13 jcurs Ze d ure
fraterie de 4 enfants tcocus bien portants; naissance a la maternité
au terme d’une grossesse suivie dans les centres de préventicons
matarne: ies et Infantiles.
4 Ya naissance les rparamétres sont Normaux. La ConNsSLaTanian &
i'ancma’lie Tombosacrée a é4té Taite par 1a mére. L examen nsurslooigue
et neuropsychique & 1'admission 2tait dans les 1imites de 1a ncrmzaiz,
Ce malade n’a pas constitué pour nous ure indication cherurgica’e
{pertuis sans communication avec le cana! rachidien (ferms a2 2,2 om

des téguments).

3 rapportons 8 observatiocns de nourrisscns Sortsurs
]

4 i
¢’ encepha

Chservaticn Noi

~ nouveau né admis & 1’&ge J14 seve mascuiin né
grossesse non suivie faucune consultaton
accouchement dars une formaticn sar- hal
(a::cu:hement car vcie coasse, ncuvicn de scouffr
une dystcocie mécanigue, rianTmaticn 2 13 nalsgancs (382773 r,
crygéne-apgaer 7 puts 2 et 3, poids & 1z rnasesance = I AITll FL
= 37 cm taiile 47 om




}

ncuveau-né issu d’'un mariage consanguin {mé&re Agée de 24 anc
cers de 2¢ ans, tous deux d'ethnie peulh & niveau de vis
nodeste
- AT admission NCuUYEaAU né en bon état général portsur D'urs
tuméfaction cccipitale médrocranienne, bien éoithdlialisés, Zs
S oZm sur 2 om.
IT existe une légére hgpe' tomie segmentaire. {ia wigilance =7 ‘23
foncticns vitaies scnt normales)
- e tilan paraclinique :
groupe sanguin 0 positif
3-V3 : nhormaiz
FC ncrmat.
Rzdregraphte crane . defect onsseux cccipital intérsssart iz
crctubérance.
Schnograchi2 transfontaneliaire @ absence de dilatation ventriculairs
- iZcte opératcire r2aiisé & 1'age de J23. Déccuverte d'uns hernts
cérecromenwngée Résection du tissus cérétrale hernié.
Suite crnératoires immédiates simples. Patient perdu de vue un mois
plutard.
Chservaticon No 2 : {

nourrisson de 5 mois sexe masculin vu en censultation pour une
tuméfaction occipitaie.

I s’agit d'un 2e enfant, scn frére ainé est bien portant.

Nowus ne posseconsg aucun document sur ies concit orms
3 zcocuchement, létat vaccinal, leg antécédants mecicaur
Parants touareg cousins germains niveau de vie mcdeste.
Nourrisson a 1’admissicn en bon éiat général, (sang azuturs
ancmalie psychomctrice), présentant une tuméfaction occicitalie
médiccranienne de 2 cm sur 3 parfaitsment épithéiialisese =%
recouverte de cheveux.

2-izn  précpératoire  (grourage  sancuir rhssus, NTESeUR
Cad-ographies, créne, FC) sans particularites,

Zf"r\entwor chirurgicale réalisée : hernie cerézrale de patit
volume (petite clive) de tissus cérébbra® viclacg. Péseztior
he-cstase ( la bréche de la voute zst de tres petit diametirs
[ S

Sotte cpératoire tras gs'mpie {recul de 2 motsE

-3
-3

e A



i

Nourrizsson de 2 meis oul conaulie pour une womaur oo

11 s’eagit d’un premisr enfant -
nous ignorong les antécédants
Grossesse et de 1’ acccocuchement
2 domicile, pas de carnet de

Y
(1)
oy

Ben état général 2 1’ admissior, TCIoLE &5 sui
normal. Tumétacticon ccoipitals: 3 el ~en
epithelial isée,
Decouverte d'une peti nerrnie cérécrale & ~lintsruantoon,
Résecticon., {(défect sseux aud rniveau 2= 1z orosukhérancs
cceipitale)
cpératoire trés simpls (recul o'un mois)

rvation Ned

- Nourrisson cde 1 mois €t demi sene féminin 2vacyé 2 une formzsion
sanitaire périphérigue a 1'hépital Naticna! ce Niamsy Cour

tuméfacticn occipitaie.

C'est un premier enfant, acccucnement & gdecmizils TE e
adolescente {14 ansj.

Pas de noticn de consanguinité.

Masse occipitalie médiccranienne bien épithéiiasée (2 x £ om:.
A 1’examen neurclogigue on ncte une légere hyrpertonis.

Le bitan radiclcgigue & mentré un déef=ct osszux @n I238C.5 o2
la protubérance occipitale. Liechogragphie :*a”s?:rt:mziia're a
montré une ‘égére dilatation des ventriculss 1atérai.
Découverte a 1’intervention ¢’ une malTormaticr n%téragzant Tz3

structures de la fosse postérieure.
Résection du tissus d’aspect jaunat

ct
-
tH
i
3
3
i
[$]
oy
2
&
7]

[ { - & 5o Y B - =
Suites cpératocires mmédiates simoiles [ recu mCTE .
vatiors Mof oo

2 -~ - - - —-— e N -

Nouveau-né de 28 Jours gexe masculin admtis I UnE N
masse :ccw‘*tale: évacuaticn ¢lurme TorTation
cé€riphérique de Niamey.
fooouchemeEnt  par  VoiE  DEs88; ncuws YA Ll Zeceszac oIz
B e T e T L I T o~ - E L ~ - 3 - - - - -~ A -~ e
Tocumen T mermetlTtant Jagprethsry et o0 DU O alicutreTaent
b o -, L - - - TS A e . PO ~
ez zatécégants nécnataux, 17&tat varotosa
I0 3lzg n z2'un Ze enfart, le mremter etant T “ar. Tiz z=
rotior de sorsanguiniiég nl de matazts: Tamns
Mouvezu~aé présentant des perturnat ong ne.rl IgTIVEs mATEUTES

. — - - - —— g PR |
cermocttart de recuser LIwl geste Cnirurgilac



Ceciceé gqueligues jours aprés dars un tabt
neurs P

Dissecticn

—d
03]

A - o~ b -~ 1 e . 5 I
nériz sur le ccollet 2u & dist

[
nomie de peau toujours.

Jjusqgu’au plan duremérien, crudente, zas =

effraction.

. b —_
cuver_urs
b T oA UGy
P evValuaTh

Fesect
Raint
EE Hem

Poursuita
plan cssey
Dissection

de la dure mére apreés contrdle de 1’ hemos
es étanche au monofil 30.

"

reuse locale; rasags Cu Culr chevely

n intrasacculalirs ;o matigrss céribrades Razrmczaz
ien toujours

égration jamais

mostase parfaite.

de Ja dissection du plan de la durs mére, juzC

x cde la voute au niveau de 'a zone de géfect css
poussée en profondeur jusgu’a la table internsz,

tase,

car

Fermeture cutanée sur un cuir chevely sans 30ucis ssthst zue.
Résumé
Ncug ccliliceons & cas d’encepralcceiz dont & dg se s mass.ila
et 1 de sexz Téminin.
N - + e e o -
1 2ge lcrs ce la "”nsu1fa*1»n varie de 14 jours 2 & mcos
3 de nce sattents sur des B osont issus de mariazes Coinsativins
H “l o A T E e n e o~
Nous re ~otons pas cependant d'ancmalte dans s fraterz
N - b —~ 1 - -1 - RPN - e o
Notone (labsence de consultations prénataltes (bilar Lholcaizue,
échographie wtéreine), et la .réqueAv fas accouchemant:z: 3
com ciie,
- . e T om - - = ¥ e on P -~ - - - e T . ~ e -
Cars notrz 32 e "z szi&ége de Y'enceghalccels szt 27 us TTEnT
A I 23t ce ang ie gtuces T2 TANODCON New
r TN r Cecendant Siwav gl
rle ure stattIThIuE
~@ Zang teur 272
Motors  ayus  dan notre s£rie Nous N Tavors 0as o Cencorto: Ze
CLCrs QuEs d4ans RORS I E TAE i YOG AT STCTT LT de
mériingocs’e sur. Lnge étuce gur 10 ang rezlisszs & a Tovzue
neurooh o rurgtoate de Catar (Zénégel ) & raggortg ‘e a0 e
~rantum pifidum dont 2 méningcocceies purs.
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LES CRANICSTENOSES
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Nous rapporteons 3 cas de craniostencses darsg noctre gérie
fand - - - Py bl - -
mRepartiticn selon le tyvroe aratcomious

scapnocephalie s
cxyceprnalie @ 1 cas,

Les auteurs rappcrtant la friguence e l'cxyzephalis
maghrébins (A Bou Salah cilinigue neurcchirurgicale
Alger) alors gque la scaphocephalie domine largeme:
(UYdpital des enfants malades & Paris).

sexe masculin 2 (scaphocephalle; cxycepnalie)

cexe féminin 1 : {scaphocephalie)

Age ‘ors de la consultaticn 21 mois, €@ mois, 5 mois
Aspects sccin-dconomigues et familiaux.

- niveau de vie modeste

- pas de notion de consanguinité

- pas de maladie familiale signalée.

Les Aspects cliniques

- Les motifs de consultations

retard d’acguisition psychcmotrice
ancmaiies du développement du Ccrine
. vomissements & répétiticn

H'n
w

A3
‘s

~
~3

¥ O
1 -+ (B
ot

m -
3

-5 b 13
SR ]
[ * IR
m "W

. pas de notion de convulsion & répétition cnez nes 2 patisnts.

Résyltats de 1'examen clinigue

% Aspects morphoicgigues
. retard statutopondéral dans les 3 cas
B8regma synostosée dans leg 2 cas, cmerim&irs Zranten
37 cm a 4 motse  scaphccechalie cos NoT
40 cm & € mois  scaphccepnalie o253 Moz
A1 cm & 9 mecis oxycasphalie obg NC3.,

Nous pessédens dans notre obssrvatior Mot le céersm
crarien & Ya naissance Qqui étz2tt ZJe 3£ c¢m. Tec: noug pe
d'afTirmer un processus cyncstosant cost natal,

fang notre sdrie o ﬁ’éxiete cas de maltformat Tns zgslc
‘mar1lcfaciales, crithopédigues ~otamrmentT!
x

retard dans le dévelcppemnent ce larxe corpooes
cenir la téte cans &8 2 Cas

scur 're acguls dans I cas

poursuite cculaire acau:s dans 2 cas

“ o

i Lo

Y e

-

|"



* L 'Irciderce de 1'hyperiesnsicn irtracrarienne

NCus avons retenu les criterss ciiniaues en Faveur cg " HIC sutvant:
vcmwssements chronigues

. rougeur, larmoiement cu genflement sculzairss
antecedants de convuision

Sur le pian paraclinigue nous ratenons

. présence d’empreintes digitiformes sur les radicgraghie: 2.

crane {un cas sur les trois)
. les anomalies & 1’examen cu F.O.

Neugs ne possédons pas de capteur exiradura’ germaetiant "2 meszure 22
la pression intracranienne.
Alnsi nous résumons sur ce tatblesau nos résuyltats

! j
scaphccepha - scaphoce- Ccxyctecha g,
lie phalie § i
4 meis € mois {9 mess i
¢ i 1 B
i o i ! L i
signes clinigues évoguant . :
HIC + ++ 4 f
. , }
atropile cptique 0 0 + ;
{
i
cedeme papilliaire ou stase .+ + + ;
{ i
Cécité 0 c % + f
{
{ . R ; ,.
{e:*zecs1e O i 0 i 7
*x Tans le cadre du bilan diagnest c radioclogicus rous &7ons rez’ "sa
tes incidences radioclogiguas suivantes
Radiographies stardards face 2t proftii
Incidence de Biondzad
Ingcidence de Hirt:z
Inc-dence dg Worrs
: las résu Tets I
1a ~ormale
Tlenguéte géréticue - neus FouTmIT 3 aour &z
d'zrientation)
Analoge de sos ~ésgntaEts
T e e,
V-

—_——
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- Le retentissement oculaire est constant dans notre série allart

de 1a stase papitiaire & 1 'atroprhis cptigue (cécité cher un

ceycephnais de 9 mois ).

- Notons 1’absence de malformaticon assocciées dans rotre séris.

Motre zttitude thérapeuytigue

Cevant la gravité des altérations psychometrices et cphialomoicgicues

1es Ccas gue hnous rapportons nrn'ont pas bénéficié de traitement
g

-
C'est pourguei nous insistons sur 1a nécessité C'un diagnostic
précoce avant 1’ instaliation des perturbations 1 *
ophtalmoiogiques irréversibies.

uu -
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N°_| Age | Saxe Cause Malf.ess | ' Séméiologie . Ex.cpl Iraitement Devenir
1 |8m| M ? -0 .*Ho + Perinaud FO Echa DYP - bon resultet
‘ RX créne F/P 8 13 mois
2 |6m]| F méningite 0 . Hydrocéphalie Echo FO palliatif PDY
! trés probable L
3 |Sm| F ? spina ulcéré | Ho + Parinaud _Echo patliatif PDY
4 [ 2m| M ? pied talus Ho + Parinaud Echo palliatif PDY
bilat hypotonie axiale
S |23m| M ? 0 Ho + Parinsud Echo FO DYP .. Infection
retrait valve
6 |Sm] F ? 0 Ho + Pearinasud Echo pallistif DC convulsion
déficit neuro + +
7 {7m} F ? 0 Ho + Perinaud Echo FO palliatif DC paludisme
| déficit neuro ++ «
8 [13m| M ? syndactylie Ho + Perinsud Echo FO palliatif évadd
» déficit neyro ++ ~
9 |timi M ? pied talus Ho + Parinaud Echo FO palliatif DC convuision
: bilat hypotonie eonvg\sioq - .
10 j14m| F ? : 0 __Ho_conyulsion Echo FO pyp » DC convulsion
11 [10m] M méningite 0 Ho + Parinesud Echo manque POV
probable matériel :
12]8m| F ? spina ... Ho légére _fcho trait.spine recul insuff.
13|2m | I ? 0 . légédre Ho Echo FO survaillance PDY
* hypotonte axisle ‘ Echo FO
14| 7m| M ? 0 "Ho + Parinaud Echo FO DYP eblation sonde
: rsisrd psychomoteur - suri fon PDY
1S|8m| M ? 0 Ho + Parineud Echo FO Dyp recul 6 mofs , bon
, N résultet , PDY
16|]6mj M ? 0 Ho + Parinaud Echo FO refus parents
roterd psychomoteur
17 45§ | ™ méningite néo- 0 Ho convulsion Echo FO DC avant bilan
i natale probable complémentaire
18 ] 13{| M ? 0 Ho DC svent bilen
19| 1} 1 ? 0 Ho ++ DC qqs heures
! : oprés accouch.
20§ 1 F ? pied bot,varus Ho mort néa
i equin.bilatéral
, ictére
21 |14m| ™ ? 0 Ho 14gére, retard Echo FO pallietif DC déshydratation
staturo pondéral i

————r ——
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2D L& matsriel de noire étude

oeb e
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1

NCUS rapportnong 21 cobservations de rooc-tazong =2tz
:cnsu?taticn pour nydrocephalie.
Nous avons recherché chez nos malades
- les arntéceédants familiaux cd'anomalies du SNC
- ‘es accidents gravidigues notammen:t infactisur chsz Tz mi
172tat vaccinai
- ia période néonatale {hyperthermie, convulsicn, infeztis
ictére ect...)
- éventuels antécédants de méningite.
- Les £1éments de ]'examen clinigue & Y'admissicnr.
cérimétre cranien - & la naissarncs sn s3or E&voius
Ttérieure
Z&2ficit psychomoteur
troubles neurcophtalmologiques
. comitialité (convulsicn)
. malformation associés
- Examens complémentaires
. Radiographie créane Standard
ond Oeil
Echographie transfontanellaire
. LCR (chimie ex cytobhactériologie sxamens
systhématiques). :
- Indication thérapeutique en foncticon de
4tat clinique
cdegré hydrocephaille (index cortical)
npossibilités matérielles du moment.
2.3 Analyss du matériel d’érude
3.3.1 Analyse semioclogigue
1=) La Macrccephalie
cans notre exgérience slle & été t-o2sz scuvert oipser
elie est a'un intérét diagnecstigue considérablia. Sor "mporitance
rrés variable: de 1a macrocephalie monstrususe 3 la macrocenna
discrete s tué entre +2 et +4 [0S quil est rplus fréguer
Chroncicgiguement e début ce 1a macrocephalie est le plug d-<F ¢
& faire précziser, mals cependant 1’intercgatoire gpermset parfoc s
rcter que = érimé*re cranien a2 toujours €té ancrmaiament £ 3.2
cect des iz22 premiéres semaires de la vie. Parfcoctz oo omoter us
BT a2 tousours été arcormaiemsnt &lave et csg el o R
semEInes Jds A v1e.
La macrtosshilise e3zt e gremier moitf de cornsoitatoor hEz
patizrTa, £ile gredomone 3w riveau g3 bosses Troctta oz
L'évcluticos du pdrimat -2 cranien conetitus un é1éme-1 Zg surnet iz
de la rmacrrozZephalie. Airsg® ngous rapporions TETME o}
sutwante: o ras de 4 Ze o opatierts asan -
e pizce =2 SHUNT de HIOLTER en zZér vaticon
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Ctservation MNci
™~ aY . o -
- EC z V'admissicon EQ cm
A2 2 mois
2 30 jours post dérivation BC oz 43 om
~ I m£is aprées PC = 48 om
Chservation NoE
avant ZJérivation dge = 22 mziz P oz B4 om
3 mois agres BC = 52 cm.
Qtservation Noid
avanht dérivation &4ge = 7 mois FC = 48 cm
2 moi1s agres FC oz 47 om.
Qbhservaticn Nects
avant 2érivation : &ge = 8 msis 2T = 53 cm
& mois agreés FC = 51 cm.
hi P - . - = - - -
I' nous a €té pratiqguement imcossitle de surve'llsr rcs mziades
regul teérement. {(incompréheansicn trcp ascuvent des narsnts). Cans Tz

plupart des cas ces malades sont nerdus ‘de vue.

2-) Les troubles visuels rencontrés chez nos malades

Les travaux de Chattha racorochent le regard en coucher de
soleil au syndréme de Parinaud.
Dans notre étude nous avons réalisé un FO chez nos patients
présentant un syndrdme de Parinaud 4vident. et prociddsd 4 1’inventairs
des trcubleg visuels sur e tableau sulvant

i T T 7 {
i~ 4 — { . . f
}No Slol-R Age f FO Farinaud | Nystagnus Araflexie
i pupillatre
. | {
1 3 mois ncrmal + i 0 c
;
!
2 i 5 mecis normal + 0 0
4 2 mois atrcphis ! i ‘
. ; :
é J optique + | + ; + ;
e ' f !
g 23 mois rniarmal - - ~
. ! ;
8 £ mols stase + : - - é
g , ' %
8 , 12 mcas oeceme + - - ;
! 1
i 1 o~ —~ R - ' — ; -
fq ; S.omoas SLaze : j & :
Ly s L o | ; :2 ;
é:k | oY s Norma i ~ . - i -
H 3 : ) .
- ; ; f : E ,
bz 2 mois @ onorma)l ! - : - ? -
{ i { ! i !
- s | ! |
]!: ; “ MTis i atrephie ( + i - { -
i !

g .
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- V'erxamen <clinique ¢ce ncs patients n’o
CCa -

- ‘ ¢V - - P - 2 .
évccateurs cd'ancmalies endocriniennes.

* Atteintes nerfs crérisns

-

Observation NoZ nourisson ce € mcis hydrocephalie avec mcncplegie &t
otosis unilatéra’l. (Echographie vcir annexe).

x Comitialité

Observation Noid ncurisscn de 14 mois @ £tat ce mal convuisrf -
hydrocerhalie mise en olace d'une dérivation ventriculocériiongaliszs,

Comitialité inchangée, decés 2 mois apgpres.

* Troublies du scommei]
Pas de perturbaticns notables.



- MCus avonsg toujours recherché une notion de ccnsanguinité ch
nes 21 patients. Dans 28,56% ces cas ce caractére 4tait presenw.

- Sur rog 21 patients sent (7) scont de sexe féminin.

- Nous avons relevé 3 cas de méningite nécnatale cu 2u nourisson
rés probable (Paviilon D).

- L'Asscciation hydrocsphalie et dysraphie est trés fréguents
Nous ragportons § cas.

‘e ~lar Cliniqgue

r

1" n'y a guére a cet &ge des traits cliniguas permettant
de dist nguer les hydrocephalies en foncticn de leur eticicaie.
Néanmaoins certains éléments clinigues peuvent servir d'ocrisntaticn.
I1 s'ag't de :

- la bonne tolérance apparente dent témoigne la discréticn des
signes neurologiquks et des retards psychomoteurs: la révélation
précoce de 1'hydrocephalie et son évolution aigue ou subaigus
orientent vers une stenose acqueducale.

- Chez nos patients nous avons observé le plus souvent des
déficits neurologiques et psychomoteurs importants.

vy

- Dans l2s antécédants nous avons trés scuvent nocté
d’épisodes infectieux fragquents.

2.5 Mos Movens d'Exploration de 1’Hvdrocephalie

I1 faut noter gue nos moyens d’exploration se limitent a
la radiographie simple du crane et & 1'échosncephlogranhis
transfcntareliaire. .

Nows  n’aveons pas réalisé dtangicgrapnie, de ventriculograpniz,

d'ericechalographie gazeuse, ni de tomodensitométrie, ni de mesure ce

prise, c¢e la pression intracraniennes, de cisternographie isotcpigue
ni ¢’électcencephalographie.

S L'écheograprie transfontaneilaire que nous avons réalisée ch

ros patients est ¢d’un intérét fort 1imité néanmoins sa cont
a éte de Z crdres,

1 Cortreoutorn a 17établissement du diagnostic o' hycrocephai-e
2- controbution a la décision ooératc:,e‘

- certribution & 'a surveillance post opératcirs.

NoUs avong pris en ccecmpte

e degré de dilatation ventriculaire et 1'i1ndes cortica’;

"évaluation de ta dilatation du III ventricule {orientation

§ ure stenose acqueducails).

- Te caracféré symetrigque ou non de 1z dilatation ventriculaire
mar 1a nacition de 1'érhomédian.,



L'écrnographie a été pour nous le ssul recours en post cpératoire
pouar aporécier YVefficacité de la dérivation var la stabilization cu
T2 dinunition de ja dilatation ventriculaire et pour vérifier lz

i
1
bonne situaticn du cathets

- Nows aven: éaalement réalisé des echographies abdominales cour
Ta surveillance des dérivations ventriculcpéritonédales.
- 1'échogranhie a été aussi 1’exploration de référence cans la

surveiliance post cpératoire de nes dysraphies.

A ce niveau nous avons decélé la survenue en post opératoire cde 2 ca
seulement d’hydrocephalie sur nos 12 dysraphies opérées soit 16
contrairement aux classiques qui rapportent 80 & 86% dans ss
semaines qui suivent 1’intervention. Il faut tout de suite racpe’
gue sur les 12 dvsraphies opéreées 2 sont des myeioméningcoceles et
des méningoceles. Sur les 9 myelomeningccelas seuls 4 ont &té vus
post opératcocire au 3e mois pour échographie. Nous avons notg su
4 malades 1'apparition de 2 hydrccechalies; <& gul o
considérabiement Ja proportion de 1'hycrocepralie comme complaic
post cpératcire des dysraphies.
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CONCLUSIONS ET RECOMMANDATIONS
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CONCLUSTIONS

L 25 mcis nous &
5 du 8NC. Ncus c:
de ces ma?farmatw

que 1°'Hérital Na nal de Miamey constitue ur cen<re
de dernier reccurs pour le Niger et parfois ocur la
est aussi vrai que ce chiffre est loin de réfister
&. Pour une bcnne apporoche de cette réalité 11 faut prendre
en compte les malformations 1incompatibies avec ia vie {voir 1les
statistigues des maternités de Niamey et des formaticons sanitaires
anvironnantes) =2t tous les cas n’ayant pas fait 1'objet de
consultations pour des raisons diverses.

3

O
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Nouws avons vécu le désarci des méres devant Ces nouveaux nés et ces
nourissons malformés et en méme temps réalisé le grand esozai qus
sucite 1’éventualité d’une cure chirurgicale. Cebte oh*rurg1e a ses
Timites pcocur certaines malformations guelgque scit 1’ infrastructure
de service receveur. C'est pourguci nous penspns qu’un accant
particulier doit étre porté sur l1a prévention et le déristage

prénatal.

L'incidence et la varieté des malftormations du SNC au Niger nous
autorisent a nous pencher sur tous les aspects de ce& probizme; car
un pourcentage non négligeable nous apparait curable chwrurgicaiement
sans sequelle ocu avec des sequelles mineures compatiblises avec une vie
sccio-familiale correcte.

Mais le traitement et le dépistage précis de ces malformations
nécessitent : :

- une stratégie de prévention basée sur le conseil genétigue, les
cecnsultations prénataies réguiiéres (prévention des facteurs
axcgénes pcuvant étre respcnsables de ces maliformationg,
corrections de certaines carenes en vitamines et Vil
oligoeléments notamment).

- Une stratégie de dépistage prénatal basée sur les examens
spécialisés {(échographie intrautérine foetale, dosage des &
foetoprotéines notamment) en vue d'une éventuelle interrugction
volontaire de la grossesse Ssi les c¢limats Jjuridiques,
sociocuiruels et religieux le permettent.

- Une stratégie de prise en charge de ces nouvezux nés maiformé

Cela nécessite une consultation pracoce pour une chirurgie san
retard, ate aussi des moyens d'explorations radioclcogigue

échographigue, neurcradiclogiques. Dans ce domaine 1'avérnement
de la scintigraphie et de la tomographie axials transverse

margue un progrés considérable,

"} {;}

;iﬂ’
(fl

A~ Approche Spidémiolcaigue

- 69 dessiers : nouveaux n2s et nourissons porteurs d’ancma
diverses du SNC.

(D
513

- Moyenne d’&ge : 4 mcis.

Y

~ 35 patients de sexs féminin scit £51,42% de rotre série, 4

£~
patients de sexe masculin scit 48,588%,

L
J
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Niveau socio-éconcmique : modeste dans la maicrité des cas.

Lieu de résidence des parents @ au dela ¢’un rayon de (0 km de
Niamey dangs Ja plupart desg cas.

Prédcminance des ancmalies dans les populaticns ncomade
vivants en communauté (Peuih-Tcouareg).

Nous cbservons une grande preportion de patisnts issus de
mariage consanguin : 25% dans notre série, (nous retenons le
terme de mariage consanguin & chague fois qu’il y a un lien de
parenté entre les époux quelgqu’en soit le degré).

Signalons aussi 1’absence quasipermanente de surveillance
parénatale des grossesses, ainsi que la fréquence 4d'infecticns
gravidiques.

Enfin le grand ncmbre d’accouchements & domicile relévé,
Notcons aussi un grand reccurs aux décoctiong traditionneiles par
les femmes enceintes. A ce niveau remarguons que la nature de
ces produits varie d’une mére & une autre ainsi cue d’une région
& une autre,

Notre étude nous a permi d’observer la survenue de ces
malformations chez les femmes jeunes. En effet £2% de ncs meres
oent moins de 19 ans. La parité moyenne est de 2 dans notre
série.

Notons aussi la difficulté que nous avons rencontrée dans
1’enquéte genétigue familiale. Nous rapportons dans notre séris
6% de patients ayant des antécédants familiaux évocateurs d'une
anomalie du SNC,

Dans notre série 8% des patients ont des antécédents
d’hypertermie en période néonatale; 20% de nos hydrocephalies
(soit 4 malades sur les 21-cas) ont été hospitalisés dans le
service des maladies ~infectieuses (Pavilion D) avant
1’apparition de 1’hydrocephalie. Nous n’avons retrouvé de preuve
bactériclcgique (Tatex positif au A et au C) que dans 2 cas. I1
faut préciser que dans les autres cas rnous ne possédons pas de
decuments permettant d’infirmer ou non une méningite.

“n

cu

Partant de ces résultats nous pouvons énumérer les facteurs
étiologigues suivants

~1

]

la consanguinité
17infection gravidique et néonatale

le role des décoctions ne peut étre affirmé que par une snquéte
pharmacologique. :

coté de ces facteurs étiologiques nous déplcrons :

la rarété des consultations prénatales

1'ahsence de ccnseil genétique

la mcdicité de nos moyens d’investigaticrns en vue d uns prise

en charge adéguate.

A
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5~ tpproche Clinigue et Résultats Tnéracsutigues

i~} Les Mvelominingoceles 29 cas dans nctre sédrie
2 operés.

La myelomeningocele doit étre considérée comme une affecticn grave
cuelque soit le type anatomique.

Lersgu’elle est ulcérée, associde & une hvydrocephalie on rompu
certains auteurs comme Betex présentent son traitement comme une
urgence par excellence,.

En effet 3 dangers guettent 1l1e nouveau né porteur d’'une
myelomeningocele & aire medullaire nue

- 1"infection

- la dessication

- 1'eilongation des racines nerveuses car des pressions
intrakystiques. )

Non fermée 1'évolution des myelomeningcceles ulcérées peut se faire
vers une cancerisation (M. JAN SAKSUN, K BEMJAMIM FISCHER. Squamcus
cell carcinoma arising in a myeliomeningocele, CMA Journal October 7
1878 Vol, 118-7417.

Dans la pratique d'inohbrables problémes matériel et humain quasi
insurmontables font que nous n'arrivons pas & opérer ces patients
dans les heures qui suivent leur admission.

Nous avons toujours recusé les myelomeningoceles ulcérées, rompues
car vu tardivement et présentant des perturbations neurcovégétatives
importantes.

Sur las 9 patients opérés nous avons les résultats suivants

yUn _mois aprés

- 2 deces (2 par lachages - suppurations, 1 dans un tableau de
cenvulsions) ~

2 hydrocephalies pcst copératoire

- 2 perdus de vue (sortis de 1'Hépital aprés ablaticon des fils)

3 trcis mois aprés (surveiliance portant sur 4 patients) :

1

hydrocephalie : 2hydrocephaliesévolutivespostbpératoires

i

déficit sphincterien post opératoire : 0 cas

- paraparegie ! 1 cas

s
0
0

- léger retard psychomoteur : 4

<7




2-) Les meningoceles 7 cas decnt 3 cas cnérés.

Nous aveons recusé pour 1es mEmes raisc
myeloméningoceles ies myelomeningoceles rompues
/

{1 cas).

18]

Résultats 4 1 mois

Fs

- Evolution bonne sans déficit neurclogiqgue = 2

- perduy de vue = 1,

Résultats 3 18 mois : satisfaisants.

3-) Spina bifida aperta : 3 cas.

Nous n’aveons pas proposé de traitement chirurgicale dans les 2 ca
vy la gravité du tableau clinigue dans leguel ils ont été admis =
les asscciations malformatives.

4-) Sinus dermigue

Dans le cas gue ncous rapportons les téguments rne sont pas
en communication avec le foureau dural, et i1 s’agit d’une
malformation isclée.

5~) es encephaloceles : 5 cas
4 opérés.

Siege exclusivement occipital (aucun cas de meningocele pur)

Résultats a ¥ mois : les 4 patisnts cpérés sont vivants

~ a 3 mois : 2 perdus de vue
les deux autres possédant developpement
psychomoteur proche de ia normale. -

6-) ies Canostenoses : 2 cas dont 2 scaphocephalies et 1
A oxycephalie.

Vuez tardivement avec retentissement occulaire impertant cort
une atrophie optique et des perturbations psychomotricszas

1 profondes. .
?-} ng Hydrocephalies : 21 cas
4 dérivations ventriculo-péritoneales,
- Résultats & 1 mecis : starcilisation du périmétre cranien
- Résultats 2 2 mois : 2 cas d‘abIatidn de valve sur.

Suppuration, decés dans un tableau convulsif.
1 .cas de decés pour convulsion avec valve en place.
~ Résultats & § mois : + 1 cas perdu de vue.
. + dans un cas réduction netable du FC passant ds &
cm avant la dérivation & &1 cm 6 mois aprés.

oy
-



I7 fautl roter aussi gue le retard payvchomcteur de nos catients
s'est gtabitisé avec la dérivation
- Echougraphie.
Durant notre étude ncous avens cbservé la frcauCﬁ des zesnziaticons
maiformatives, Csci recommance la Cu tagcoraticon mu?didisc*c17naére
dans Ta prise en ch ge thérapsutique (naur ochifurgte, Graiogie,
orthopédis, urﬂrurgse plastiqgue, gastroent sct. ...
Maigré les difficultés que nous avons rencvntre 83 au ccurs de nctre

étude, notre attitude a &té pendant longtemps celile de prendre sn
charge tous ces enfants malades. Mais ceci avec moins de borheur car
nous considércons nos résultats thérapeutiques geu encourageants,

- 28% s=ulement de nos malades sont cpéres
(2C malages sur B3)
- 12% ces malades cnt étd viu 2 mois zgprés la premidre conasuiiatiszn

opéré ou non {9 malades sur jes 70)

Ncus ne pouvens préjuger du résultat cher les autres nmalazad
suivis. SOnt-ils decédeés d’'infections post cpératcires ssccn
comme le disent Rich Wood et Coli ? ,

Pour nos hydrocepha?ai§s et nas myslomeningeceles nous 1= pouveons
penser.

Devant ces résultats nous nous posons alors les guestions suivantes:

Faut-1il & tout prix opnérer ces. malades en urgence ?
Cu laisser la nature opérer une sélection natureile avant
ro o Ta

d’intervenir chirurgicalemart ? (Dans notre série ra ont g
patients adressés dans les premigres heures de la vie).
A toutes ces gueztions, sans verger 4dansg un pesgimisme cicouragsant

rous proposcns une atiitude prudente
Celle du cheix des malades (Tes bons cas! gul serornt Ltrigs sn tenant
compte des facteurs morbides seuls ou asscc1

A

>
O fﬁ

De ces factesurs dépendra 'a prise en charge de ces malades =n urgence
chirurgicalement pour donner une chance de vie a csu cui ne
constituent pas une lcurde charge pcur 1a familie et la sociéta

Au terme de cette étude rous Tormulons lsg recommandatisrn: suiyvantiss

RECOMMANDATIONS

1-) Reccmmandations générales

- développer les consultations prénatales.

- Etcffer log services de santé périphérigues =~ Zersonne’ls
gquatifigée &t en moyens matériels (cregramme 2 lults ZInt7 e 'a
meningite nctamment ;.

- Sengibiliser ‘e parsonne! médical et 'gs garerts €7 ratgLEC sur
1’urgence ch- rurgicale de ces malfcrmat-ons,
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sS4 terme C'une &tucde prospactive de Y mots, réaliage dans
TE3 services e pediairis 2 a2t de chirurgie IVe section, nous
toitigecne 23 zas de nouris:zons oortsurs dlarcmaties du SNC.

Lemobryciogis NormEL s nous fourmit les Jalens
TnZdiegensalbiey pour la compréhersion des maliformaticns du 8NC
Au détut <z 12 3e semaire de Yz vie embryonnaire chacun dss 3
feuilists {zntoblaste, mesoblastie, sectoblaste) va se différencier.
Le feuiliet ectoblastique gui nous intéresse est a 1’origine 2. SNC,
Tu systéme nerveux péronongrigue, de Y'épithelium senscria’l  cec
rrganes de sers, de Y'igicderme, 4'une partie de la post hygpcopnyss,
cde 'a glarde mamaire 2t de ('émailie dentaire.
AU départ e SNC apparzit comms un  épaissament ovzlairs  Ze
lVectorlaste,. Scus 1'influence inductive de la notochorde ce disgue
ectchbliastique va donner la plague nedraie. Ceile-ci dcecnnera le -ube
reural a paritir duguel se developpercnt 3 vésicules {(zrosencechals,
mesencepnals. rhombencepha’e). 'La premiére et Ta trosiéme v2sSiCUIES
vont se dedcubler ainsi nous aurcns & vésicules : ftelencsphate,
diencephale, mesencephale, metencechale et le myelencephale.

-~

Cette diTférenciation se& poursuilt jusqu’'a la mise en place de toutes
les formaticons constituant ie SNC.

De multiples ancmalies peuvent apparaitre puisgu’a chague stacs
P’induction et ou la compgtence peuvent é&tre défectususes.

g

Ces ancomalies peuvent étre genétigues (par néritags

mendaliens ), chromosomiques {trisomies, transiccaticrng deliztizns
elo. .. SU BeCgBnE.
Znague corgans pesséde une ohase critigue de sensibilitée Tératosene
maximaie au cours de 'embrycgengse. Calle Gu SNC s’entend du 15e au
Zhe jour c'est & dire de la feormaticn de la plaque neurzle a ‘a
fFermeture du nsuropore posiérieur.,

Pendant la période foetale, ph'se de maturation et de
perfectionnement, les facteurs sxcgénes toxigues engendreront plutdt
des troutles de 1'hist S :

-

togenése,

_'incidence des maiformaticns cu 8NC wvarie selcn Jes régiens @ B,E
2 T cour 100,000 habitants., De rombreuse facteurs dans la survenus
de ces malfoarmations sont évegués | dge et parité materrelle, niveay
sccial, environnement, écolicgie, période de conception, sexe, ethnie,
COiSaﬂQU?ﬂfté.‘.

Cars notire série nous racportons 45 cas de dysrapnies dent:
- 2% zas Ze myseliomer  ogole el
- T cas de meningooeiEr g
- 2 caw de spina LoTods aAneria o
- 1ocas Ze sainus dsrmoous g
- T cas Z'sncachalocelias.

i
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Mous rapporions ausst 2 zas de Cranicstendses et 21 cas

hydrocephzliag,
rant notra etude notre attitute & 2teée celle cs crenrdre &r chargs
ug 1es ncurisscens de § &4 T ans portsurs de ma  formaiions 2u SNC.
ns ig dossiser clinigue de ros patianis un accent particuliier a2 ézé
8 ez antécécaants familiaux e+ hneredocollatéraux, 12 ncticn de
rsanguinité,

ita ncticn d’infections grav:digues

'es consultations prénata‘es

le dérculement de la grcssessse et s circonstances

‘accouchement

‘a notion d'infections necnata’les.

Ll'examen du Nourisson malformé a porté sur
les caractéres propre de lza ma’formaticn
le retentissement neurclogique, psychomcteur, cophntalmoicaiqgue
et sur les autres apparew?s cardio~respiratcire notamment
la présence ou non des malformations assocciéss.,

Le bilan paraclinigue est constitué par des examens
biclcocgiguec (NFS - VS, groupage - Rhésus, créatinégmie, glycémie,
icricgramme sanguin...: dans la plupart des cas
Radingraphies standards et certaines ncidences spéciates (Czs
des cranwostenoses}
un examen de fond d’oeil
T'échographie tranfontanellairzs et abdominale a été d’un appui
considérable au cours de notra2 étude.,

“zrme ce ce oilan clinique et paraclinigue rougs tirens les
rcusions sutvantes
YV Approcke épidémiclogique et éticlgegique
le sexe, le temps, la géographie, l’environnement et 1 &colicgie
ne semblent pas Jjouir un réle dans 1a survenue de ces
malformatiocns.
Par corntre 1 age matern te niveau goca’, ncde de vie {vig
zn camthautei sem b?cn, influer sur 1’ incidence des
ralformaticrs du SNC.
Nous pencers aussi gue 1'infection gravigigue, la consanguinité
constituent des facteurs trés uvent asscciés 2 la survenue deg
ma-format ons du SNC,
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-} Resyitats tréraneutigues
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AUy des ragsyltats de 1examen Cciinigue et parac Trhtaue
toen fonction de ros prossibilitéds matériels seuls 8% de nog Tzl ades
nt &€t cpérés, 2% ont ét2 vus 3 mois apréds la gcremisrs Sonsy Titian
nérés cu non
- L o ! e - - -
ane !''znalyse de ces rdsultats ncus grenoens en lomeote

1. - -
a medicité de nosg moyvens d investigations

)

1’absence de structure de chirurgie pédiatrigue =t de
réanimation pédiatrique a 1’'hépital naticnal de Niamey

la di€ficulté cde surveillance de nourisscns océrés,

- Reczmmandaticons

dosage des & f
la

SR - el

méra & risgue (mariage consanguin, antécédants oz

maifcrmaticons du SNC) aimsi que 1'échcographies fcetale apres le

terme cde 17 semaines de grossesse. Css examens scnt rfajiisal’iss
a Niamey

promeuvoir le conseil genétique

création d’un service de chirurgie pédiatricue a 1’'Hépital
Naticnal de Niamey.

63
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LES MALFORMATIONS CONGENITALES DU SNC;

Plan de travail :

A. Les renseignements généraux
B. Les hydrocephalies
C. Les dysraphies

D. Ces autres malformations.



Les malformatious congénitales du SNC

A. Ces renseignements généraux :

Cas N° :
NOM PRENCM : TAILLE :
AGE : PC :
SEXE
PCIDS :

Facteurs étiologiques

¢ Cénétiques consanguinité : s

ittt

antécédants familiaux :

¢ Exogénes :

- infections maternelles gravidiques

. [iare

. leurorrhees
. douieufs

. prurit'

. résultats prélévements ZEnitaUX ¢ envceeenssensvannrannses

i
- prise de médicaments en début de grossesse.

. DALY C e csosuccnnscnasasnssnesn
. decoctions :

QUABLILE. sieenrsncnnananenes

e ErE MBAICALE I.ieeeoconnocnaamencesnssacssanosscscnoacesanss

contraception MALUTe f....eesaccvsannoa

~ grossesse 3

. age de 1a DBTE f..iieecnniasveccnanan

e PATILE...iieeecenncasasocsaces HlAuoaouuaeenscanss

. grossesse 2 risque obeisité.eeieanssnsns
diabete..cucuonnnnns
cardiopathie..;.......
Labagisme...voenaoane
tumeur gémitale..cieieneseennann

. liquide amniothique

+ AMMIOSCOPLe..ccceseeensvomsnnnnssns

4+ amniosynthdBe..vecevrcncvsrrrmicssccnnse

L créatinine
7



PURS— )
- Hauteur uteripe et évolution :

Q‘.o‘....law‘o‘o."‘.-.‘00.1-l...cc..‘c.'.c‘...dl‘

- notion d'anemie gravidique

-
VERes LML st s nsnnsternaa

*rs s esrtraa.

- coépouse et enfants de celle-ci.......

M L T

- péricdique de conception dans 1'snnée :

- kbl éau.&,a.wﬁ.m. ::Cv.‘.@.fﬁku—.a ——aees

¢ Antécédants néonataux : : ’

t
-

LEL I I Y

. detresse respiratoire
. meningites

« lcteres

oS ———




¢ Signes généraux et“physiques

5 i .
i

- £C & 1la nalssance et EVOlULIOM. e e et iensnnieccnabensonsssontonancansocensansennens.,
H

3

.....‘...‘.‘.......Q.".‘..‘.O..‘...'C.‘.’}‘....‘........‘......'-Q..I‘Q‘..‘.0.0.‘.
- Autres malformations cougénitales du SNC associée.

(R R N N R R )

.
LR L AR I R A N I I A I I IR IR I T A SN

1

LI AR A A N A W WY

- Notion de fidvre :

£

- Sigmeos mdniogds

>
B 2WNO PRSP RCANE I YN NP OEIE AN EBOSE

‘

~ Tension fontan=lles
- Sommolence Lo
~ Irritabilité excessive

- Installation brusque de strabisme

¢ Retard paychomoteur

. développement moteur
» tient 13 tétc ‘ :..-o-w..-.o-'noo.

. tient 28513 3 f..c.eececncacncs

. station débout A Ti.iceseccacenn

- MATCHE & liiuiausvocnrancnancns

. prévention cubito palmaire A f.cceiecceccscincsonanas

. prévention radiopalmaire : Gessel inf ... ... cicnenencuccnns
. prévention radiodigitale : Gessel sup

Bes s esesscene s

pince pouce index

¢ Développement sensovio moteuy

. poursuite oculaire 3 f.....cicecncrnccrccasrrcioanna
. TECONNAlt 83 METE 3 f..uceernnonccsvscsscsanmnnne
. réaction A la source SONOX® 3 .eccucvccecanccsacennsosenn

H

¢ Développement iatellectuel '

. jeu avec la voie, le corps, les mains...ccviiennneccsacannss
o Jeu du Jeler..e.cccescecssccesescoanenacnns

¢ Evolution du langage :

i

Le jatgon A fencevesscscsncrsssnscsanvenas

apparition de vocabulaire 3 I .t..ceveiiecncnecrccarannanns

- SODrir h :‘-QQQ..‘l‘.l.‘...-l."... '

[

- ‘wir diﬂtinﬁtif a . .-.-.-a_.‘o-.oaot.o.otonco-Qoo-oooooa.¢ooo-oaocoo¢.

3. H
v

LI B AR Y

.
1
{

1
J
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¢ iroubles neurologiques

s
1

. alimentation

. Vomissement

. troubles de la vigilance

. agitation

. hypertonie

. hypotonie axiale ou globale

. retard statura pondérale

. puberté précoce

EXAMENS SPECIADX

1. Radio crane
face
profil

autres incidences

Signes d'HIC

disjonctions situres
impressions digitiformes
amincisewment de la voute f
decalcification lame quadrilaterré

dilatation gelle tuzcique

A A AR AR ERE RS RN EE N R R R R RN RN R N R AR R R R R R R RN N E R ERE RN N N N RN R N e e R LR Y]
i
‘00.'.‘.0‘l..‘..‘...’.......IQ...Q.I‘..I...Q.O...J..C...'-..O'...OOOOl....i.".d..l’

(AR R R A S R AR SR R A X R R R R RN R R AR AN IR I I I A R I I T I O R O N O R P

- H

LI I A I I I I N N I R I N AT AP A I B S N A YA I TR IR S

3. Echographie :

D A I T IR S SR

L R R R A I I O R I I I e I R I R I A N AR RN I Y

L I I I A N R I N R I A I o R I IR I I I I A N I Y

® BB BEN LN ES AP L ARV C TN TR AN LN CRT NI RO AT T ER RS RI G EI N 26020808 0CI BN PERNEEETIITIOSINTREITERTRERR O

L I A I I I N I A N R R R R R N R R RN YRR I NI IR R N R

4. PL

ssesessersnesae

. . -
n}q-c‘}rrn~xa HE R R E R E R R T I T R R O I R X
PR L ua

Albiminorachie 2..ccececcusncoccssvsncnsacnsnnsancnnnsnn

LI I I I I I A B

CYEOlOoZie fiiececaceconcncaacscasoncnccceccenssaosananns

5. EEG, s1 HIC

" e e N seen e

E QSO N ECE I T OIS IN TN ERE N ED NSO R TR EIATATRT NG TP ORI NI PP AROTSSH LA PRI LI REREDACEINRIIESIOESS

P B AU DS E DL ST L OEER EE NS RGE RN ID NG P UG EED A ET EOEECNEEREEIERERI PRI EOIPrNIIPERENITETEBERTREOERY SN

[

R IR I R R Ry sy e N N L N E N R A R R R RN R R N RN R E RN RN E RN EEE RN

EP WO R DERERSE RSP PN LR IEES PRSI TP RS TTINOCIREARNEEREH IR ENCN T AP ET NS s nBRERTROIarers I

CR voed et



ULALAUS . 4 DIFFERENTIEL

. . \ i
1. Bydrocephalies 2cquises '

B

¢ infectieuses @ Co

i

infections wmaternelles ‘

infections néonatale
meningite
communication

¢ traumatique

. notion de traumatisme
PL hémoragique

¢ tumorale ;

Echo

LR R R I R R I I R I I R I A N N A I I e
i
i

BAE B C N ED SR D O LSRR R AL ER LWE C S P PR E G R ET N AN ET IR ME ARG EE TG LN D G AL S ESE T LR E TN TS e

2. Gros crane du prématuré

'

. contexte du prématuré
. signe du couché du soleil
. comparaison du P.C.
Seeeeneieccsetacetetcaceatacarennntanaetet e ratactetsana ettt anteanetacannsiecnsanns

BB E BN BB ECED B DR ENTRINITAEDINA TP AREEO BSOS N OREPERN ORI PIEB PN RSIE RN OI LD CBESTEOT DR EOSE SN

3. Macrocephalies familiales

. notion de macrocephalie familiale

. absence de tension de fntanelles

4. Les wmégacephalies

. absence de BIC clinique et RX
. examen neurologique
......'-...'..".‘t.'...-’...‘..‘...........‘.....O

; echographie : RAS ?

5. Craniosynostoses - . -

. palpation de crete osseuse sur la siture sagitale :..........c....a..n,

I R R R R R R R R N e N A N N R RN NN R AR RN E RN RN

- autres Signes Cliniqueﬂ.---..¢..-...o........---o--..‘-...--o..‘5-....

SR B R B I T ARV AP L AT AAN R E LB E B ELRRER T SECHNEAET S ET N CESTRO RSO EEE RTINS TN RN

LES ETIOLOGILES

1. Ces hydrocephalies tumorales

. PL bémoragique : * papillonnes
. * gliounes t
* meduloblastome g4, v4

i
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s ATLeriOographie f..e.icceicercecmecencaiacsorsesesoessnsacencosnannnean,s

LA AR R R R ER B R R I R I I R R O R R R L R T T e
:

. fistule arterioveineuse ampoule galien : soufle ?

2. Bydrocephalies malformatives : :

- DANDY WALKER

. saillie occipitale en chignon

. position anormalement haute des garttiires des sinus latéraux sur la

RX crame simple

- ABNOLD CHIARIT

RO - |

. spina bifida i

. torticolis

STRIDOR 1 afyngé
NYSTacMUS (arteinte XIIe)

N

. Stenose: congénitale de l'aqueduc :

t ¥ 3‘ &

L A R A R e I I N R R R N N N I R N RN NI NN N N A R A N N R R N N N

TRAITEMENT PROPOSE :

.

Médical

——mal ,
i

S WS BEDOE DS OREN O D RS ERHOES AT ERE DR GOREN DO PSS SN S SRR O R SRS SN E SRS

LR R I IR B

I R R I I R I R A I I A I I R R A R N R R I A R N N A R R R R T

L R R R R R R R L E R RN I I R N I R R R N N N R R N N A I I R N A O R R R

f

L I I N A R N R N I A N R A R R I R A R A I I I I N A A I A A B B A A A A N A A I I S SRR SR Y

Chirurgicale :

R R R R T I Iy I i A IR R I N N R O N R A N N N RN R N N T R R R R R R

S RO B OB EENRD N ITERACICARNIRBE AN US NN BEFOT NI OB PGB ILED PECRERGESS LGNS S5O ANRIOERTONOvE &

IR R T R A R N RN R RN RN RN NN R R RN EREE R R EEIEIEE I I I IR I I SRR SR

*

IR R R R E R R RN IR N S N I R N R K RN RN RN E RN N R R R ER I N I R IR I

Evolution ¢ . '

'

PN OB O AP EREI BT LBV ERTEOPE PO NIRRT RCERRDEORRIINOEAPNIERANTTEOIIRTRENT ORI OI AT RO TRISISTSO s
P G N E AR S A DRI E TGN R IR E PN AR P EI R CEIRNONETOD TROO N BROEIOREBOI ISP ERC NG DIPOERIIERSOIEROESRTS

B PN D BP P AL O CT ER PO DLOOPEEEARRAOTEP OB EPRENORENIBET OB NGO RIIND NN T PO EIOEPDEIREROI OISO



L. OFLINA BiFIDA

= 818 rcccianteecatacnccrecnscactna caantaateansrttentatinacaccaasnasasocnonnnann,
e 2% 5 3 8
- qualité EpidermisalionN...ceeceasencrsesacsecaneasssssccacsososncacsasnsaanacasasnna
— LYPE ANALOMIGUE. e couesacencsannesanstasssssonsaesssesssoasancsncasasnnsanasnsosna
- autres malformations congénitales associées

Cesteasessscsannneascvarantsanessoaccascteatactntaantatesaneorasansttaotatatanacnian

CeradesetmonmnseessatnIsrscetnaa aestett ettt etesanannnuss ans s assataan s nanshs
- présence de T infectieux

Echographie abdcminale (apr2s la 17e S d'A).
dosage del'alpha foer- orrteizedans le liguide mmiotigue
PR R A R N N N R R R e N RN R R R R R R R R R IR RN R

T eas e vcenssereny

P I I I I I R N T R L T I N R N I TN PR B A I R ST TR A S PP T SR S I

S RN BB PRGN LRNCRLE T CECEDRAU T EB T ANEN TSP EALPDI T EOAR RS HO I D IR ENERNN S ES ErP P OERNSSECRD O ns o

R R R R R N N N N I I I N R I A LI R A A S R I Y

EXAMEN NEUROLOGIQUE

~ deformations artha?eiiquﬁ
. amyotrogphie
. cyphose
- gesficula:ion spontanée - ’

. motilité spor tanée

- exploration sensibilité |
* . anesthesie compldte membre inférieure
. anesthésiepérinéale

. limite supérieure de l'anmesthesie ....cciiceineniniiieiiiiineanannns

P BB LB NNV EO RN TIPS EBEEINAENEER RIS B EREE B CLEELTECANDIIOIETINT SO RTINS ER RS E S

- exploration sphineterienne
. perte d'ugine goutte 2 goutte ,
. globe vesicale

o tONUS ANALE 3U TeRuveeeoneoesvassscensrsssscstassvscnonessssuasanasones

P P N L R I R R N N NN R N A A N R AR R R AR R ER RN R AN NN

-~ Les ROT
- Rotulien (hs.u,) ‘
- achileur (S1) sup. S8 ;
- cutané abdowinaux moy. S10

inf. §12

o.oloo.
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EXAMENS COUe{PLEMENTAIRES
- radiographie rachiﬂ F 4+ PQ-.:.a.--n.lo.ao---u.oontoooaoooooc.oso.ic-ooal&-b-...

étude arcs postérieurs

- ( }

R R R R R N A N e R R R N AR R R R T T I IS

D I A I I I I e R R e I O R AR R R T T T,

D R O L I I R i N R N I R I R R R N O N e L R R R R T Y Y Y

L S R R R O I I I T I I R N A I I IR I I R B A R I R O A S T T I

~ Echo transfontanellaire

- préldvement bacterioclogxue et résultats

- Myelographie

EVALUATION GRAVITE B

- maflormation haut situé

paraplegie complite

-~ macrocephalie
- cyphose marqué

malformation grave associée ou anoxie post Exlf*\*“ﬂ‘

LES DIFFERENTS TYPES ANATOMIQUES

1. Spina bifida aperta

. plaque nudulaine ouverte en surface

2. Myclcmeningocele

. (moelle + menuige)
peau recouvfe la malformation

dure meére fermée

3. Meningocele
4. Spina oculta

fente oculte DC ¢ RX

a.-,-o:
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I4Za4 wwiaue sUUS lente eévidente
. Spina bifida avec Cumeur
TRAITEMENT
Indications

- enfants sans malformations assocides
- absence de déficit neurologique

- aprés traitement de l'infection

protocole copératcize

L R e N E R R Rl R N R I R 2 T I T T O S

R I I R O A R N R R R A R N N R R R R R N T T T T ™

.

L I I R I I R N N R e I N I N N N N N N R N Y L R R L Y T

R R R R R R R N A A N e I R N I N R R R R N T

L A R I T T I I T R N R I I I I I R I I N I R e R R R E R e

Surveillance évolutive

BB B A ED DN G S I RENEI O E IR T EAENEREDEED S S IRCEB TN AR AT NS TR TS N AN OCEETECI P LN TR AN

R R R R R T e R A N N RN R TR E R T N RIS A P ey

i
T 6 N BN LU NELEAERSED SN NT AN E LGSR L N e

PRI I S T A IR I AN T I WP P I I SR S S A U B Y B WY

L R I N S N S N NN N YR Y E RN RN ENEEREENTE RN NI NN SN IR NN I N

I I R I IR I R I O I R I I I I I I T S I R A O O I I I T e R N . I A TN IR SR A I A

. LES EANCEPHALOCELES .
Siege .

- Voute

. frontal
. Parietal
. occipital

- base

» fronto—ethmoidal
. ethmoidal

. sphenoidal

- Contenu
. ercephalocele
. meningocele
. cranium bifidum ocultum

.
tallle P R R N N A R N N N N N RN YRR NI XY

= qualité épidermisSalion...cn.eceicrccacsosncnncnaccscnsceassenseonsasanasrsonns

. POTiMBLTE CTaDieNec.eiescscnccrasanssoacssnsssnascasnarssascanannoes
infectieux
. asS0Clation aVeC Z.i.ueescsessasarscsasesassscanscannansnavonsnsaess

deficit neurologique

T

oc-l---



-~ développement neuropsychique dc 1l'enfant

tad - » >
AP A RS BN SRR L

Y1y

T8 - Py

. station assise et debout A Z..cuenieerersnsanenasesssncnacsaaana.

. tentative de Préhension 3 .eecuveececescessaccaccocecsosconnenns..n

- alimentation..o.chv..0.00‘..&.000.(00Onbo‘.oncccooﬁooa-oaoo..n...

. vomissement

hypertonie "

. agitation
. retard staturo ponderal

« troubles oculomoteurs :

hypotoanie

EXAMERS COMPLEMENTAIRES

L

B LEEL RO T OV NANED I TG ANOE R IAELI IO RS EEBS RSN

L N R RN RN RE RN RN RN N R R R RN RER]

PR D E NSO AEBORPRETECRTATEIRETACETNENS IR TR EENORNE RO RSN

5

LR N I E R R NN R TR YRR X

FO

eMeA RN ORI NLRROSOWUSTOEERBOS

I NN R R NER RN RN R R A E RN RN EREREE RN

IR N R R RN RNy RN E R RN R R R IR NN

IEXEE S REAREE R R RTINS WA IR R A S IR R I A

LR R R R R RN E RN N RN YRR RN

RX CRARE FACE - PROFIL

IR RENREE R EY X REE RS IR NS

S CTO 00020402 LBCEIRLRNOENINEINILILITATFNIOLISIIESROREERSIOINTSN

LN O PO REC IO NN RN EREROIATIRNOEPANIINERT NI REDS
3

BB EC D PG PEO CBOCNIN LSS IS HINERENBI P IO EEsERNETABIEENSTEB e
v

@B H G EN D EE NS ECER SN RN R

ECHOGRAPHIE

LRI R N N B N R
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B A BT PR AN CE TR IB R TP IR LD L LN EN D AT A RERTARNSTEBIRONS O
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BILAN BIOLOGIQUE
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TRAITEMENT

Médical

Chirhtgical.

indications
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Protocole opératoire

Evolution
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