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INTRODUCTION 

1 '"':· - ' 

·n ~ ,c:: - ,- ,. ..... -.: - "' 
''. ~ ~ -' . ...... ..... . .. .... ..... - r_ 

- .=. ...... :::: "'!"" ~· 
""' _ • .....,~ "'' '- 1 

,·;: : ::t : r'·l a ~ i :: n a l ;je ~! . ; :::-? ~· . 

: ~ e :: c (~ c :::: 0 :. s {~; r ! --? 2 r~ r: L~ /- ,.~ ... ·: s -· ;- s 
:_~ . - . 

-..'--- .... ~ ... 
·.:. .... ..:;; ·- ·:': ,c; 

i.€·:'"''.2U." certrê.: :~· . . ::-e' ~'.? .je "l 'acque•::ll.ICtus de s:,. ',',iS :-:ar FRANÇOIS 
SYLVIUS DE LE BOE : 1 Cl.:l 1672) et"'l pas:;a;1t1: r,::;;r !...EONARO DE VINCI 
(prerr:~e: .SC:-.é~a ~e ~'-3.COiJ2-dl...:C ce S.y·i·/~'JS; ·es .. 73.:~-~-~-J.~!:J,...:-=: 

.. SNC .... -
r --.:::. 

- ........... "" ....... ,_ 
....,·.../li!!---'! 1..:) 

_,....,,., .. -. ..,_ 
l.,.,iVl.:·.:l. 

~~l:crmat'cns du SNC source 
::::nstituent :..:;. j:r:::lb1èr.lc :;cc1a1 cruc~al. Cët 
interpellé à plusieurs reprises durant notre 

:t'3::s,::. soc' a.: ~c:~s s. 
étuce. En e~fet : 

Comment exp1iquer à une mère que le cas 
toute possibilité thérapeutique ? 

de son enfant dépasse 

Ccmment s'assurer de la régularité d'ur.e 
valve de Hclter posée chez un nourrisson 
habitent un village é1aigné? 

sun:e i 1 ~ ar,.::e d' '.lne 
den'!: 1 es parents 

Comment faire comorenare à une mère aue 1 'intervent1or 
neurochirurgicale ne se soïdera pas obligatoirement par un 
suçcès total et aue des sequelles sont ir:évers~b es" 

Comment aborder la quest1on· du consei 

croblèmes 
En dehors ce 
d ~ a·;;:~cst ~ cwes 

ce cllmat socia 1 émou,;ant 
rapeuticues mu1ti~les. 

Autant de questions aue nous no~s sommes posés d~rant notre et~de. 
Cette étude se propose d'analyser ces ùuest.ici!s sc.;r l·:\ base ..:es 
objectifs suivants : 

1- Objectif Général 

.tf, tr-a'iers 1·~r:;.1uét~ clini:;~e, é+:.t.Jj12,.... ~~---' ' ·:t · ... '.J"::...... -

écidé8ic1=;isuee en vwe t·~~a stratég1e prève:~ti :e. 



Objectifs Spécifiques 

ccst opér3.t:tre 
je '2 mcis ocur nctre étuae) 

1-:s r:··::·23tb1 lités d' -lrJse-t;.::n sc.:-;a1·= e: ra:~!l 

ccrteurs de lourds hanc1cacs 

f·::: ... rnu1er Ces re·:·cn1mandatic)ns ~our ur.e st·-atSç!.:~ c:s pr~3e ?r; 

cr~arge .. 

3 -



rerv~u~ ju c~rps. Le 
.:! e l ~ e :- ·" i r· -: r: ne m? !î t , 
trarsmet à L~e vaste 
c::·rrel:-tt:c.;----!. Là les 
retour sen~ envoyées 
acpr(:~-rr ées . 

II- G E N E R A L I T E S 

~er'-/e~t:~ c~'Jmprer-;d ~?t :r.as~e ~:t::~e .-::.; • ... 1:=~ .. :: 
3 j' s : err~ e n e r ·,; e u x c c ! 1 e c ~ e ~ e 3 s t ï ~ L.: "' -~ ~ ;:. - c· _.- e - a ... : 
1~:: t:::>,!"s~c.rme en li:lpulsic::s ~er;~.:~':::~ e:. ·:-::s 
surface hautement organisée, ce r~ce~I ~~ -=~ :e 
-:rnou:slons sent reç1~es et ::::e:=·r-?.-::-2es -~· __ 
3.t..L-: -~r·~;tnes effecteu~ .. s p-:1.:r .-:,...-és:· :j~-'2 .... ~~·-:---!'32~ 

. s u r l e p ~ a :1 an at c ii! i q u e l e s :, 5 : è ïï: e 'î e : · / e \j ·'· c -2 :~ t è -::. r ~ ~ r . , ..... 
en systè:ne r·er,,eu;-: centr-ai (SNC) et er: s~-,:stèms r.e:-·v·eu~" ~:-é:~~:~:-~:~--= 

(SNP). ::.e SNC compr.2nd :e cerveau et ia. m:;elie écin~èr-e ':c3:isée 
dans la bc~te cranienne et le canal rachid,en. Ce SNP ccrcr~nd tc~tas 
1es autres structur~s n~rveuses. 
Notre étude ~or~e sur les ~alfarmat•cns :cngen~~ales ~~ SNC c'23t j 

d~re du =erveau et ae la m0elle é~inière. 

A- CARACTERISTIQUES ET BASES COMMUNES 

1- Rapoel embryologique 

I 1 n e s u f f ; t p as de c c mc a r· e r 1 ' :; ~- s an e J : s 9 e ,~ é t 1 ::; '-< e __ 
cerveau r.crrr,al; 1 'embrj'ol~g"e nous fc,..:rn~t les .::;a'c:r.s '~"'::~soe~-.sa::·~~s 

ocur- la comcréhensicn de ces malformat1:ns. 
Au début de la 3è sema1ne de 1a v1e effibrycr:r.a~,..,e chacur: des_ 
~euillets (enthoblaste, mesoblaste, ectoblaste) va se différ~~cier. 

w· 

Le feuillet ectoblaste qui nous intéresse est à l'ori9in.:= ::•...: 
système nerveux central, du système nerveux périphérique, de 
l'épitelium sensoriel des organes de sens, de i'épiderme, d'une 
partie de 1 a post hypophyse, de 1 a g 1 ande mama 1re et de , · éma 1 ~ 

dentaire. 

A 1 'origine le système nerveux central acparait comme un 
épaissement ovalaire de l'ectoblaste dans la part;e craniale de 
i 'embryon. Sous 1' i nf 1 uence inductive de 1 a nct·ochorde, 1 e d; sc:ue 
ectoblast1que va donner la plaque neurale qu1 va s'allonger dans ,= 
sens cranio-cauda' vers la ligne primitive. 

Au vingtième jour, 
( nuesob 1 as t 1 :ue::: ) et 
fusionner po~r former 

appar1t~cn concomitante 
de îa gou-t:t1ère neurale 
ie tu:,~ neural. 

Cscte fuslon débute le 22e JOUr au ni~eau cer~1~a1 et se 
poursuit en direction crâniale et caudale. La fermet~re de 
l'extrémité c:ân·iale ou ne'..Jropore antérieur se fc:ra le 25e j-.:ur. 
Celle du neuropare postérieur (extrémité caudale) 1s 28e jour (s~eje 
~r=1s à cinq mm). 

·.~!-s le 25e jc·ur ~-/ant la ferm-=t.ure c.~r=-s -e-~r:~-:..~~-:=:3 - ~-.:·.:e 
~eural iê. se c~la~er ~a~s ·a rég1sn crâ~ia1e et ~:~ner ~a~s;ance _ 
3 vésicules :prase~:ec~ale, mesence~hale. r~cmbercephe1e}. 
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La première et la troisième vont se dedoubler vers le 32e jour et 
, 'embryon aura alors 5 vésicules encechaliques (telence~~~~e. 
diencephale, mesencephale, métenceohale, m}elencepha 1 e). 

·cans la région ::a.uda1e le :.:;a1ôbre c!•J tu ne:..;:-al 'îe :r·a";.:: ::;~'.:: ··· 
sera à l "s·rig~ne du f~twr G~t~al de ~ )épe.~::::yrGe. 
Dans la rég1on :ràn1ale les cav1tés te:encephal1c~es e: __ 
evaginat1cns latérales d~ p~asen=echales donnerons les :entrl~L1&s 
·:atéraux, la cante diencepf<ai•que le :.r:·'s,è:::e vr::i;:ri:'..l'e e: es 
ca v 1 tés mye 1er cs ph?.: 1 eues et mete•1cec'- a· 1 ques, 1 e ::ua:, .. : 
ventricule. 
La ca\~'1té mcier:ne rr.ese(':cephal~c~-e "l,3. de::-:: .-~1-:E:r :~ :2. -:-::: 
d1encepha1ique à 1a cav~"-é metencep!~al~c;ve ce sera le "':...t:...r 
acqueduc de sylvius. tte transfcrr:1at:::r d'une c;.;'té en ~~ .;:,r, 
canal due à 2 phénomènes. 

d'une part la courbure mesencepha1ique : elle d~bute 2~ 3tade 
de 3 vésicules elie est provoquée f:.3r ;..;n déve>c-pp2r.s.~:. 
lcngltidunal de 1 'amcr;on plus lmport3nt dars 0 rss~cr 
vertébrale. Pour HERTWIG ce phénomène est à 1 'or ;~r~ de 
l'infexion de 1 1 acqueduc ; 

d'autre part, le développement considérable des oarcis du twbe 
neural primit1f 1'épaisseïTlent aes !ames alaires e:. 
fondamentales sera responsable de la réduct1cn du calibre de 1a 
cavité mesencephalique qui va débuter au 45e jour (embryon de 
12 mm) et va s'étendre jusqu'au 6e mois (LEMINE-LOESER-LECH~ : 

le tcit (tectum) qui correspond aux lames ala 1 res va canner les 
tubercules quadrijumeaux antérieurs (coll i·.:u1us supericr) e~ 
postérieur:::; (colliculus inferior-) centres réflexes oculo et 
auditive-moteurs indépendants de la perception conciente ; 

1e plancher (lames fondamentales) donnera la calotte (tegmentuml 
et les pedoncules cérébraux. Les noyaux du III, IV, 1es ncy;.ux 
rouges et les locus niger dériven't soit des iames alaires par 
migration, soit des lames fondamentales par différenciat1c~ sur 
place. 

Chaque stade représente 1 a rn ise en pl ace et l ·achèvement d'Li ne 
structure majeure à part 1 r du tissus primitif compétent, ce q~...:' 
enchaine la maturation d'une structure par induct1on. 
De multiples anomalies peuvent· apparaître puisau'à cr:aaue é':a:·e 
1' 1 nduct ion et ou la ccmpétence peuver:t être défec:.'...leuses. 
Une interprétation cohérente de ces phénomènes est 1mcoss~b1e ; _ 
moment d'actions des facteurs noc1fs est jiff:ci1e à préciser. 
On peut seulement soécu1er sur la date limite avant 1aaue~1e 
l'anomalie s'est produite. 



I a été déterm1né 3 ty~es de causes. 

Sénétiques par héritage mendelien. 

m1crocephal1e sur mode autoscmique recess1f 
- hydrocephal~e l1ée au sexe avec sténose a:uedu:a _ 
- paralysie faciale par transmission genétique :om nan:e. 
- r61e de la consanguin1té. 

Anomalies chromosomiques 

- par étude du caryotype 
- surtout trisomies 
mais aussi translocations, déletion 
- anomalie chromosomique liée au sexe. 

Facteurs exogènes 

Chaque organe oossède une phase critique de sens1b1l~:é téra~ogè~e 

maximale au cours de 1 'embryogenèse. Ce1le du SNC s'etend d~ 15e a~ 
25e JC·ut- de gestation, c'est à dire del:::. f·cr;r.ati::r. de la ~'a::us 
neurale à la fermeture du neuropore poster1eur. 
Pendant la période foetale, phase de maturat1on eL de 
pe rfect i cnnement, 1 es facteurs exogènes toxiques engendre rans pi :...;t..:J: 
des troub 1 es de 1 'histogenèse. ,. 

+ In~ection Maternelle 
cytomégaliques, toxoplasmose 

Rubeole, maladie 

+ Anoxie par implantation placentaire ancrma!e 

des incli..;s;cns 

+ Irradiations microcephalie, plus que m~1formation spécifique 

+Diabète maternel. avitaminoses archinencephalie 

..;.. Médicaments 

3- Epidémiologie 

Nombreux facteurs : temps, géographie, sexe, ethr;e, ni,;eau scc~3.:, 

âge, paritè maternelle ect ... 

a-) Incidence de la géographie et de la race : 

L'incidence des malformations congenita1a5 du SNC var1a se'oG ~es 

régions ; 0, 5 à 7 pour 100.000 habitants. 

7 peur 1 'Irlande, 1 'E:osse, le C::.nadc., Is;,~ei 
0 , : pou r 1 e J a po n , 1 a ~·~ex i que , l a f= rance 
6.65 peur les iles britaniques e~ ~3~3 
4 , E, a Da ka r en 1 3 7 7 7 et. h n ~ es c : i t"'. ,: : p ::: l 2 s \ wc 1 c"' , ::: 2 - .;:. r , 
t:Jucouleur, peulh, dic1a, sara~.o1é, t:aî.ît:ara). Or .. nots_,;;--,.::: 
pr~va~ence nette d.::s spir1a et ensa;:;haloce!e che: 1es :.·:;u:.·:J'-''e·~,....: 

et 1es peulhs à Dakar. 

{, . 



à '·::r.g terme : "épidémies" des ma1 rmaticns -;:;(; 1 'inc1der.ce es-:: 
mul~ipliee par 2 ou Z : Berlin en 45-50, Birmingham e~ 50-65 

à court terme : p1cs se;or. les saisons 
er. Grande Bretagne; F ri er et Aoùt 
conceptiôn). 

c-) Variation avec le sexe 

primptemps et automne 
au Sé!lé·3ai (périoce de 

Dysraphies : prédominance sexe féminin avec sexe ratio ~/0,8~. 

Hydrocechal1e : prédominance du sexe mas=ulir.. 

d-) A~..J": res facteurs â..ge maternel , par -1 té, cens an gui ni té. 
environnement, niveau sc~ial. 

4 ETUDE DES DIFFERENTES MALFORMATIONS 

A- Défaut de fermeture de la gouttière neurale 
,: 

1- Spina bifida 

Le spina bifida est la conséquence d'un défaut de fermeture 
du tube neural ; classiquement-avant le 26e jour c'est à dire avant 
la fermeture du neuropore postérieur. Peur GARDNER le spina bifida 
pourrait ête lié à une réouverture secondaire du tube neural 
consécutive à une hydroencephalomyel ie malforma:.1·-te précoce. Par 
défau~ d'induction la malformation nerveuse entraine des anomalies 
de déve 1 oppement des di vers p 1 ans de recouvrement (méninges, os, 
peau) conduisant aux diverses formes anatomiques de spina bifida. 

Ces formes anatomiques sont au nombre de six (6). 

a-) Sp1na bifida aperta : gouttière neurale non fermée 
Abse~ce d'os, de méninges, de derme, de peau ; l'épitheiium neural 
est en continuité avec l'épiderme. 
Si la malformation est étendue à toute la moelle 11 y a myeloraph1e 
totale cu rachischisis ; si elle est loca1is i1 y a spina b~f1da 
aoerta ou myeloraphie localisée. Le LCR circule verticalement dans 
la 1ept~méninge et fait s'éverser la plaque neurale qui s'épidarmise 
après 1 a na1ssance. 

~-) m;e~omeningccele : malformation kystique. 
·:'est ·3. ferme la p1"...is fréc:..ente c~ en c~s:~:--:;ue 2 types seio;·, 
1 'ex·ste~ce ou non d'un ép,thé1ium. 

1a ~laque medula1re au centre rougeâtre t1ssus ner~eu~ clue 
o~ moins dégér.eré, ang1omatsux, 

:cne moyenne : pac~y et leptomeninge, 

en périphérie : épiderme aminci, rougeâtre. 

... --.../-' 
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C:ans cette forme non épidémisée on ~eu~ :1:-,ter- :!es anoma1ies des 
racine~ nerveuses adjacentes. 

Ferme épidermisée : avec un épithelium m1nce 
Une ferme particulière mérite t'être distinguée 

le myelocystace1e ou syringo-myelocele 
d; 1 atat ion 1 oca li sée du canal é;Jendyma ire 
ma 1 fo rméé sous 1 es téguments. La ca v' té du 
traversée par les racines. 

f~rme rare par 
avec une moelle 

sac n'est pas ic' 

c-) Méningocele : il s'agit d'un kyste sans éléments nerveux, le plus 
souvent épidermisé à la naissance. Souvent cloisonné par des tractus 
conjonctifs ou é1éments vestigiaux : ilcts de cellu1es é~endymaires, 
gangîicns spinaux. 

d-) Ma1fbrmations mineures 

Sinus dermïaue c'est un tractus creux, tubuL~:re ou ple-in 
cordona1 réalisant une communication entre le four-eau dural et 
les téiuments. Il est en situation lombosacré et occipital le 
plus souvent. 

Reliquat kystiaue ,!Jlédian : Sinus médian aveugle 

Aplasie cutanée circonscrite 
morphogenèse finale' 

défaut d'induction de la 

e-) Spina bifida oculta. C'est une ouverture de 1 'arc postérieur de 
la vertèbre. Il y a une intégrité ces plans de couverture où 
sont class1quement implanté quelques touffes de po~ls. Il 
n'existe pas de tumeur, on peut noter également :'ex_isc.ence 
d'angiomes sur ces téguments plans. 

f-) Spina bifida avec tumeur 

Contenu du sac tumoral : lipome, kyste, dermofde, masse nevrog 1 ique 
ou cart i 1 agi neuse. La tumeur envahie souvent 1 e cana 1 médu lai re et 
les racines. 

+ Répartition des types anatomiques 
Ce spina bifida 2perta et le myelomening~ce 1 e sent 1es fcr~es les 
plus fréque!'"ltes. 
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Fm. 202.- Les différents degrés du spina-bifida. 
A. Spi.na-bifida occulta. 
B. Fistule épidermique. 
C. Méningocèle. 
D. Myéloméningocèle. 
E. Diastématomyélie. 



4 

Fig. 9.1: Anatomopathologie du 

~ 4 
spina bifida. 

a rnéningocèle 
b myéloméningocèle avec lipome 
c myéloméningocèle (spina bifida 

cystica) 
1 peau 
l' zona dermatica 
2 arachnoïde 
2' arachnoïde= zona epithelioserc:>l 
3 liqui~e céphalorachidien 
4 arc vertébral ouvert 

@ .. 5 dure-mère 
6 moelle intacte 
' 6 moelle ouverte 
" l 6 moelle ouverte = zona med u -

lovasculosa 
4 7 lipome 

8 racines 



ETUDE CLINIQUE DES SPINA BIFIDA 

Examen ce la malformation. 

Cet examen doit dé~erminer 

1e sièg..e et .1 'é~due de :a malforma":icn 
-···-·· 7:··' 

. .;.. . •-4-J 

la d1men~~oh ju sac et au collet 

le degré et. la qualité de l'épiderrnisation 
i'îccmplète. 

ccmp 1 ète cu 

on dc1~ re~hercher aussi une fistule ae LCR méme mi~1me 

auss1 rechercher le delais depuis la na1ssance et obtenir ~es 
précisions ~ur 1 'éventue1 traitement appliqué. 

2- Etude des déficits associés 

Electromyograp~ie (EMG) et exitations faradiques id 

reflexes et motilité spontanée ou provoquée 

déficits sensitifs au coton et à l'aiguille 

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

rechercher une incontinence sphinctérienne. 

hanche, genou, 

Ur déficit comp1e: peut être dü à une sidérat~~n medullaire passagère 
1 iêe au traumat:sme obstétrical ou encore à 1 'infection locale. 
Ailleurs une lésion benigne s'aggrave par reman1ements locaux düs à 
i ':nfection, au bourgeonnement cutané intempestif. 

0- Recherche d'autres malformations 

En dehors de l'hydroceRhalie on note tro1s groupes de 
rna-: fo;"'rr"ïa.t 1 ons .. 

Ce~ les en relation avec 1 'anomalie medu~laire 
Pi eos bots, arthogr yposes, genoux., hanches .(para l yt 1 eues, 

luxées) pied varus equin, déformation rach1d1enne. 

Malforma~io~a associées du SNC. 

sp,na t ç~~a, cysgenesie cec~a1iquE, arcmal1e rac~~die~ne, 
::· ·::""ccephal ie. 

Maltc~mat~~~2 d'un a~tre système 

C'eE: un élément pronostic capital; en assoc1at1cn avec le 
sp~na bifida ou en post opératoire. 



La dérivat1cn ne se conçoit ou'en 1 'absence d'infect~cn. 

5- L'infectior: 

Elle peut être localisée à la ~laque meo~1laire d'un sa: 
cloisonné. Elle est constante en cas de spina non ép1derm1sé (abcès 
fréquents). 

méningite purulente 
ccmo 1 1 cat-i on 1 a pl us 
d'une hydrocephalie. 

pré cu pest opératoire. C'est la 
grave. ::lle peut ê:re !e p:)~nt ,:ie départ 

En préopératoire les germes sont surtout intestinaux (entercbacter, 
echer1chia coli, proteus). En post opératoire il s'agit surtout de 
germes hosi=i:a!~ers; pyogènes, staphylocoques. 

BILAN PARACLINIQUE pu SPINA BIFIDA 

a-) Radiogr:!pllies standards crâne rachis montrant le sïege et. 
1 'étendue des lesions. La présence de lacunes craniennes revêt 
un caractère péjoratif. 

b-) Ventriculographie en cas d'association avec une hydrocephaiie. 

c-) Myelographie par ponction du sac, dangereuse. 

TRAITEMENT OU SPINA BIEIDA 

Plus qu'ailleurs, ici des problèmes moraux ethiques, re-:igieux e: 
soc1aux interviennent dans la décision famil1ale. 
Dans la mesure où un enfant paraplegique et incontinent es: ~ntésré 

dans la société, les critères habituels tels ceux de Lorber sont plus 
des éléments d'appréciation du pronostic que des gu,des peur 
l 'indicat1on opératoire. 

1- Indication opératoire 

qui opérer? des cas ayant passé le cap de !a période néonatale, 
b'ien épidermisés, sans hydrocephalie asscc1ée cas le o1us 
fréquent et idéal . 

. on recuse les cas g~avisimes avec hydrocephalie évoluée, ~é~ing1te 
purulente, parap1egie ·COmplète et multimalformation assoc~ées. 

Quand? en urgence théoriquement pour tous 1es cas, c'est à dire 
:es 6 ~rem•ères heures. 

urger~E différée çour : 

c nalfo~mations ép1derm1sées 
malformations n0n ép~der~isées après çré~arat;cr. lccale e~ 
générale ant1-infectieuse. 



Dar~s ie cas d'une hydrocephal~e ~ssoc-:ée, ;a cérivat:cr, es:: ~::....::ours 
faite après la cure au spina bif1da en raison du risque infes~1eux. 

Commer.t ? 

matériel microscope opératoire instrument de m1crcchir~rsce, 
coagulation bipolaire. 

préparation générale et locale: apprendre aux mères a maintenir 
l'enfant sur le ventre afin d'éviter les souillures. 

incis1on cutanée circulaire dans notre série. Celle-ci peu: è~re 
horizontale pour les tumeurs bien épithialisées. 

libération des tissus nerveux: dissection del 'a~--e :nedu 11 aire 
et des racines avec instruments fins et coagulation tccc~a1re. 
Le microscope opéra~oire ~e permet pas de mettre en évide~ce un 
plan de clivage entre les tissus sains et les tiss~s ar.g1c~ateux 
et épidermiques dans 1es cas tardifs. On se contente aicrs 
d'enlever le tissus de granulation. Respect des rac>ne.s se 
rendant à la plaque et résection de celles qui se jettent sur 
ces tissus douteux. La 1 1 bérat ion de 1 a moelle au ni veau du 
collet nécessite parfois une laminectomie à 1 'étage supérieur. 
(aucune laminectomie n'a due être réalisée dans notre série). 

Fermeture méningée parfaitement étanche. 

Peau plus vernis chirurgi6ale pour éviter les souillures. 

Résultats à 3 mois. 

Complications immédiates méning1te, infect·ons :CJca,es 

complications secondaires l'hydrocephalie aoparait tcujcurs 
dans les 3 semaines post opératoires lorsqu'elle ex~ste. 

2- Encephalocele 

Il s'agit d'un défaut.de fermeture de la go~ttière ~e~~a1e 
au Glveau cechalique. C'est une anomalie beaucoup mo~~s fré~~e~:e qwe 
le spina t;if"ida. 

A. Ana~omie pathologique 
) 

1- Siège. L'encephalocele peut se situer à tous les n1vea~x s~r la 
ligne médiane (voute ou base). 

Enceph3locele occ~p1ta1 cas le plus fré~uen~ 

:w n " " eau de ï a vou te i l peut se l oc a l 1 se ,.. e~ : :; ! >e := 

frontale ou sur la fontanelle antèr1eure 
~ n te r par i é ta 1 e ou su r 1 a f c nt an e 1 1 e ::; .:::. s te r ~ eu ~- e 
temporale. 



!1 peut être de localisation frarto-ethmoidale (nasofrontale, 
nasoethmo~dale ou naso~rbita1e 

au n1veau de 
tranethmoïdale, 

la base du crâne la localisation est 
soit transphenc~dale cu frortosphéno~da·e 

s: ,, 

+ 1 e défaut de fer·meture peut intéresser toute 1 a go!Xt ti ère 
neurale cepha~ique. C'est la cranïoaraphie. 

3-

Fréquence : le siège est occip,ta1 1e plus souvent en Eurcçe ce 
l 'cuest., .en Amérique du nord, au Sénégal e:. au Niger (slèg.:= 
e~clusivement occipital dans notre série). Il est par contre de 
siège antérieur dans 1e sud-est Asiatique et en Afriaue du ncrd. 

Tvpes anatomiques 

Par orcre de gravité d rcissante. 

a-) Enceohalccele (encepha1o-méningccele). La tumeur et la brèche 
osseuse sont de volume variable. Elle peut être : 

sessible ou pediculée 

épidermisée cu non. 

Elle contient du tissu cérébral (hernie cérébrale). Les ventricules 
cérébraux pouvant être intéressés. Les associations ma1formatives 
ne sont pas rares. ' 

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

c-) Cranium bifidum : c'est une déchirure osseuse viaua 1 isée a la 

radiographie. 

8- Etude clinique des encephaloceles 

Le diagnost~c est évident pour lavoute, mais plus diff1cile pour la 
base (exophtalmie pour la forme frontoorbitaire, obstruction des 
voies nasales supérieures pour les formes nasales). 

1- Caractères de la malformation 

Il faut déterminer le s1ège, le vclu~e et ls d1mens1c~ de 
la tumeur, appréci.~r la tai1it: diJ col:et et l'état du r-e·;êtemelt. 
cutané tprocessus infectieux local). La rec~erche d'une fistu1e doit 
être systématique au cours de cet examen. 

Recherche d'une association ~alformat·ve du SNC 

A-jtre s.::par-e"; 1 (sceur, ortt:opédique ec-r .. «'). 

E~amer neurc1ocique d'apprés~a:;ar C'~~~c, 1 e 
, ·,mportarce du retentisseme0~ neur~1cg,aue . 

.A4 
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4- F~amens paracl i~iques 

transilluminaticn pour les méninscce1es 

radiographies, crane standard, worms et b 1 a~dea~ ~=~cs~a=hl~S 
au besoin pour visualiser le défect osseux 

neuroradiolcgie : 

Four: les. dysraphies sus tentcr1el!es 
encephalographie. 

Pour les dysraphies sous tentorie11es 
pour explorer le IVe ventricule. 

Echograohie de la tumeur (content.<) et 
transfontanellai.re (venti-icuies, cortex céréoral!. 

TRAITEMENT ~DES ENCEPHALOCELES 

1- Encephaloceles antérieurs : techniques ophtalmclog~q~es. CPL, 
neurochirurgicales. 

2- Encephalocele de la voute 
parfaitement épidermisée) ou 
collet au niveau c~tané. 

incision transversale (peau 
mieux circonférencielle s<..<r ie 

Fermeture soigneuse et parfaitement étanche de la d~re ~ère 

résection impérative des tissus cérébraux herniés en respectant 
à maxima les vaisseaux importants. Toute réintégrat~on en 
hyperpress1on de la substance cérébrale doit être e~:l~e. 

Résultats: ils sont plus decevant dans les :as d'ence~ha~oceles 

trava~x de Ealey (1984) à 10 ans : 

1/3 normaux. 
i/3 sequelles 
1/3 decès. 

B- HYDRCCFPHALIES 

I1 s'agit d'une accumulation congenitale c~ acq~1sa d~ LCR 
entrainant ur1e hypertens~on intracranienne, q~1 chez 1 'en&a,t avan: 
la synostose est a 1 'or~gine d'une distension cran·e~re. 
distingue: 

1 ·~;~-ccephal•e congenitale 

l'hy-:rGcephalie acQL.;lEe 
~E:C·P i .:tS; qL.;E: 

1 'r1ydr·ocephal ie exvac1..<0 ;:;ar atr-._:;ç:h:e du iJé.~ · :: •. 1"., ···~, 

évo~utive . 

-· 
. -" .. 
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L'~îydJ-cCef:;alie résulte d'un ce:nfli~ en:,re la ;:.,--:c:~c":ïcn eL. 1a 
réscrpticn du LCR. 

1- Phys,olog•e du LCR (licuide cepha1crachidie~~ 

v o i ume : 1 5 0 cc che z 1 ' ad u l te 
déb1t de orcductio~ 20 ml/heure 
pression : 15 cm d'eau 
densité~ entre 1 .00~ et 1 .007. 

Le LCR est sécrété par les plexus choro~des qui so0: ces zones 0~ le 
tissus cérébral garde ses caractères embryonnaires scus forme d'un 
épithel1um fin, ncn nerveux et étroitement assoc1é à ~a pie mère qu1 
est extrêmement vascularisée. Les plexus choro~des sen: 1cca1~sées 
dans le toit des II!e et IVe v~rtricules et dans 1e3 ~arc~s médianes 
d'une partie des ventricules latéraux. Dans ces :c~es le revéteme~t 
ventriculaire est constitué d'une couche régul~ère de cell~1es 

cubiques avec de gros noyaux ét une bordure en ~rosse sur le~r f3ce 
libre. Au m1croscope électroniQue cette surface mcntre de ncmore~ses 
microvillosités; la membrane plasmique présente des ~nterd1gitaticrs 
sur les faces latérales et des invaginations sur 1 es faces basales. 
Ces m~crovillcsités et ces replis membranaires augmentent la surface 
cellulaire. Cet épi thel ium repose sur un t~ssu conjor.ctif 
délicatement vascularisé dérivé de la pie mère. Ces plexus choroïdes 
font saillie dans les' cavités ventriculaires. Dans le toit du 
quatrième ventricule il existe 3 trous, 1 'un central (trou de 
Magend1e) les 2 autres latéraux (trou de luschka), et par ces trous 
le LCR peut passer des ventricules vers l'espace sous arachnoïd1en 
La résorbtion se produit principalement dans les grands sinus 
intracraniens. Ils sont enveloppés dans le tissus f~breux de la cure 
mère, :na~s_ dans certaines zones l'arachnoïde fait saillie da:·1s :a 
lumière des s~nus sous forme de projections en ccigts du gart 
appe 11 és v~ 11 cs; tés, ar achno ï di en nes. Dar.s ces 'ii · :os i tés, , e LCR 
n'est séparé cu sang que par le mescthelium arachro~cien et il peut 
diffuser dans 1 e sang. Ainsi il existe une secrét 1 ::m constante O"= 

LCR par les plexus choroïdes et une résorption éa~1valen1:e par ~e 
système vei neu;-<_. 

2- Etiologie et pathoaenie de 1 'hvdrccepha1ie 

Il ex~ste trc~s pathogenies j~fférentes. 

a-) Une C!ispro;:ortion entre production et résor:::t"c:'î 
cephalorachidien (hYdrocephalie communiquante). 

1~~·1 ·-

production exagérée du ljquide (hydrccephalle, hy~e~se:retc~re) 

b--) :JtEtac 1 e 
1 hydrccepha1ie 

' e-·~.r-"" 1,-
_. ~ .. 1 -.-

.-a:·-

Ste'lose ::~ :)·:clus~cn d~ trou de M•JtlRO (~·,e ::c· ·: ;:res·J;je j=.m=.~2 

ccnge~ita1es, ma1s ~cq~ises (tu~eurs, mén1ng1:~sl. 

S ter> ose c '-' o :::; c 1 us ~ G n Cl e · ~ · ac: que dt.: c de S Y LV I US 
congen i ta~ e ou obs t ruet ion acquise par aépot s 
protéines dénaturés et de détritus cellulaires). 

~ rr1a .. f'Jr":na-:. ~ :)r'~ 

de -F, ~ri ne ::::e 



Oc:1usicn des trous ce MAGEMDIE 
1 e syndrOme de DAMDY-WALKER). 

Ma 1 formation d'ARNOLD-CHIARI 
général une myelomeningccele). 

de LUSCHKA (congenit21e dans 

congenitale accompagnant e~ 

Occlusion des citernes et des ascaces sous arachnc~diens ~ la 

c-) Atrophie du cervea~ sans trcub1s de la circulation du liauide 
cepha1crachidien {hydrocephalie ev v~cuo}. 

·• 

. ___...,. 



: - . •: 1 1 :~ 1 q u e 

Augme~tatia~ du PC tperimètre cran1en, 
regard en coucher de soleil 

ficits psychomoteurs. 

EXAME~S D~RACLINIOU~S 

Raciograbh~e du cràne (s~ar.dard) 
encephalographie (EGF) longue à faire, A.G parfois 1nsuff1sa~te 
iodcventriculographie 
angiographie 
échographie tranfontanellaire. 

4-) Tra~tement 

selon 

Palliatifs 

1 '.;.. + ,- 1 ~ . 
1 e :..a., :--, . n 1 que . _ 
!ventrlculcgraph~que-ecncgraph1e 
'cyto chimie LCR 
possibilités matérielles 
du moment 

o si hydrocephalie trop évoluée (cortex < 1 cm) 
o albumine augmente, LCR douteux tsi spina associé) 
o risque infectieux. 

abord direct 

o catheter dans 1 'acqueduc 
o ablation kyste arachno~d1en 
c rupture d'un kyste du septum 
c ventriculocisterr.ostomie transcalleuse 
c shunts Halter, Puddens, Cordis etc ... dérivation ventriculo 

péritonéale (DVP) dérivation ventricule cardiaque (DVCl. 

Résultats 

: acc1de1ts mecan1~ues du matériel 
0 en C"':'cns : n'ingite, péritCr1ite e::t ... 
o 20% de mortalité en moyenne dans la lit rature. 

_ ......... ~· 



droite 

Péritoine 



LEGENDE FI3U~E 2 

C1rc~laticn du l1auide ce~ha1orac~i~ien s~ 

stase liau"d~enne et ~e 1 'hydrocephalie 

1- Stencse ~u occlus10n du ~rou ca MONRO 

S~e~ose cu ccclus1cn de 1 ·~aqueduc de SYLVIUS 

A.: res c, e ces trous 
WALKERi 

LUSCI-!KA et Ce MAGEI'·-IDIE 'Syr:r-:::e DANDY 

4- Cc~2ression de la grande c1tarne dans la ~alfcrma:~=~ ~'ARNOLD
CHIARI (présente dans 30% des cas da myelomé~i~gccele). 

:a trouble de résorption du LCR au nl'veau c:!es ;;rar,u 1 a-:1on ~e 

PACCHIONI : après mén<ng~te. 

:. b b l oc age de s c i te rn e s bas 1 1 a i : e s ( : l t. e r ne ; r-l t e .... -~· -e : :: ;; c '-: 1 a l : e et 
ch1asma:,1que après mén1n~ te (tuce~culeuse\ o~ hé~:rag1e. 



:..es cr arli os tencses 'Y..l cr ar.- cs yr.cs te: ses scr:, : é-2s ~- . ~ 
~'soar,t1~n prénatale ou à 1a ~usion crématu~ée ~'Jne c~ clus,e~rs 
s~~ures cran1en~es. Elles oeuvent s'assoc,er à des ancra'ies ~e ;~ 

crc1ssance du squelette facial et entrent alors dans 1e cadre ~e: 
dysostcses cran1c-faciales. 

1-} Pathogenie la majeure partie du squelette cran~cfa:~21 a ~c~~ 
cr~Jine embryologique la crète neurale céphali~ue. 
La base et 1 a voute du crâne ont des structur-es et de3 mcdes de 
croissance comp1ètemen~ différents. Les os de la tase du srane sont 
un1s par des synchondroses (ayant la même signification tcclcg~cue 
que les carti :ages de conjugaison) ; les os de 1a voute s::·:t unis par 
des s;nf~t)rcses dent la croissance ne dépend que c:e:; ccnc:ra1ntes 
mécaniques ; c'est à dire de là poussée cérébra 1 e. ~s ;clume cérétra 1 

dc~ble de la na1ssance à 9 mois, tand1s que la =aoa:~~é cranienne a 
presque tr1pl à 12 mois. 
La success1cn ces faits atcutissant à la synos:cse :ré~a~~r c'w~e 
suture crân1enne est complètement inconnue. La très grande majcr1té 
des cran1ostenoses ont un début prénatal et on pe~t cc~c cquer une 
anomalie embryolosique. 
Plus tard on pourrait évoquer une anomalie de la différenc;aticn 
osteoblastiqwe des cellules venues des crêtes neurales, cephaliques. 
Rien ne permet cependant d'exclure une origine purement mécanique ce 
ces synostoses prématurées et un mécanisme de compression cepha1~que 
in utero a été évoquée par plusieurs auteurs. 

On ne sait pas si le processus synostosant a pour origine 
la base ou la vcute du crâne. 
Oue1que soit le primum movens, le processus about1t à wne Céformaticn 
je la vo~te Cu cr!ne qu1 associe un retrecissement pe~pend~cula,re 
a la suture synostosée et une croissance excessive (:ompe~sa~ri~e ~~ 
parallèle à cette suture. Ces mécanismes sent connus sous 1e nom ce 
'lei de 'hrch:::;w'. 

'Le crâne cro~t perpendiculairement aux sutures. ~crs ce la fermeture 
prématurée d'une suture le crane cro,t perpendic~la1rement au~ 
sutures encore ouvertes c'est à dire parallèlement c:. 1a su:urcs 
syncstos 
\:ette 1·:,~ r~'écl3.~r::le ceper~dart pas :a cuestïcn dË S3.\'::l:: ::~~arc-=
pc~rquc~ tel 1 e cu telle suture de lavoute a cessé ce çc~ctionner. 
3e:or-. le 21è·3e je la synostose or! décrit le2 -:-:::mes ::..:~at.C:T:lC'J·?,;::. 

suivante;; : 

~a scaphocep~alie correspond de façon univoque a ~re at~e,~:e de 1a 
suture sag1ttale, presque toujours dans toute sa lc~gueur. 
L'o~vceohalie elle est habitue1lemen~ liée à u~e atteinte des de~~ 
sut~res ·~r~na'es et ~e 1a suture sas·tta1e. 
8 ra c r: y c e :;:,; !-~ ::: ~ i e l ' a t t e i -~ te s u t u r~ a i r e c c n c e r : ~ i c ~ : e ::! e ·....; ~ : .. _ ~'"~ : .. - .~ l s . 
Trigorccec~al1e la sut~re atte~nte est ic, ~a ~étc~~~~a. 
P 1 ac i cc e ph :1 ; , e e l 1 e s · e ~. p ~ ~ ~ u e o ar 1 l .:a~: e ~ .~te t:! • .... r- ;; ·:: · ... :: ....; ·- --- - : :-- :.:.. 1 ·= . 



S~né~1gue 1es cran1ostercsss qui en~~~n~ dans ~e :3c~e ~s G:~~~6~es 
·:n: :..:n jétermn11s:ne genét1que assez b~e~1 ccnr.u · :n=.~a8~e .::::;·::.:r,-:.:::.. 
Sy~:rOmes de crou=on, Pfe,ffer at Saetnre-:hctzen. 

~r~~b 1 es du mé:abclisme chcsohocaïcigue 

le r5.Ch":~isme carant~ei entraine ·:iassi::;j~~~~e: ... : _ r-;;:,:;.rC ~e 
fermeture des sutures crarnennes ma•s ex.cept'Gnne~ 1 esen~: -,peut 
au ccntra1re s'accompagner d'une synostose çrématurée. 

Le rach i t, sme vi tarn i no rés i tant llypc;phospnate,,., i que f ami 1 ; a·! peut 
s'accompagner d'une synostose préma:urée de la su~ure sagitale. 
Il en est de ~ême cour 1-'hypophasp~a~és~e ~ans ses r:~~es ne~ 
léthales et dans 1 'hycerthyrc~die réonata1e. 

Notons que le risque de·craniostencse n'a jama"s 
dans l'hypervitaminose D. 

Trcub1es du metabolisme alucid~que 

Parmi les mucopolysaccharidoses l-a maladie dE: Hwrle:- et 1a 
maladie de Hunter s'accompagnent habituellement d'~~e s;rcstose 
prématurée de la s~ture sagitale. 

3- Aspects cliniaues 

Le diagnostic de craniostenose est avant t.J'..Jt :~ :r,1que 
fondé sur l'observation d'une déformat~on crânie~ne cu =ranlo
fac~ale. La confirmation du d1agncstic cl1~ique est rec~2rc ée ~a~s 
1 'étude radiologique de 1a voute et de 1a base cu c~~re. 
Les anomalies de croissance du périmètre cranien sor~ ;ar ccrtrE: ce 
maL.: vais 1 ndi cateu rs de c rân i ·Cstencse. Les 11'11 cr :ce;.r G: ~es oarfo 1 s 
pr~ses pour des brachyce;:ha1ies sont beaucou:::) p1:..;:3 s::Ju-.ç.r,t dss 
atrophies cérébrales. De même 1& fermeture précoce ~e :a fc~:ane11e 
bregmatique n'est pratiquement jamais le signe d'une crar~cstenose 
déD~itante mais le plus souvent une s1mple variante de ,a "c~ma1e. 

!-J·.:m traitées à temps, les cranicste:"\Cse:: '"iSC~.ert .je 
retentir sur le développement intellectuel E:t la for~~-on .~suel le. 
ce j c; ut l e n sa .Je est 1 i é à ; ' h y perte n s , c :1 ; nt r ::. _, r a·· · ·= n •1 a . ::: c nt : a 
fr·é::·.Je:*ce \-"ar~e ~ve..: 1 'age de 1 'er-~~ant e~ le ty~,e ,je --::rar.~cs--:e~ .. icSe~ 

Csp:_.-: s , -,ç. ~e MARIE LANNELONGUE e·· 
~~~C po~r s:ac~cceo0al~e c·,~ncmorables tecnn·ç~es ch~~~ ~-:~·~s 

.{;-:::_é :lé:··1t.:es. 

·-·-' 



es dues : ê. cc:iaborat~cr 
neu-ochir·~rg1en~ et jo~ c'ss:1c1ens (re~cd8~~;es 

d'e::;Clée; tecr.r~:~que du ~'fr·c~·i~ fict:art" .... ,~ 

-·' 



!II- ~ETHODOLCGIE ET CADRE D'EïUD~ 

purée de 1 'étude 

Cette étude s'es~ effec~uée sur une duree 
mo1s de Ma1 1989 au mois de j~in 1991. 

:rr.2 Lieux d'étude 

Notre étude a eu l1eu dans deux services 
serv1çe de Pédiatrie A accueillant les nourrissons de Cà~ ans. 

Serv,ce de Chirurgie IVe section (femmes et enfar,:.s). 

Nous avons réalisé les actes opératoires ~ans 1a salle I 
du bloc opératoire de l'h6p,tal national de Niamey. Il s'agit t'une 
salle de chirurgle orthopédique ; offrant des cord:t;~ns c'aseptie 
satisfaisantes. 

Pour notre étude nous avons disçcsé 

d'instruments fins 
d'électre stimulateurs neurolcg:ques 
de lunettes b~noculair~s. 

La coagulation bipolaire et le microscope opératoire ont fa1t défaut 
durant notre étude. 
A la sortie du bloc opératoire nos malades sont admis dars 1e service 
de réanimation. La reprise de l'allaitement maternel s'effectue très 
rapidement (12 H après l'acte opérat8ire) ~vitan~ airs~ les r:sques 
de surcr·,arge. ~OAP). 

III. 3 Le cadre de ~as investigations 

Notre étude coli1ge tous les nou!""nssors d-:= 
porteu rs de ma 1 format; ens cu système nerveux central '-lEr:us 
Ur doss1er est constitué pour chaque oatient quelque so1t 
clinique. 

(voir en anne~e la fiche signa~~tique). 

Il s'agi~ ~cur ncus de : 

:!i 2 ans 
CC!iS~lter. 

1s t.ac!eau 

procéder è une enquête épidémiologique e~ vue de =roccse~ jes 
mes~res pré~entives 
mettre 1 'accent s~r 1'importance des consu1tat1c~s ;réna~a 1 es 

s.péc~al isées 
d'in""'0rc,e- et d'é:jL<quer les mères sur 
et le~ r~r1~ges :~GSa~g~ins 1 CC~Se~~ ge~étl:-e· 
;:;r.::::.e . .:;.;:" :=:,..; ~: ~ agr",:)S.t '! ·: Ce la !:12.. ~ ~':)rmat i cr .. ; e": : · ~~ 

>'. -·. ::._~ :;;. >
("" '- .. , -. 
~0-.·;~~.:.;.t~ 

-:léga<,;e r 
.. r, ~ ( .. _ .. -,~ 

!::; f": ·:., ,-~~ ·--. ~. : 

. ..:.-:: ... - - ---- -
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RESUI TATS DE L'ETUDE ET COMMENTAIRES 
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: -· -
-~:..:....:. 

périmètre crânien 

-! -. é:.at généra! 

:tien ce consansuin~té 

~~técédants ~amil1aux 

ration d'infections m3te~nel1es pendant le prem~er tr1~es:re de 
la grossesse particu 1 1èrement du début de la 3e semaine è la 4e 
semaine de la vie embryonaire 

notion de prise de médication moderne ou traditionneile, la 
nature et la posologie de cette médication pendant ia période 
3e - 4.e semai ne de. 1 a vie embryon ai re 

!'age de la mère et la parité 

dépistage de grossesse à risque HTA 
Obesité 
diabète 
cardiopathie 
tabagisme 
tumeur génitale. 

le dosage d'a1phafcetcprotéine dans le liquide amniotique n'a 
pas pu être réaiisé 

hauteur utérine et évolution 

~aticn d'anémle grav~aique 

~é~iode de c~ncept~cr de 1 'année 

3nt~cédants nécnataux détresse respiratoire 
méningite 
ictères 

·. '?tge 1crs de la r:or:s ... îtaticn e: de;' :nte~\ert··:n srll:',..Jrçi:a·:e 
peur les ~as c~érés. 

ol T 

__ ,. 



36 sexe féminin, 33 se~e sascu1•r sc~t 

51,42 % de sexe f "rin, 
et 48,58% de sexe masculin 

-- i'-

cc~ ds e.t. tai 1l e var i ab 1 es en fe net i cr. de 1 'âs;e, :.c·u :ef .::1 s en 
relève quelques cas de malnutrition grâve 

le périmètre crânien a été suivi chez tous nos cat•ants avant 
et après l'intervention chirurg1cale. 

Notons qu'à ce r.~veau les dé,..~.;e:.tions 

ventn::ulopér1tonéales que nows avcr.s ~·éa"1isées cr-: rédw~t 
cons1dérablement les signes cliniques en rapport avec 1 ·~y~ertansicn 
1 nt ra c ra n i en ne . Par a i 1 l eu r s ces dé r i v at i c n s s 1 e 1: es n ' :::. ~··... pas 
réussies à faire disparaitre la macr~oranie 1 'ont ~e~endant 
considérablement stabilisée. L'interprétation de ces résultats do1t 
prendre en compte la modicité de nos moyens d'~n·vest~gat·..:n r.e 
permettant pas de différencier l'hydrcceçhalie co~municante de 
1 'hydrocephalie obstructive (étiologie qui nous semt 1 e la p1us 
fréquente dans notre série). 

Il faut aussi signaler les risques 
intraventriculaire et de la valve 
inefficace {nécessité d'examen 
cérébral régulier) 

d'ob1iteraticn des ca:.heter 
rendant ain5.; ·,a déri·vati-::::n 
échcgrap~ique abdcm1na 1 et 

s~r ~os 69 patients 15 sont iss~s de mar~ages co~sansuirs 
24'.;.. 

Sur nos 69 patients 4 ont des antécédants fam; l1 ô'-'" :e 
spina bifida et ou de "grosse tête" (r,ydrccephal ie) sc 1 t 5?,; des cas. 

News avons noté une importante prévalence ces ;nfect1ons 
gen1tales gravidiques (fièvre, 1eucor:lîées, dcu1eu:-s, prurit 
gé~ital isolément ou en association). L'orig1ne gécgraph'cue et 
1 e ni veau soc i o-éccnomi que de la 9 ra!îde maj cr~ té ces mères 
e~plicue au moins par~iellement 1 'at5e~ce :'etude 
bactériologique. Tout ces mêmes ra;s':ns rare:: ")·~t été ·!e2 
1nfec~ions gravidiques dépistés et tra~tés. 

l'écrasante major1té des ~ères 
trad1t1onnelles dont nous n'avons pas 
~a nati.:r·e. 

::._ .. :..dl .. H~ T:ère .""":'a res~~~ct-é ·~ s sc~-; 

d!~r .. ai-;t:, ·.a g..-·osSS:SSe 

" .... 

a 
pu dé~e:mine: cua:-.t · :.é et 

=~ ·--: 



sur .-,es seu1es 13 ont s~b1 
;:l;rt-:étanique. 

69 mères 
f\/ATi e: :·'..J \.'TA2); 2~ portent une cicatr:ce a.::: 

ac:cnat1on BCG et au j':::,~:.:v::=u-~c·i~qt...:e. En deh,.:·rs d8 ces cas ac.;cur:e 
au t ~- ~ v a·: c i rat i c, n n ' .e. é: é 5 ; ~~~:a. ~ é e . 

1'à·3E moyen des m~ .... ~s est de 21 ans. La o1us jeure i7 ans 
prin1pare; la plus agée 24 ans 4e ges~e. 

la car1té moyenne est de 2. 

Les facteurs 
tabag 1 smE:, t.umeu r 
grossesses. 

de r> S.:tUe 
génitaie) 

(HTA, 
n'ont 

obesité, 
pas été 

diabète, 
signa1és 

ca rd i opat:1 i e, 
au cours des 

L'lndicatic~ c~"..-urg1cale se fait en fcrct1on de : 

âge lors de la p·-e;Tiière consulta~1on et aes possib~litès 
d'explorations para:~ •niQues et matériels du moment. 

. ' ... 1ns:s"'cns sur ~ 'impcr~ance 
retard. 

o..-. 

d'un examE:n précoce permettant une 



"r\J -' RESULTATS D'ETUDE ET CO~MENTAIRES 

u:s PEi'JSEIG~lEtv!E~ns SPECIFIQUES 

A- Les Dvsraphies de notre èt~ce 

29 cas de myeloménir.goce1es 
7 cas de méningoceles 
5 cas d'enceohaïoce1es 
3 cas de spi na bifida 

cas de s1nus dermique. 



?ENSEIGNEMENTS S?ECIFIQUES 

- Les Dvsrachiea de notre étude 45 cas 

1 TYPES ANATOMIQUES 
1 

l ~,~-,c,,...,m6 1~l·,.,g:'"\ce 1 ,... , .. )._lvlc i ~~ \,..i ,e~ 

' 
~ 

1Mén1ngoceles 

1Encephaloce1es 
f 

Scinabifida aperta 

lS1nus dermiaue 

1.1 Les Myelomeningoceles 29 cas 

5 cas 

: cas 

~ .1 .1 Récartiticn selon la qualité du revêtement c~tané 

!Mye1omeningoce1e ulcéré 
1 

9 cas 

Myelomeningccele rompu 
~, 

7 cas 

Myelomingoce1e épidermisé 
1 

9 cas 

à recouvrement cutané 1 douteux! J. cas l i !Myelcmingocele 
1 ' 1 ___ __L_, __ ___. 

Nous avons opéré tous les myelomeningcceles b1en e:·cerm~se;. 

1.1 .2 Répartition en fonction du bilan les1onnel 

jMyelcmeningocele isolé 8 cas 

Myelomeningocele et PBVEB 2 -:::~<:: 
'-~-

e C:2S !.Myelomeningccele avec hydrocephalie 
'--------------------------------------------------~---------------~-------1 
t-1yelomeningccele et troubles "neurologiques 

Myelcmeningocele et affection orthopédiques 
autres que PB'/EB 

Myelomen~n;cce~e associé à ~ne h;drocep~a,~e 

et 3ncma~1ea orthcpéd~q~es 

PSVE9 : Pied bct van~s eçu1n bi1atéral. 

(;. ::s. s 

NoLs a:cns c ré 9 mye1cme~lngcceles isolés 
myelomeningcce1e avec hydrccep~a1~e 
(légère dilation des ventr1c~16s:. 



Prc~ocole opératoire 

incision cu~an circonféren~ie11e 

dissection mén1ngée 
dissection menée en 
postérieurs 

isolement oér1phérique ae 1a c~~e mère: 
avant au ras du dé t csseu>: ces arcs 

ouverture du sa-: table basculée en prccub1tus, 
issue du LCR contrôi 
prévenu. 

tète .j 1 ; \i e , 
anes:..hésist.e 

repérage de la plaque médulaire au plafond 

repérage des rao ines nerveuses partant 
!électrost~mu1atlcn- resection des rac~nes non 

isclemen: de ;a plaque médulaire et tubulisat.i:.-n :le 
dernière réduisant ainsi son volume par catgut fin (3.C) 
a points simples non ischémiants 

cette 
/ A f) î 
\-" ,_, ; 

vérification canal rachidien (perméabilité) en amont et en a·val. 
Dans notre expérience nous n'avons jamais eu à faire de 
laminectomie complémentaire. 

1 

1.1.4 Résultats 

Evolution post opératoire immédiate de l'intervention à i30 

jDecédé 

j lachage supcuraticn 

3 

') ... 
__J 

l 

1 
! 
' 

j 
Hydrocep. hal i e 

~· --------------·------------------------------------+-------------~----------j 
/Trouble neurologique 

jsonne 2 

l::: rd us de ·: L< e 2 
~-------

Parmi ies 3 =écès il y a ~ sur ~n lac~ase ces fi'~ 
(suppurations); méning1te crobatle et u~ decès a3ns jes 
c1rccnstances ron élucio s. 

Nous 3:cns 1~st·~~é un ca·~~d~1sr· corsui~at~-~ ~2us es mo•s 
~enda~t le pre~·er semestre puis tous ~es : mo1s. Pa~es en~ ·~~ 
mères ~u1 en~ rescec~e ce ~a1erdr er. 

--~ 



Ré~ultats de 4 ma1ajes suiv1s dans un ~rterva~le de 3 mo1s à 1C ~c,~ 

/ccmp11C5t1cns pest opératoires Ncmt:e 

ldéf1cit psychcmctaur + paraparesie 
----------------------------------~------------------~ 

!paraplegie et ~rcub1e sph~ncter1e~ 
\ 
!hydrocephalie 
1 

. ' ·-
' --~-----

' 1 

1 

pied bot varus equ1n recid1vé 0 1 

~----------------------------------~----------l 
paraplegie (troubles sphinctériens et 
affections orthopédiques) 0 
~------------------------------------------------------~------------ ----~ 

En résumé 

Nous avons cpé 9 ma~ades ~crte~:s de ~yelcrnén~:~-se:es. 
Parmi ceux-ci on rel 8 mye 1 omer: i nsoce 1 es i sc 1 és =-~ un 
myeloméningocele avec hydrocepha1~e. 
A 1 'issue de ces intervention il y a eu 3d set 2 pa~ients crt __ _ 
perdus de vue. La surveillance post opératoire de 3 mcis à •c ~o~s 

a porté alors sur 4 malades dont un éta·:t pcr~et..:r c'hydroceo'·:alie 
avant l'intervention. ,Celle-ci n'a pas regressé après 1 a ..:u:e 
chirurgicale. 
Ncus avons constaté 1 'apparition en post opératci re 
hydrocephalies portant ainsi le nombre à 3 sur 1es 4 malajes. 

2 

On note une paraparesie (1 cas) et un déficit psychomoteu: ( ~ cas) 
(non maîtrise de la position ass-ise à 10 mois, la prè::ensio:: 
radioaigitale non acquise, et un dé~icit de langage (cas ~~ ~o~ à 
cet ~ge), néanmoins 1 'enfant reconnaît sa mère'. 

11 faut aussi signaler que chez taus nes mal s no,..iS avons ~-.c--::.·? :.::::1e;~ 

avant l'acte opér-ato1re un léger retard des ace·...;~ ~:.~ens 
psychomctr1ces. 

1.2 Les mé~inqcceles 

1.2.1 Répartiton se1on la aua1ité cu 
' 

,----------------------------------.......,.------·-----.--·-- --------, 

j~én~ngccele ~lcéré 
r-
lméningccele rompu 

1 

.. ...!...---. ---·---+ 
l 
1mén1ngocele ép~dermisé , 
i- -------------·----------------+-- ________ \ ---··-----_.-~ 
l~én~~sccele à ~eccuvrement cutanè dcut3~:' ~ 

_j_ 

Nat..:s a~ons reçu 3 
dans les pre~iè~es he~res de 'a ra·ssance. Nc~s ~'avc~J 32 ~~ 

opérée,.., u:--ger.ce ces nouveall·: nés e: 2 s·:·~·t décéc:és c:'a:~ 1e 
dans les .~.:1 heures. Le 3e est cecé:::lé dars '.Jn :a: 1

.:::.::.·_. de 
convulsions hjper~hermioues. 



1 .2.2 Pé:artition en fcrct~or du bi,an 1es~orne1 

;--
1 • . 
me '~' ''9''rC::. 1 E l ! "1 .._~._ ~ : 

l ' . -, rrïer: 1 ngc·ce; e 
i 
1 . . -Jmen;ngocele 
1 

1.sclée 

et PSVEB 

avec hydrccep~a1~e 

et trouble neurc:cg1que 

lmén1ngccele et affections orthopédiques 
1 au~ros ~··- 08'1E0 \ .. - '- ~ "-'\,A 'Ç: 1 ., L..J 

~----
lmér1ngcce1e assccièe à une h;~rccepha~ie 
!et ancma~1es crthopéd1aues 

û 

0 

2 

Re1E';:Jr.s i 'ex~s~:.ence c:':...r.e mér.ingcce1e romçu assoc:è à ur.e 
syndatJ1ie; et une mén~nsccele ulcérée avec poly~aotylie. 

Situation Anatomique 

Sur les 7 méningocel~s 

6 sont en situation lombcsacrée 
1 en situation dorsale haute. 

Nous avons opéré 3 mér.ingoceles pures dont 2 en situation lc~bcsacrée 
et une en s~tuation dorsa 1 e . 

. 2.2 Protocole océratoire 

Geste chirurgical p1us simple eue dans les 
mye i omén i ngoce les. Le temps \;utar;é a tcuj ours été une 1 ne i si on 
circ:Jnférenc~el le menée auto~r de la base d'implantation resoeotant 
d'emb:ée le maxim~m de peau saine. 

~ê temps de cheminement est ~dentique mer:é mein::; :ol~i 
r:epsr-C:an':; 1a fe:rr.eV~re Ce la Cure mère par un SLn-_:e:, ar.:::-,e 3.'..' 

~~~c~: ls 3.C étan:. obtenue en règle très fac:leœe~~. 
~e ccntrtle ce 1a cerméabili~é ~~cana, rach,C:1en s~ a~~~: e: e~ s a 1 

est .s /S té1'1a t. -. q•Je. . 
Fermeture cutanée sans ters~Ci1 après incision de jécharge latérale. 



. . . 

' . 2 . .i Rés~Jl tats 

E. c ·!ut~ en post ooératc ire i mMéa i a te de l'interven:~on à J3Cl 

NCt-18RE 

[Da cédé 0 

1 
11achage suppuration 0 
' . 
1
1 h v d r""'~""'"'- ..... h- ~ ,· c. l,... ._._'~;;;;;..., tQ.t - 0 
1 

trcuble neurologique 0 

1bonne 
1 
~---------------------------------------------------~----------------~----~ 
!perdu de vue 
' 

Notre calenarier de surveillance est le suivant 

tous les mois pendant le 1er semestre 
puis tous les 3 mois. 

Surveillance post opératoire 

[complications post opératoires 
l 

3 mois à 18 mois 

!paraplegie et troubles sphincteriens 

lhydrocepha1ie et retar1 psychomoteur 
L 
' 'p~ed bot e~ varus equ1n recid~vé 

1 p~rap1egie (troubles sphinctériens et 

1
arfect1ons orthopédiques 

En résumé 

Nombre 

0 

0 

0 

0 

~eus avons reçu 7 nc.wr ri sscns pc,rteu rs de ~er:~~ go·:e es. ~-~ 

différence à l'examen clinique entre méningoce1e e~ rnye1c~é0~~soce1e 
rt'est pas aisée. L'échcgraphie de la tumeur nc!..;s _ f_urr;e ies 
é1éments d'orientation diagnostique nécessaires. 
Dans notre série figurent 3 méningoceles rcmpus, ~·.ém::r.::,::Jiques 
dépassant toute indication chirurgicale vu les perturbations 
neurovégétatives qu'ils présentaient à 1 'adrnissicn. u~e a~tre 
~éni~g~~e1e ~lcérée admise dans un tableau de sceptice~ie _ a'emen 
::: ~ ~ '.:. r ':": r· e - .1 s é . .:... i n s i t r o i s c 3. s ont été op é r é s . 

. ! 

Une mé~ingccels er position dorsale haute t·er écidér ~= :he: 
·_en rct ... rrissor-~ sans déficit neurcl::·gique s"'~lt-=:s :_:<:;é~:::::,--ss 
imméd1ate et tardive simples. 
2 ~én,ngoceles en s1tuation lombcsacrée. A ce n·vea~ ~c~s a~crs 
~n re:u1 satisfaisant de 18 rno~s. 

35 



! .2 Sp,na bifica aperta 

a crrn s 
J2. 

t::us les 
'ous 1 es 

3 ava;:t J7. Le premier dèi: ~::, 1e 2e à 
3 son: en s,~uation lomoosacrée 

neurologiques ex~staient dans ces 3 cas. 

1. 3. 1 du 

a~erta + hydrccepha1le 

,sp1r.a 

l.::,..."'ri 

aoerta + 1ncontir.er.ce urina1re 

aper~a paraplegie 
1 
!so:~a aperta +saignements 
1 

'- ' , ._., :an 

1 ' 
jsp1r.a a~erta et malformat;on orthopédique 

les: ::mne: 

0 

3 

Notons que nos 3 patients étaient de pet 1: pc 1 cs ::1. , a 
naissance ( 1 kg900, 1 kg600, 1 kg700) et sont decédés da1~s .m 
tableau d'hypertherm1e et ou de convulsions. 

1.4 Sir~s dermique 

Nous rapportons cas nouveau né de 13 jcu(s 2e d' ,,r,e 
fraterie de 4 enfants tous bien portants; naissance à la maternité 
au terme d'une grossesse suivie dans les centres de cr er:tior.s 
materr.e~les et infantiles. 
w.. la naissance les paramètres sor.t no:--T.au:<. La ccnst.a:a::c;n -::::e 
1 'ancma~ie lombasacrée a été fa1te par la mère. L'examen ne~r-ologique 
et neuropsychique à l'admission était dans les limites de 1a ~crma:e. 
Ce malade n'a pas const1tué pour nous u~e indication ch~~~rg~ca"e 

(pertuis sans communication avec le canal rachidien (fermé à C,S :rn 
des téguments). 

1.5 Les Enceohaloce1es 

Nous rapp o r tons 5 o cs e r v at i ons de n C• '..i r r 1 s sc r. s ;:; ·: r- : e ~· ~
d'e~cepha1oce1es. 

Observa:.icr. No1 

nouveau né admis à l'age J1~ sexe mascu1i~ ré au te~~e j'~ne 

non suivie 
accouchement format; c•~ sar,- ~>:ii re 
ta::ouchement par ~cie c~3se, ~c~~c~ de scu~fra~:e ~:e-a.·e s~r 

une d;stcc1e mécan~oue, réa~~mati~n ~ 1 a na,s2an:s i~s::~a:'cr 
o>· ~li· 

- ...... /"' - ..) .... 

ne-aç;gar 7 pu~s? ~--:,~ci, po~ds à l:i ~:a-:ssa~c2 =: 
crn tai:le .17 cm. 

---.f 



:--,c;,.;.,ieau-né issu d'un m:ariage consanguin (mère â;ée de 
2S ans, tous deux d'ethnie pe:...:lh à n1veau çère de 

mc:deste. 

24 ans, 
de v 1,;:: 

~ ~ 'adm·, ss 1 on nc:Jveau né en bon état. g éra 1 portel.ir :' ·_;;~s 
tuméfact1cn occipitale méd~ocran~enne, bien écithélialis 
:, :m sur 3 cm. 

'~ e,•:i:::te une ~égère hyper·tom~e segmentaire. (la •ng:lance s: 
fonc:ic::s vit~les sent normales). 

ie bilan paraclinique : 
groupe sanguin 0 posit1f 
NFS-VS : normale 
FO r'1crma1. 

~ad'cgrap~,e crâne 
prctu rance. 

défect osseux ccc~pi~al 

absence de di latat1on ventric'-l 1 ~-.re. 

Acte cpératc1re réalisé à 1 'age de J29. Découverte d'une he~~-s 
cérébramaningée. Résection du t1ssus cérétrale hernié. 

Suitb o~ératoires immédiates simples. Patient perdu de vue un mc~s 
plut::ird. 

Observation No 2 : 

nourrisson de 5 mois sexe masculin vu en consultation pour une 
tuméfaction occipitale. 

I1 s'agit d'un 2e enfant, sen frère ainé est bien portant. 

sur :es Ncu;:; ne p-:ssécons aucun document 
d · :::.sccuchernsnt, 1 'état ;ace ina', :es 
Parents touareg cousins germa~ns niveau 

antéc.èdants 11é: ~ c.::.:..;.• . 
de vie modeste. 

Nourrisson à l'adm;ssion en b;:;n état ' ' , genera:, (sars 
anomalie psychomotrice), présentant une tuméfact~on ocC18~ta~e 
méd1ccranienne de 2 cm sur 3 parf'a~të:nen-:. épi-:hélial'see ?t 
recouverte de cheveux. 

8' ~an précpéra~o1re 

caj'Ograph1es, crâne, 
(groucage sangu1r ~~es~s. 

~0) ~=ns part101'lar.;-~~ 
i --·· 1 • ..-1!.;...4, ·'---· 

. -
j- - ,':.' 

!~t~rvention chir~rg~c~le réalisée : hern~e cérébrale de ce~it 
vc~ume (petite clive) de tissus cérébbra~ v~c.lacé. PésE::~.:; 
he-.sstase ( 1a brèche de la voute est de très pe":it c~:::.mètre 
( :;, r·r; ; 

.., .. 
) ' 



Il s'agit c!'un prem;er en-Fant :ssu d''Jn 'T:ar~s.:::e c::r.s:;;.:..,·;:..:::~ . .:-::-:: 
nous ignorons les an:écédant.s ccst2tr·ca,~.·, :::érc:..;'er:''2 ... - _-:;;; _ 
Grossesse et de 1 'acccuchemer1t tcta1emen~ '=~=ré \~c==~:~e~er: 
à domicile, pas de carnet de santé). 

Ben ét.::.-c généra 1 à 1 'adfïli ss 1 c:-·, · '·::::,.arnE:r: 
'"·~c;rmal. ~ T~méfac~~cn ·occiplta:·::: 
ép~thé1ialisée. 

Découverte d'une petite nerr~e cérécra1e à 
Résection. ( défect osseux au ni veau c:e 
ccciplta1e). 

S:..:~te opératoire très simp~e (recul c'~n mois). 

· . .: 

Nourrisson de 1 mois et demi 
sanitaire périphérique à 
tuméfaction occipitale. 

sexe fém1n1~ é~ac~é 
l'hôpital Nat-:cna' 

C'est un premier enfant, 
adolescente (14 ans). 

acccuchement 

Pas de notion de consanguinité. 

a 

Masse occipitale médiocranienne bien épithéliasée (2 x 5 cm:. 

A l'examen neurologique en note une légère hycertcr1e. 

Le cilan radiologique a montré un défec: ~sse~x en ~ess:-s ~= 
la protubérance occipitale. L1 echographie :-a~s~crtane~la:r~ a 
montré une légère dilatation des ventr1culEs 13~éra~~-

Découverte à l'intervention d'une malf~r~at1c·- ~ntéressa~: les 
structures de la fosse postérieure. 

Résect:on du tissus d'aspect jaunatre a::-:çh~~~e. 

Sultes opératoires ~mmédie.tes s~.rn:les 

Nou~eau-né de 28 jours sexe mascu~~n adm-; ~~e ·- --- ·e~se 
mas:.:e occlpitale; évacuaticn ci'uî:e f::,--:-.:.t.;c,., :;ar·:a·:-.::; 
pér1~hér'que de Niamey. 

par ·""'· ;:. .. ' . .:::; ·-· -
:c·C~î:iê;"",-:_~ pe· .. :Th?t-:ant G'appré:·~,-;~r le~:~:-:::~~

l es ~: ! t 6 :: éd an ~ s ~ é c nat a :..t ·"'- , l ' é:. ê t \. ::. ~- : .. ·- ?.. · 

r·.Jç,:,)\ie3.i.~--ré ~:-ésent.an-: des pe;-tut .. ;:c.t· ~r·.s ~;e..,::.~.:;~ : ... :E~ 
permat!art de recuser t~w: geste :~i~~rg1:~· 

.:.::. ·r 

--·· 



Précara:1cr. scig;.euse locaïe; 
1 ,er.cecha1cce:e. 

Ir,c~s1cr; e;, pér~phér~e su~ 1e -:olle-+: ou 
sa1r.e, économ1e de pea~ toujours. 

Dissection jusqu'au plan duremér1en, ~r~dente, ;as a ;a~ 
effract1on. 

Suve~ture encephalcce 1 e 
1 'év G..:::_ja ":.~en lente. 

Résec:;cn touJours 
Ré~ntégration jamais 
BE Hemostase parfaite. 

· .... ~ -·- ~ - .... --
.~' -- ~-

Poursuite de la dissection du plan de la dure mère, JU2c~'aw 
plan osseux de la ~oute au niveau de 1a zone ce aéfect csseuv. 
Dissect1on poussée en profondeur jusqu'à la table interne. 

Fermeture de 1a dure mère après contrOle de ,,hemostase, car 
surjet très étanche au monofil 30. 

Fermeture cutanée sur un cuir chevelu sans sauc1s esthé:~:~e. 

En Résumé 

Ncus colligeons 5 aas d'encephalccele don~~ ~e se~a ~~s:~~~~ 

et 1 de sexe fém1nin. 

l'âge lars de la consultation varie de 1~ jours à 5 mc12. 

3 den.:~ sa: er~ts sur les::, sor.t ~ss:~s de m.ar-~o.ges .:cr.sa ... ~:_~ ..... s. 
Not..: s ne ·· a t : r, s ;:: as cependant d ' an un a l ~ e d;:,. r~ s : a .::: ~· a":. e "' · ? . 

NGtons 1 'absence de consultations prénatales lb1lar t~o1cg1:~e, 
èchogra~hie ~:ér~~e), et la fréquence des accc~che~~~t~ à 
corr.~cile. 

----- ...,_., 
\... ..... '.....,. ; ..... :_ -:::l ~ • T ' .!. en es: ce mê~e dans 1es ét~ces :e TANDCN .~~~ 

.~ . 
:..:._.-

~~s~1a~cel e~ Accuav~va (Maroc) crt racpcrte ~~e s·a:·~:·:~e 

~rès :m~:r:ar~e c~ cra~1um c~f1dum artérie~-s ~a~s ~eur 2e~·a. 

'Jans notre 

ne \J r :; ,N: ~~. · : u ; g , -:: 3 ' e de C' a 1
•• _ a :- ~ s. é r~ é ·:J a , ; ~ ~a;::: ~ c r : ~ 

sra~,~~ bifid~m jcrt 2 méningoceles purs. 
1 (, :e 



Tous nos o~ti~nts cpé~és sc~: v,v3nts • ~o,s ao~ès. 

2 ont été perdus de v~~ 2 m~~s acrè~. 
les ~ autres ont orése~té ~n déve op~e~e~~ :~Je~:~~~? 
preche de 

., 
chrin.Jgicale. 

I l r e s sv ,-,t de ~ o t r e e ~< ;; é r : e n c e : a n é :: G 3 s - - 2 C ' -:: c: e ~ e r : 2 ~ -s ~·· .:: 3. - : ::: 

le plus t6t poss1ble. Cela après u~ b~lan carac~·~;=~e 
oermet.tant de poser de façon JuC:~c~ejse i';r:·::;:::.-:.· 
chirurgicale et de recuser en tout.e ccnna1ssance de ~a~ce -
1ésions incompat1bles avec la v1e. 

la nécessété de .-.-r<::::h.:. i ..: . .:::.;::;.t·" 
ùt- ·-- ....... 1 _,_,' 

prénata1es et. ccnsei~ génét~:ue'. 

--- '- ,-~ 
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LES CRANIOSTENOSES 



~OTRE EXPERIENCE DES CRANIOSTENOSES 

~eus r~PP8rtcns 3 cas de craniostercses dans nctre sér12. 

scaphocephalle : 2 cas 
cxycepha 1 i e : 1 cas. 

Les auteurs rappcrtent la fréquence ~e 1'cxycep~a1~s dans les ~ays 
mas~-'.rébins (A Bou Salah cl inique reurcchir-ut-g"icale Ali Ait-Idr 
A' ;er): a 1 ors que 1 a scaphccecha 1 i e domine 1 a:gement en Eu re ce 
(~6pital des enfants malades à Paris). 

Pécartiticn selo~ le sexe 

se~e ~asculin 2 (scachocepnalie; cxycecha1ie) 
sexe féminin 1 : (scaphocephalie) 

Age 1 ars de la consultat1cn 21 mois, 6 mois, 9 mois. 
Aspects scc~o-économiques et familiaux. 

niveau de vie modeste 
pas de notion de consanguinité 
pas de malad~e familiale signalée. 

Les Aspects cliniques 

Les motifs de consultations 

retard d'acquisition psychomotrice 
anomalies du développement du cr!ne 
vomissements à répét1tic~ 
pas de notion de convuls1on à réoétition chez nos 0 pat~ents. 

Résultats de 1 'examen cl•nique 

* Aspects morphologiques 

retard statutopondéra1 dans les 3 cas 
Brsgma syncstosée dans les 3 cas, ~érimètre c~ar~er · 
37 cm a 4 ~o1s scaphccephalie cos Ne~ 

40 cm à 6 mois scaphccepha1ie ~~s No2 
~1 cm à 9 mc1s oxycepha11e obs ~c3. 

Nous 
à 1 a 

possédons dans notre 
naissance oui éta"t 

~·af;~rmer un processus syncstosa~t ~est na:a1. 

1 e ;:;ér"':r.è:re 
r.c:_j s pe .-:rie~ 

C'.?..ns r::::-tre sé, ... le , 1 .î'e.'< iste pas ·.-:e ~~a.if::.:~•5t ::'s- sss::clE- _ 
rma~,1cfacia1es, crth0péd1ques ~:tarrme~:·. 

ten~r ~a :ête cans ~es 3 c~s) 
seur ~e ~cq~·s dans : cas 

~ 1 .. ~ "';( ~ 
, CL -

pours~1te oculaire acquise dans 2 cas. 



vcmissements chron1ques 
rougeur, 1 arrno i ement ou ger f l emen ':::. ;)ç,_,: 3. ~~-es 

antécéda:~ts de convu l s ~ o~·:. 

Sur le plan paracl~nique ncus retenons 

présence d'empreintes digit~ rmes s·...lr les ra:~cgraph1e-.: 
crane (un cas sur les trois) 
les anomalies à l'examen du F.O. 

Nous ne possédons pas de capteur extra~ura per~et~art ·a ~ea:~~e ~e 
la pression intracranienne. 
Ainsi nous résumons sur ce tableau nos résu~ta~s. 

1
. scaphocsf.Jha 
l i e 

1 4 mois 

scapflcce
phalie 
6 mois 

;cxyce;:h:::;. 
1 

1 9 mc~s 
~-----------------------------------~----------------~--------------~------------~ 
signes cliniques évoquant 1 1 i ! 

1 i HIC + ++ 
1 

+4-+ ! ., : 

atropie optique 0 0 1 + 1 
1 

1 1 

stase! 1 \ 
cede me papillaire ou + + + ' 1 ! ' 

1 1 
' céc1té 0 r> +- i 

v 
1 \ 

: .-
~ 

L -'- --·-

* Cans le cadre du bilan diagncst~c radiolos1c~a ~eue a;cr3 ~ ·sé 
les incidences radiologiques suivantes 

Rad•ographies starda~ds face et pro~i~ 

Inc1dence de 2lc~deau 
Inc1dence de Hirt: 

~'aber: 
e:.r~ste-

l ' 

-::cu .. ,.- -

.- -.:~ - -- . - ,- -. '- ".;;;; ,: -= . 

ê - -



. \ ...... ,,.._ , .. 
' 1 ,_ \~ ·: a 

~'2tude 

es :; :as 

::.=-:!:.;~les, s&rvtce de ~!e~r~ch~r~r:;ie (.0 r HIRsc~·: Hep~t.a: ;jes 
_:.·.~._:·-:.s 11-=:lades Paris), t.BC,U-S.!.L.~H Hôpi't.at ~~eur·oc~ir·:.Jr-si::al ,;LI AIT 

IDIR ,!.>LSER. 

Le re~entissement oculaire est constant dans notre série a1lar: 
de la stase papillaire à 1 'a~ro~~1e ççt1que (cécité chez ~~ 

c~ycechale 9 mois). 

Notons 1 'atsence de ~al~or~ation assac~ées dans rotre série. 

Notre attitude théraoeutic~e 

::e;ant la gr-avité des altérations psychcmctrices et c·pr,tal.::m·::::~·:::g-:q:....;e::, 
1es cas que nous rapportons n'bnt pas bénéficié de tra~:emen: 

chirurgical. 
C'est pou rquo î nous i ns i stcns su,... 1 a nécess ~té ::::l ·un di agnos t' c 
précoce avant 1 'insta1laticn des perturbat~:)ns intel1ectuel1es et 
ophtalmologiques irrévers~bles. 

uu 

.• _ __.._ 



~- LES HBYDROCEPHALIES DE NOTRE ETUDE 



[!DLDIJ-N•==:J 

AGI 
\;' 

· ' ' st.Atoloate N• &t~· Cause Melf.ess • Ex,ço1 Tretlelaent Deventr 
1 8m M ? 0 .: ·Ho + Pert naud FOEcho OVP . bon resulttrt 

' RX cr8ne F/P 6 13 mots ' 
,. 

2 6m F méntngtte 0 ·, Hytrocéphal te Echo FO palHaUf POV 
! trés orobab le ··~ ' 

3 5m F ? sotna ulcéré Ho + Ptrlneud ECho oallftrttf POV .. 2m 11 ? pied talus Ho + Ptrtneud Echo pa111at1f POV 
b11at _hYDQtonte O>C1ale 

s 23m M ? 0 Ho + Ptrtneud Echo FO OVP . ' Infection 1 

retrait valve 
6 Sm F ? 0 Ho + Ptr1neud Echo pe111trttf OC convu lston 

déficit neuro + + 
1 7m F ? 0 Ho + Pertnoud Echo FO 

dé ft clt neuro + + 
pa11hrt1f oc paludisme 

8 13 m M ? syndactylie Ho+ Per1naud Echo FO palliatif év8(ij 
déficit neuro + + 

c. 
-~~ 

9 1 1 m I'J1 ? pted talus Ho + Ptr1neud Echo FO pe11ttrt1f OC convulsion 
·l b1ltrt "·•vuu,..w. 1e convulsion 

10 14m f• ? 0 Ho c:Onvulston EchO FO DVP ~OC convu1ston 
11 10 m fi1 méningite 0 Ho + Ptrfneud Echo manque PDV 

t orobftble matériel 
12 8m !: ? sot na ' Ho 1éo6re Echo traft.sotne racultnsuff. 
13 2m tJI ? 0 , légère Ho Echo FO surven lenœ PDV 

1 h\lootOofe extale Echo FO 
14 7m ~·1 ? 0 Ho + Pertnaud EchoFO DVP eblaUon sonda 

; 

lrilerd œ~t.omoteur sur1nfectton POV 
15 8m (1 ? 0 Ho+ Ptrtneod Echo FO OVP recul 6 mots • bon :. 

résultat , PDV 
16 6m f)l ? 0 Ho + Ptrtnaud Echo FO refus perents 

rattrd Dsvchomoteur 
17 45j r·1 méningite néo- 0 Ho convulsion Echo FO OC avant btlen 

natale orobeble como lémentefre 
18 13 1 M ? 0 Ho OC event b11en 
19 1 J t1 ? 0 Ho++ OC QQS heures 

1 eorès eccouch. 1 

20 1 J f ? p1ed bot ,verus Ho mort néa 
1! equtn.b11atére1 

.. 
1 

Ictère 
21 14 m 1""1 ? 0 Ho l_éoM"'e, retard Echo FO pellftrttf OC déshydretetfon 

___ mtu~QL . ,____ 
-.~-··-·-· 



_ matériel de notre étud~ 

Nous rappor~cns 21 observa~~ors 

ccnsultat1on pour hydrocephal~e. 
Nous avens recherché chez nos malades : 

r"r ;.-·-.-.-.r-' . .._;...... :::;-. ~ .... :.!.:;;; 

les antécédants fam~liaux d'anomalies du SNC 
1es accidents graviaiques notamment 
l'éta~ vaccinal 
!a période néonatale (hyperthermie, 
ictère ect ... ) 

convu',s~::n, -;nfe:t~::r:s, 

éventuels antécédants de mén~ngite. 

Les é~éments de l'examen cl:nique à l'adm"ssion. 
;érimètre cranien · à la na'ssance st 
__.;tér1eure 
~é~icit psychomoteur 
:roubles neurcoohta1mologiaues 
comitialité (convulaicn) 
~alformation associée 

Examens complémentaires 

Radiographie ,crâne Standard 
:=ond Oeil 
Echographie transfcntanellaire 
LCR (chimie et cytobactériologie 
systhématiques). 

Indication thérapeutique en fonction de 

état clinique 
degré hydrocephal1e (index cort:cal) 
ocssibilités matérielles du moment. 

Analvse du matériel d'étude 
3.3.1 Analyse semiologique 

1-) La Macr~cephalie 

ncn 

Ca~s notre expérience e11e a été t-ès sc~·;e~~ ~tser~ée; 
el1e est c·~n intérêt diagnostique cons~dérab1e. ScG ~moc~tance es~ 
t-rès var>ab1e; de la macrccephal1e monstrueuse 3. la :nacroc.e;:i':a' 1e 
discrète s~tué entre +2 et +4 OS qui est p1us fréquerte. 
Chrono18g1q~ement le début ~ela macrocephal1e est 1e c1~s d::f·c~le 
à 7'ai re p!-é::;iser, mals cependar,t 1 'intercgatoi re c-e,...r..s~ pai-.cc.:; de 
noter q~e ·e périmètre cranien a toujours été ancrma'e~e-t e 0.e et 
cr:::c~ des le:ô orem~ères serr:a~re:= de 1a v-ie. Par .. c'S ::.:: ·-·:te:- ~~,e 1e 
'""' 1 ~ :: • ..,~:;·:L4,--S e cr:.rr;-a1err~er~t élavé et cee;_ jè:s ---~ r--.- ~~è-e3 

;_~ ;n&_r::>::;:r::i:ie e-:;t ~~ ;:-~·"emi'=:r rnc:--7 je ,:_cr~:S,J~:3.~~:-:

c~t~s~r3. ~·le créjcm·ne a~ r~:eau des besses fr~-~~ e~ 

:__ 'é·,c 1l~"": ~c ., du pèr~::ièt·--:- -:~~:~,ien -::cnst:t~~-= un é"!érr-= .. ::_ ~2: ~:~ ... -~·.fe~"''~~·:.: 

de ·1 a r. 3 c r ~ : e p h ê~ l ~ E . ,!. i r· s , :, c '.J s r a fJ tJ c; r t o r s s u ; l € s .: : " .S :r: â :: e ~ e. ~; ~ 9 e 
s~~···~·a.;_:>= .:-cas d~ 4 -::e :'>:-::.. pat.~er·t<3 a/ant. et-é ... ,.._~~ ::i ;::t• _~:"--se 

e:! ~~~~·-=- :::-:: SHUNT de H:JL'"Ei=< er 'Jér>vat"~cr! ventr·:c-..:""..::: ;:é··:t::;r>2-~'e. 

--- < 
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-cc è l'admission 50 cm 

- à 3C JOurs post dérivat~on PC = ~9 
- 2 mois acrès PC = 48 cm. 

Ctservat~or Nc5 : 
avant dérivation 

Observation No14 : 
avan~ dér1vation 

Observat~cn Nc,5 : 
avant dér1vation 

à ge = 
3 moi s 

âge = 
'""' mo1 s 

âge, = 
6 mo s 

,...,.., . 
~- ··~ a,.... .... .=,, ,..... --
.., 

f;"';·:,) :s 1 

apr ss 

8 m:, ;:;; 

acrès 

~ PC = 54 :::1 
D'"' . \_, = 52 -m v.n • 

~c ::;; 48 cm 
FC = 47 err:. 

--j-"(_.. = ::: 3 c~:ï 

f"""rf-. ,..._ = 5 1 Ct:'"! 

!1 r,.;::us a été oratiquement imcossit:: 1 e de surve~: le: ros 
régulièrement. (incompréhens1cn trop souvent des carents). 
Plupart des cas ces malades sent perdus "de vue. 

Car.s 

2-) Les troubles visuels rencontrés chez nos malades 

Les travaux de Chattha rapprochent le re;ard en coucher de 
soleil au syndrème de Parinaud. 
Dans notre étude nous avons réalisé wn FO chez nos patients 
p:ésentant un syndrème de Parina•;d év•dent..et prccéd.è à 1 'inventai re 
des trc~bles visuels sur 1e tab1ea~ su~vant : 

jNo 
: ! 

Far 1 :1aud i ~ystagr.:,.,.s\ Arerlexie Ots A. ge FO ' 
l 1 

1 
PUPï l :a~ r-e 1 

' i l 

i '""' 1 0 1 '"' 
i 

1 c r::o i s normal .;. 
j l '-' 1 

J 
1 

1 1 ! 1 3 j 5 mois normal + 0 0 ' 1 i 

1 ! 
' ! ' 

4 2 mois atrcc·h i e \ ' 
' 

OJ:"t.lC:lUe 
1 

+ l ~ 
l 

! ! l i ~ 
! 1 l --< 

l l 1 1 
23 mois r;;::-,rma 1 ' 

_j 
! 

1: mo1s stase ~· 

1 3 r:tCiS oedeme + 

< "' 
,......__ ... _ 

s-:ase : -· ···- l ~ 

·-:-----·---L-·-·--------1 . 

+ ---+·---------~ --·----·----. ! 
1 ",.\ i l ~ 

!-
' i _..._. _____ ~ ______ ........_ __ 1 _________ _ 

1 ··= · P ~~·= ' n~~m~· 
.. - .. _i -~~~_j_~_· _·· -_1 ----+---

! ~ ~~"s 1 -tr~ph'~ + L i .; !tl....; • 1 .;;;l '-__ '_'_'= _ _._ ________ ...__ ______ _ 

1 1 ---+-----·---·----__....) 
' ' i 



.r, 
0 

-~' 1~, ::-:: --'" 1 , n ll :> 
}1l ü.~ ' C!· e1 tl) t) nt cr . __ J -~~ ,~- ..... L 

{ ) .~J' ù) .J ({J 7 ""J . .,.., 1 ' 

C' :':l ' ' r, •fi• '-< (l • •Ti 
Ll c+ ( :J O.. l: <li Uî 

n 1 -' 1 CD· 'l -~ 
!\! J "'\ 0 ...J. -· 

1J .L ~.~ ('tJ cr fi .. _1 """'t, 

TJ lO Cl (; tf'~ -~~~ ù~ 1 
>•• :> (1 cT 0 ~Jl 'd -· UJ ~û 0 UJ ({) ct 

U• · ! 'il --' ({> (11 , ·r "\ 
i') (f; '0 0 (1) îil 

'1 ft (! 

r:, 1\1 Cl () 
.. (.') 
u rn -, 
"'\ () il· 
:1 

·'· Ill· 
rt () J ~· :l .::; < r·t

ÜJ ill {[) 

c; (,) •..,. 1f• r; ~-: !li 
:-y ~ rn !\l n Il' 

If> W J {) -· .....J 1() C 
::; o.l rt w rt __.. c) ·" 

Cl 
Cl 1\' -1, 

fll ({1 1:.\ 
c ·

., ~-, 

rn 1r1 
ï.:J 
n n 

'!:. 
l 

ln 1·•· -~ ; 0 , ID IÙ 
~: ,-1 -~- ::l Ill w m 
., W·. 0 rt ~ 

({) c 10 
)< ::J 

..., 
o. 
mu 

CD 
rt -' ,-t 

fi> :1 
fù "' :J '< U• (f) 
3 îll c: 

rt 

Ci "" (} .-· 
. •fi (1) !:li 
:j 0 

c f•J Ul :..; (f) 
(1 .-+ If) .. 
0 '0 
\") '\ 

m (ll 
.._, (f) 

(1) .~ 
'1 (J) .~ 
(l • 0 Ill• 

r!) ::; ( ~ 

·, Hl· 1 <"~ 
tl> 1!1 n -~, 

_ Cll ct Il) 

rn (.,t: r-t ,.. •l' ( ' 1 [)· 
..., iLl {,1 t 1 

(i'} ( t .. ) }ll .:~ IÎ) 

' 1 
-·i 

(\>- -,_, (!) ((1 

(/1 (f! () ~1 •' 
( < fù () IJ) --, 0 ru CL 
·') ~ cil rf rr, 3 ru 
-"-:;.Jill ~,:J 

('(1 {J .:1 :c~ .., (1! 
-, ·-' ct ~-, ·-ct U 

~Il 1 
uî1 _ _, ·n 

ct· ill 1\ lU · ~ n 

fl) () 
l'Y ,,, Û! () 

Ill -·1 tn 
ç ct c Il> 
. ()) 3 

{) ([l 
~~ ·:; 
n rt 

nn 

1 r, 
'j 
(l () 

fb 
1J 

ct 
(li. 

rr• n 
t: 
\]1 

n 
.i ."Y 

pî tH· rv ~..,_ 
' Ill t 1 

l,t 

n ,,, 
{' t L. f •l• () 

ill 

~~~ 1;. t li 
,-J· 

(11. "tl ( 1 

Jn · '.n 
•-. ct 0 
~)) ~ . tfi 

·, q) ct 
.~1- (Il tn n~ 

t.i "·< {' .. 
Il• n ~

'J' ~:'f t~) 
(J 

0 : l Ill 
··, (! lÎ" 

'\ (j 1. ct 
1 ~ J l1t 
1]1 c Ill ., 
ct 
111 n. r· 1 

"l ):.11 
l ~ ~j 

(J'I '1 
il )li 
(f) 1,. 
f/1 

Il 
lit· 
··h 

f,rt 

3 

'iJ! 
(\) 

\) .J. 

1 ct (J. 

, t Il> 
li/ (l'l . ·l 

(Il 
ct 0 
(J c.: 
c < 
,t ro 

Q.l 
Ql 1)1 

u 
'0 

3:o 

Il>-
1 

()) ffi ,. 
c ct l> __ , ru "tJ 

r , ~o 
"'U::t> 
rt (f) Ul 
({) 

:ï 
lll•rt 

!.)) - ., 
--1) :l n ct ({1; Ti 
jjl 0 ct Ill '\1 
... '"'1 . )jl .,. -
,-t :::1 :.s:: fil ') : l • l 

i:D ~- < ç1· ~.l 
:.J __. ~ If! () 

o m fU 0 0 . :.3 m 
-,3:.; llo., 
3 lb --' ct c:t ID 
ru :J ..... 1)1 ~ ({) ct __, c+ _, c 
({) r: '"'1 

n m m If) cr> 
O!'Olrt 

( t Ill ·~ (j) (() (1) 

., m ::::; co. 
-" () ·1 Ill 
~(IJ 

CL .....Je 

m- or . ~ 
D(IJ 

(() ·- ::l n 
([J ~ fJl (Î 

_) 

(() 
Pl 

f\) n ~ r~ ~jj 

( 
·.1 IIÎ· 

n Il .o ., r 
• 0 L C ,,l' 

1 
li 

c C CD 0> ci 
.Î '1 ct q. ([l ... c 

ro nn 
·- ., lJ s;l\ • 
u;t~·ù.....Jn 
--~· ... ,. ) 
-- "

1 
ct ';l ([) _} . w 

(!) ("t :J 
.P. rn ,-t 

; 
CL )Il 
(IJ ,--t
({J ({; 

{ 

0 rr. 
~.. . 
(f! 

m 
n 0 0 -l"' :J 

) ::J d" 
f~:, ,-t 

(/) ::ï (IJ 

c m 
ï 1 r- 1 Ill m· 

c -'<D 
(il :J dl -

<11 Ul m 
Il• 

Ill ... "l 
((/ ll\ 1 i 

__; ---J ·-' -· -....J 

îU 
(J)(!J(I)l)l> 

:_:.jxX:><ro 
-"· u n ·o ro 
:3 -..J __; _J 

:....o o o a 
.01"\1C 
L Pl flJ Pl 
ro ct rt c+ n 

--J. """""· -.J- PJ 
-+.oooc+ 
Pl :l ::::1 :J -' 
o ro 
-··Cl o. o. ::::1 
fll ro ro ro ct 

If) 

(1) --' -' 
flJ ~ flJ 

w n 
1.1 CD 
() o. r: 
c -L ~-t 

-, (i· (IJ 

(/) -·- Pl 
C 0 ct 
-'·::::1 
çt 
ro 

0 

0 
ro :J 
rf"(/) 

0 o. 3 
cc 0 
-' rt 
flJ ~•'l 

-•· ru _, 
' :J () ro ù"l ro 

flJ (/) 
ID <D 
ct ro 

(t 
Ill 

flJ 

u ., 
(l)o. 

::r 
ro 
~1 
(1) 

0 
:1 

"(} 

(Il 

'< 
() 
:y 
0 
3 
0 
ct 
((l 
c ;::::: 
' 0 c: 
.....J (j) 
(1) 
(j) flJ 

< 
(11.0 
,_, -:J 
(~(J') 

3u 
({l .., 
:J . 
ct (j 
({1 ) 

(() 
lfl -
(' --' 

(l 

< (l 
!)) :J 
::::1 ({) 
r+ 
(J) Cl 

ID· . .., 
!J;' 
rf 

(} 

Tl 
0 
c 

' 
Pl 
:J 
Ill 

· ... -:: 
ii) 
(j) 

Cl. 
(j) 

tD 
x. 
rll 
:1 
10 
'1 

-t~ 
1 

·--
r·· 

:J 
() 

Cl. 
ro 
::l 
(1 

ro 

o. 
c: 
Cl 
ttl
-t, 
·-'· 
() 

('t 

0 
(f) 

< 
() 
:l' 
0 
3 "' 
0 
,-+ 
(1) 

c ., 
~1. 
ill 
:.) 
(f) 

:J 
0 
ct ., 
m 
1[}. 

'r 
t: 
(1_ 

ill 

3 o o 3 --j ct z w o z ct n ·- o 
() ([) flJ Pl 0 (J 0 3 ({J Cl ~: ID Cl ~11 
'< 1 ·--' c rt c o n. c 111 ill :::1 

(Î ...:: 3: li) 
-:J- -~ -L ) 

0 (fl -' 1.\l 
ill rr fll ffi 111 m ; ~lJ ({) -_11 . n <n 
::1 0 D O. -• (]) 3 (i ( l ct 
::s c o ro n -" ..., -•- ro îU :J , 10 
ro rt ..., m 0 ct Ill J '- n. -" c 

0 ~ .:1 
Ulrl'f,JJO.. 
-·· ~-- :l ((} 
(j) -. • ffi 

iD ;:-t -• ....- 1 ro- ct ct (l ct -1 
u (Il ro • rt m m Oc :.l ct ro-

:-J 
0 
(t 
..., "Cl 

' c (J)Cl::s(IJ (!) ~• m ,l> m 0 oro 
(f) .....J(IJ cc :J () c..., (l) (j) 

{]l ID fl () .P. < 
,.; (: CD (Tl flJ 

(f) (!) 0 ~ () ÜJ ID• :J ID 
__. (Il o. c ({j '1 rt 
o ro ::s (j) o. m, ro !1-> 
:.1 -h ct· CL o fll rr =:! 

fll n 1 _- 1 ::; , u1 c 
o. <() or f\\ 1.: _, (Il . .J. ct 
~ -h ..... :J . --t, fil _ ..... 

o g _,_~·ro·<+ o (f) w 
C 0 c-t ID' :J ·1 ..,., 

(f) ro ..., n •v 
< -'· 3 J' ({j ét 3 

·a ..., 
(j) :::J rt (j) '< (Il ..., ro 
ï 0 (Il :J o. . ([l (f) 
c~" ct ..., 

m ffi· 
c (f) 

(fl 
:3 

Il (. 
~ ~ :J () H (jh til 
' ~ n 0 -• ct ~-

ID _ ~- :;- tll c ' 
w 1 -· 0 (f! c1 

D<0 1 ::y ~ · 
oo.....JcfllruiDro 
c ::::1 0 ï .....J 10 . (j) 

()li; 

n. 
([1 

..., (1) (.Q (.() .... ...J < ...... t flJ 0 
-'- -·· ro ct ,) ..., 0 

:J Ll -"- Ill 
occ 0 o. u(IJ=! 
œc+ro~orroo_,c'::: 

~-(Il < (f) flJ 0 'c 
o. _... ::s o (f) til n u. 
(th .. 1. --'· ... _..... 0 ........ ., .. !. i 

1 Ul 3 1)1 C {J • fil Ul ) 
_,_ Cil· '0 c-t Ul 0 ,-t ~ 
< o m- ·•· ro t .. :Y ro -
flJ O. 1 çt < -~ -~'- :J ID 
rt (J) rt ID- m <.. 3 ID (f) ç~ 
-·· (Il w ..... flJ '" (1) __. ' ' ct 'w 0 0 :1 ..., .--. -·' J 0 
:l < çt () Ill (:;' lll C;!- • C 
(f) flJ Ul l::J 0 :J o. 1.: 

< 
(() 
(f) 

o. 
m 

T 
0 

rt· 
(1) 

' 
Îil' 

o -'· (o ro 
(Il c-t (f) > ) ID ()10 n. 
~~ :.<: "l Ill . 

, ~· '] <, -"- 0 
ru· w u! (!J' . .J :. 1) 

0 ~- , TI ID lill :3 ro u r- o -l ·" 
(Il J.:. ~ :J (!j 'J Ill 

"~ rn fl rt <ll (Il 
fll fi! Il> u 

mo 
rtru 
-'· en 
::J ::J 
("t' 0 
(/) til 

'j :J "l 
(p ~-t Ct Ill Ül 

îU d :J 
1\J• -1 

li. 

ÎIJ 

( t 

1\) c 
Ill --:1 

ct til ··i (l ~~ "\ r· 
..., (!) ·-'· -· 

·~J.J. (\ 

f.)l ...,· .....J flJ 
C!- --'· y (f) '(J ct ::_:: ' 

:.J L !(l flJ .• Û _,. () 
_,_ -, -1, ro c o .... 
n fll 0)' -+. x ' :1 o 
>- ·--' ~- u (f) Ill 
('(1 :J Cl ..., -· UJ :.1 
(f) (1). 3 _.. flJ 0 () 

o ·-n m .Cl -~ - ro 
' 1 "' "'1 c '" y ., Ill ,.... - c fll 3 >- ro '};:" :J o. 

n. :3 ct 1 m m 
'1. Ill 

(1 :.J o. 
ID r~ 
'1 ---· 1)• 
Pl < 
0 :..> 0 
:J" 0 -· c ..., 
D 
c 

({) 

ro w 
(/1 < 

0 

., 
~~ 
Ill 

:; 
Ill (f) (Jl 

rt W• 
m 

;;;· .. n. 
Ul 3 ro u (Il 

l .. ...J 

( [)-. (Î) ::1 
rr, 3 rn c (j) (/) 
___....:.le: 
cl c-t 1 
fll (j) 
, 

1 
n 1r1 

(Il -; 
_ .. Cl 

( l. (/1 (j) 

([l 
ID 0 

..-..J ~, ., 

- l!l 
tn n Ul 
>< 0 [J) 
~ll :3 .. 1 

:1 n o 
(!) c-t :• 
:-::. (\1 (j) 

u 
j)l ~ (i) 

..., ::: (lh 

iU ·1 T 
_ _, .... _J .-~ 

m:'mo 

3 0 , Pl·n 
flJ N pl 
::J. -':J 
.o--.~ -(Il 
C ,o lU 
ro "' c 
o._ TI _o 
..,c 

rt 
ï w 
(11 

0 >,...,_._ 
3 Net 
0 I W ,t 

1.0 flJ ~ ID· ltJ.-, ..., 
:J ..... n fll 
m(/1 0 rt 
-·· (f) c: c 
rt ù -..; ï 
m· .:J ro 

r 
Q ID -•· T.: 
l1l 't ,-t '"1 
(Il ,-t (ll. 

1 --' (ij 
() ~:~ (fl (\1 ., '" :::; 

'-'"" c-t 
rt
ro· TJ 

(!) 1T1 ct 

'0 mr::..::n 
(/l)()(fl 

( . .) 

r 

:J 
n 

D 
Ill 
:J 
() 
(]\ 

(t 
([) 

I 
< 
:0 ill . 
'1 

!·~ 
l 

({) 

0 
:J 
1·! 

:'1 
ct 
'1 
)il 
() 
--, 
j.ll -_, 

(fl 

l 
:J 
([1 

()_ 

îU 
:J 
(J) 

= l 
() 

( t 
'\ 
if) 

({) 

ill· ., 
<li 

~-~ t
() 0 
cr ,t m. 
(IJ !\l < 
(\) ~3 () 
..., 3 ··' 
<. ID L 
l)l :; r-+ 
ct çr 

0 
:J () 

::J 
ù1 Ill 

D 
z (J 

0 (!). (Jl 
c+ ct 
GJ• 

0 
tJ (j) 

( 1 t, (1). 

li> 'l 

(") ~·~ 
l) 1 T 

~' -, (; 

U! Ill ·-' 
!)' ..., 

I[J 
(!) 
C ID ., n 
r+ ({l 
Cl "l r,) 

c iu 
cl· 

({1 ~ 
n 
L: 

Cl U 
m 

.... 
Ill 

.{) 

(\) 

~)l 

l') (/) 
"'< c 
-· i{\ 

1) w 
l 

u 
Hl 'Tl 
"1 ~l 
tV ") 
(/) -· 
(i) =-J 
-' !ll 
< {' 
(\1 () 

HCl.:-2 
~· (!) t) 

c 
··h D r.1 
îll 0 
c c p 
i-1 ~ \ -<: 

if-O 
:J c ~1 
0 _,, fi) 

rt ct 
Il' (\) (!) 
-1 :.-

On ..on_. 
cc 0 .... _ __. ., 
Il> w Clh c ..... 
(l ., 

r: lD 
:::--; 

!-'1 . 
\!l 

::J 
0 
111 

~.J 

f;l 
ct 

m 
:::1 
rt 
(il 

:J 

(fi. 
( .,. 
!•1 

rt 

l') 

Ill 
c. 
((j 

(]• 

llJ 
1) 

c 
('t 
ffi, 

< 
(Il 

c 
ID 

-• 
m 

0 

:> ... 
il 
r.: 
m 
3 
(\) 
::1 
ct 

D 
Pl -, 

([l 

rt 
iU 
(J) 
ct 

' 



1 'e~am&n clinique ca nes pa~~ents n'offre pas ce si~nes 
évocateurs d'anomalies encocr1n1ennes. 

* Atte1nte nerfs craniens 

Observation No2 nour1ssan de 6 mois hydrocephalie avec monoplegie et 
ptosis un1latérai. (Echographie vcir annexe). 

'* Comit'ialit..§. 

Obsarvat;on NoitJ nour~ssor: de !A. mc~s état ce mai c:Jn;u:s'f .,.. 
hydrocepha1ie mise en p1ace d'une dérivation ventricu1océr~tcnéa1e. 
Ccmitialité incbangée, decès 2 mois après. 

* Trcub~es du sommeil 

Pas de perturbations notables. 



3,! s~n:hèse c~inique 

A- Sur 1 9 ~lan Etiologique 

Ncus avens toujours recherché une notion ~e consanguini~é che: 
nos 21 patients. Dans 22,56% des cas ce caractère éta1t présen~. 

Sur 0os ~1 patients sept (7) sont de sexe féminin. 

Nous avons relevé 3 cas de méningite néonatale ou ju nour1sson 
très probable (Pavillon D). 

L'Association hydrocephalie et dysraphie est très fréquente. 
Nous raoportons 6 cas. 

8- Sur le ~lan Clinique 

Ii n'y a 
de dist,nguer les 
Néanmoins certains 
!1 s'ag~t de : 

guère à ce.t àge des traits c: 1nic;ues oermet.ta:-:t 
hydrocephalies en fonction de 1eu:- etio~·:Jgle. 
éléments cliniques peuvent serv~r d'crientaticn. 

la bonne tolérance apparente dont témoigne la discrétion des 
signes neurologiqul=s et des retards psychomoteurs; 1a révélation 
précoce de l'hydrocephalie et son évolution aigue ou subaigue 
orientent vers une stenose acqueducale. 

Chez nos patients nous avons observé 1 e p 1 us souvent des 
déficits neurologiques et psychomoteurs importants. 

Dans 1es antécédants nous avons très souvent no~é 1 'existence 
d'ép1sodes infectieux fréquents. 

3.5 Nos Moyens d'Exploration de l'Hydroceohalie 

Il faut noter que nos moyens d'exploration se limitent à 
la radiographie simp1a du crane et à l'échoenceohlograohie 
transfcrtane1laire. 
i·l ·)"' s n ' a v c n s pas ré a 1 i s é d · an g i o g ra ph i e , de vent r i c;.; ! o g ra p ~ ·, '2 , 

d'e~cechalographie gazeuse, ni de tomodens1tcmétr~e, ni de mesure te 
cr1se, de la pression intracraniennes, de cister~ograp~~e isotopique 
ni c'électcencephalographie. 
L'échogr3p~ie transfontanellaire que nous avons réalisée chez tous 
nos patie~~s est d'un intérêt fort limité néanmoins sa contribution 
a été de 3 ordres. 

Ccrtr,~~t~=~ à 1 'établissement du d1agncst1c a'~yc~sce~ha ~e 
~- contr·but1on à la déc~sion opératoire 

ccrtr~but1on à 1a surve1llance post opératc~re. 

le de-;ré de dilatation ventricula·:re et. l'l'ide, c:ort:ca~; 
l'é•;a~uat1on de ;a dilatation du r::r ventricule :.or~entat-i._:.n 
vers ~re stenose acqueducale). 
le caractère symetrique ou non de la dilatation ventriculaire 
~~r 1~ nnci~inn rla 1'A~~omArliAn. 



L'écr,ograph'ie a été pour no•...Js le seul recours en p.:::s:. opérato~rs 
po~r aoorécier l'efficacité ce la dérivation car la stabilisation cu 
~ a d H'P.m i t 1 c n -:Je 1 a d i ·: at at 1 on vent r i cu 1 a ï re et pc u r v é r ; f ., sr 1 a 
bonne situation du catheter intra ventriculaire. 

Nous avens éga1ement réalisé des echographies abdominales 
la surve1 ]lance des dérivations ventriculcpéritonéales. 

1 'échograch1e a été aussi 1 'exploration de référence dans la 
surveillance post opératoire de nos dysraphies. 

A ce niveau nous avons decélé la survenue en post opératoire de 2 cas 
seu 1 ement d' hydrocepha 1 i e sur nos 12 dysraph i es opérées soit î 6% 
cent r· a 1 rament aux c 1 ass i ques qui rapportent 80 à 96% dans i es 3 
semaines qu~ suivent l'i~tervention. Il faut tout de su~te ra:~e1er 
que sur les 12 dysraphies opé~ées 9 sont des mye1omén~ngcce1es et 2 
des méningoceles. Sur les 9 myelomsningcceles se1Jls .1 cnt été ·;us en 
post opératoire au 3e mois pou~ échographie. Nous avons noté sur ces 
J. malades llapparition de 2 hydrocepnalies; ce q~i ~ajo:e 
considérablement la proportion de 1 'hydrccep~alie ccmme compl1cat~cn 
post cpératcire des dysraphies. 

•.j 



CONCLUSIONS ET RECOMMANDATIONS 



CONCLUSIONS 

Penaant 25 mcis nous avers effectué une étuca prospect1ve 
sur les anomalies du SNC. Nous colligeons 69 cas de catien~s de a~ 
2 ans porteurs de ces malformations. 
S'il est certain que l'HOpital National de Niamey const~tue u~ cen~re 
de référence et de dernier reccu:s pour le Niger et parfois cour la 
Sous région, il est aussi vrai que ce chiffre est 1o~n de réf1éter 
îa réalité. PÔur une benne approche de cette réal1té il faut prendre 
en compte les malformations incompatibies avec la vie (voir les 
stat1stiques des maternités de Niamey et des formations sanitaires 
environnantes) et tous les cas n'ayant pas fait l'objet de 
consultations pour des raisons diverses. 
Nous avons vécu le désaroi des mères devant ces nouveaux nés e~ ces 
ncurissons ma1formés et en même temps réalisé le grand espai oue 
sucite 1 'éventualité d'une cure chirurgicale. Cette chirurg1e a ses 
limites peur certaines malformations quelque soit l'infrastructure 
de service receveur. C'est pourquoi nous pensons qu'un acce~~ 
particulier doit être porté sur la prévention et le déc'stage 
prénatal. 
L'incidence et la variété des malformations du SNC au N~ger nous 
autorisent à nous pencher sur tous les aspects de ce problème; car 
<...:n pourcentage non négligeable nous apparaît curable chirurgic::alement 
sans sequelle ou avec de~ sequelles mineures compatibles avec une vie 
socio-familiale correcte. 
Mais le traitement et le dépistage précis de ces malfori11ations 
nécessitent : 

une stratégie de prévention basée sur le conseil genétioue, les 
consultations prénatales régulières (prévention des facteurs 
exogènes pouvant être responsables de ces malformations, 
corrections de certaines carenes en vitam~ nes vu 
oligoeléments notamment). 

Une stratégie de dépistage prénata 1 basée sur 1 es e:-< amens 
spécialisés (échographie intrautérine foetale, dosage des & 
foetoprotéines notamment) en vue d'une éventuelle interruption 
volontaire de la grossesse si les climats jurid1ques, 
socioculruels et religie~,.;x, le permettent. 

Une stratégie de prise en charge de ces nouveaux nés ma1formés. 
Cela nécessite une consultat1on précoce pour une chirurgie sans 
retard, mi::~5 aussi des moyens d'explorations radiolog~oue~, 

J échographique, neuroradiologiques. Dans ce domaine l'avènement 
de la scintigraphie et de la tomographie axiale transverse 
marque un progrès considérable. 

A- Apcrcc~e éoidémiologiaue 

59 dossiers : nouveaux nés et ncurissons porteurs ~·ancma1~es 
diverses du SNC. 

Moyenne d'âge : 4 mo~s. 

35 pat1ents de sexe férn-:n~n sc'1t 51 ,42~6 de rot,~e s2r~e, ?.i 
patients de sexe mascul1n soit 46,58%. 



Niveau socio-économique : modeste dans la majorit~ des cas. 
Lieu de résidence des parents : au delà d'un rayon de ~0 km de 
Niàmey dans la plupart des cas. 
Prédcmi nance des anoma 1 i es dans 1 es popu 1 at 1 ens no::.ades C;J 

vivants en communauté (Peulh-Tcuareg). 
Nous observons une grande proportion de patier~ts 1ssus de 
mari age consanguin : 25% dans notre série, (nous retenor.s 1 e 
terme de mariage consanguin à chaque fo1s qu'il y a un lien de 
parenté entre les époux quelqu'en soit le degré). 
Signaloni aussi l'absence quasipermanente de surveillance 
parénatale des grossesses, ainsi que la fréquence d'infections 
gravidiques. 
Enfin le grand nombre d'accouchements à domicile relèvé. 
Notons aussi un grand recours aux décoctions traditionne1les par 
les femmes enceintes. A ce niveau remarquons que 1a nature de 
ces oroduits varie d'une mère à une autre ainsi Gue d'une région 
à une autre. 
Notre étude' nous a permi d'observer la survenue de ces 
malformations chez les femmes jeunes. En effet 68% de nes mères 
ont moins de 19 ans. La pari té moyenne est de 2 dans notre 
série. 
Notons aussi 1 a di ffi cu 1 té que nous avons rencontrée dans 
l'enquête genétique familiale. Nous rapportons dans notre série 
6% de patients ayant des antécédants famiiiaux évocateurs d'une 
anomalie du SNC. 1 

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 (Pavillon D) avant 
l'apparition de l'hydrocephalie. Nous n'avons retrouvé de preu·1e 
bactériologique (latex positif au A et au C) que dans 2 cas. Il 
faut préciser que dans les autres cas nous ne possédons pas de 
documents permettant d'infirmer ou non une méningite. 

Partant de ces résultats nous pouvons énumérer les facteurs 
étiologiques suivants 

-1 1 a ccnsangu in i té 

-2 l'infection gravidique et réonata1e 

-3 le r6le des décoctions ne peut être affirmé que par une enquête 
phar·maco 1 og i que. 

A côté de c~s facteurs é~iologiques nous déplorons 

la rarété des consultations prénatales 

l'absence de conseil genétique 

la modicité de nos moyens d'investigations en vue d'une prise 
en charge adéquate. 



S- Aoproche Clini~ue et Résultats Théraoeutiaues 

1-) Les Mveiominingoceles 29 cas dans nctre série 
9 op!Ërés. 

La myelomeningocele doit être considérée comme une affection gr!ve 
quelque soit le type anatomique. 
Lcr.sq:.J'e1le est ulcérée, associée à une hydrocephalie on rompu 
certa 1 ns auteurs comme Be tex présentent son traitement ccmme une 
urgence par excellence. 
En effet 3 dangers guettent le nouveau né porteur d'une 
myelomenir.gocele à aire medullaire nue 

1 'infection 
la dessication 
l 'e 11 on gat ion des 
intrakystiques. 

racines nerveuses par des pressions 

Non fermée 1 'évolution des mye1omeningoce1es ulcérées peut se faire 
vers une cancerisation (M. JAN SAKSUN, K BEMJAM!M FISCHER. Squamcus 
cell carcinoma arising in a myelomeningocele, CMA Journal October 7 
1978 Vol, 119-741). 

Dans 1a pratique d'inombrables problèmes matériel et humain quasi 
insurmontables font que nous n'arrivons pas à opérer ces patients 
dans les heures qui suivent leur admission. 
Nous avons toujours recusé les. myelomeningoce1es ulcérées, rompues 
car vu tardivement et présentant des perturbations neurovégétatives 
importantes. 

Sur les 9 patients opérés nous avons les résultats suivants 

un mois après : 

3 decès { 2 par l achages - suppurations, 1 dans un tableau de 
convulsions) 

2 hydrocephalies post opératoire 

2 perdus de vue (sortis de l'Hôpital après ablatlcn des fi i s) 

3 trois mois après (surveillance portant sur 4 patients) 

hydrocepha ne 2 hydrocepha 1 i es évc 1 ut iv es post opérato: res 

déficit sphincterien post opératoire : 0 cas 

parapares ~ e : 1 cas 

léger retard psychomoteur 4. cas. 

... ~ .. i. 



'··:; 

·2-) Les meningoceles 7 cas dent 3 cas opérés. 

Nous avons recusé pol..lr 1 es même-s ra; sers que dans 1 e::: 
myeloméningoceles les myelomen1ngoceles rompues (2 cas) et ulcérées 
( 1 cas) . 

Résultats à 1 mois 

Evolution bonne sans déficit neurologique = 2 

perdu de vue = 1 • 

Résultats à 18 mois : satisfaisants. 

3-) Sp1na bifida aperta : 3 cas. 

' Nous n'avons pas proposé de traitement chirurgicale dans les 3 ca~ 
vu la gravité du tableau cl~nique dans lequel ils ont été admis et 
les associations malformatives. 

4-) Sinus dermique 

Dans le cas que nous rapportons les téguments ne sont pas 
en communication aved le foureau dural, et il s'agit d'une 
malformation isolée. 

5-) Les encephaloceles 5 cas 
4 opérés. 

Siège exclusivement occipital (aucl..ln cas de meningocele pur) 

Résultats à 

à 3 mois : 

mois : les 4 patients opérés sont vivants 

2 perdus de vue 
les deux autres possédant développement 
psychomoteur proche de la normale. 

6-) Les Canostenoses 3 cas dont 
oxycep.ha lie. 

2 scaphocephalies et 

' 

Vues tardivement avec retentissement occu1aire 
une atrophie optique et des perturbat~ons 
profondes. 

7-) Les Hydrocephalies 21 cas 

i mpc rtant cc:~,": 
psycho!ïlotr"ice_o 

4 dérivations ventriculo-péritoneales. 

Résultats à mois stabilisation du pér1mètre cranien 

Résultats è 3 mois 2 cas d'ablation de ~alve sur. 

Suppuration, decès da~s un tableau convulsif. 
cas de decès pour convulsion avec valve en p1ace. 

- Résultats à e mois : + ~ cas perdu de vue. · 
+ dans un cas réduction ncta~1e du PC passant de ~3 

cm a\ant la dérivation. à 51 cm 6 mois après. 



Il faut roter aussi que le retard psycnomcte~r ae nes catients 
s'est stabilisé avec la dér1vat~on. 

Echographie. 

Durant notre étude r1ous avens observé la fréquence des ass~:iat~ons 
ma1forrnatives. Ceci recommande la coilacorati::n muldicisciplina~re 
d<::ns la pr<se en charge thérapeutïcue (neuroc"i'""urg1e, _ir,:, og"e, 
orthopéd1e, c~~rurgie clastique, gastroentero ect ... ). 
Malgré les difficultés que nous avons rencontrées au cou~s de notre 
étude, notre attitude a été pendant longtemps ce11e de çrendre en 
charge tous ces enfants malades. Mais ceci avec mo1ns de bonheur car 
nous cons~dérons nos résultats thérapeut1aues peu encourageants. 

28% seulement de nos malades sont opérés 
(20 malades sur 69) 

12% ces malades ont été vu 3 mois acrès la cre~,ère ::~s~~~at~:n 
opéré ou non (~malades sur les 70). 

Nous ne pouvons préjuger du résultat. chez les autres n':3.::!ces ,-,cr: 
suivis. SOnt-ils decédés d'infections pest opératoires seccnda~:es 
comme le disent Rich Wood et Coll ? 
Pour nos hydrocephalaies et nos mye1omeningoce~es nous 1e pouvons 

1 

penser. 
Devant ces résultats nous nous posons alors les questions su1vantes: 

Faut-il à tout prix opérer ces malades en urgence? 
Ou laisser la nature opérer une sélection naturelle avant 
d'~ntervenir cr:in..:r·gicalement? (Dans notre série ra'""e s·::::r,t 1es 
patients ad:essés dans les premières heures de la vie). 
A toutes ces questions, sars verser dans Gn oesEimisme d~-~~~agea0~ 
nous proposons une at~itude prudente : 
Celle du cheix des ma1ades (les bons cas~ qu~ se:-ont triés eG ~enant 
compte des facteurs morbides seuls ou associés. 
De ces facteurs dépendra la prise en char;e de ces malades en ~rgence 
chi ru r-g 1 ca 1 ement pour donner une chance de v~ e à csu .< cu; ne 
constituent pas une lourde charge peur la famille et la société. 

Au terme de cette étude ~eus formulons les recommandatior~ su1va~tes: 

RECOMMANDATIONS 

1-) Recommandations générales 

développer les consultations prénatales. 

Etc-~='fe: 1 es ser-·vices de santé pé··~:Jhéncues ~-' ,-:s··scnrels 
~~a1if,és et en mcyens matériels (pr~gramme Ge lu~~~ :~:-e 'a 
mèni~51te notamment). 

S en s 1 b i 1 i s e r ' e p e r s on ~ e 1 m é j ; c a ; e t -, e s ç a " e r. :. s e : r -:: · s -::. -:: ,- s ' . .lr 
l'urgence c~~rurgica1e de ces ma1fcr~at~c~s. 
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RESUME 

/
40 

_; "':ç r:ne d'une é~~Ce p r,::s p:~c:. ~ ve ce 2 5 m~ "': 3, réa: ; sèe c!a~--: = 
e s s e r \. 1 c ~ s ~ e p éd ~ e. t ; ~ e ~ e : de cr: i r t..; ;- g 1 e I \/ s s e c ·c. ~ ·:J r. , n ou s 

-·JÎ'i;eons S9 :as de ncur·,::::cr.~~ ~·:rteu"::: d'a:'c.:rr.a ~e;; du SNC. 

~·e~oryologie ~=~~~~s 
~~G~scensat~as peur la cc~~~the~s~cn 

_;al crs 
SNC. 

Au j ...::. ce la 3e sema~ ""'.E: de 1 a ·.;, e embryonnaire cr,ac!.H", des .:; 
feu·llets (entoblaste, mesoblas:e, ectob13ste) va se d1ffé~e~cier. 
Le feui~1et ectctlastique qui nous intéresse est à l'origine c~ SNC, 
cu système nerveux pér-~nérique, de 1 'épithelium senscr1e; =es 
:r;anes de sers, de 1'éç~~erme, d'une partie de la post hypccnyse, 
ce 1a g 1 ande marna~ re et de ~ 'émai 1 1e dentaire. 

Au départ ~e SNC apparait comme un épaissement ovala•re ~e 

1 'ec~cb~as~e. Scus 1 'influence induct1ve de la notochorde ce disque 
ectcb1asticue va donner la plaque neurale. Celle-c~ donnera le ~ube 
~eura1 à pa~~ir duquel se developperent 3 vésicules (;rcsencecha 1 e, 
mesencephale. rhombencepha'e). 'La première et la tro~sième vés1cules 
vont se dedcub 1er ainsi no;...Js aurons 5 vésicules te 1 e'lcepha 1 e, 
diencepha1e, mes~ncephale, metencephale et le myelencephale. 
Cette différenciation s~ po~rsuit jusqu'à la m1se en clace de toutes 
les formations constituant le SNC. 
De mu 1 ti p 1 es ancma 1 i es pe;J'tent appar·a î tre puisqu'à chaque stade 
l'induc~1on et ou la compétence peuvent être défectueuses . 

. · 
Cs-s anoma 1 i es .c<:::âent être genét: ques (par hér~tage 

~ende11ers), chromosomiques (tr'samies, translocations de1et~~ns 

:naqve ·::/rga·le ;:::c.ssède une ~hase cr•ti·::;ue de ser:s1b'~~té :ér::to3ène 
maxima1e au cours de 1'embrycgenèse. Celle du SNC s'entend du 15e au 
:25e jor...:r c'est à dire de la fcrmatic'l de ~a plaque ne,.Jra1e à ia 
fermeture du neuropore pos:ér1eur. 

Pendant 1 a pér· iode foe ta 1 e, phase de ma tu ration et. de 
perfecti~nnement, les facteurs exogènes toxiques engendreront plut6t 
des troubles de 1 'histogenèse. 
'~nsidence des malformat~c~s cu SNC varie selcG les rég"ons : o.~ 
~: :.;o: .. L""' îÇ(:.Q,:;c ha.bit3.r~ts. :Je ~:cr~bre-..Jse facte~"·s .:a:~s 1a sur·\;e~:Je 

de ces malf~rmations sont évoqués ; âge et pa~ité materrelle, niveau 
social, env1ronnement, éco1cgie, période de conception, sexe~ e~hnie, 
~ansan gui n ~té ... 

Da~s nc:re série ncJs ~accort~ns 45 cas ~e dysraphies dent: 

___ /..~ 



~o~s rappcrt0ns a~ss1 

d'f1;;::::·o·:::eoh:::i ies. 
=~s de cran~c~~e~oses et 21 cas 

Dura~:t nc·tre ét~de notre a:t~t:.;-:le a été ce;le ce crer-.cr~e er. c:1arge 
tc0s 1es ncuriseons Je 0 à 2 ans porteurs ce ma'~ormat1cns ~u SNC. 
Cans le dossier clinique de ~cs patients un acce~: particul1er a é~é 
:r.1s ;es anté,.:.éc:ants fé.milia•..J.x e: r'ieredocollaté:au:;, :a rct:cn de 

la noticn d 1 infections grav~jiques 

!es cons~itations prénata,es 

le déroulement de 1 a grossesse et es ci r·ccns :an ces 
d'accouchement 

la notion d'infections necnata 1 es. 

L'examen du Nourisson malformé a por s~r 

les caractères propre de la ma:formaticn 

:e retentissement neurologique, psycho~cteur, ophtalmoicg1que 
et sur les autres appareils cardio-respiratc1re notamment 

la présence ou non des malformations associées. 

Le bilan paraclinique est constitué par des examens : 

biclogiquez (NFS- VS, groupage- Rhésus, crèatinémie, glycémie, 
icncgramme sanguin ... } dans la plupart des cas 

Radi0graph,es standards et certaines 1nc1aences spéc~a~es (cas 
des craniostenoses) 

un examen de fond d'oeil 

~ 'échog~aphie tranfontanellaire et abdominale a été d'un appui 
considérable au cours de notr= étude. 

:._. ':er:ne de ce b~ lan c~ ~nique et parac: ~n-ic~e rc~.,;s t~ :cr·s les 
cGrc"us~ons su~vantes : 

~-} Aporoc~e épidém1oloqique et étiologique 

1 e sex.e, 1 e temps, 
~e semble~t pas 
ma, for-r113 ti ons. 

la géographie, l'environnement et l'éc~logie 
jouir un r6le dans la survenue de ces 

?ar centre 1 'age mat e rn e l , 1 e 
semblent 

n 1 veau soc~ a·: . 
~nflL;er s;..;r 

·~:nede de vie (v~e 
i 'i r.::::i denee . des 

~eus pensers aussi que 1 ·~nfect1an graviaique, 1a consanguinité 
_anst'~uent des facteurs très souvent asscciés à la survenue des 



.j- \ Résultats thérapeutiaues 

Au vu des résu~tats de 1 'examen clin1~ue et oarac·~~~~we 
~t en fcrct1on de nJs psssibi1,tés matér1e1s seuls 23% de nes ~~:~ces 
.·nt été opèrés; ~2?{ Qnt été vus 3 mois a:::rès :a pemiers c~Y'.S·...l :.::.:~::~ 

:::p€res ·::-u ncr:. 
Ja~s l'ana11se de ces résultats nous p~enans en ccmcte 

,a modicité de nes moyens d'invest~gat1cns 

l'absence de structure de chirurg~e péd~atr:que et de 
réanimation pédiatrioue à l'hepital national de Niamey 

la d1ff1culté de surveillance de ncurissons opérés. 

Rec:mmancaticns 

dosage des & foeto protéines (serique- liquide amn~ot1q~2: =~ez 
la mèr·e à risque (mariage consanguin, antécécants ::e 
malfcrmat1ons du SNC) aiAsi que 1 'échographie foetale acrès le 
terme de 17 semaines de grossesse. Ces examens sont réa1isa8~es 
à N~amey 

promouvoir le conseil genétique 

création d'un ser-.tice de chirurgie pédiatrique à l'Hôçital 
National de Niamey. 
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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 malformations congénitales du SNe 

A. Ces renseignements généraux 

NOM PRENOM 

AGE : 

SEXE : 

POIDS : 

TAillE 

PC : 

Cas N° 

Facteurs étiologiques 

0 Génétiques - consanguinité 

- antécédants familiaux : 

o Exogènes : 

infections maternelles gravidiques 

0 fière 

• leurorrbees 

• doul2urs 

o prurit 

résultats prélèvements génitaux : 
l 

pr1se de médicaments en début de grossesse. 

• decoctions 
nature •...•.•................ 

quantité .•••••••••••••••••••. 

. ttt t'lêdicale 

contraceptioo nature : ••••••••••••••••• 

- grossesse 

• age de la mère : .••••••••••••••••••• 

. parité. . . .. . . . .. . . . • . . . • . • • . • • • 'HIA ................ . 

• grossesse à risque obeisité ••••••••••••• 

diabète •••••••••.•.• 

cardiopathie •••••••••• 

tabagisme •••••••••••• 

tumeur génitale ••••••••••••••••• 

• liquide amniotbique 

+amnioscopie •••••••••••••••••••••••• 

+ amniosynthêae •••••••••••••••••.••••••••• 

L créatinine 
S" 



... ~--l' 

Hauteur uterine et évolution : 

.................................................... 
notion 1 • • • 

d anei~U.e gr av1d 1que : •••••••••••••••••••••••••••••••••• 

• coép<>•1se et enfants de celle-ci ••••••••••••.•••••••••• 

• périodique de conception dans l'Qnnée : 

d..C4.~ .eu. ub.k'\kO. ::lw. t~ -~~ .: .......... . 
i . 

0 Aotécédants néonataux : 

• detresse respiratoire 

• ~ningites 

• icteres 

... 

b6 



0 Signes généraux et physiques 

ëC à la na~aaance et évolution ••••••••••• ~ ••••• ~ ••••••••••••••••.••••••••••. ~ .•.•. 

' ...................... ., ••••••••••••••••••• 1 •••••••••••••••••••••••••••••••••••••••• 

Autres ~lformations congénitales du S~C associée • 

. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 

. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 

. . ,. ......................... . 
Notion de fièvre .................... 

. 
•aœao••••••••••••••••q'!•••••o•• 

Tension font~elles 

Soumolence 

Irritabilité excessive 

Installation brusque de stt'abisme 

o Retard paycha.oteur 

.. 

développeaent .ateur 

tient la t~te l : ............ ~ .. 

tient asaia à . ..•.•.•.......... 

station 

a.arcbe à 

débout 1 : ............ . 

. 
~•••••••Y•o••••••••••• 

prévention cubito pat-aire 1 : •..•.•................. 

prévention radiopalaaire : Cessel inf . ........•...•.•....... 
prévention radiodigitale : 

~sel sap . d !················· 
p~nce:pouce ~n ex 

0 Dévelop~nt sensovio .ateur 

poursuite oculaire à: ............................. . 

reconnaît sa .ère à : •...•.•.••...•...•.......... 

réaccion à la source sonore à •••••••.••••.•.•...•..•...• 

0 Développe-eut intellectuel 

Jeu avec la voie, le corps, les aa~ns •••••••••••••••.•.••••• 

jeu du jeter ••••••••••••••.•••••••• ~······· 

0 Evolution du langage 

~jargon à : ••••••••.•.•.••••••••• J •••• 

apparition de vocabulaire à: ·····•······················ 
1 

sourir à =··••••••••••••••••••••···~·····•••••• 

s.ot~rir distioctif 1 : ................................................. . 

' ... / ... · 



o rrouDles neurologiques 

al i=entat ion 

• voaùss~nt 

troubles de la vigilance 

agitation 

hypertonie 

hypotonie axiale ou globale 

retard stntura pondérale 

puberté précoc2 

EXAMENS SPECIAUX 

1. Radio crane 

face 

profil 

Signes d'HIC 

:!. FO 

autres incidences 

disjonctions situres 

i~ressions digitiformes 

a:mincisement de la vôute 

decalcification la.e quadrilaterre 

diiatation selle turcique 

·················································~·································· 
; .••.•.•......•••.•.••...•.•..•.•......•....•..... ~ ••.••....••..•.••.•...•••.•..•.... 

. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .... "' 

........................................................................... 
3. Echographie . . 
. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .... . . . . 
. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .. . . . . . . 

···························································~························ 

4. PL 
. ·••·•·······••·•···••·•·•·•••···••·•··•·•·•·····•·•·•····•·· 

albi.uainoracbie . ' 
·······················································~· 

cytologie 

5. EEG. SI HIC 

. 
• Il •••••••••••••••••••••••••••••••••••••••••••••••••••••••••••• 

.................................................................................... 

. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 
······································~············································· 

..•.•.••.•......•........•............•....•..••••....•............................. 
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u J...Al.u11U;) ~ • <..;. D lFI'ERENT IEl.. 

1. ~ocephalies acauises 

0 infectieuses : 

0 trauaatique 

0 ttœarale 

. 

infections aaternellea 

infections néonatale 

meningite 

COCZIIIUnication 

notion de trat.DI!Iat i sme· 

PL hé.oragique 

Echo . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .. . . . . . . . . . . .. . . . . . . . . . . .. . . . . . . . . . . . . 
1 

........................... -........................................................ . 
' ' 

2. Gros crâne du orématuré 

contexte du prématuré 

signe du couché du soleil 

ca.paraiaon du P.C. 

3. Macroceohalies familiales 

.. 
notion de œacrocephalie familiale 

absence de tension de fntanelles 

4. Les 'llllégac.eptaalies 

absence de BIC clinique et IX 

examen neurologique 

........... _ ....................................... . 
• • • • • • • • • • • • • • • • "+ ••••••••••••••••••••••••••••••••• 

echographie : RAS ? 

5. Craniosynostoses 

palpation de crete osseuse sur la siture sagitale . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 
. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . " .................. " .... " .. " ... " " " .. 

autres signes cliniques .••••••••••••••••••••••••••••••.•••.••.•••••••• 

•.•...••........••..•...................••.•............................ 

LES ETIOLOGIES 

1. Ces hydrocephalies tumorales 

PL h~ragique * papillonnes 

* glionnes 
* meduloblastome 

... / ... 

du V4 



arteriographie . 
············~··~······································· 

•••··••····••••••·••···••••••···•···•·······•········••················· 
fistule arterioveineuse ampoule galien soufle ? 

2. Hydrocephalies malformatives : 

DANDY WALKER 

saillie occipitale en chign~n 

position anonaalement haute 'de~ garttièredes sinus latéraux sur la 

RX crâae simple 

- ARNOLD CHIARI 

spina bifida 

• torticolis 

SnUOOR-laryngé 

MYSTAGHIJs· (atteinte XIIe) 

Stenose~ congénitale de l'aqueduc , , }c 
1 

................................ : ............................................ c 

TRAITKMEHT PROPOSE 

~ical : 

. . 

..................................................................................... 

. . . .. . . . . . . . . . . . . . . . .. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 
• • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • * •••••••• 

Chirurgicale . . 
. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 
............••..•....•..••..•........•......•••...•..•...•.......................... 
. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 
. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . "" .......................... "' .... . 

Evolution : 

··············································································:••···· 
...........•....••..........•...................•.... -•.•••....•..•..............••• 

·••·••••··••••·········••·•····•········•··••···•··••··•··•························· 



.L. 5?iNâ HU UlA 

aiège . ............................................................................. . 

taille ••••••••••••••••••••••••••••••••••••••••••.•.••••.•••••••••••••••.•••••.•..• 

qua lit~ épidei"DJisation .....•.•......•.•....................••....•..•.....•.•....• 

type anat()l]l1que • •••••••••••••••••••.•••••••••••••••••.•..•••••.••••••••• . . . . . . . . . -
autres malformations congénitales associées 

................................................................................... 
••••••••••••••••••••• ':1"31-3, ........ 111.,. ..... ~ ..................................................... .. 

présence de ~ infectieux 

Echographie abdominale (après la 17e S d'A). 

dosage de l'<>l]:ha f·~r:: ;:-:'"'•~':ei-:.-edans le ii.:t..:i~e ;:mzniotiq-::~ 

.................................. " ................................................... . 
.. . . . . . . . . .. . . . . . . . .. . . . . . . . . . . . . . . . . . .. . . .. . . . . . . . . . . . . . . .. . .. . . . . .. . . . . . . . . . . . . .. . . . . .. .. . .. 
. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 
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EXAMRH NEUROLOGIQUE 

defonaation.s cuthc,~iqul 

aryotropbie 

cyphose 

ges~ieulation spontanée 

• _,tilité spor tanée 

exploration sensibilité 

anesthesie ca.plète membre inférieure 

anestbésiepérinéale 

limite supérieure de l'anesthesie ............................... "' ..... 
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exploration spbioeterieoue 

- Les ROT 

• 

perte d'~ goutte à goutte 

globe vesicale 

tonus anale au T.R ••••••.. ••••.••.•. : ...................... _ ............ . 
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Rotulien <b-IA) 
achileur (SI) 

cutané abdominaux 

sup. S8 

moy. SlO 

inf. S12 
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Echo transfontanellaire 

- prélèvement bacteriolog~ue et résultats 

-Myelographie 

EV ALUATIOM GRAVID: 

maflormatioo haut situé 

paraplegie complète 

-.acrocephalie 

- cyphose marqué 

- malformation grave associée ou anoxie post ff hA\1\i" 

LES DIFFERENTS TYPES AlllTCIIIQU'KS 

1. Spina bifida aperta 

• plaque nudulaine ouverte en surface 

2. Myclomeningocele 

• (moelle + ~auige) 

peau recouvre la malformation 

dure mère fermée 

3. Heningocele 

4. Spina oculta 

fente oculte OC : RX 
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o. 5piaa bHida avec tumeur 

Indications 

enfants sans malformations associées 

absence de déficit neurologique 

après traitement de l'infection 

protocole opératoire 
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Siège 

- Voute 

base 

- Contenu 

taille 

qualité 

LES EnCEPHAJ..OCKI.J!:S 

• frontal 

• Parietal 

occipital 

fronto-ethmoidal 

ethmoidal 

sphenoidal 

er.cephalocele 

meningocele 

cranium bifidum ocultum 
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épidert~isa ti on • ....................................................... ,_• 
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infectieux 

association avec . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . ··~· 
deficit neurologique 
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développement neuropsychique d~ l'enfant 
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station assise et debout l . ··•••·•·••···•·••·•·•··•••·····••····· 
tentative de préhension l ·•·······················~············· 
alimentation ..•........•......•.................••............... 

vomissement 

hypertonie ., · 

agitation 

retard staturo ponderal 

troubles oculomoteurs 

EXAMERS COMPLEMENTAIRES 

hypotonie 
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Médical 

Chirilraical 
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Protocole opératoire 

Evolution 
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