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Le terme de spina bifida désigne plusieurs anomalies médullaires et vertébrales ayant en 

commun une anomalie embryologique concernant le développement du tube neural. 

La fréquence de cette malformation est estimée à 0,52‰ naissance vivante et elle 

constitue 53% de l’ensemble des lésions congénitales affectant le système nerveux dû à un 

défaut de fermeture du tube neural. (11) 

Le pronostic de cette lésion est extrêmement variable depuis le spina bifida occulta, de 

bon pronostic, asymptomatique et souvent de découverte fortuite jusqu’au spina bifida aperta, 

sujet de notre étude, caractérisé par une malformation en regard du rachis visible à l’œil nu, 

incluant deux entités différentes par leurs retentissement : la myéloméningocèle et la 

méningocèle. 

La myéloméningocèle, la forme la plus grave et la plus fréquente de spina bifida aperta, 

est due à une hernie des méninges, de la moelle et/ou des racines à travers la déhiscence 

osseuse ce qui la différencie de méningocèle, qui est pour sa part une hernie des méninges sans 

participation des éléments nerveux.  

Du fait de son retentissement neurologique, urologique, orthopédique ainsi que la 

possibilité de la coexistence de ces atteintes, à des degrés variables chez le même patient, cette 

pathologie nécessite une prise en charge multidisciplinaire avec un soutien psychoaffectif du 

malade et de son entourage. 

Cette étude rétrospective, réalisée sur 72 cas, a pour objectif de faire une approche 

épidémiologique, diagnostic, thérapeutique et évolutive des aspects neurochirurgicaux de cette 

pathologie complexe. Quand aux aspects urologiques et orthopédiques, on s’est contenté de 

l’analyse des données cliniques et radiologiques pour le diagnostic avec recours à la littérature 

pour compléter nos connaissances sur le volet épidémiologique, prise en charge et pronostic. 
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I- MATERIEL D'ETUDE : 

 

Sur une période allant du mois de février 2002 à novembre 2009, nous avons colligé 72 

cas de SB. Ces patients ont été hospitalisés au service de Neurochirurgie de l'hôpital Ibn Tofail de 

Marrakech. Ils ont été recrutés à partir de la consultation (pour les enfants nés à domicile ou 

adressés des autres villes), des services de pédiatrie et des services de maternité. 

 

II- METHODES D'ETUDE : 

 

Le patient est sélectionné comme porteur de SB lorsqu'il présente une tuméfaction 

postérieure en regard du rachis ayant un aspect en cocarde avec ou sans troubles neurologiques, 

neuro-orthopédiques ou urologiques. 

Chez ces patients, nous avons analysé les données des radiographies standards et du 

rachis, de l'ETF, de la TDM et éventuellement de l'IRM cérébrale ou de la malformation. Un bilan 

malformatif a toujours été fait. Ces patients ont bénéficié d'une cure de la malformation et d'une 

dérivation ventriculo-péritonéale toujours dans le même temps opératoire. 

A la sortie du service de neurochirurgie, le patient est adressé à un centre de 

kinésithérapie en cas de déficit neurologique. Le suivi des malades est assuré par le 

neurochirurgien, le pédiatre, l'urologue ou l'orthopédiste. 

Ainsi, rares sont ceux pour lesquels une évolution à long terme a pu être évaluée, on 

s'est contenté uniquement de l'étude de l'évolution et du pronostic à court terme.  
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 A/ TABLEAUX DES OBSERVATIONS 

 B. Adnan B. Raja H. Hajar A. Abdelkhalek 

épidémiologie 

date d’admission 
âge 
sexe 

consanguinité 
grossesse 

 
23/01/02 
3  mois 

M 
non 

normale 

 
20/05/02 
3  mois 

F 
- 

non suivie 

 
03/05/02 
2  mois 

F 
- 

non suivie 

 
26/06/02 

2 mois 
M 

non 
sans incident 

anatomie 

Siège 
aspect 

 
 

Dorsolombaire 
épidermisée 

 
 

Lombaire 
fistulisée 

 
 

Lombaire 
Bien épidermisée 

 
 

Dorsolombaire 
- 

Ex neuro 

Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
Paraparésie 

Non 
Non 

 

 
Paraparésie 

Non 
Incontinence U 

 

 
Non 
Non 
Non 

 

 
Paraplégie 

Non 
Incontinence U+béance 

anale 

Ex orthopédique RAS RAS PBVE RAS 

Périmètre crânien 38 cm 39 cm 39 cm 40 cm 

Ex complémentaires 

 
Rx du crâne 
Rx du rachis 

ETF 
Echo malf 
Echo abdo 

TDM cérébrale 
IRM 

 
Biologie 

 
 

- 
- 

dilatation tri v 
- 

normale 
- 
- 

 
anémie 

 
 

- 
- 

dilatation tri v 
- 

normale 
- 

+     (pas de malf 
associées) 

LCR purulent 

 
 

Sd d’ HIC 
- 
- 
- 

normale 
dilatation tri v 

+   (pas de malf 
associées) 

- 

 
 

Sd d’ HIC 
- 
- 

masse liquidienne 
normale 

dilatation tri v 
- 
- 

Traitement 

 
Malformation 

 
Hydrocéphalie 

 
 

Cure de la malf 
 

DVP 

 
 

Cure de la malf 
 

DVP 

 
 

Abstention 
 

DVP 

 
 

Cure de la malf 
 

DVP 

Evolution 
 

Recul 

Stationnaire 
 

2 ans 

Stationnaire 
 

14  mois 

Stationnaire 
 

10 mois 

Discrète amélioration 
 

15 mois 

 

http://www.rapport-gratuit.com/
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 O.Omaima A.Abdelali E.Hamza A.Abdelwahed 

épidémiologie 

date d’admission 
age 
sexe 
consanguinité 
grossesse 

 
02/07/02 
3  mois 

F 
non 

suivie 

 
20/07/02 
2  mois 

M 
oui 1ier degré 

non suivie 

 
28/11/02 
25 jours 

M 
non 

non suivie 

 
15/01/03 

3 mois 
M 

non 
non suivie 

anatomie 

Siège 
Aspect 

 
Lombaire 

bien épidermisée 

 
Lombaire 

- 

 
Lombaire 
fistulisée 

 
Lombaire 

épidermisée 

Ex neuro 

Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
Non 
Non 
Non 

 
Paraplégie 

Non 
Incontinence U 

 
Paraplégie 

Non 
Incontinence U+anale 

 
Paraplégie 

Non 
Incontinence U 

Ex orthopédique normal PBVE normal normal 

Périmètre crânien 48 cm 41 cm 37 cm 52 cm 

Ex complémentaires 

Rx du crâne 
Rx du rachis 

ETF 
Echo malf 
Echo abdo 

TDM cerebrale 
 

IRM 
Biologie 

 
 

Sd d’ HIC 
- 
- 
- 

normale 
dilatation tri v 

 
- 
- 

 
 
- 

RAS 
dilatation tri v 

- 
normale 

dilatation tri v 
 
- 
- 

 
 

Sd d’ HIC 
- 

dilatation tri v 
- 

normale 
dilatation tri v 

 
- 
- 

 
 
- 
- 
- 
- 

normale 
dilatation tri v 

 
- 
- 

Traitement 

Malformation 
Hydrocéphalie 

 
abstention 

DVP 

 
Cure de la malf 

DVP 

 
Cure de la malf 

DVP 

 
Cure de la malf 

DVP 

Evolution 
 

Recul 

Stationnaire 
 

10 mois 

Dysfonctionnement du 
shunt révisé 

2 ans 

Discrete amelioration 
 

12 mois 

Stationnaire 
 

18 mois 
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 S.Ikram E.Youssef E.lotfi A.Hicham 

épidémiologie 

date d’admission 
âge 
sexe 

consanguinité 
grossesse 

 
29/01/03 
4  mois 

F 
- 

suivie 

 
18/04/03 

6  ans 
M 

oui 1ier degré 
non suivie 

 
22/04/03 
1  mois 

M 
oui 2ieme degré 

non suivie 

 
23/09/03 

7 mois 
M 

non 
non suivie 

anatomie 

Siège 
aspect 

Lombaire 
bien épidermisée 

Lombaire 
Bien épidermisée 

Dorsolombaire 
- 

Lombaire 
Fistule LCR 

Ex neuro 

Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
Paraparésie 

Non 
Incontinence U 

 

 
Paraplégie flasque 

Non 
Incontinence U 

 

 
Paraplégie flasque 

Non 
Incontinence U 

 

 
Paraplégie 

Non 
Incontinence U+anale 

Ex orthopédique normal PBVE PBVE normal 

Périmètre crânien 43 cm 56 cm 46 cm 41 cm 

Ex complémentaires 

Rx du crâne 
Rx du rachis 

Rx thorax 
ETF 

Echo malf 
Echo abdo 

TDM cerebrale 
 

IRM 
Biologie 

RAS 
- 

normale 
- 
- 

normale 
dilatation tri v 

 
- 
- 

RAS 
normale 

malf thoracique 
- 
- 

normale 
dilatation tri v 

importante 
- 

LCR>340éléments 

RAS 
- 

normale 
- 
- 

normale 
dilatation tri v 

 
- 
- 

 
- 
- 

normale 
- 
- 

normale 
dilatation tri v 

 
- 
- 

Traitement 

 
Malformation 

 
 

Hydrocéphalie 
 

 
 

Cure de la malf 
 
 

DVP 

 
 

Cure de la malf 
Après stérilisation du 

LCR 
DVP 

 
 

Cure de la malf 
 
 

DVP 

 
 

Cure de la malf 
 
 

DVP 

Evolution 
 

 
Recul 

 

Fistule post 
opératoire Reprise 

chirurgicale 
2 ans 

Méningite post opéra-
toireTraitée par ATB 

 
15 mois 

Discrete amélioration 
 
 

12 mois 

Dysfonctionnement du 
shunt  révisé 

 
12 mois 
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 S.Ikram E.Youssef E.lotfi A.Hicham 

épidémiologie 

date d’admission 
âge 
sexe 

consanguinité 
grossesse 

 
29/01/03 
4  mois 

F 
- 

suivie 

 
18/04/03 

6  ans 
M 

oui 1ier degré 
non suivie 

 
22/04/03 
1  mois 

M 
oui 2ieme degré 

non suivie 

 
23/09/03 

7 mois 
M 

non 
non suivie 

anatomie 

Siège 
aspect 

 
Lombaire 

bien épidermisée 

 
Lombaire 

Bien épidermisée 

 
Dorsolombaire 

- 

 
Lombaire 

Fistule LCR 

Ex neuro 

Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
Paraparésie 

Non 
Incontinence U 

 
Paraplégie flasque 

Non 
Incontinence U 

 
Paraplégie flasque 

Non 
Incontinence U 

 
Paraplégie 

Non 
Incontinence U+anale 

Ex orthopédique normal PBVE PBVE normal 

Périmètre crânien 43 cm 56 cm 46 cm 41 cm 

Ex complémentaires 

Rx du crâne 
Rx du rachis 

Rx thorax 
ETF 

Echo malf 
Echo abdo 

TDM cerebrale 
 

IRM 
Biologie 

RAS 
- 

normale 
- 
- 

normale 
dilatation tri v 

 
- 
- 

RAS 
normale 

malf thoracique 
- 
- 

normale 
dilatation tri v 

importante 
- 

LCR>340éléments 

RAS 
- 

normale 
- 
- 

normale 
dilatation tri v 

 
- 
- 

 
- 
- 

normale 
- 
- 

normale 
dilatation tri v 

 
- 
- 

Traitement 

 
Malformation 

 
 

Hydrocéphalie 
 

 
 

Cure de la malf 
 
 

DVP 

 
 

Cure de la malf 
Après stérilisation du 

LCR 
DVP 

 
 

Cure de la malf 
 
 

DVP 

 
 

Cure de la malf 
 
 

DVP 

Evolution 
 

 
Recul 

 

Fistule post 
opératoire Reprise 

chirurgicale 
2 ans 

Méningite post opéra-
toireTraitée par ATB 

 
15 mois 

Discrete amélioration 
 
 

12 mois 

Dysfonctionnement du 
shunt  révisé 

 
12 mois 
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 D.Hamid E.Nadia A.Oussama N.Jawad 

Epidémiologie 

date d’admission 
age 
sexe 

consanguinité 
grossesse 

 
29/09/03 
4  mois 

M 
- 

suivie 

 
06/10/03 
1  mois 

F 
non 

- 

 
21/10/03 
2  mois 

M 
non 

non suivie 

 
10/11/03 

2 mois 
M 

oui 2ieme degré 
non suivie 

Anatomie 

Siège 
aspect 

Lombaire 
Fistule LCR 

 
Lombaire étendue 

Masse dure revêtement 
translucide 

 
Lombaire 

- 

 
Lombosacrée 
8 cm diamètre 

Ex neuro 

Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
Paraplégie 

Non 
Incontinence U 

 

 
Paraparésie 

Non 
Non 

 
Paraplégie 

Anesthésie MI 
Incontinence U 
+béance anale 

 
Paraparésie 

- 
Incontinence U+anale 

Ex orthopédique normal normal normal PBVE 

Périmètre crânien 38 cm 37 cm 39.5 cm 41 cm 

Ex complémentaires 

Rx du crâne 
Rx du rachis 

Rx thorax 
ETF 

Echo malf 
Echo abdo 

 
TDM cerebrale 

 
 

IRM 
Biologie 

Sd d’Hic 
- 

normale 
- 
- 

normale 
dilatation tri v 
légère atrophie 

cérébrale 
- 
- 

RAS 
- 

normale 
dilatation tri v 

- 
normale 

dilatation tri v 
 
 
- 
- 

 
Sd d’Hic 

- 
- 
- 
+ 

normale 
dilatation tri v 

 
 
- 
- 

 
- 
- 
- 

dilatation tri v 
- 

normale 
dilatation tri v 

 
 
- 
- 

Traitement 

Malformation 
 

Hydrocéphalie 

 
Cure de la malf 

 
DVP 

 
Cure de la malf 

 
DVP 

 
Cure de la malf 

 
DVP 

 
Cure de la malf 

 
DVP 

Evolution 
 

recul 

Stationnaire 
 

12 mois 

Discrete amélioration 
 

12 mois 

Stationnaire 
 

10 mois 

Stationnaire 
 

9 mois 
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 B.Aziz Z.abdelghani R.Hakima M.Mohamed 

épidémiologie 

date d’admission 
âge 
sexe 

consanguinité 
grossesse 

 
09/01/04 
2  mois 

M 
- 
- 

 
17/02/04 
3  mois 

M 
non 

- 

 
02/05/04 
40 jours 

F 
non 

- 

 
19/05/04 

3 mois 
M 

non 
suivie 

anatomie 

Siège 
aspect 

 
Lombosacrée 

- 

 
Lombaire 
Pédiculée 

 
Lombosacrée 

Lipome 

 
Lombaire basse 

épidermisée 

Ex neuro 

Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
Paraparésie 

Non 
Incontinence  

 
Non 
Non 
Non 

 
Paraparésie 

Non 
Non 

 
Paralysie sensitivo 

-motrice 
Incontinence U 

Ex orthopédique normal normal normal PBVE 

Périmètre crânien 39 cm - - 46 cm 

Ex complémentaires 

Rx du crâne 
Rx du rachis 

Rx thorax 
ETF 

Echo malf 
Echo abdo 

TDM cérébrale 
 

IRM 
Biologie 

 
- 
- 

normale 
- 
- 

normale 
dilatation tri v 

 
- 
- 

 
RAS 

- 
- 

normale 
- 

normale 
- 
 
- 
- 

 
- 
- 
- 
- 
+ 

normale 
- 
 
- 
- 

 
- 
- 
- 
- 
 

normale 
dilatation tri v 

 
- 
- 

Traitement 

Malformation 
 

Hydrocéphalie 

 
Cure de la malf 

 
DVP 

 
Cure de la malf 

 
- 

 
Cure de la malf 

 
- 

 
Cure de la malf 

 
DVP 

Evolution 
 

Recul 

Discrète amélioration 
8 mois 

Stationnaire 
 

8 mois 

Stationnaire 
 

5 mois 

Stationnaire 
 

5 mois 
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 Ait sidi brahim 
Omar 

Elghralni 
Oumaima 

Amezouar Fatima Banoun soumia 

épidémiologie 
date d’admission 

âge 
sexe 

consanguinité 
grossesse 

 
04-04-06 

6 ans 
M 

Non 
Non suivie 

 
01-04-06 
40 jours 

F 
Oui 1er degré 

Non suivie 

 
21-08-05 
10 jours 

F 
Non 

Non suivie 

 
06-07-05 
40 jours 

F 
Non 

Non suivie 

Anatomie 
Siège 
aspect 

 
Lombaire 

Zufilum terminal 

 
Lombaire 

Fistule du LCR 

 
Lombaire 

Fistule 
LCR 

 
Lombosacrée 
Epidermisée 

Ex neuro 
Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
Paraparésie 

Non 
Non 

 
Paraparésie 

Non 
Non 

 
Paraplégie 

Non 
Inc urin /anal 

 
Paraparésie 

Non 
Non 

Ex orthopédique RAS Normal - RAS 

Périmètre crânien - 41cm - - 

Ex complémentaires 
Rx du crâne 
Rx du rachis 
Rx du thorax 

ETF 
Echo malf 
Echo abdo 

TDM cerebral 
 
 

IRM 
Biologie 

 
- 
- 
- 
- 
- 
- 
- 
 
 
- 
- 

 
- 
- 
- 
- 
- 
- 

Dilatation 
triventriculair 

 
- 
- 

 
- 
- 
- 
- 
- 
- 

Dilatation 
triventriculair 

 
- 
- 

 
- 
- 
- 
- 
- 
- 

Normal 
 
 
- 
- 

Traitement 
 

Malformation 
 

Hydrocéphalie 
 

 
Cure de la 

malformation 
 
- 

 
Cure de la 

malformation 
après 

stérilisation du 
LCR 

 
Cure de la 

malformation 
Après stérilisation 

après 
du LCR 

 
Cure de la 

malformation 

Evolution 
Recul 

- 
- 

Stationnaire 
- 

Stationnaire 
- 

Bonne 
- 
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 MouJane adberahim Drihim  salma Ayoub ait bouyoud Souidi salma 

épidémiologie 
date d’admission 

âge 
sexe 

consanguinité 
grossesse 

 
21-09-06 

1mois 
M 

Non 
Non suivie 

 
05-09-06 

1mois 25 jrs 
F 

Non 
Suivie 

 
13-07-06 

1 mois 
F 

Non 
Non suivie 

 
09-05-06 

5 mois 
F 

Non 
Non suivie 

Anatomie 
Siège 
aspect 

 
Dorsolombair 

- 

 
Lombosacré 

Fistule de LCR 

 
Lombaire 

Non epidermisée 

 
Lombaire + 

Lipome 

Ex neuro 
Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
Paraplégie 

Non 
Inc urin 

 
Paraplégie 

Non 
Inc urin 

 
Paralysie 

Non 
Non 

 
Non 
Non 
Non 

Ex orthopédique Normal Normal Normal Normal 

Périmètre crânien 41 cm 46cm 43 cm - 

Ex complémentaires 
Rx du crâne 
Rx du rachis 
Rx du thorax 

ETF 
Echo malf 
Echo abdo 

TDM cerebral 
 
 
 

IRM 
Biologie 

 
RAS 

- 
Normal 

- 
Normal 

- 
Dilatation 

triventriculair 
 
 
- 
- 

 
- 
- 

Normal 
- 
- 

Normal 
Dilatation 

triventriculair 
 
 
- 
- 

 
- 
- 
- 

Normal 
- 
- 

HCP 
triventriculair+ 
Arnold chiari 

 
- 
- 

 
- 
- 
- 
- 
- 
- 

Normal 
 
 
 
- 

NFS 

Traitement 
Malformation 

 
Hydrocéphalie 

 
Cure de la 

malformation 
- 

 
Cure de la 

malformation 
DVP 

 
Cure de la 

malformation 
DVP 

 
Cure de la 

malformation 
 

Evolution 
 

Recul 

Discrète 
amélioration 

- 

Stationnaire 
 
- 

Stationnaire 
 
- 

Bonne 
 
- 
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 Lhabib abdelmounim El morsi ilham Ait lahcen hamid Elayach najwa 

épidémiologie 

date d’admission 

âge 

sexe 

consanguinité 

grossesse 

 

01-03-07 

1mois 

M 

non 

Non suivie 

 

05-02-07 

2 mois 

F 

Oui 1er degré 

Non suivie 

 

10-11-06 

4 mois 

M 

non 

non suivie 

 

19-10-06 

9jours 

F 

Oui 2ème degré 

Non suivie 

Anatomie 

Siège 

aspect 

 

Dorsolombair 

- 

 

Lombaire 

Epidermisée 

 

Lombosacrée 

- 

 

Lombaire basse 

epidermisée 

Ex neuro 

Tb moteurs 

Tb sensitif 

Tb sphinct 

 

Paraparésie 

Non 

Inc urin 

 

Non 

Non 

Non 

 

Paraparésie 

non 

Inc urin 

 

non 

non 

non 

Ex orthopédique Nomal PVBE bil Normal Normal 

Périmètre crânien - 40 cm - 40cm 

Ex complémentaires 

Rx du crâne 

Rx du rachis 

Rx du thorax 

ETF 

Echo malf 

Echo abdo 

TDM cerebral 

IRM 

Biologie 

 

- 

- 

- 

- 

- 

normal 

HCP triventricul 

- 

- 

 

- 

- 

- 

- 

- 

Normal 

HCP 

triventricul 

- 

- 

 

- 

normal 

- 

- 

- 

- 

Dilatation 

triventricul 

- 

- 

 

- 

- 

- 

- 

- 

- 

normal 

 

- 

- 

Traitement 

Malformation 

 

Hydrocéphalie 

 

Cure de la  

malformation 

DVP 

 

Cure de la 

malformation 

DVP 

 

Cure de la 

malformation 

DVP 

 

Cure de la 

malformation 

 

Evolution 

Recul 

Stationnaire 

- 

Stationnaire 

- 

- 

- 

Bonne 

- 
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 Fille de halima Nné de mbark Fils de jamila Elghrali salma 

épidémiologie 
date d’admission 

âge 
sexe 

consanguinité 
grossesse 

 
27-07-07 

J1 
F 

Non 
Suivie 

 
13-07-07 

J1 
M 

Non 
Non suivie 

 
06-07-07 

J1 
M 

Non 
Non suivie 

 
04-06-07 

J1 
F 

Non 
Suivie 

Anatomie 
Siège 
aspect 

 
Dorsolombair 
Fistule de LCR 

 
Lombaire 

Epidermisée 

 
Lombaire 

Epidermisée 

 
Lombaire 

Epidermisée 

Ex neuro 
Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
Paraplégie 

sensit motric 
Inc urin 

 
Non 
Non 
Non 

 
Non 
Non 
Non 

 
Paraplégie 

Anesthésie MI 
Inc urin 

Ex orthopédique PBVE Normal Normal - 

Périmètre crânien 43cm - 39cm 36 cm 

Ex complémentaires 
Rx du crâne 
Rx du rachis 
Rx du thorax 

ETF 
Echo malf 
Echo abdo 

TDM cerebral 
 
 

IRM 
Biologie 

 
- 
- 
- 
- 
- 

Normal 
HCP 

triventriculair 
 
- 
- 

 
- 
- 
- 
- 
- 
- 

HCP 
triventriculair 

 
- 
- 

 
- 

Normal 
Normal 

- 
- 

Normal 
HCP triventric 

 
 
- 
- 

 
- 
- 
- 
- 
- 
- 

Volumineuse 
méningocèle 

occipitale / Arnold 
chiari/defect 

osseux 

Traitement 
Malformation 

 
Hydrocéphalie 

 

 
Cure de la 

malformation 
DVP 

 
Cure de la 

malformation 
DVP 

 
Cure de la 

malformation 
DVP 

 
Abstention 

Evolution 
 

Recul 

Stationnaire 
 
- 

Bonne 
 
- 

Bonne 
 
- 

Décès 
 
- 
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 Elmansouri Samira Iziki Youssef Touil morad Fille de Halima 

épidémiologie 
date d’admission 

âge 
sexe 

consanguinité 
grossesse 

 
25-09-07 

3mois 
F 

non 
- 

 
12-09-07 

5mois 
M 

non 
suivie 

 
03-09-07 

4mois 
M 

non 
non suivie 

 
27-07-07 

J1 
F 

non 
suivie 

anatomie 
Siège 
aspect 

 
Dorsolombair 
Epidermisée 

 
Lombaire 

Fistule de LCR 

 
Lombaire 

Fistule de LCR 

 
Dorsolombaire 
Fistule de LCR 

Ex neuro 
Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinet 

 
non 
non 
non 

 
Paraplégie 

Anesthésie des MI 
Incurin/béance 
anal 

 
Paraplégie 

non 
Inc urin 

 
Paraplégie 

sensitivomotrice Inc 
urin 

 

Ex orthopédique Normal Normal Normal PBVE 

Périmètre crânien - 39cm 38cm 43 cm 

Ex complémentaires 
Rx du crâne 
Rx du rachis 
Rx du thorax 

ETF 
Echo malf 
Echo abdo 

TDM cerebral 
IRM 

Biologie 

 
- 
- 

faite 
- 
- 

normal 
normal 

- 
- 

 
Sd d’HTIC 

- 
- 
- 
- 
-             

HCP triventricul 
évoluée 

 
- 
- 
- 
- 
- 

Normal 
Dilatation 
triventricul 

 
- 
- 
- 
- 
- 

normal 
HCP Triventricul 

- 
- 

Traitement 
Malformation 

 
Hydrocéphalie 

 
Cure de la 

malformation 
- 

 
Cure de la 

malformation 
DVP 

 
Cure de la 

malformation 
DVP 

 
Cure de la 

malformation 
DVP 

Evolution 
 

Recul 

bonne stationnaire stationnaire bonne 
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 Fille de khadija Nazhi latifa Dahmane lghalia Ait tonade marwane 

épidémiologie 
date d’admission 

âge 
sexe 

consanguinité 
grossesse 

 
28-12-07 

4J 
       F         

oui-2èmedegré 
suivie 

 
28-12-07 

6mois 
F 

oui 
non suivie 

 
19-10-07 

3mois 
F 

oui-1er degré 
- 

 
19-10-07 

4 J 
M 

non 
non suivie 

anatomie 
Siège 
aspect 

 

 
lombosacrée 

Bien 
épidermisée 

 
Dorsolombaire 

Bien épidermisée 

 
Lombaire 

Bien épidermisée 

 
Dorso- Lombaire 

pédiculisée 

Ex neuro 
Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinet 

 
Paraplégie 

non 
Inc urin 

 
Paraplégie 

non 
Inc urin /anal 

 
Paraparésie 

non 
Inc urin 

 
Paraplégie 

Sensitivomotrice 
Inc urin /anal 

Ex orthopédique Normal Normal Normal PBVE 

Périmètre crânien 40 cm 41cm - - 

Ex complémentaires 
Rx du crâne 
Rx du rachis 
Rx du thorax 

ETF 
Echo malf 
Echo abdo 

TDM cerebral 
 

IRM 
Biologie 

 
RAS 

- 
- 
- 
- 

normal 
HCP triv active 

ac 
malformation 
de CHIARI II 

 
- 
- 
- 
- 
- 

normal 
Dilatation 
triventricul 

 
- 
- 

normal 
- 
- 
- 

Dilatation          
triventricul 

 
RAS 

normal 
- 
- 
- 

normal 
HCP Triv ac  saillie 

des amygdales 
Clleuses ds TO 

Traitement 
Malformation 

 
Hydrocéphalie 

 
Cure de la 

malformation 
DVP 

 
Cure de la 

malformation 
DVP 

 
Cure de la 

malformation 
- 

 
Cure de la 

malformation 
DVP 

Evolution 
 

Recul 

Distension 
abdominale ac 

arrêt des 
matières et des 

gazs 

stationnaire stationnaire stationnaire 
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Iziker Med 

Ahmed 
benabdessalam 

Oukanher FZ 
 

Noureddine yassine 

épidémiologie 
date d’admission 

âge 
sexe 

consanguinité 
grossesse 

 
28-04-08 
1mois17j 

M 
non 

bien suivie 

 
23-03-08 

4ans 
M 
- 
- 

 
20-02-08 

J 1 
F 

Non 
Bien suivie 

 
22-01-08 

5 sem 
M 
- 

Bien suivie 

Anatomie 
Siège 
aspect 

 
Lombosacrée 

- 

 
Lombaire 

Epidermisée 

 
Lombosacrée 
Epidermisée 

 
Lombosacrée 
Epidermisée 

Ex neuro 
Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
ParaplégieMI 
Anesthésie 

Inc urin /anal 

 
- 
- 
- 

 
Paraparésie 

- 
Inc urin 

 
Paraplégie 

Déficit des MI 
Inc urin /anal 

Ex orthopédique RAS Normal Normal PBVE 

Périmètre crânien 40cm - - 46cm 

Ex complémentaires 
Rx du crâne 
Rx du rachis 
Rx du thorax 

ETF 
Echo malf 
Echo abdo 

TDM cerebral 
 
 

IRM 
Biologie 

 
- 
- 
- 
- 
- 
- 

Comblement du 
TO /Arnold 

chiari 
- 
- 

 
- 

Normale 
- 
- 
- 
- 

Normal 
 
 
- 
- 

 
- 

RAS 
- 
- 
- 
- 

Normal 
 
 
- 
- 

 
- 

RAS 
- 

Normal 
- 
- 

HCP triventriculaire 
 
 
- 
- 

Traitement 
Malformation 

 
Hydrocéphalie 

 
Cure de la 

malformation 

 
Cure de la 

malformation 
 

 
Cure de la 

malformation 

 
Cure de la 

malformation 
DVP 

Evolution 
 

Recul 

stationnaire 
 
- 

Bonne 
 
- 

Bonne 
 
- 

Discrète 
amélioration 

- 
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 Mahboub tarik El arbaoui walid Elquorbi Salah Ibenfakher saad 

épidémiologie 
date d’admission  
âge 
sexe 
rang de naissance 
consanguinité 
grossesse 

 
  02-02-09 
    2mois 
       M 
      2ème  
      Oui 
     suivie 

 
    03-02- 09 
       1an 
         M 
      G1P1 
       Non 
   Non suivie 

 
    03-02-09 
      2mois 
        M 
        2ème  
        Oui 
      Suivie 

 
   18-02-09 
      6mois 
         M 
        2ème  
       Non 
   Non suivie 

Anatomie 
Siège 
 
aspect 

 
Lombosacré 
 
Epidermisée 

 
Dorsolombaire 
 
Epidermisée 

 
Dorsale 
Epidermisée ac 
fistule de LCR 

 
Lombaire 
Epidermisée 

Ex neuro 
Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
     Non 
     Non 
     Non 

 
Hypotonie MI 
      Non 
      Non 

 
Non 
Non 
Non 

 
       Non 
       Non 
       Non 

Ex orthopédique    PBVE  bil    PBVE bil RAS        RAS 

Périmètre crânien       39cm            - 43cm        42cm 

Ex complémentaires 
Rx du crâne  
Rx du rachis 
Rx du thorax 
ETF  
Echo malf 
Echo abdo 
TDM cerebral 
 
 
 
IRM  
Biologie 

 
- 

Normal 
Normal 

- 
- 
- 

HCP triv 
+malformatio 
d’arnold chiari 
            
         - 

Bilan préop 

 
- 

Normal 
Normal 
HCP bil 

- 
- 

Agénésie du corps 
calleux+ arnold 
chiari+pneumocéphalie 

 
- 

Bilan préop 

 
- 

Normal 
Normal 

- 
- 
- 

HCP triv 
 
 

 
- 

  Bilan préop 

 
          - 
     Normal 
     Normal 
          - 
          - 
          - 
      HCP triv 
 
 
 

- 
Bilan préop 

Traitement  
Malformation 
 
Hydrocéphalie 

 
 Cure de la 
malformation 
      DVP 

 
  Cure de la 
malformation 
      DVP 

 
Cure de la 
malformation 
     DVP 

 
Cure de la 
malformation 
    DVP 

Evolution 
 
Recul 

    Bonne 
 
     2mois 

  Stationnaire 
 
       1mois      

Bonne 
 

2mois  

    Bonne 
 
        - 
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 Benali wael  Kamal        lhrachi Laghrib souad  Soussi khadija 

épidémiologie 
 
date d’admission  
âge 
sexe 
rang de naissance 
consanguinité 
grossesse 

 
 

    23-02-09 
      2mois 
        M 
       3ème  
  2ème degrée 
   Non suivie 

 
 

   11-03-09 
     2mois 
        M 
       3ème  
Oui 2ème degrée 
   Non suivie 

 
 

23-03-09 
11j 
F 

5ème  
Oui 2ème degrée 

Non suivie 

 
 

18-04-09 
1mois 

F 
2ème  
Non 

Non suivie 

Anatomie 
 
Siège 
aspect 

 
 
   Lombaire 
Epidermisée  

 
 

Lombaire 
épidermisée 

 
 

Lombaire 
épidermisée 

 
 

Lombosacrée 
Non épidermisée 

Ex neuro 
Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
   HypotonieMI 
      Non 
      Non 

 
 Paraparésie 
         Non 
         Non  

 
Hypotonie MI 

Non 
Non 

 
Paraplégie 

Oui 
Oui 

Ex orthopédique RAS RAS RAS RAS 

Périmètre crânien 33cm 41cm 34cm 36cm 

Ex complémentaires 
 
Rx du crâne  
Rx du rachis 
Rx du thorax 
ETF  
Echo malf 
Echo abdo 
TDM cerebral 
 
 
IRM  
Biologie 

 
 
- 

Normal 
Normal 

- 
- 
- 

HCP triv passive 
          
 
          - 
Bilan préop 

 
 
- 

Normal 
Normal 

- 
- 

Normal 
HCP triv+arnold 
chiari+combl du 

TO 
- 

   Bilan préop 

 
 
- 

Normal 
Normal 

- 
- 

Normal 
HCP triv passive 

 
 

- 
Bilan préop  

 
 

- 
       Normal 
        Normal 
- 
- 
- 
HCP triv+arnold chiari 
 
 
- 
   Bilan préop 

Traitement  
 
Malformation 
 
Hydrocéphalie 
 

 
 

Cure de la 
malformation 
    DVP 

 
 

Cure de la 
malformation 

DVP 

 
 

Cure de la 
malformation 

DVP 

 
 

Cure de la 
malformation 

DVP 

Evolution 
 
Recul 

bonne 
 

4mois 

Stationnaire 
 

3mois 

Aggravation 
neurologique 

- 
 

 stationnaire 
 
- 
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 Mahrach med Bouisk zineb Assfer oumaima Magha salah eddine 

épidémiologie 
 
date d’admission  
âge 
sexe 
rang de naissance 
consanguinité 
grossesse 

 
 

29-04-09 
30j 
M 

2ème  
Non 

Non suivie 

 
 

15-05-09 
2mois et 14j 

F 
5ème  
Non 

Non suivie 

 
 

27-06-09 
20j 
F 

3ème  
Oui 2ème degré 

Non suivie 

 
 

14-07-09 
2mois et 15j 

M 
3ème  
Non 

Non suivie 

Anatomie 
 
Siège 
aspect 
 

 
 

Lombaire 
Non épidermisée 

 
 

Lombaire 
Non épidermisé 
ac issu de LCR 

 
 

Lombosacrée 
épidermisée 

 
 

Lombo-sacrée 
Epidérmisée 

 

Ex neuro 
 
Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
 

ParalysieMI 
AnesthésiMI  
       Non 

 
 

Paralysie MI 
AnesthésieMI 
Béance anal 

 
 

Paralysie MI 
Non 
Non 

 
 
Paraplégieflasq  

AnesthésieMI 
Non 

Ex orthopédique PBVE RAS RAS PBVE 

Périmètre crânien - 40cm 41cm 39cm 

Ex complémentaires 
 
Rx du crâne  
Rx du rachis 
Rx du thorax 
ETF  
Echo malf 
Echo abdo 
TDM cerebral 
 
 
IRM  
Biologie 

 
 

          - 
     Normal    
     Normal 
          - 
          - 
     Normal 
HCP triv 
 
          
         - 
Bilan préop 

 
 
- 
 

Normal 
- 
- 
- 

HCP 
passive+arnold 

chiari 
           - 
Bilan préop 

 
 
- 

Normal 
Normal 

- 
- 

Normal 
HCP triv+arnold 

chiariII 
- 

Bilan préop 
 

 
 

           - 
 
     Normal 
           - 
           - 
      Normal 
      HCP  triv 
 
 
           - 
Bilan préop 

Traitement  
 
Malformation 
 
Hydrocéphalie 
 

 
 

Cure de la 
malformation 

DVP 
 

 
 

Cure de la 
malformation 
        DVP 

 
 

Cure de la 
malformation 

DVP 

 
 

Cure de la 
malformation 

DVP 

Evolution 
 
Recul 

Stationnaire 
 

2mois 

Stationnaire 
 

2mois 

Bonne 
 

3mois 

Stationnaire 
 
- 
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 Allam youssef Atiki ihssane Fils de Fatna Maarouf abdelali 

épidémiologie 
 
date d’admission  
âge 
sexe 
rang de naissance 
consanguinité 
grossesse 

 
 

03- 08-09 
2mois 

M 
3ème  
Non 

Non suivie 

 
 

23 -08 -09 
22mois 

F 
2ème  
Non 

Non suivie 

 
 

10-09-09 
J1 
M 

5ème  
Oui 

Non suivie 

 
 

28-09-09 
16j 
M 

2èmeu  
Non 

Non suivie 

Anatomie 
 
Siège 
aspect 

 
 

lombosacrée 
non épidermisée 

 
 

Spina lipome de la 
queue de cheval 

 
 

Lombosacrée 
épidérmisée 

 
 

Lombaire 
Epidermisée 

Ex neuro 
 
Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
 

Paraplégie 
Non 
Non 

 
 

Paraparésie ghe 
       Non 
       Oui 

 
 

Paraplégie 
Anésthésie MI 
Béance anal 

 
 
Hypotonie axial 
        Non 
        Non 

Ex orthopédique RAS RAS PBVE RAS 

Périmètre crânien 42cm - 38cm - 

Ex complémentaires 
 
Rx du crâne  
Rx du rachis 
Rx du thorax 
ETF  
Echo malf 
Echo abdo 
TDM cerebral 
 
 
 
IRM  
Biologie 

 
 
- 

Normale 
- 
- 
- 

Normale 
HCP triv 

+sténose de 
l’aqueduc de 

sylvius 
- 

Bilan préop 

 
 
- 

Normale 
- 
- 
- 

Normale 
- 

 
 
 
lipomyélocèle 
bilan préop 

 
 
- 
- 

Normale 
HCP triv 

- 
Normale 
HCP triv 

+comblement 
duTO+arnold chiari 

- 
Bilan préop 

 

 
 
- 

Normale 
Normale 

- 
            - 
      Normale 
HCP triv passive 
 
 
            - 
Bilan préop 

Traitement  
 
Malformation 
 
Hydrocéphalie 
 

 
 

Cure de la 
malformation 

       DVP 

 
 

Cure de la 
malformation 

- 

 
 

Cure de la 
malformation 

DVP 

 
 

Cure de la 
malformation 

DVP 

Evolution 
 
Recul 

stationnaire 
 

3mois 

Bonne 
 

2mois 

Stationnaire 
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 Elwardi imane Labasir med Didi yahya Mhira intissar 

épidémiologie 
 
date d’admission  
âge 
sexe 
rang de naissance 
consanguinité 
grossesse 

 
 

23-10-08 
6mois 

F 
4ème  
Oui 

Non suivie 

 
 

12-11-08 
3mois et 20j 

M 
4ème  
Oui 

Non suivie 

 
 

23-11-08 
3mois 

M 
3ème 
Non 

Non suivie 

 
 

02-12-08 
2mois 

F 
1er  

Oui 1er degrée 
Non suivie 

Anatomie 
 
Siège 
aspect 
 

 
 

Lombaire rompu 
avec isssu du 

LCR 

 
 

Lombaire 
Rompu avec issu 

du LCR  

 
 

Lombaire 
Fistilusée 

 

 
 

Lombosacrée 
Epidermisée 

Ex neuro 
 
Tb moteurs 
Tb sensitif 
Tb sphinct 

 
 

Non 
Non 
Non 

 
 
Hypotoni axial 
       Non 
       Non 

 
 

Non 
Non 
Non 

 
 

Paraparésie 
Non 
Non 

Ex orthopédique RAS RAS RAS PBVE 

Périmètre crânien - 40cm - - 

Ex complémentaires 
 
Rx du crâne  
Rx du rachis 
Rx du thorax 
ETF  
Echo malf 
Echo abdo 
TDM cerebral 
 
 
IRM  
Biologie 

 
 
- 

Normale 
Normale 

- 
- 
- 

HCP triv +arnold 
chiari 

- 
Bilan préop 

 
 
- 
- 

Normale 
- 
- 
- 

HCP triv +arnold 
chiari 

 
- 

Bilan préop 

 
 
- 
- 
- 
- 
- 
- 

HCP triv+arnold 
chiari 

- 
Bilan préop 

 
 
- 

Normale 
Normale 

- 
- 

Normale 
HCP triv+arnold 

chiari 
- 

Bilan préop 
 

Traitement  
 
Malformation 
 
Hydrocéphalie 

 
 

Cure de la 
malformation 

DVP 

 
 

Cure de la 
malformation 

DVP 

 
 

Cure de la 
malformation 

DVP 

 
 

Cure de la 
malformation 

DVP 

Evolution 
 
Recul 

Bonne 
 

6mois 

Stationnaire 
 
- 

Bonne 
 
- 

Stationnaire 
 
- 
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II- EPIDEMIOLOGIE  

 

1- Fréquence  

 

Sur une durée de 7ans, de Janvier 2002 jusqu’à Novembre 2009, on a répertorié 72 cas 

de SB au service de Neurochirurgie à l'hôpital Ibn Tofail à Marrakech. Le recrutement est en 

moyenne de 11 cas de SB par an. 

 

2- Le sexe ratio.  

 

Parmi les 72 patients, il y avait 41 garçons et 31 filles soit un sexe ratio de 1,3 (taux de 

masculinité de 0.7). 

 

3- Rang de naissance. 

 

 Parmi les 72 cas d’enfants porteurs de SB, 35 sont premier ou second enfant dans la 

famille soit 46%. 
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4- L’âge d’admission 

 

L'âge des patients varie entre 1 mois et 6 ans mais 80 % des malades sont âgés de moins 

de 3 mois; 4 cas négligés ont consulté à l'âge de 4 et 6 ans.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                  Graphique 1 : Répartition des cas selon l’âge d’admission 
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5- Consanguinité : 

Parmi les 72 cas de SB où la notion de consanguinité a été précisée, le lien a été noté 

chez 29 couples soit 40%. 

III- BILAN CLINIQUE 

1- Etude de la malformation : 

son siège: 

Le siège lombaire ou lombosacré a été retrouvé chez 58  patients soit 8O,5%, alors que la 

localisation dorsolombaire n'a été notée que dans 12 cas soit 16,6% (fig.1). 

Le siège cervicale a été trouvé chez 2 cas soit 2,77%. 

 

 

Fig.1 : Myéloméningocèle lombaire chez un enfant de 6 ans 
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son aspect : 

 La malformation a été bien épidermisée dans 39 cas soit 54% des cas.  

 15 patients présentaient une fistule du LCR avec signes de surinfection 

locale dans 10 cas. 

 

2- L’examen neurologique : 

 

 Un déficit sensitivo-moteur a été noté dans 48 cas à type de :   

- paraplégie flasque dans 28 cas. 

- paraparésie dans 20 cas.   

 5 cas présentaient en plus du déficit moteur une anesthésie thermo-

algique. 

    

 

 

 

 

 

                                  

 

                          Graphique 3 : Répartition du déficit moteur 
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3-Les troubles sphinctériens : 

 

 Les troubles sphinctériens étaient notés dans 32 cas : 

- 22  patients présentaient une incontinence urinaire. 

- 14 patients avaient une incontinence anorectale.     

 

 

 

 

 

 

 

                  

 

Graphique 4 : Répartition des troubles sphinctériens 
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4- La macrocranie  

 

La macrocranie a été retrouvée dans 60 cas de SB. Le diagnostic d'hydrocéphalie a été 

évoqué cliniquement pour être confirmé par ETF ou la TDM, cette dernière a été demandée dans 

tous les cas et dès l'admission du malade. (fig.2) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig.2 : Macrocranie chez un nourrisson 
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5- Les problèmes orthopédiques. 

 

9 patients dans notre série présentaient un pied bot varus équin bilatéral, 5 parmi eux 

avaient une SB lombaire soit un taux de 30 %.(Fig.3) 

1 seul malade avait en plus du pied bot une déformation thoracique. 

2patients présentaient une association de luxation congénital de la hanche et pied bot . 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig.3 : Pied bot varus équin bilatérale chez un nouveau né 

 

6- Les malformations urologiques. 

On a noté :   4 cas d'hypospadias 
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7- L'examen général. 

  

On a observé que : 

- 4 patients présentaient un retard de développement psychomoteur dont 3 avaient une 

MMC de siège lombo-sacré et l’autre de localisation lombaire.  

- 3 cas d’hernie inguinale. 

- 1 cas d’hernie ombilicale. 

- 1 cas d’hernie inguino-scrotale bilatérale.  

- 2 cas de prolapsus rectal. 

 

IV- BILAN PARACLINIQUE  

 

1-L'exploration radiologique : 

 

► La radiographie du rachis : 

La radiographie de face et de profil du rachis est impérative, elle doit comprendre le 

rachis en entier avant de préciser, par des clichés centrés sur les lésions, les anomalies des 

pièces vertébrales.  

  Aucune anomalie de la statique rachidienne n'a été notée.  

  12 cas avaient un élargissement interpédiculaire. 

  On a pu constater que tous les cas présentaient une déhiscence   
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     de l'arc postérieur: - Lombaire dans 25 cas, soit 85%   

- Dorso lombaire dans 6 cas, soit 15% 

Le nombre de vertèbres atteintes est de 2 à 5 chez les patients porteurs de MMG.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Photo 3du squelette chez un nourrisson de 4 mois de sexe masculin avec MMC lombaire 

objectivant une déformation des côtes droits avec une opacité en projection lombaire médiane 

en rapport avec la MMC et spina bifida de L3-L5 avec élargissement du canal médullaire 

lombaire. 
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►La radiographie du thorax : 

Elle a été demandée dans le cadre du bilan préopératoire et également à la recherche de 

malformations thoraciques associées. Cette radiographie a objectivé une symphyse costale chez 

un seul patient. 

 

 

►La radiographie du crâne : 

Elle a été réalisée chez 12 patients ; nous avons noté : 

- les signes radiologiques d'hypertension intracrânienne dans 6 cas fait de : 

 Disjonction des sutures avec amincissement des parois de la voûte. 

 Altérations de la selle turcique. 

 Exagération des impressions digitiformes. 

Nous avons recherché également les lacunes crâniennes qui se différencient des 

empreintes digitiformes de l'HIC car elles existent dès la naissance et qui se rencontrent 

habituellement avec les méningocèles et les myéloméningocèles, mais nous n'en avons noté 

aucune. 

2- L'exploration échographique. 

2.1- L'échographie de la malformation  

Elle permet de préciser le contenu d'une poche épidermisée en visualisant les espaces 

sous arachnoïdiens, la situation de la moelle et en montrant la présence d'éventuels processus 

expansifs. 

L'échographie de la malformation a été réalisée chez 4 malades dans notre série et a 

précisé la nature liquidienne de la malformation. 
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2.2- L'échographie transfontanellaire (ETF) 

Elle a été faite chez 14 patients; elle a montré une dilatation triventriculaire dans 12 cas, 

soit 85%.  

Elle était normale dans un seul cas. 

 

 

 

Photo n°4 : coupe axiale et sagittale en ETF chez un nourrisson d’un mois de sexe masculin avec 
MMC lombaire objectivant une hydrocéphalie triventriculaire par sténose de l’aqueduc. 
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              2.3- L'échographie abdominale. 

Faite souvent après une échographie transfontanellaire à la recherche d’une anomalie de 

l’appareil urinaire ou osseuse. 

Trouvée normale chez 23 patients parmi les 31 cas où l’échographie abdominale a été 

réalisée soit 74%. 

 Objectivant une anomalie chez 8 patients (26%) : 

 Syndrome de la jonction pyélo-urétérale gauche.  

 Dysplasie polykystique rénale gauche.  

 Hydronéphrose bilatérale.  

 Dilatation pyélique bilatérale avec mégauretère.  

 Urétéro-néphrose bilatérale.  

 Agénésie rénale droite. 

 Globe vésical. 

 Distension gastrique sans hypertrophie pylorique.  

3-  La Tomodensitométrie (TDM) :  

Elle a été demandée dans tous les cas et a objectivé une dilatation triventriculaire dans 70 

cas.  

            Une légère atrophie cérébrale dans 9 cas. 
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Coupe de TDM objectivant une dilatation des deux ventricules latéraux avec résorption 
transépendymaire 

4- L' IRM cérébro-médullaire (IRM)   

 

Elle a été demandée chez tous les patients mais malheureusement et faute de moyens, 

elle n'a été pratiquée que 7 fois où elle a montré : 

• Une MMC lombaire avec un syndrome de la moelle attachée. (photo 14, 15) 

• Un lipomyéloméningocèle lombo-sacré associé au syndrome de la moelle attachée 

(photo 16, 17, 18, 19) 

• Une moelle atrophique avec aspect de MMC et hydrocéphalie associée à une 

malformation de Chiari II dans l’I.R.M cérébrale c(photo 20, 21, 22, 23, 24, 25, 26) 

-Une hydrosyringomyélie avec une malformation. (photo 27, 28, 29)  
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Photo n° 14-15 : coupe sagittale en T1 et T2 chez une fillette de 2 ans avec MMC 
lombaire, les racines nerveuses ont un trajet en rayon de soleil, moelle attachée basse en L4 avec 
un filum terminal confondu avec le cône terminal, defect osseux en L3-L4.  

 

 

 

 

 

 

 

 

Photo n°16 : coupe IRM sagittale en T2 chez une fille âgée de 2 ans ½ avec MMC lombo-sacrée et 
lipome sous cutané. 
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photo n°17 : coupe IRM sagittal en T1 sans injections de produit de contraste chez la 
même patiente, le filum terminal est bas. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Photo n°18 : coupe IRM sagittale en T1 après injection de produit de contraste à la recherche des 
signes infectieux, le cordon médullaire est de signal normal (absence de diastématomyélié). 



Prise en charge  de spina bifida au service de neurochirurgie au CHU Med IV 
 

                                                                         
- 69 -

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Photo n°19: coupe coronale en T1 avec contraste chez la même patiente montrant un pertui 
cutané en regard de L3-L4. 

 

Photo n°20-21 : coupes IRM sagittales en T1 chez un garçon de 3 ans avec MMC lombaire. 

20- hydrocéphalie importante triventriculaire. 

21- importante hernie des amygdales cérébelleuses au dessous du trou occipital, 
extension de V4 qui est étiré, allongé et collabé ; signes de la malformation C II. 
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Photo n°22 : coupe IRM coronale en T1 chez le même patient montrant la malformation de Chiari 
II avec hydrocéphalie triventriculaire.  

 

 

 

 

 

 

 

 

Photo n°23 : coupe IRM coronale en T1 chez le même patient objectivant une Hydrocéphalie avec 
fosse cérébrale postérieure petite.  
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Photo n°24 : coupe IRM axiale en T2 montrant une Hydrocéphalie touchant les cornes frontales, 
occipitales et le carrefour ventriculaire.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Photo n°25 : coupe IRM sagittale en T2 au niveau de MMC lombaire objectivant une moelle 
atrophiée en hyposignal. 
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Photo n°27-28 : 
coupe IRM axiale chez 
un nourrisson de 2 mois de sexe féminin avec MMC lombaire. 
27- coupe axiale en T1 d’une hydrocéphalie biventriculaire. 
28- coupe axiale en T2 du même aspect 

 

Photo n°26 : coupe IRM sagittale en T1 chez le même patient montrant une moelle atrophiée 
en isosignal homogène sans cavité syringomyélique, à partir de L3 la moelle est refoulée à 

l’extérieure du rachis par la poche herniée
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Photo n°29 : coupe IRM sagittale en T1 chez la même patiente mis en évidence une 
malformation de Chiari II avec effilement des amygdales cérébelleuses très largement engagées 

dans le trou occipital, allongement du bulbe, sténose du V4 qui est étiré et collabé avec une 
cavité syringomyélique cervicale haute (flèche) 

 
 

5- Biologie. 

  

5-1-Etude bactériologique : 

L'étude du LCR a été effectuée chez 25patients présentant une fistule du LCR. Nous avons 

noté quatre cas de méningite purulente traité par antibiothérapie avec bonne évolution, alors 

que le LCR dans les autres cas était stérile. 
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5-2-Numération et formule sanguine : 

Réalisée dans le cadre du bilan préopératoire, on a objectivé 3cas  d'anémie ferriprive 

traitée. 

 

6- TRAITEMENT. 

 

6-1- Le traitement de la malformation : 

- Abstention vis à vis de la méningocèle adoptée dans 2 cas, la lésion était bien 

épidermisée, plate, sans troubles sensitifs ou moteurs.  

          - Une cure de la malformation classique adoptée dans 68 cas :  

         - 1 décès où la malformation était de localisation cervicale.  

6-2-Traitement de l'hydrocéphalie : 

             -L'hydrocéphalie associée a été traitée dans 65 cas par mise en place d'une 

dérivation interne ventriculo-péritonéale dans le même temps opératoire. 

            -3 cas ont été traités par ventriculocisternostomie  

 

6-3-Traitement des lésions associées : 

Tous les patients ont été adressés à des services spécialisés selon les problèmes 

présentés. 
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7- EVOLUTION ET PRONOSTIC. 

 

Seule l'évolution à court terme a pu être précisée. 

Cette évolution a été : 

  favorable dans 48 cas soit 70 %. 

 Emaillée de complication : 

-4 cas de méningite se sont déclarés à J4 traitées par antibiothérapie avec bonne 

évolution. 

-5 cas de dysfonctionnement du shunt ont été déclarés 2 mois après l'acte chirurgical 

avec bonne évolution après révision chirurgicale du shunt. 

-2cas où la ventriculocisternostomie était non fonctionnelle 3mois après l’acte 

chirurgical d’où la dérivation de ces malades avec bonne évolution. 

-3 cas de fistule post opératoire ont été notés, ces dernières ont été traitées par 

réfection d'une brèche durale, retrouvée à la révision chirurgicale. 

-28 de nos malades sont toujours suivis avec un recul entre 5 mois et 2 ans 

-sur le plan neurologique : L'évolution est stationnaire dans 35 cas soit 72%, alors 

qu'une discrète amélioration motrice est notée dans 9 cas soit 28%. 

 Un décès où la malformation était de localisation cervicale. 
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Discussion  
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I-RAPPEL EMBRYOLOGIQUE : 

 

1- EMBRYOLOGIE  

 

La vie prénatale est habituellement divisée en deux périodes, une période embryonnaire 

et une autre fœtale. La période embryonnaire comprend les huit premières semaines après la 

dernière ovulation ; la période fœtale conduit ensuite à la naissance.  

C’est au cours de la période embryonnaire que s’individualisent la plupart des structures 

de l’organisme, et en particulier le système nerveux central ; de même, pendant cette période, 

débutent la majorité des anomalies congénitales.  

A la fin de la 8e semaine postovulatoire, l’embryon humain mesure 30 à 32 mm du vertex 

au coccyx, pèse 2 à 2,7 mg et possède plus de 90% de ses structures anatomiques définitives. A 

la fin de la deuxième semaine de développement in utero (15e-17e j.), le disque embryonnaire 

est didermique, constitué de deux feuillets : l’entoblaste et l’ectoblaste. Le blastocyste est 

totalement implanté dans l’endomètre. Cette période présomitique correspond au stade 7 de 

l’institution Carnegie. (fig. 1) (153, 255, in 255) 

La ligne primitive et nœud de Hensen ne font que traduire l’existence de migration 

cellulaire ectoblastique correspondant au phénomène de gastrulation, c'est-à-dire la mise en 

place du troisième feuillet embryonnaire, le chordo-mésoblaste. Le disque embryonnaire devient 

tridermique avec l’apparition de la plaque neurale. Cette période correspond au stade 8 de la 

Carnegie. (fig. 2) (153) 
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fig. 1 : schéma et photos du disque embryonnaire didermique  

(Stade 7 de la Carnegie) (16 jours - 0,3 à 0,7 mm) 

(5, in 255) 
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fig. 2 : schéma et photo illustrant la mise en place du chordo-mésoblaste (3e feuillet) au 
stade 8 «la gastrulation» (18 jours -1 à 1,8 mm) 

(255, in 255) 

 

Le chordomésoblaste comprend la chorde et le mésoblaste : 

- La chorde est une structure qui constitue l'axe de l'embryon et qui a un rôle essentiel 

probablement inducteur sur la différenciation de certains éléments. Elle est située entre le noeud 

de Hensen en direction caudale de l'embryon et la membrane pharyngienne en direction craniale 

et disparaît après la naissance. Avec apparition du canal neuroentérique qui traverse la totalité 

de l’épaisseur du disque embryonnaire. (fig. 3)  
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- Le mésoblaste s'organise en 3 zones : 

 Le mésoblaste para-axial : futurs somites 

 Le mésoblaste intermédiaire : futurs pronéphros, mésonéphros, métanéphros, 

c'est à dire les structures urinaires et génitales 

 Les lames latérales, disposées latéralement : futur tissu mésenchymateux. (5) 

Au stade 9 apparaissent les trois premières paires de somites. Extérieurement la plaque 

neurale se creuse en gouttière neurale. (fig. 4)  

(153, 255) 

Au stade 10, (fig. 5) l’embryon a 22 jours. À hauteur du 4e somite la gouttière neurale se 

ferme en tube neural alors que les deux extrémités restent largement ouvertes. La crête neurale 

s’individualise. La fermeture du tube neural va se poursuivre ensuite en direction craniale et 

caudale. Les bords du tube neural antérieur se projettent rostralement pour former les lèvres du 

neuropore rostral qui se ferme au stade 11 (24 jours -4,5 mm). (153, 255, in 255) 

 

 

 

fig. 3 : Canal neuroentérique et formation de la chorde. (5) 
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fig. 4 : schéma et photo du disque embryonnaire au stade 9 

(20 jours – 1,5 à 2,5 mm – 1 à 3 paires de somites) 

(255, in 255) 

 

 



Prise en charge  de spina bifida au service de neurochirurgie au CHU Med IV 
 

                                                                         
- 82 -

 

 

 

 

 

  

 

 

fig. 5 : schéma et photos du disque embryonnaire au stade 10 

(4 à 12 paires de somites, 22 jours, 2 à 3,5 mm) 

(255, in 255) 

Au stade 12 (26 jours), le neuropore caudal commence à se fermer à son tour. Les 

vaisseaux cérébraux font leur apparition. (153) 

Le stade 13 (27-28 jours), est le début de la période postsomitique. Le développement et 

la fermeture du tube neural sont normalement complets à ce stade. (153) sa partie craniale se 

dilate en trois vésicules : le prosencéphale, le mésencéphale et le rhombencéphale. (fig. 6) A ce 

stade le système nerveux central est le principal déterminant de la forme générale de l’embryon. 
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Le contour du tube neural est celui de l’embryon dans son ensemble. La courbure cervicale du 

tube neural apparaît et le mésoblaste va se territorialiser avec formation de la partie antérieure 

vertébrale : le mésoblaste para-axial, disposé de part et d'autre de la chorde va se métamériser  

en somite selon un gradient cranio-caudal. La différenciation des somites se fait ensuite par le 

biais de gènes diffusibles (action par contact) provenant par exemple de la chorde (gène shh) ou 

du plancher du tube neural. 

 Ainsi, il se crée deux territoires dans chaque somite, le sclérotome et le 

dermatomyotome, à devenir respectivement ventral et dorsal. Le sclérotome est responsable de 

la formation des vertèbres et des côtes et le dermatomyotome est responsable de la formation 

du derme et des muscles de la paroi du tronc et des membres, là encore suite à l'action d'autres 

gènes diffusible. (fig. 7) (5, 153) 

Chaque sclérotome, issu pour moitié du somite droit, pour moitié du somite gauche, se 

divise en deux parties : craniale et caudale ; la moitié caudale du somite supérieur fusionne avec 

la moitié craniale du somite inférieur pour former la partie antérieure de la vertèbre, à ce stade 

entièrement cartilagineuse. 

 

  

fig. 6 : individualisation des vésicules cérébrales. (255) 
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fig. 7 : Spécification du somite (coupe transversale). (5) 

 

On parle donc d'une organisation métamérique (somite + sclérotome) transformée en 

organisation intermétamérique (vertèbres). 

Le disque intervertébral provient d'une cassure fonctionnelle entre les différents 

sclérotomes.  

Les malformations peuvent être associées de façon complexe, parfois en véritable puzzle 

vertébral. 

L'association à des malformations neurales, cardiaques, urinaires, etc. peut s'expliquer 

par la concomitance spatiale et/ou temporelle des phénomènes de différenciation au moment 

précis de l'agression. Au pôle caudal de l'embryon, les somites sont proches de la membrane 

cloacale (imperforation anale et anomalies vertébrales). 

De même, la proximité topographique du mésoblaste para-axial (futurs somites) et du 

mésoblaste intermédiaire (responsable des structures urinaires et génitales) permet d'expliquer 

l'association fréquente des malformations rachidiennes et rénales. 
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La différenciation des vertèbres et des côtes issues du même sclérotome permet 

d'expliquer l'association de malformations costales aux malformations vertébrales 

(indépendamment des déformations scoliotiques). (5) 

Le stade 14 (32e jours) correspond à l’augmentation de volume des vésicules cérébrales 

et leur évolution en mosaïque. (153, 255) 

La différenciation progressive de la partie caudale du tube neural aboutit à la moelle 

épinière. La croissance plus rapide du rachis permet la position haute de la moelle qui se fait 

dans les dernières semaines de la grossesse. (153) 

A partir du sclérotome, l'ébauche cartilagineuse se ferme progressivement en arrière 

autour du tube neural. Les facteurs inducteurs sont ici " dorsalisants " et font intervenir la partie 

dorsale du tube neural et l'épiblaste. Ceci explique la forte relation entre les anomalies du tube 

neural et l'arc postérieur. Par exemple, l'absence de fermeture du neuropore caudal est 

responsable des myéloméningocèles, associés à des malformations des arcs postérieurs des 

vertèbres. (5) 

Du stade 15(33e jours) au stade 23 (57e jours) qui correspond à la fin de la véritable 

période embryonnaire, le système nerveux central continu son développement. A la fin de cette 

période, tous les éléments du système nerveux sont en place, les organes de sens présentent 

leur forme définitive.  

La période fœtale s’étend de la 9e à la 40e semaine. (153) 
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2- PATHOGENIE  

 

Les caractéristiques anatomiques des myéloméningocèles indiquent que l’anomalie 

embryologique se situe dans la période qui précède la fermeture du neuropore (26e-28e jours de 

vie intra-utérine, stade 12-13 de la classification de Carnegie). 

Parallèlement s’y associent des anomalies des structures nerveuses supérieures entrant 

dans le cadre de la malformation de Chiari II. 

Il existe de multiples controverses théoriques qui voudraient expliquer la complexité des 

phénomènes responsables de la persistance d’une ouverture du tube neural lors de la naissance. 

(94) 

PENFIELD et COBURN en 1938 ont décrit la théorie de la traction mais grâce à la 

constatation d’une absence de malformation de Chiari dans les moelles fixées en position basse 

il semble possible de l’écarter.  

La théorie infectieuse de BROUWER invoque une infection au stade embryonnaire, 

entraînant une encéphalomyélite qui serait à l’origine des anomalies du tube neural. (in 94) 

BROUWNE en 1967 proposait une interprétation mécanique. Cet auteur invoque un 

mécanisme d’hyperflexion fœtale au niveau spinal responsable du développement tardif de 

certaines lésions dysraphiques. (35) 

Mais essentiellement deux grandes tendances s’opposent : les théories hydrodynamiques 

basées sur la réouverture du tube neural, (45, 8) et les théories mécanicochimques basées sur la 

non fermeture du tube neural. 

Les travaux de MORGAGNI en 1761, de GARDNER en 1960 et de PADGET en 1968 

donnent incriminent la pression du liquide cérébro-spinal (LCS) dans l’étiopathogéniie de la 

malformation. Il existerait une phase dite d’hydrocéphalie fœtale, qui serait responsable de 
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réouverture du tube neural précédemment fermé correctement. D’autres pensent que le tube 

neural ne se ferme jamais correctement dans ces malformations et s’appuient sur l’observation 

de plusieurs spécimens humains de 14 somites, qui présentaient une ouverture complète du 

tube neural, bien avant la phase dite d’hydrocéphalie fœtale décrite par GARDNER. (94, 8) 

VOGEL en 1961 avance que la malformation pourrait être la conséquence directe d’un 

problème vasculaire (thrombotique ?). (278) 

Des théories plus modernes constatent que chez les êtres humain, comme chez les 

souris, la fermeture du tube neural se fait dans plusieurs sites ce qui explique les différents 

types cliniques des defects du tube neural (anencéphalie, SB…). (270, 236)  

Les variations du mécanisme cellulaire au niveau des différents sites de fermeture du 

tube neural ainsi que la différence de la sensibilité aux agents tératogènes et le temps de 

l’exposition soulignent ces anomalies. (234)  

Le contrôle génétique du mécanisme cellulaire de fermeture n’est pas encore 

complètement élucidé, mais l’association de plusieurs gènes est possible comme c’est déterminé 

chez les animaux. (60) 

 

II- EPIDEMIOLOGIE  

 

1- FREQUENCE  

 

Il est nécessaire, avant d’aborder ce chapitre, de rappeler qu’en règle générale, à partir 

de la moitié des années 1980, la fréquence du Spina Bifida avec myéloméningocèle a 
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progressivement chuté, proportionnellement aux progrès du diagnostic anténatal, et ceci dans 

tous les pays occidentaux.     

Néanmoins, l’étude épidémiologique permet classiquement de distinguer plusieurs 

facteurs entrant en jeu dans la fréquence de cette malformation. 

Certains pays ont connu et connaissent une fréquence de MMC beaucoup plus importante 

que d’autres. (94)  

On passe d’une fréquence de 0,52‰ en France et 0,60‰ en Finlande à une fréquence de 

5,5‰ au nord de la Chine en arrivant à 1‰ aux U.S.A. (63, 28, 21, 205) (fig. 1) 

A Marrakech, le recrutement du service de neurochirurgie à l’hôpital IBN TOFAIL est en 

moyenne 11cas par an de myéloméningocèle entre les années 2002 et 2009. 
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Fig. n°1 : graphique illustrant les variations du taux de défaut de fermeture de tube 
neural dans les différents pays du monde. (28) 

 

2- FACTEURS ETIOPATHOGENIQUES  

 

Tous les auteurs sont d’accord du fait que MMC est une pathologie multifactorielle. (28, 

131). 
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2-1-Facteurs génétiques : 

Si le mécanisme génétique n’est pas complètement élucidé, la forte présomption de son 

impact sur la pathologie est tiré du fait de l’association de la MMC avec d’autres syndromes 

génétiques tels que le syndrome de Meckel Gruber, le syndrome de Waardenburg et la Trisomie 

13 et 18, d’autant plus que le risque de récurrence chez un couple qui a déjà eu un enfant 

porteur de MMC est estimé de 25 à 50 fois plus important que la population générale dans 

laquelle ce risque est estimé de 4 à 5%. (191, 205) 

MOLLOY et coll. rapportent qu’il y a une corrélation entre le taux de folate dans le sang 

en période périconceptionnelle et les defects du tube neural ; ce taux de folate a un 

déterminisme génétique ; il s’agit selon ces auteurs du gène C677T. Dans la forme homozygote, 

le taux de folate érythrocytaire est de 20% inférieur à la normale ; ceci explique que la prévalence 

du génotype TT est élevée de façon significative chez les enfants porteurs de spina bifida et chez 

leurs parents. (200) 

Dans d’autres études, d’autres gènes seuls ou en interactions sont impliqués dans la 

survenue des défects du tube neural (PDGFRA, CBS, MS, MSR, 5-10 MTHFR). (132, 224, 201, 56, 

93) 

Ces déterminismes génétiques expliquent les formes familiales et les formes survenant 

chez les enfants issus de mariage consanguin. (191, 200, 228) 

 

2-2- Age de la mère : 

Si le jeune âge maternel et la multiparité sont des facteurs bien évidents dans beaucoup 

d’études, d’autres ne trouve aucune différence significative par rapport à la population générale, 

ainsi que dans notre étude. (94) 
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Dans l’Irlande et l’Australie, la relation est bien établit (187,212) de même que dans le 

Niger où le moyen  d’âge est de 16,75 ans et 67,95% de mère ayant un enfant porteur de MMC 

ont moins de 20 ans. (239) 

Une étude faite en Brésil sur 89 cas, a montré une prédominance de la tranche d’âge de 

20 et 24 ans  comme dans la littérature mais sans explication. (11). 

2-3- Rôle de la consanguinité : 

Les cousins germains présentent 2 fois plus de malformation de tube neural que dans la 

population générale ; alors qu’en France, le rôle de la consanguinité est considéré négligeable. 

(159) 

L’influence de celle-ci peut être retrouvée dans certaines populations comme les pays 

sub-sahariens tel le Niger ou la consanguinité atteint le pourcentage de 41,08% vu que le mode 

de vie nomade est encore de rigueur privilégiant les mariages consanguins. (239) 

Dans notre série, le lien de consanguinité a été retrouvé dans 29cas/67 (soit 40%). 

2-4- Rang de naissance :                                                    

Pour CARTER, LAPRAS et coll, la proportion d’avoir le premier né atteint de myéloméningocèle 

est sensiblement plus élevée, ainsi 267 femmes sur 387 sont primipares au Niger et dont 68,99% 

de leurs enfants sont atteints de MMC. (48, 239, 151) 

Pour  AGUIAR et coll., le rang de naissance ne paraît pas jouer un rôle important. (11) 

SADIQ, (235) a objectivé une prédominance du premier ou second enfant soit 46% des 

cas, même constatation dans notre série avec une légère prédominance du rang du second 

enfant soit 30%. 
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2-5- Race et origine ethnique : 

En Californie, ils ont constaté une légère augmentation du taux de malformation du tube 

neural chez les enfants de mères d’origine hispanique suivie de mère blanche puis noires et 

asiatiques. Mais certaines de ces constatations ont tendance à changer dans le temps ou dans 

l’espace dû à la migration suggérant une interaction entre ces différentes ethnies et 

l’environnement. (141, 167, 152) 

Les enfants de race noire font moins de MMC que les enfants de race blanche. (293) 

D’après LAPRAS, une étude faite en France  a constaté un excès significatif d’enfants 

atteint de parents turcs par rapport aux parents originaires d’Europe et du maghreb. (151) 

          Ceci est attribué par des auteurs à des carences nutritionnelles tel la carence en 

acide folique, la vitamine A, la vitamine B12, le zinc ou à l’existence de gènes de susceptibilité 

particulière au défaut de fermeture du tube neural.      

2-6- Rôle du sexe : 

Le sexe féminin est prédominant dans le défaut de fermeture du tube neural d’après la 

plupart des études. (85, 120)  

En France, le sexe ratio est conservé avec un taux de masculinité de 0,513 comparable à 

celui de la population générale (0,515). (159)  

Il n’existe pas de discrimination de sexe pour SADIQ qui a trouvé 74 garçons pour 66 

filles. (235) 

Notre étude trouve, pour sa part, un sexe ratio de 1,3 (41 garçon/31 filles).  
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2-7-Facteurs ambiants : 

a- Niveau socio économique : 

Les auteurs anglais ont mis l’accent sur l’importance des facteurs socio-économiques 

dans l’épidémiologie de cette malformation. Il a été constaté une fréquence nettement plus 

élevée de malformations du système nerveux et plus précisément les défauts de fermeture du 

tube neural dans les familles avec un niveau de vie très bas. Ces constatations sont réfutées par 

d’autres et n’ont pas encore fait leur preuve scientifique, (in 94) mais ils ont ouvert la voie aux 

nombreuses études sur la relation entre la malformation et les facteurs nutritionnels. 

b-Facteurs nutritionnels : 

Beaucoup de publications ont mis l’accent sur le rôle d’un régime maternel carentiel en 

vitamines dans la pathogénie des défauts de fermeture du tube neural. Ces études concernent 

surtout l’acide folique (vit B9), la vitamine C (94) et le Zinc (206, 102) dont la concentration 

sérique est nettement plus basse chez les femmes ayant eu un enfant porteur d’une M.M.C. 

L’hypervitaminose A a été rapportée par GAL en 1972 comme facteurs de genèse des 

malformations congénitales. (89) 

c- Rôle de certains médicaments et substances chimiques : 

En 1982, LAPRAS a publié la 1ère étude signalant que le valproate de sodium, constituait 

un important facteur de risque (88).d'autres auteurs ont confirmé ce risque et considèrent que le 

risque d'avoir un enfant atteint de SB est multiplié par 25 ou 30. Des études évoquent la 

carbamazépine, l'aminoptérine, le méthotréxate et le triméthoprime (55) la consommation 

abusive d'alcool au cours du premier mois de grossesse a été rapportée chez plusieurs mères 

d'enfants atteints de SB (37). 

 Knox en 1972 (50) accuse la consommation de viandes salées et de corned-beef riches 

en nitrites et en nitrates. 

Entre autre on a également incriminé d’autres facteurs de risque (58, 87) :  
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- Le déficit en oligoéléments dans l’eau potable. 

- Le déficit en zinc chez la mère, qu’il soit d’apport ou d’absorption, peut constituer un 

facteur de risque de SB non négligeable.  

d-Variations saisonnières : 

Notées par plusieurs auteurs, sur 1000 malformés, on a trouvé en hivers une fréquence 

nettement supérieure des malformations du système nerveux, et en été des malformations 

congénitales cardiaques. Ces constatations suggèrent que certains  

virus sont aussi responsables d’une perturbation du phénomène de fermeture du tube 

neural vu la fréquence des affections virales en période hivernale. On cite parmi ces virus : le 

VRS, le ROTAVIRUS. (in 230,in 94, 167) 

SADIQ dans son étude sur 140 cas a trouvé que 36% de ces patients avaient leurs 

périodes embryologiques au cours des mois de novembre, décembre ou janvier : période, selon 

lui, ou la grippe est très fréquente et les habitudes alimentaires sont particulières chez les 

marocains au début de l’hiver ou ils consomment plus d’épices et de féculents. (235) 

LE MERRER et coll., comme ELWOOD, n’ont pas observé de variations saisonnières. (159, 

82) 

Ces constations suggèrent que la susceptibilité individuelle à déterminisme génétique 

joue un rôle important dans l’étiologie des Spina Bifida.   

 

2-8- Autres hypothèses : 

L’hyperpyrexie et donc l’hyperthermie maternelle, dans les premières phases de la 

grossesse, peuvent jouer un rôle important comme cela a été démontré par CHANCE en 1978. 

(51, 78, 99) 



Prise en charge  de spina bifida au service de neurochirurgie au CHU Med IV 
 

                                                                         
- 95 -

Le diabète insulinodépendant (18, 83, 102) et l’obésité maternelle (289, 290, 247, 283) 

semblent avoir un rôle dans la genèse des malformations du système nerveux et sur les 

malformations congénitales en générales. (293, 206, 205). 

 

III-BILAN CLINIQUE  

 

Le diagnostic de Spina Bifida est clinique. Ainsi, ce type de malformation exige de 

pratiquer, dans les premières 24 heures de vie, un bilan complet, ce qui permet de donner un 

avis pronostique à la famille et de choisir l’attitude thérapeutique.  

Ce bilan devra être pratiqué dans un contexte de chirurgie pédiatrique par une équipe de 

spécialistes travaillant dans le domaine du spina bifida et concernée par les multiples problèmes 

posés par cette malformation.  

        1- EXAMEN DU NOUVEAU NE : 

           Au début, comme tout examen du n.né, il faut préciser l’âge, le rang de naissance, 

rechercher l’existence de la même lésion dans la fratrie ou parents proches, le déroulement de la 

grossesse et des autres grossesses éventuellement, l’âge maternel et ses antécédents, 

l’exposition à des facteurs de risque, en fin, il faut préciser le déroulement de l’accouchement 

(césarienne ou par voie basse), la présentation céphalique ou autre, existence ou non de 

souffrance néonatale ainsi que le poids, la taille et les autres constantes hémodynamiques et le 

plus important c’est le comportement vis-à-vis de la malformation, puisqu’il faut la protéger par 

champ gras ou imbibé d’eau physiologique pour la maintenir humide.  

1-1-Examen du rachis :  

Permet de définir les caractéristiques anatomiques de la lésion : 
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         Il s’agit d’une lésion médiane caractéristique dans sa forme classique (aspect en 

cocarde constaté dans 45/72 cas dans notre série), mais pouvant avoir des caractères 

particuliers selon les différentes formes anatomiques.  

Le niveau est variable mais la plupart se situent au niveau lombaire et sacré, dans 75% 

des cas comme dans notre étude.  

Morphologiquement la lésion se présente soit comme une tuméfaction pseudotumorale 

qui peut atteindre des dimensions considérables, soit comme une lésion plane étendue sur un 

plan transversal. 

Dans certains cas, une touffe de poils peut surmonter la lésion.  

On peut observer une complète couverture cutanée qui cache la lésion spinale et qui 

représente un véritable piège pour le diagnostic anténatal. (Photo 1, 2, 3, 4) 

Quelques cas sont compliqués d’une ulcération avec une hémorragie au sein de la 

malformation et issu du LCR. (94) 

1-2- Examen du crâne :  

Le plus souvent les enfants porteurs d’une MMC naissent avec un périmètre crânien 

inférieur à la normale (31-34 cm), ceci malgré une dilatation ventriculaire présente à la 

naissance dans presque 30% des cas dans l’étude de GENITORI et coll. (94) Noté seulement chez 

12 de nos patients.  

A la palpation, on peut apprécier sur le crâne des lacunes correspondantes à des zones 

de raréfaction osseuse typique de cette malformation (crâne lacunaire). 
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Fig. n°1: MMC lombaire basse. (141)       Fig. n°2 : MMC lombaire basse très étendue. 

 

 

Fig. n°3 : vue de face et de profil d’une MMC lombaire fistulisée.   

 

 

 

Fig. n°4 : vue de face et de profil d’une MMC en cocarde. (19) 
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Souvent la suture métotique (interfrontale) est largement ouverte pouvant faire évoquer 

le diagnostic de cranium bifidum.  

Cette malformation peut rentrer dans le contexte dysraphique, mais elle représente un 

critère pronostique péjoratif. (94). 

 

1-3-Bilan neurologique et musculaire : 

L’étude du tonus actif et passif représente la première partie de l’examen. Les 

manœuvres de l’angle poplité, du talon-oreille et du redressement donnent une bonne 

appréciation du tonus.  

L’étude de la motricité spontanée doit précéder les stimulations douloureuses. Souvent 

un mouvement réflexe peut simuler une activité musculaire inexistante ou extrêmement faible.  

Il faut rappeler que, chez le nouveau-né, l’observation judicieuse représente une partie 

considérable de l’examen.  

L’analyse de la motilité doit être accompagnée par l’étude des réflexes. Leur abolition est 

fonction du niveau lésionnel.  

Généralement, dans les cas de MMC basse lombosacrée, on observe une abolition des 

réflexes achilléens avec conservation des rotuliens chez le nourrisson. 

Bien évidement, l’étude de la sensibilité sera approximative, mais elle peut aider à établir 

le niveau lésionnel de la malformation. (94) 

50% de nos patients présentaient un déficit neurologique type paraplégie ou paraparésie. 

 Cet examen sera complété par un testing musculaire fonctionnel qui analyse la fonction 

de chaque groupe musculaire et permet une appréciation globale des possibilités motrices. 

(Tableau 1) 
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0= absent ; 1= contraction sans mouvement ;  

2= mobilité active faible ; 3= normal ou subnormal. 

Tableau n°1 : exemple de tableau de testing musculaire, chaque mouvement a une cotation de 0 
à 3. 

 

  Evaluation fonctionnelle 

  Droit Gauche 

Hanche :     

flexion     

extension      

abduction     

adduction     

rotation interne     

rotation externe     

Genou :     

flexion     

extension      

Cheville :     

flexion dorsale     

flexion plantaire     

Pied :      

inversion     

éversion     

Orteils :      

flexion     

extension      

 

L’examen orthopédique et l’analyse clinique des sphincters anal et vésical représentent 

une étape importante du bilan initial de toutes MMC pouvant jouer un rôle déterminant dans la 

décision thérapeutique et de prédire le pronostic évolutif lointain des patients. (94) 
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1-4- L’examen général : 

 L’examen clinique doit être complet regroupant en plus de l’examen initial, un examen 

cardiovasculaire à la recherche de souffles pouvant orienter vers une malformation 

cardiovasculaire associée, un examen pleuropulmonaire, abdominales, dermatologique, génitale 

et psychomoteurs . 

 

IV-BILAN PARACLINIQUE : 

 

       1- BILAN RADIOLOGIQUE. 

 

Les examens radiologiques standard ont cédé la place aux nouvelles techniques telles 

l’IRM, La TDM, l’ETF.  

 

1-1- Une imagerie par résonance magnétique (IRM) : (fig. 7, 8)  

    Demandée surtout pour le diagnostic des malformations cérébrale et de la moelle 

épinière telle la malformations de Chiari II et le syndrome de la moelle bas fixée, elle permet une 

meilleure étude des structures nerveuses. Les anomalies les plus souvent rencontrées sont : 

 Une dilatation asymétrique des ventricules latéraux (95%), 

 Un V3 de taille normale coexistant avec une dilatation des VL, 

 Une dilatation fréquente du récessus suprapinéal du V3, 

 Une masse intermédiaire volumineuse,  

 Une microgyrie,  

 Une agénésie de la faux,  
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 Des citernes supratentorielles dilatées,  

 Une dilatation kystique de la citerne rétropulvinarienne,  

 Une ascension du vermis à travers le foramen ovale réalisant ce qu’on appelle une 

pseudotumeur cérébelleuse,  

 Une hypoplasie de la tente du cervelet, 

 Une ectopie vermienne dans la partie haute du canal rachidien, 

 Une hypoplasie ou une asymétrie des hémisphères cérébelleux, 

 Un allongement constant du tronc cérébral portant essentiellement sur le bulbe et 

le quatrième ventricule, 

 Une agénésie du corps calleux. (94, 19) 

   l’IRM constitue un bon moyen pour le suivi des enfants porteurs de MMC et le 

diagnostic des malformations cérébrales associées. (233)  

 

 

fig. 7 : coupe IRM coronale en T1 visualisant une hydrocéphalie avec CII et petite fosse 
postérieure chez un patient porteur de MMC. Grande flèche : fausse impression de dilatation des 

sinus transverses, petites flèches : hypoplasie de la tente et hernie du cervelet, triangle : 
pseudo-tumeure du cervelet. 
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Fig. 8 :  (171) 

A droite : coupe sagittale IRM en T1 chez un enfant avec MMC dorsale et Chiari II 

Au centre : coupe sagittale IRM en T2 chez le même patient centrée sur la MMC dorsale, on 
visualise la plaque neurale attachée et herniée. 

A gauche : coupe sagittale IRM en T1 montrant l’hernie des amygdales à travers le trou occipital. 

 

1-2- Tomodensitométrie cérébrale:  

 De nombreux auteurs ont décrit, de façon détaillée, les anomalies tomodensitométrique 

rencontrées chez les enfants porteurs de SB (77) 

         La description des anomalies ventriculaires et cisternales est assez comparable à 

celle de l’ETF. 

Plusieurs auteurs s’accordent pour dire que la corrélation ETF-TDM est excellente dans la 

détermination des hydrocéphalies (80). 

Cependant la TDM permet de visualiser certaines anomalies parenchymateuses peu 

accessibles à L’ETF et certaines anomalies osseuses telles les lacunes de la voûte crânienne (77) 

et elle apporte d’avantages des arguments dans le diagnostic de la malformation de Chiari. Cet 

examen nécessite chez le tout petit une anesthésie générale.  
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    1-3- L’échographie transfontanellaire (ETF) :  

         Elle permet la recherche d’une dilatation des cavités ventriculaires avec mesure de 

leurs tailles, une malformation de Chiari II et les anomalies de la ligne médiane. La dilatation des 

ventricules latéraux  parait en coupe coronale avec un aspect quadrangulaire des corps 

ventriculaires, une dilatation débutante est dépistée sur la trop bonne visibilité des cornes 

occipitales qui sont les premières à se dilater.  

         L’importance de la dilatation est responsable d’une très nette réduction de 

l’épaisseur du cortex cérébral avec en particulier amincissement extrême au niveau du cortex 

occipital. La dilatation du troisième ventricule parait proportionnellement moins importante que 

celle des ventricules latéraux. Elle est mieux étudiée sur les coupes longitudinales, le diamètre 

transversal est mesuré en coupe coronale au niveau des trous de Monro (valeurs pathologiques 

de 6 à 10 mm). La non visualisation du septum lucidum donne l’impression d’un ventricule 

unique en coupe coronale. Les signes de la malformation de Chiari sont mis en évidence par la 

recherche des anomalies sous-tentorielles ; la petite taille de la fosse postérieure bien repérée 

par l’hyperéchogénicité homogène du cervelet, l’insertion basse de la tente du cervelet très 

inclinée en bas et en arrière, l’absence de la grande citerne de la base qui n’est plus visualisée 

sous la forme caractéristique d’un croissant anéchogène situé entre le cervelet et l’écaille 

occipitale. (76) (fig. 5) 

L’ETF trouve aussi son intérêt dans la surveillance de l’évolution de l’hydrocéphalie après 

dérivation. 

 

        1- 4- Une échographie de la malformation :  

         Faite quand le sac est épidermisé et non rompu pour visualiser, dans certain cas, le 

trajet des racines dysplasiques et la position de la plaque médullaire à l’intérieur de la poche 

méningée. (fig. 6). 
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          1- 5- Une échographie abdominale et rénale : 

  A la recherche des malformations associées surtout rénale type agénésie rénale, 

urétéro-hydronéphrose, syndrome de la jonction pyélo-urétérale, polykystose rénale et autres. 

Elle a été réaliser chez 74% de nos patients et objectivant des anomalies rénales avec un cas de 

distension gastrique sans hypertrophie pylorique dans 26% des cas.  SADIQ, pour sa part, 

l’échographie abdominale a été faite chez 13/140 cas. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

    

 

 

 

  

Fig. n°5 : échographie 
transfontanellaire montrant une 

dilatation des ventricules latéraux. 

Fig. n°6 : Image échographique d’une 
MMC de siège dorsal montrant 

l’attache de la plaque neurale au 
niveau du défect osseux
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  1-6- Radiographie du rachis et du bassin face : 

Elles peuvent montrer : 

-Absence de l’arc postérieur d’un ou de plusieurs vertèbres. 

-Malformation de la hanche. 

-Cyphose et scoliose. 

-Hémivertèbres ou blocs vertébraux. 

      Dans notre série, on a pu noté 22cas d’élargissement interpédiculaire et une 

déhiscence de l’arc postérieur dans tous les cas. 

  

          2-BILAN URODYNALIQUE  

 

Dans les MMG, les problèmes urologiques sont toujours presque rencontrés, ils affectent 

85% des enfants atteints d’où la nécessité de les rechercher systématiquement.   

L’exploration urodynamique  a permis de déceler ces anomalies, de même, elle a 

beaucoup éclairé le mécanisme du dysfonctionnement sphinctérien ainsi elle a pu déterminer la 

physiopathologie et l’évolution de la vessie neurologique. 

Cette exploration comporte : 

- La cystomanométrie vésicale : Renseigne sur la compliance vésicale, c’est à dire 

l’adaptation du tonus du détrusor en fonction du volume de remplissage. 

Elle renseigne aussi sur l’activité contractile du détrusor : qualité musculaire et surtout 

commande neurologique. 
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Les vessies neurologiques sont en pratique à nette prédominance automatique, au moins 

les premières années (12). 

- L’électromyographie sphinctérienne : Enregistre, le plus souvent par électrodes 

cutanées de contact l’activité des muscles périnéo-sphinctriens durant les phases de 

remplissage vésical et de miction. Elle  renseigne donc sur la coordination vésico- 

sphinctérienne. 

L.S Foster et coll (35) ont conclu que la majorité  des patients avec lipomyéloméningocéle 

ont un dysfonctionnement vésical (22 cas sur 31) et que dans certains cas (9 patients / 31), on 

peut prévoir  ou faire régresser ce dysfonctionnement grâce à une cure précoce de la 

malformation. 

Dans notre série, il semble qu’on a minimisé la gravité d’une éventuelle malformation 

urologique associée, comme le montre l’absence d’une UIV  

systématique chez ces patients. Quant aux examens urodynamiques, ils font défaut dans 

notre centre hospitalier. 

 

           3-BILAN BIOLOGIQUE : 

 

Entre  surtout dans le cadre d’un bilan préopératoire , il comporte une NFS ,un bilan 

d’hémostase,une urée,une créatinine . 

V-LES ANOMALIES ASSOCIEES :                                                                                                   

 1-HYDROCEPHALIE :  

L’hydrocéphalie constitue une anomalie fréquente en cas de myéloméningocèle. 

L’incidence de l’hydrocéphalie en cas de spina bifida varie de 65% à 90%. Sa date de survenue est 
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variable ; elle peut être présente à la naissance ou ne se développer qu’après fermeture de la 

myéloméningocèle. Notée chez 80% des cas dans notre série.  

Le siège de la myéloméningocèle semble intervenir dans le développement de 

l’hydrocéphalie. C’est ainsi que l’hydrocéphalie est observée dans 93,5% des cas de MMC 

lombaire, dans 83% en cas de localisation sacrée et dans 77% des cas lombosacrés.  

L’hydrocéphalie au cours des MMC peut être de type communicante ou non. Quand elle 

est non communicante, cette hydrocéphalie serait secondaire à une sténose de l’aqueduc de 

Sylvius ou à une sténose périacqueductale consécutive à une ventriculite par contamination des 

ventricules par le liquide amniotique. En cas d’hydrocéphalie communicante, une disproportion 

entre le contenu et le contenant, secondaire à un trouble primaire de résorption du LCS, apparaît 

à la suite de la fermeture de la myéloméningocèle. (94, 19) 

Le dépistage de l’hydrocéphalie se fait essentiellement par une échographie 

transfontanellaire et surtout la surveillance de la courbe du périmètre crânien. (fig. 9) 

 

 

 

 

. 

 

Fig. 9 : schéma illustrant l’aspect du système ventriculaire dans l’hydrocéphalie 
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  2-MALFORMATION DE CHIARI II  

 

La malformation de Chiari se caractérise par une petite fosse postérieure dont le contenu 

(tronc cérébral et cervelet) est malformé et fait hernie à des degrés variables à travers le trou 

occipital. Cette malformation est souvent associée à une myéloméningocèle et à d’autres 

variations anatomiques.  

Cette hernie du contenu de la fosse postérieure dans le canal cervical doit sa première 

description à JOHN CLELAND en 1883. Huit ans après, HANS CHIARI décrive les anomalies du 

contenu de la fosse postérieure rencontrées au cours de l’hydrocéphalie congénitale sur 

l’examen anatomo-pathologique de fœtus humain et les classa en quatre types : 

� Type I, correspond à un déplacement variable des amygdales cérébelleuses dans la 

partie haute du canal cervical, mais pas du tout significatif de la partie caudale du tronc 

cérébral ; 

� Type II, correspond à un déplacement du vermis inférieur dans la partie haute du canal 

cervical associé à un déplacement caudal de la partie inférieure du pont et du bulbe, à une 

élongation importante du V4, et souvent à une myéloméningocèle ;  

� Type III, associe une hernie du cervelet et du tronc cérébral à une 

méningoencéphalocèle cervico-occipitale ;  

� Type IV, il correspond à une hypoplasie du cervelet sans hernie associée du contenu de 

la fosse postérieure. (94, 19) 

Le type II est de loin le plus fréquent parmi les 4 types décrits (39). Elle est associée de 

façon quasi constante à une MMG et une HC (30,52). L’hydrocéphalie est due dans la moitié des 

cas à une sténose de l’aqueduc de Sylvius ; elle peut être aussi secondaire à la hernie cervicale 

du tissu nerveux empêchant la circulation du LCR entre les systèmes ventriculaires et cis-
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sternales ; d’autres mécanismes peuvent intervenir, encore que la pathologie de l’HC reste 

souvent obscure.  

   

2-1-Signes cliniques 

 La malformation de chiari type II se manifeste le plus souvent par un stridor laryngé  

dû à la paralysie de l’abduction des cordes vocales, elle même liée à l’atteinte de l’innervation 

des muscles crico-aryténoidïens postérieurs, atteinte dont l’origine est discutée : soit lésions 

ischémiques et/ou hémorragiques bulbaires de la partie ventrale du noyau ambigu, dues à la 

hernie cérébelleuse entraînant le déplacement et la courbure des vaisseaux ; soit élongation et 

compression des vagues (86). Dans les deux cas, l’HC joue un rôle attesté par la régression 

fréquente du stridor après dérivation ventriculo péritonéale. Le stridor laryngé a été observé 

dans 19 cas sur 150 nourrissons de 0 à 12 mois suivis pour MMG par CHARNEY et coll. soit 12,6 

% (18). Ce stridor peut régresser spontanément quand il est isolé. Des épisodes d’arrêt 

respiratoire, spasmes du sanglot, accès de cyanose inopiné peuvent se rencontrer. Les troubles 

associés consistent en la possibilité d’une diplégie faciale, troubles oculaires, signes 

pyramidaux, cérébelleux ou de syringomyélie (15). De même, un retard de croissance et 

l’association à une trisomie 18 ou à diverses malformations ont été signalés (82). 

 

2-2- Le diagnostic positif  

Repose sur deux ordres de données : 

 Cliniques :  

La recherche d’une malformation d’Arnold-Chiari est systématique en cas de MMG, a 

fortiori quand il existe une hydrocéphalie (65). 
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 Paracliniques :  

L’IRM est actuellement l’examen de choix (92), plus performant que le scanner, les 

coupes sagittales permettent de visualiser la malformation et d’en préciser le type, d’apprécier 

les lésions associées, osseuses (malformation de la charnière) et/ou nerveuses hydrocéphalie, 

syringomyélie...). Cette exploration guide également le choix thérapeutique 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

             

Coupe sagittale en IRM montrant la malformation de chiari 
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       3-DIASTEMATOMYELIE. 

 

3-1-Définition   

La diastématomyélie est une malformation de la moelle et de la colonne vertébrale 

caractérisée par la séparation en deux parties de la moelle épinière, transfixiée par un éperon 

osseux ou fibreux. C'est une malformation complexe. Elle s'associe à des anomalies des plans de 

couverture telles que SB occulta, fusion des lames vertébrales,  anomalies cutanées 

(hypertrichose, nævus, sinus dermique), méningocèle, et myéloméningocèle (51). 

 

3-2-Signes cliniques 

Le tableau clinique est fait de l'association d'anomalies cutanées (touffe pileuse avec 1 

nævus), d'un syndrome orthopédique (une scoliose congénitale est révélatrice dans 50-67% des 

cas (in 8), hypoplasie d'une partie du membre inférieur, déformations osseuses variées (pied 

plat, varus, équin, talus, bot) et, des signes neurologiques tel l'absence d'un réflexe tendineux, 

zone d'hypoesthésie, signes pyramidaux, parfois paralysie partielle d'un membre inférieur, ou 

rétention d'urine ou incontinence (51). 

 

3-3-Diagnostic radiologique : 

Il fait appel à la tomographie et au scanner avec injection de contraste intrathécale ; la 

myélographie peut être, utile dans les formes avec cyphoscoliose très marquée. 

Les deux éléments pathognomoniques à rechercher sont l'éperon osseux et la présence 

de deux hemi-moelles (51). 
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L’IRM est la méthode de choix pour mettre en évidence les différents éléments 

anatomiques de la diastématomyélie. 

           4-LE SYNDROME DE MOELLE ATTACHEE ET LIPOMES LOMBO-SACRES. 

 

La moelle et son cône terminal, en position anormalement basse, sont fixés aux plans 

postérieurs par une bande fibreuse ou fibro lipomateuse ou par un filum court et épais (54). 

Le syndrome de moelle attachée a été constaté par N TAMAKI et coll (96) dans 15% des 

cas, soit 9 patients parmi les 60 cas de MMG opérés, et par H. SAKAMOTO (90) dans 6 cas sur 75 

cas de lipo MMG soit (9%). 

Le syndrome étant l'une des  conséquences tardives du traitement de la MMG (3, 5, 54, 

96), mais il a été également rapporté après résection limitée d'un lipome sous cutané sans 

libération de la moelle SHAPMAN (in 54). 

 

4-1-Signes cliniques : 

La symptomatologie comprend un ou plusieurs de ces signes: 

 La douleur dorsolombaire ou du membre, maître symptôme constatée 

dans  80% des cas adultes par PANG D. (in 5), dans 63% des cas par 

C.BALASUBRAMANIAM (3) et dans 5 cas sur 9 pour N. TAMAKI  (96). 

 Les troubles moteurs des membres inférieurs, fréquents dans 44% (4) à 

100% des cas (3). 

 Les troubles urologiques présents dans 11%(66) à 50% (3). 

 La scoliose, présente dans 33%  (66) à 63% des cas (3). 

 Des déformations du pied dans 33% des cas (96). 

 D’autres signes plus rares ont été rapportés notamment une atrophie d'un 
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membre (54, 96), une névralgie sciatique (54), une impuissance sexuelle 

ou un trouble trophique à type de mal perforant plantaire (54). 

Ces symptômes apparaissent, soit spontanément où à la suite d'un facteur déclenchant à 

type de traumatisme direct, d'une méningite, d'une prise de poids ou d'une poussée de 

croissance (54) ; ils apparaissent secondairement après la   naissance voire vers la fin de 

l’adolescence (54,96).  

Ils évoluent brutalement ou s'enrichissent progressivement sur 20 à 25 années (54). 

 

4-2- Diagnostic radiologique : 

Dans le cas de lipome, il se fonde sur l'association  de divers éléments : la visualisation 

au scanner après contraste intrathécale ou sur les myélographies ou sur les images de résonance 

magnétique, d’anomalies osseuses vertébrales ou sacrées ou d'un épais cordon médullaire dans 

le canal lombaire ou sacré, se terminant par une masse élargie en spatule, lobulée, connectée 

aux plans dorsaux, très hypodense au scanner, et se prolongeant sans discontinuité jusqu'au 

niveau du lipome sous cutané. 

Dans le  cas de moelle attachée sans lipome, le diagnostic radiologique est aléatoire, le 

cordon étant plus mince caché parmi les racines de la queue de cheval et pouvant être confondu 

avec elles (54). 

N. TAMAKI et coll (96), ont pratiqué l'I.R.M. dans 29 cas sur 60 patients avec MMG; un 

syndrome de moelle attachée était présent dans 8 cas alors qu’une fixation basse du cône au 

niveau du site de la réparation préalable a été objectivée dans tous les cas. 

Quant à l’échographie à temps réel, elle reste un examen d’un apport pauvre vu ces 

données anatomiques moins nettes (3). 
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     5-AGENESIE SACREE 

 

L'agénésie sacrée est l'absence des vertèbres sacrées, admettant comme hypothèse, un 

trouble biochimique au court du développement de l'embryon, elle peut intéresser une partie ou 

la moitié du sacrum, et l'âge à la consultation est plus avancé chez les patients porteurs d'une 

MMG (40). 

Le tableau clinique est dominé par les incontinences urinaires et les infections urinaires à 

répétitions (40).  

Cette malformation s'associe fréquemment à des anomalies urogénitales et anorectales à  

type de reflux vésico urétéral, hypospadias, ectopie testiculaire et des fistules urétéro anales 

(40). 

Le traitement est celui des anomalies sphinctériennes qui en résultent (40). 

 

  VI-LES ASPECTS UROLOGIQUES LIES À LA MYELOMENINGOCELE :  

 

        1- INTRODUCTION 

 

Les problèmes urologiques constituent l’un des soucis majeurs du jeune atteint de SB et 

de sa famille, ils affectent prés de 85% de ces enfants (97) et revêtent une importance capitale 

tant par leur gravité que par leur retentissement social. 

Leur prise en charge thérapeutique sera axée sur deux préoccupations essentielles et 

permanentes : 
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 Eviter que le dysfonctionnement de la vessie et des sphincters 

n’aient un retentissement sur les reins. 

 Obtenir une continence urinaire aussi satisfaisante que possible. 

 

 

         2- ANATOMO-PHYSIOPATHOLOGIE  

 

Le système urinaire commence ses fonctions depuis la 6e semaine de vie embryonnaire.  

L’innervation vésicale est double ; intrinsèque par l’intermédiaire des plexus intramuraux 

du détrusor et extrinsèque constitué par les fibres sympathiques et parasympathiques assurant 

au détrusor une motricité involontaire et inconsciente. Le contrôle encéphalique sensitif et 

moteur est le fait des voies médullaires, celles-ci aboutissent aux noyaux gris centraux et au 

cortex du lobe frontal.  

Dans les premiers jours de la vie la vessie est autonome (innervation intrinsèque), 

automatique jusqu’à 12-18 mois par arc réflexe, elle devient contrôlée à partir de l’âge de la 

marche. (85, 130) 

Les troubles urinaires associées à la myéloméningocèle semblent être liés à la lésion 

radiculomédullaire si bien que son importance dépend étroitement de la gravité de ceux-ci. Le 

niveau du defect osseux, par contre, ne semble peu ou pas déterminant alors que d’autres 

auteurs soutiennent le contraire. (130, 85, 170)  

La lésion nerveuse va être responsable d’une dissynergie vésicosphinctérienne. Il s’ensuit 

un déséquilibre entre la pression vésicale et les résistances périphériques. 
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Ces altérations fonctionnelles du bas appareil urinaire sont classiquement distinguées 

en :  

♦ Vessie hypertonique est caractérisée par un arc réflexe normal qui a échappé au 

contrôle des centres nerveux supérieurs ; dans ce cas, la vessie devient spastique, sa capacité 

diminue et sa pression augmente avec présence dans 50% des cas d’une dyssenergie vésico-

sphinctérienne; ces éléments vont être responsable d’un reflux vésico-urétéral et de ses 

conséquences redoutables sur le haut appareil urinaire. (273, 94) 

♦ Vessie hypotonique se rencontre beaucoup plus rarement, se voit surtout en cas de 

MMC sacrée ; les contractions vésicales sont faibles ou absentes ; la distension vésicale peut être 

aussi responsable à la longue d’une dilatation des voies urinaires supérieures. (94) 

 

         3-  EXAMEN CLINIQUE  

 

▪ L’interrogatoire précise le comportement mictionnel de l’enfant en demandant aux 

parents si les couches sont toujours humides, en appréciant le jet urinaire, sa force et son 

calibre. L’existence des infections urinaires et leurs traitements est importante à préciser. Chez 

l’enfant plus âgé ; il faut chercher la notion de sensation de réplétion vésicale et des périodes de 

continence plus ou moins longue.  

▪ Le pédiatre urologue doit rechercher : 

- la localisation et la nature des lésions initiales ainsi que leur retentissement sur le plan 

fonctionnel : sensibilité et motricité des membres inférieurs, région périnéal et l’état des muscles 

abdominaux.  

- la présence et le degré d’un globe vésicale facilement ou difficilement réductible par 

expression manuelle. L’examen des organes génitaux externes est essentiel à la recherche 
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d’ambiguïté sexuelle, hypospadias et cryptorchidie chez les enfants porteurs de MMC de sexe 

masculin.  

- un hydrocèle communicant ou hernie inguinale en vue de les corriger surtout si le 

patient va nécessiter une dérivation ventriculo-péritonéale.  

- les réflexes sphinctériens : R. bulbocaverneux (S3) et le R. anal (S4). (85, 130). 

 

         4- LES INVESTIGATIONS PARACLINIQUES : 

 

Viseront l’appréciation fonctionnelle et morphologique du système urinaire. Les 

anomalies décelées sont soit associées à la malformation initiale ou secondaire au 

dysfonctionnement vésico-sphinctériens. Cette évaluation doit être répétée tous les 6 mois 

pendant les deux premières années. Plus tard, la surveillance sera annuelle et  se limitera à une 

échographie rénale avec taux de créatinine, les autres examens seront demandés selon 

l’évolution de la pathologie et l’apparition ou non de complication. Cette surveillance sera 

poursuivie toute la vie. (94, 217, 115) 

4-1-Examen biologique : 

– Clairance de la créatinine de 24 h.  

– Ionogramme sanguin afin d’apprécier la fonction rénale = la mesure de l’urée et de la 

créatinine dans le sang d’un n.né de quelques jours reflète fidèlement sa fonction rénale plutôt 

que celui de sa mère.  

– E.C.B.U : périodiquement entre 1 à 4 fois/an, selon le risque et les antécédents 

infectieux. (85, 141) 
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4-2-L’imagerie :  

Echograhie rénale et vésicale : c’est un examen anodin qui peut être fait le plus tôt 

possible après la naissance, permet d’apprécier l’anatomie de l’appareil urinaire et détecter 

l’existence ou non de l’hydronéphrose ou autres anomalies mais ne donne pas de renseignement 

fonctionnel. L’état de la vessie doit être apprécier dans tous les cas. Il a l’avantage de pouvoir 

être répété sans danger.  

U.I.V : permet une étude fonctionnelle des reins et de visualiser les voies extréctrices et 

apprécier leur calibre, les clichés per et postmictionnels précisent l’importance du résidu 

postmictionnel et le reflux vésico-urétéral.  

Cystographie rétrograde : donne la possibilité d’étudier le détrusor, RVU et surtout le col 

vésical avec l’urèthre mieux que l’U.I.V. la capacité vésicale du n.né est de 10 à 15 ml, le volume 

résiduel ne doit pas dépasser 5 ml. (130, 85, 259) 

 

4-3- Bilan urodynamique : 

 Cette exploration a beaucoup éclairée la physiopathologie et l’évolution de la vessie 

neurologique. Elle permet l’étude du détrusor, les résistances périphériques, préciser le type 

neurologique de la vessie (réflexe, autonome, mixte avec dyssenergie sphinctéro-vésicale), 

guider la conduite thérapeutique et étudier la réponse pharmacologique après administration 

médicamenteuse par la cystomanométrie et l’électromyographie du sphincter interne. (53) 

Instillation du lidocaïne en intravésical : une étude faite sur 42 malades porteurs de 

MMC ; l’instillation en intravésical du lidocaïne sous contrôle urodynamique à montrer de très 

bons résultats vu l’augmentation de la capacité et la compliance vésicale par diminution des 

contractions involontaires suggérant une bonne réponse à l’oxybutine orale mais sans pouvoir 

préciser la dose. (150, 259). 
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4-4-I.R.M :  

Faite surtout en cas de suspicion d’un désordre neurologique avec impact urologique due 

au syndrome de la moelle fixée. (85) 

 

4-5- L’électromyographie sphinctérienne : 

Enregistre, le plus souvent par électrodes cutanées de contact l’activité des muscles 

périnéo-sphinctriens durant les phases de remplissage vésical et de miction. Elle  renseigne 

donc sur la coordination vésico- sphinctérienne. 

L.S Foster et coll (35) ont conclu que la majorité  des patients avec lipomyéloméningocéle 

ont un dysfonctionnement vésical (22 cas sur 31) et que dans certains cas (9 patients / 31), on 

peut prévoir  ou faire régresser ce dysfonctionnement grâce à une cure précoce de la 

malformation. 

Dans notre série, il semble qu’on a minimisé la gravité d’une éventuelle malformation 

urologique associée, comme le montre l’absence d’une UIV systématique chez ces patients. 

Quant aux examens urodynamiques, ils font défaut dans notre centre hospitalier. 

      5-  LE TRAITEMENT 

 

Les désordres sphinctériens observés dans le SB répondent schématiquement à deux 

mécanismes : l’incontinence et les dysuries. Leur traitement poursuit deux objectifs parfois 

contradictoires :  

- Limiter la gêne fonctionnelle et le retentissement social. 

- Préserver la fonction rénale 

Les moyens comportent : 
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 Des méthodes éducatives : 

- Recherche des meilleures techniques de déclanchement mictionnel  et de vidange 

vésicale (percussion vésicale, pression manuelle ou manœuvre de crédé et valsava pratiquées 4 à 

5 fois/ jours par la mère chez l’enfant très jeune puis par l’enfant lui-même (97). 

- Le cathétérisme intermittent propre (CIP): 

Permet de stabiliser et de contrôler la vessie neurologique, il assure une évacuation 

vésicale régulière complète et à basse pression, il doit être réalisé 4 ou 5 fois/jours et dés que 

possible par le patient lui même (60). 

C.LAPRAS et coll (70) l’ont utilisé entre 1976 et 1986 chez 165 patients et ils ont trouvé 

que les reins et les uretères sont restés ou redevenus normaux dans plus de 95% des cas et les 

patients sont secs dans 50% des cas ainsi, le CIP est efficace à la fois pour protéger le rein et 

contrôler l’incontinence. 

  • L’utilisation de médicaments agissant sur l’innervation autonome de la vessie. 

  Les moyens chirurgicaux 

Il y a un éventail d’options chirurgicales pour contrôler l’incontinence dans le SB. Ces 

procédures sont en constante amélioration et sophistication technique et ne seront utilisées 

qu’en cas d’échecs des méthodes précédemment décrites (28). 

On peut citer donc : 

- La vésicostomie 

- L’urétéro néo cystostomie 

- L’urétrostomie périnéale 

- Les pyélostomies ou les urétérostomies cutanées. 
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 Fig. 1 : photos montrant les différentes étapes chirurgicales de placement de 
sphincter urinaire artificiel. (128) 
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 Fig. 2 : photos montrant les différentes étapes chirurgicales de placement de sphincter 
urinaire artificiel. (128) 
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Fig. 4 : vue perlaparoscopique de l’anastomose de l’extrémité terminale de l’uretère et la vessie. 
B.M : muqueuse vésicale. U : uretère. (184) 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 5 : schéma montrant les points de suture et la création d’un tunnel sous muqueux. (184) 

 

 

 

 

 

Fig. 6 : Schéma illustrant les différentes étapes de la cystoplastie. (123) 
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 A droite : le segment iléale est sectionné avec rétablissement de la continuité 

intestinale, les extrémités sont suturés et la surface non mésentérique est ouverte sur sa 

longueur. 

 

 Au centre : plicature et suture du segment iléal, cette détubilisation permet de 

diminuer les contactions intestinales et augmente le volume réel du segment. 

 

 A gauche : raccordement du segment iléal et la vessie. 

 

VII-  LES ASPECTS ORTHOPEDIQUES ASSOCIES  AUX MMG 

        1-INTRODUCTION 
 

Les malformations neuro-orthopédiques sont fréquentes et variées, de traitement 

difficile et décevant.  

Elles peuvent être de cause  mixte, malformative et paralytique. Un bilan clinique est 

donc nécessaire dès la naissance comportant en plus de l'appréciation de la paralysie un 

véritable testing musculaire répétitif, qui est difficile à cet âge. 

Le bilan radiologique se limite à une radiographie du rachis de face et de profil à la 

recherche d'un rachischisis (malformation rachidienne) et une radiographie du bassin pouvant 

objectiver une luxation congénitale de la hanche. 

Les malformations neuro-orthopédiques peuvent donc intéresser le rachis et/ou 

les membres; il peut s'agir d’une cyphose, d'une scoliose, d'une luxation de hanche, d'un 

génu recurvatum, d'un flexum, d'un pied talus ou d'un pied bot varus équin; ces 

malformations peuvent être associées ou isolées. 

 



Prise en charge  de spina bifida au service de neurochirurgie au CHU Med IV 
 

                                                                         
- 125 -

        2-LES DEFORMATIONS DU RACHIS 

2-1-La cyphose : 

C'est une accentuation de la courbure dorsale physiologique s'effectuant dans le plan 

sagittale ou une diminution de la courbure lombaire ou cervicale physiologique. Elle s'explique 

par un déplacement latéral des muscles paravertébraux et du muscle carré des lombes, qui 

habituellement, étaient postérieurs par rapport au rachis. 

Ceci engendre une flexion comme conséquence mécanique (in 48). 

Les cyphoses sont assez rarement associées aux MMG dans notre série nous n’avons 

noté aucune. 

Elles sont habituellement angulaires et malformatives chez 10% des patients, dans ce cas 

la gibbosité est rigide et évidente dès la naissance. 

Quant à la forme paralytique, elle apparaît chez un patient sur trois au début de 

l'adolescence. La gibbosité dans ce cas est plus marquée mais moins rigide. 

Cliniquement on peut noter une douleur à la pression de la gibbosité, avec une nécrose 

cutanée à ce niveau par hyperpression très localisée.  

La cyphose est traitée soit par ostéotomie ou par résections vertébrales partielles 

d’autant plus délicates que la paralysie sous-jacente ne sera pas complète (11).  

Pour LV. BANTA (4), en cas de cyphose congénitale malformative : une résection de la 

gibbosité et l'arthrodèse intersomatique peuvent être accomplies par abord postérieur, après 

résection du cône médullaire cicatriciel et des vestiges médullaires atrophiques. Mais M.A.C 

KADIC (48) pense que cette résection ne doit pas avoir lieu parce qu'elle pourrait modifier 

l'hydrodynamique du L.C.R et aboutir à une augmentation de la pression intracrânienne, si le 

drainage n'est pas optimal; de même, la persistance d'une fuite du L.C.R peut avoir lieu après 

résection, et augmenter le risque de méningite.  
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Les indications thérapeutiques : 

D'après M.A.C KADIC et coll (48), les indications au traitement de la cyphose associée à 

une MMG sont:  

1- L'ulcération cutanée chronique et à répétition qui peut conduire à des épisodes de 

méningites. 

 

2- Flexion fixée du bassin avec cyphose très accentuée rendant la marche avec aide 

impossible. 

3- L'accentuation de la flexion du tronc s'opposant à un acte chirurgical à type 

d'urétérostomie, vésicostomie ou iléostomie. 

 

2-2- La scoliose : 

C'est une déformation rachidienne, constituée le plus souvent par une déviation latérale 

de la colonne vertébrale dans le plan frontal. 

La scoliose se caractérise par une rotation vertébrale responsable de la gibbosité. Elle est 

constatée dans 35%  des cas de MMG pour D. MARCHESI (67) ; et entre 50 et 70% pour J.V. 

BANTA (in 4). 

Cette incidence dépend du niveau du déficit, et du niveau de la paralysie (4,69).  

Pour SHURTLEFF (in 56) l'incidence dépend de l'âge et du siège de la malformation.  

Pour les SB thoraciques, La fréquence varie de 1 % à l'âge de 1 mois à 80% à l'âge de 15 

ans (in 56). 

Dans notre série aucun de nos patients ne présentait une scoliose. 
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Les indications thérapeutiques sont difficiles à poser et elles dépendent (39) : 

- De la nature et de l’importance de  la courbure 

- De l’évolutivité de la scoliose 

- De l’âge  

- Et du degré de maturation osseuse.  

 

 

Le traitement orthopédique : 

 Ce traitement consiste à  poser précocement comme le préconise plusieurs auteurs (in 

67), les appareils et les corsets de contention ; le plus souvent pour des MMG de la région 

thoracique ou thoraco-lombaire, ayant développées une scoliose. 

Le traitement chirurgical de la scoliose : fait appel aux arthrodèses par voie antérieure, 

comportant avivement des plateaux vertébraux et mise en place de matériel de DWYER, 

permettant de corriger la déformation dans le plan frontal (4, in 11, 69), ou plutôt celui  de 

ZIELKE qui permet en plus de récupérer une lordose indispensable à ces  patients (in 11). 

Une intervention par voie postérieure sera souvent nécessaire pour contrôler une contre 

courbure sus jacente (4, 11, 69). 

Cet abord, Postérieur consiste en une arthrodèse vertébrale par instrumentation de 

HARRINGTON. 

 

La plupart des auteurs des articles  consultés, ont opéré leurs  patients avant l’age de 17 ans 

(4,69). 

Cette chirurgie pourra être réalisée tôt, dès l’âge de 10 ans avant que les déformations 

ne soient majeures, d’autant plus que ces enfants ont souvent une avance de leurs maturités 

osseuses; si elle améliore régulièrement la position assise, elle est susceptible par contre, 
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d'accroître la  gêne à la déambulation (in 11). 

D’après C. CARSTENS et coll (17) ce traitement chirurgical améliore de    façon 

significative la fonction respiratoire. 

Le traitement chirurgical de la scoliose peut entraîner certaines complications qui sont 

graves dans certains cas : 

Ainsi, M.J. MC MASTER (69) a rapporté, sur une série de 23 patients avec MMG traitées 

pour scoliose, les complications suivantes: 

- 1 décès par arrêt cardiorespiratoire. 

- 2 cas d'infection de la plaie opératoire. 

- 4 cas de nécrose de la plaie opératoire. 

- 1 cas d'escarre sacré par frottement avec le corset en polyéthylène. 

- 1 cas de pseudarthrose. 

 

        3- LUXATION CONGENITALE DE LA HANCHE (L.D.H) 

Une L.D.H. se rencontre fréquemment associée au MMG souvent bilatérale (11). 

Son dépistage néonatal repose sur des arguments étiologiques, cliniques et 

radiologiques. Le sexe féminin, l'accouchement par le siège, la notion de luxation dans la famille 

enfin les malformations des pieds, en particulier le pied talus imposent la vérification 

systématique des hanches. 

Cliniquement l'instabilité est mise en évidence par le signe de Barlow et de Ressaut (43). 

Radiologiquement, l'interprétation est difficile du fait de l'absence d'ossification du noyau 

céphalique (celui-ci apparaît entre le 3ème et 6ème mois). On se base sur les mensurations des 
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repères radiologiques (43). 

La L.D.H associée aux MMG est assez bien supportée sur le plan fonctionnel. Lorsqu’elle 

est bilatérale  la L.D.H  ne justifiera pas de traitement (11). Elle s'avérera redoutable lorsqu'elle 

est unilatérale, responsable d'un bassin oblique, gênant la marche  et favorisant les escarres par 

une position assise asymétrique (in 11). 

Luxation et subluxation unilatérale devront  donc être obligatoirement recherchées, 

prévenues et corrigées. 

Pour C.LAPRAS et coll (11) leurs attitudes différent selon l’âge : 

 Pendant la première année: ils utilisent un appareil "hanches libres inversé", 

(coussin d'abduction où  les coques de maintien sont postérieurs moulés sur les genoux en 

extension). En cas d'échec, le traitement sera abandonné, puis repris au 6ème mois avec 

réduction progressive par traction. Une ténotomie percutanée des adducteurs précédera souvent 

la mise en traction.  

 A partir de 18 mois: certains auteurs Allemands ou anglo-saxons préfèrent 

s'abstenir de tout traitement avant cette période. 

 Ils préconisent un traitement chirurgical en un seul temps à cet âge, comportant la 

réaxation du fémur, la réorientation du cotyle et le rééquilibrage du tonus musculaire. 

Pour C. LAPRAS et coll (11), cette chirurgie s'adressera à des enfants déjà traités mais qui 

conservent des vices architecturaux fémoraux ou cotyloïdiens, ou qui gardent une hanche 

instable. 

L'ostéotomie fémorale de variation (11, 16), sera volontiers un peu excessive du fait de la 

paralysie  définitive des muscles fessiers responsable de la coxa-valga. 

- L'ostéotomie pelvienne (11,16), surtout l'ostéotomie innominée de SALTER qui permet 

d'augmenter la couverture externe du cotyle, et la couverture antérieure de la tête fémorale par 

bascule du cotyle. 
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       4- LES MALFORMATIONS DU MEMBRE INFERIEUR 

 

4-1- Génu recurvatum : 

C'est une attitude, vicieuse du genou en hyper extension due à la paralysie des muscles 

fléchisseurs. 

Le génu recurvatum est assez  rare; il peut disparaître progressivement grâce aux attelles 

et à la kinésithérapie. Persistant chez l'enfant plus grand, il gênera le passage du pas et la 

position assise. Son traitement chirurgical est souvent décevant (in 11).  

            

4-2- Flexum : 

Il est secondaire, soit à un flexum de hanche ou faiblesse du triceps, soit lié au 

fonctionnement automatique des muscles ischio jambiers. 

La kinésithérapie (40, 77), les postures (11, 16) prescrites dès son apparition et un 

appareillage antitalus efficace (11) permettront de renforcer le quadriceps et de limiter son 

aggravation. 

Dans les formes sévères ou évolutives, un traitement chirurgical  sera nécessaire : 

 Chirurgie de rééquilibration musculaire (11), par transfert des muscles ischio 

jambiers internes sur les coques condyliennes postérieures, ce qui supprime leur rôle de 

fléchisseur du genou  mais permet de conserver leur fonction d'extension de hanche. 

 Ostéotomie fémorale basse (11, 56), surtout chez le grand enfant où le flexum 

présent depuis de nombreuses années a induit une déformation des pièces articulaires.       
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4-3- Le pied talus :  

Le pied talus ou talus valgus est lié à la traction disproportionnée du jambier antérieur 

ou/et des péroniers latéraux et surtout à la paralysie des fléchisseurs plantaires (triceps) (97). 

Il est très invalidant sur le plan  fonctionnel, perturbant l'équilibre et imposant chez 

l'enfant non appareillé  une marche en triple flexion (11).  

Le pied talus est fréquemment associé aux MMG et retrouvé chez 21% des patients (56). 

C. BERARD et coll (10) ont essayé une orthèse antitalus en fibre de carbone sur 18 

patients atteints de MMG avec pied talus valgus. La correction a été améliorée dans tous les cas ;  

Ils ont également conclu à un net avantage de cet appareillage par rapport à d'autres 

appareils à visé antitalus utilisés précédemment. Cette orthèse anti- talus est adaptée aux cas 

des Spina Bifida où la paralysie du triceps ne permet pas un redressement complet des membres 

inférieurs. Elle est mieux tolérée, plus correctrice et permet un bon contrôle de la déformation, 

le poids restant toujours très acceptable, malgré les chaussures sur mesure nécessaires (9). 

 

4-4- Pied bot varus équin : 

Le diagnostic ne présente aucune difficulté devant la déformation caractéristique du pied 

comportant équin, supination et adduction (43). II  existe fréquemment dès la naissance : 36% 

des déformations du pied du Spina Bifida paralytique dans la série de MENELAUS (in 56). 

Dans notre série, 6 patients soit 30 % avaient un pied bot varus équin 

Il relève d’une atteinte paralytique étendue du segment jambier (L5- S1-S2). 

Ils  sont de traitement difficile ; il faut commencer tôt les manipulations et les attelles de 

DENIS BROWN (11, 12) associés à des interventions d'allongement tendineuse (Achille, jambier 
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postérieur) ou de libération articulaire (11, 12, 27, 56), proposé par certains auteurs dès le 6ème 

mois.  

Mais dans l'ensemble ce traitement est difficile à mener: parfaitement (12) et souvent 

inefficace (11) chez ces nourrissons qui posent bien d'autres problèmes. 

 

VIII-LE TRAITEMENT NEUROCHIRURGICAL : 

 

        1- La chirurgie fœtale ou intra-uterine : 

 

A partir de 1980, des malformations congénitales létales ont pu être traité à temps et 

avec succès par la chirurgie fœtale telle l’hernie diaphragmatique, l’adénome pulmonaire 

obstructif,  le syndrome transfusionnel, le tératome sacrococcygien et les uropathies 

obstructives fœtales. (68) Cette chirurgie intra-utérine a connu une évolution rapide et certains 

auteurs pensent que c’est une expansion naturelle au développement des moyens de diagnostic 

prénatal telle l’IRM et l’échographie obstétricale. (58, 186, 292) 

On se basant sur des expériences animales (73, 116) et avec le progrès de l’échographie 

comme moyen de diagnostic anténatal qui permet un bon suivi de l’évolution du développement 

foetal, certains auteurs ont pu constaté l’existence de mouvement des membres inférieurs qui 

disparaissent ensuite pendant la période prénatale soulevant plusieurs débats pour expliquer ces 

constatations et aboutissant à la formulation de 2 hypothèses essentiels : 

- le déficit neurologique observé dans les defects du tube neural est dû au non fermeture 

neurale pendant la neurulation qui s’observe le 26-28 jours de gestation.   
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- l’existence de lésion neurologique secondaire dû à l’exposition de la plaque neurale, 

non protégée par la dure mère et la peau, au liquide amniotique et surtout au méconium. (286) 

Cette hypothèse fut fortement approuvée par une étude expérimentale cas-témoin sur 20 

fœtus de rat, l’examen histologique a montré une forte incidence de lésion inflammatoire et 

nécrose du tissu nerveux chez les 7 fœtus exposés au liquide amniotique avec méconium que 

chez  l’autre groupe non exposé au méconium, même si eux aussi présentaient des lésions 

inflammatoires. (62)  

 Partant de ce principe, la chirurgie fœtale permet théoriquement de parer à cette 

éventualité en recouvrant le defect. En plus, on suggère que les pertes en LCS peuvent être 

arrêter par la fermeture de la plaque neurale en intra-utérin et ainsi diminuer le risque 

d’apparition des séquelles neurologiques potentiels. (253, 121, 284, 211) D’autres ont proposé 

un échange du liquide amniotique comme une alternative moins invasive que la chirurgie fœtale. 

(210)  

Michejda en 1984 fut le premier à démontrer que la création expérimentale de defects du 

tube neural chez des singes peut être réparé en intra-utérin, mais il était incertain d’étendre la 

même conclusion aux êtres humains. (197) 

Il fallait attendre jusqu’au 1995, quand MEULI et coll. (193, 194, 195) ont mené des 

expériences réussites sur des fœtus de mouton puis sur des spécimens humains pour que 

l’intérêt, déjà soulevé par la réparation fœtale des MMC, ne ressuscite et permet quelques 

années après de publier le résultat des interventions faites sur des fœtus humains pendant le 

meeting de la société de la médecine materno-fœtale en 1999. (211) 

L’université de recherche Vanderbilt est considérée comme le centre pionnier dans ce 

domaine, actuellement, il existe 2 autres centres (hôpital des enfants de Philadelphie : CHOP/ 

Université de Pennsylvanie et  Université de la Californie à San Francisco) qui pratiquent la 

chirurgie fœtale pour traitement de MMC.     
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Si au début 13 cas d’enfants porteurs de MMC traité par la chirurgie intra-utérine (3 cas 

de TULIPAN et BRUNER en 1998 (269) ; 10 cas de BRUNER et coll. en 1999 (42)) ont constitué un 

triomphe pour le progrès des techniques chirurgicales fœtales et ont fasciné la média, (photo 1, 

2) on compte actuellement plus de 220 cas de MMC ayant subi cette intervention. (125) 

 La procédure chirurgicale fœtale exige une coordination entre beaucoup de spécialistes ; 

le pédiatre chirurgien, le neurochirurgien, l’obstétricien, le radiologue, le néonatologiste et 

l’anesthésiste et beaucoup d’autres, illustrant la gravité d’une telle décision puisque cette 

chirurgie n’engage  pas seulement un seul patient mais deux ; la mère et le fœtus. 

 

 

1-1-Technique chirurgicale :  

L’anesthésie en chirurgie fœtale doit prendre en considération la mère, le fœtus et les 

facteurs utéro-placentaires.  

Vu la physiologie maternelle particulière pendant la grossesse et l’immaturité de système 

cardiovasculaire fœtal, les complications anesthésiques sont redoutables.  

Une relaxation utérine pendant l’intervention est essentielle pour bien exposé le dos du 

fœtus et prévenir un détachement placentaire tout en évitant une menace d’accouchement 

prématuré.  
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Après une incision abdominale basse transverse, la position fœtale et placentaire est 

déterminée par une échographie peropératoire et l’utérus est mobilisé manuellement pour une 

meilleure exposition. L’hystérotomie faite au niveau du segment supérieure du corps utérin à 6 

cm du placenta, comme dans la césarienne classique, permet d’accéder au dos du fœtus et de 

procéder à la fermeture de la plaque neurale selon la technique neurochirurgicale habituelle, de 

la dure mère (si tissu durale est insuffisant, on peut avoir recours à un alloderme patch : lifecell, 

branchburg, NJ), puis fermeture du plan cutanéo-musculaire ; de même, en cas d’insuffisance 

tissulaire on peut avoir recours au muscle grand dorsal pour fermer la brèche cutané. (196) 

(schéma 1 ; photo 3, 4, 5, 6) 

Pendant ce temps, le volume et la température intra-utérine est maintenue par l’infusion 

du sérum Ranger’ lactate à 37°, et après chirurgie, le liquide amniotique est restitué selon le 

volume préciser par l’échographie préopératoire avec 2 g d’oxacilline. 

 Après fermeture de l’incision utérine, le péritoine est suturé afin de couvrir 

l’hystérotomie. 

  

Photo n°1 : la main de Samuel Armas 
au cours d’une chirurgie fœtale pour 
MMC au centre médicale universitaire 

de Vanderbilt en 1999 publié dans life

Photo n°2 : la main d’Elizabeth Kaileigh 
agrippant le doigt de son médecin au 
cours d’une chirurgie fœtale pour 
réparation de MMC le 12 juillet 2000
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Un traitement antibiotique intraveineux est institué avant l’opération à base de 

céphalosporine 1e G ou clindamycine 600 mg et continué 48 heures après. 

6 g de sulfate de magnésium en IV est administré 20 mn après chirurgie, à continuer 

pendant 48 à 60 heure (2-4 g/h), puis un traitement tocolytique oral peut être commencé (10-

20 mg de nifidipine toute les 4 à 6 heures) afin de prévenir une menace d’accouchement 

prématuré.   

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Schéma n°1 : illustrant la procédure de chirurgie 
fœtale pour traitement de MMC.

Photo n°3 : aspect peropératoire de la chirurgie 
intra-utérine montrant le defect du tube neural 
après mobilisations manuelle de l’utérus. (42) 
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Photo n°6 : aspect post-partum, on voit le cathéter de Spetzler dit de sécurité ; un bout 
est inséré au niveau du sac dural, l’autre bout est amené en dehors de la plaie cutané. Ce 

cathéter n’est plus utilisé. (42) 

 

Photo n°4 : le dos du fœtus est exposé, 
absence de sac dans ce cas. 

 

 
 

Photo n°5 : fermeture du defect du tube 
neural. 1, la plaie utérine. 2, fermeture 
du plan fascio-cutané par une greffe
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Quotidiennement, après chirurgie, une surveillance maternelle et fœtale étroite est de mise. Une 

échocardiographie, une étude des membranes chorioamniotuques et de la quantité du liquide 

amniotique doit être faite. 

Un repos strict dans un centre hospitalier ou maison de repos est fortement conseillé.  

Les complications maternelles potentiels sont la rupture utérine avec expulsion fetale 

partielle ou totale en intra-abdominal, l’occlusion intestinale, l’œdème pulmonaire, l’hématome 

placentaire ou la chorioamniotite. Le risque fœtal majeur est l’accouchement prématuré avec les 

complications du prématuré. (126, 260) 

La délivrance est faite par césarienne après atteinte de l’âge gestationnel adéquat de 36 

semaines d’aménorrhée (maturation pulmonaire confirmée par l’amniocentèse) et le n.né est 

admis dans un service de néonatologie.  

Actuellement, on discute l’utilisation d’endoscopie dans la chirurgie fœtale pour 

réparation de MMC. L’utilisation de cette méthode chez 4 fœtus humain a montré son inefficacité 

par rapport à l’hystérotomie, le temps chirurgical effectif de cette procédure est supérieure à 

celui de l’hystérotomie, 2 de ces fœtus ont été perdu pour chorioamniotite et rupture 

placentaire, le troisième est né à 28 SA et les deux survivant ont nécessité une réparation  

postnatale supplémentaire, (41) mais  

AARONSON et coll. ont conclu, d’après une expérience sur 6 fœtus de mouton, que 

l’introduction de l’endoscopie avec assistance robotique permet de diminuer les risques de la 

procédure habituelle à commencer par l’oligoamnios et de faire généralisé la chirurgie foetale 

dans d’autres centres, ainsi que d’autres auteurs. (1, 40, 299) 

L’âge gestationnel habituellement choisie pour entreprendre la chirurgie fœtale est avant 

la 25 SA, mais HAMDAN et coll. ont montré qu’une intervention faite après cet âge ne diminue 

pas le risque de prématurité puisque le moyen d’âge gestationnel à la délivrance chez les 2 

groupes est sensiblement identique (34 semaine).  (106) 
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                1-2 Résultats  

Les résultats des différents centres de chirurgie fœtale donne matière à réflexion, si tous 

les auteurs sont mis d’accord que cette chirurgie diminue l’incidence des hernies cérébelleuses, 

même leur disparition s’ils existent avant chirurgie, et ainsi le besoin en dérivation ventriculaire, 

(267, 268, 116) cette méthode cause beaucoup de complications maternel faisant douter de son 

intérêt puisqu’elle ne permet pas de corriger complètement les anomalies nerveuses comme 

c’est le cas dans la chirurgie fœtale des hernies diaphragmatiques, du syndrome transfusionnel 

et les autres pathologies congénitales. (111, 15) 

  A Vanderbilt, BRUNER et TULIPAN, (42) dans leur étude sur 29 patients ayant subit une 

intervention intra-utérine en 1999, ont constaté que les DVP ont été placé chez 51% des cas 

contre 91% chez les enfants porteurs de MMC et non traiter par la chirurgie fœtale, l’âge du n.né 

quand cette dérivation fut placé est de 50 jours contre 5 jours et le taux de la malformation de 

Chiari II était de 38% contre 95%.  

Mais ils ont aussi constaté une élévation très importante des complications maternelles 

tels l’oligoamnios, observé chez 48% patientes contre 4%, la rupture prématurée des membranes 

chez 28% cas contre 4% et la menace d’accouchement prématuré chez 50% contre 9%. L’âge 

gestationnel à la délivrance était de 32, 2 semaines contre 37 semaines et le poids à la naissance 

était de 2171 g contre 3075 g.  

A la même période, à CHOP, SUTTON et coll. (261) dans une étude sur 10 fœtus porteurs 

de MMC traités par chirurgie fœtale, ont constaté la dégression du grade de la malformation de 

Chiari II de 3-2-1 à un grade 1 à la naissance chez tous les n.nés à l’aide d’une surveillance 

étroite à l’IRM foetale, un seul patients était dérivé à la naissance. Ils étaient tous des prématurés 

(âge gestationnel à la délivrance entre 25 et 36 SA) et il n’y avait pas de complications maternels. 

(Photo 7, 8) 
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Dans le même centre, JOHNSON et coll. (126) ont publié les résultats de leur étude sur 50 

patients en comparaison avec une étude faite dans le même centre sur 297 enfants porteurs de 

MMC traités en post-natale. (229)  

La survie périnatale était de 94%, l’âge gestationnel était de 34,3 semaines en moyenne, 

tous les fœtus ont montré une régression de la malformation de Chiari II à la naissance, le 

placement de DVP était observé chez 43% des cas contre 85% dans l’autre groupe et la motricité 

des membres inférieures était meilleur chez 57% des cas avec MMC lombaire ou dorsale par 

rapport au groupe témoin.  

Les complications maternelles ont été dominées par la RPM chez 22% des patientes et la 

chorioamniotite chez 12% des cas.  

 

 

 

 

 

 

 

A- Hernie du vermis (flèche) et non visualisation du V4 et la citerne magna sur 

une IRM fœtale à T2 en 20 SA. 

B- En IRM chez le même patient 3 semaine après chirurgie fœtale, 1 : le LCS 

est visible dans le V4 et dans la citerne magna : 2. 

C- IRM postnatal chez le même patient montre un V4 plus expansé : 1, la 

tente du cervelet est anormalement verticale mais la fosse cérébrale est plus expansée en 

comparaison avec les examens précédents. 

 
Photo n°7 : coupe sagittale en IRM en T2. (161) 
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Photo n°8 : coupe IRM avant et après chirurgie fœtale. (161) 

 

D- Coupe IRM sagittale à T2 en 22 SA avant la chirurgie montre une hernie 

cérébelleuse dans le canal rachidien (flèche), avec non visualisation du V4 et la citerne 

magna. 

E- Coupe IRM en T1 chez le même patient en postnatal montre une 

régression de l’hernie, avec visualisation du V4 :1, et la citerne magna : 2.   

 

Pour HOLMES et coll. de l’université de Californie, la prématurité était le lot de tous ses 6 

patients (âge gestationnel à la délivrance était de 32 SA), mais leur étude était centré surtout sur 

le retentissement de la chirurgie fœtale sur la fonction vésicale en post-natale mais ils n’ont pas 

trouvé de différence significative de la fonction rénale et vésicale entre le groupe traité par 

chirurgie fœtale et le groupe traité par chirurgie en post-natale. (112) 

Dernièrement, Adelberg et coll. ont publié les résultats de leur expérience dans le centre 

universitaire de Carolina du nord à propos de 52 patients porteurs de MMC dont 13 (25%) ont 

bénéficié d’une chirurgie fœtale et 39 (75%) patients ont été pris en charge en période post-

natale de l’année 1988 à 2003. le contrôle de l’évolution de la ventriculomégalie dans les 2 

groupes ne présentait pas de différence significative, le taux le plus élevé noté dans les 2 

groupes fut une élévation de 0,43 mm/semaine. 
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 La chirurgie fœtale n’arrête pas la progression de la ventriculomégalie en post-natale. 

(6) 

Comme toute nouvelle technique, la chirurgie fœtale soulève maint débat. LYERLY et coll. 

ont distribué un questionnaire aux 1000 participants du meeting de la société de médecine 

materno-fœtale en 2001 pour rassembler leurs impressions sur cette procédure dans le 

traitement de la myéloméningocèle. 56% (la majorité) des médecins participants sont convaincus 

que cette méthode est encore en stade d’expérimentation et ne peut pas être validée comme une 

alternative aux autres solutions déjà connues.  

57% approuvent le fait d’imposer un comité éthique à toute intervention fœtale surtout si 

la pathologie traitée n’est pas létale comme dans le cas de la MMC jusqu’au publication des 

résultats des études randomisées des différents centres attendue en 2006 et leurs analyses 

permettant de conclure si la chirurgie fœtale est une méthode valable ou non et ne transgresse 

pas aux droits du fœtus ainsi que ceux de la mère. (172, 173, 87) 

Cette étude prospective randomisée des différents centre a commencé en Mars 2003 sur 

200 patients (100 enfants ont subi une chirurgie fœtale et 100 ont bénéficié d’une chirurgie en 

post-natale). 

Le premier objectif de cette étude est de déterminer si la chirurgie fœtale à 19-25 SA 

améliore les résultats par mesure du besoin en dérivation pendant la première année et le taux 

de mortalité par rapport au deuxième groupe. 

Le deuxième objectif consiste à chercher si la chirurgie intra-utérine améliore le degré de 

la malformation de Chiari II et des lésions neurologiques par une surveillance radiologique ; une 

analyse des fonctions neuromotrices, des tests cognitifs et le statut du développement 

neurologique à 12 et 30 mois seront effectués. Aussi, la mortalité et le besoin en chirurgie post-

natale seront notés. Le facteur psychologique à long terme de cette chirurgie sur les mères sera 

étudié par rapport au deuxième groupe. (285) 
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Pourtant LYERLY et coll. n’arrêtent pas de poser des questions sur l’autonomie de la mère 

dans la prise décisionnelle et l’influence du père sur cette discision en évoquant ses droits sur 

son bébé et son intérêt en cas de refus de la mère à subir cette chirurgie. La deuxième question 

est, du fait que l’accès aux soins est le plus simple droit de l’homme, la chirurgie fœtale restera-

t-elle le privilège des familles riches et des pays développés vu son coût élevé ? (174)     

 

      2-Le traitement de la malformation : 

 

   Bien que la fermeture des myéloméningocèles demeure un procédé neurochirurgical 

pédiatrique de base, la reconstruction et la réparation réussie exigent une connaissance détaillée 

de l'anatomie anormale de la malformation aussi bien que l'anatomie normale.  

L’évaluation préopératoire appropriée et le choix judicieux de la méthode chirurgicale 

contribuent à la minimisation des complications potentielles. (216) 

Pendant que des nouvelles techniques sont développées (par exemple : chirurgie foetale 

ou intra-utérine), l’intérêt demeure dans l’application des techniques chirurgicales méticuleuses 

et la reconstruction avec fermeture appropriée des différents plans.  

 

      2-1-INDICATIONS 

 L’abstention : 

Selon J.BORDE et coll (1976) (in 53) : 

Ils sont abstentionnistes dans : 

• Les malformations s’accompagnant d’une cyphose majeure. 

• Le cas d’une association polymalformative grave. 
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Ce sont les mêmes critères d’abstention selon LORBER (61). 

            Pour C.LAPRAS et coll. (1988) (53) 

     1- L’abstention est préférée comme pour J. BORDE et coll. (in 53), si : 

 La condition générale du nourrisson est mauvaise faisant présager 

la mort dans un délai de quelques jours ou semaines ; par exemple s’il  

existe une hémorragie intracrânienne, une cardiopathie associée, une dyspnée 

avec tirage. 

 La malformation est haut située avec paraplégie complète ou 

étendue sur plusieurs segments. 

 La malformation est associée à une cyphose très marquée. 

 La chirurgie :  

L’indication chirurgicale est justifiée, si le nourrisson paraît bien vivace, n’a pas de 

macrocéphalie, si la lésion est peu étendue et bas située. 

          -En urgence : 

C.LAPRAS et coll. Ont proposé une intervention chirurgicale urgente si : 

 Des mouvements spontanés des membres inférieurs sont observés.  

 Des mouvements ont été observés à la naissance et ont disparu 

ensuite. 

 Existence d’une fistule du LCR. 

           -En différé : 

Ils proposent une intervention précoce si le nourrisson présente une paraplégie 

importante mais incomplète avec préservation des muscles fléchisseurs de la hanche et des 

quadriceps mais ces auteurs concluent que chaque cas doit être considéré individuellement, le 

médecin devra prendre la décision chirurgicale en fonction des lésions existantes, des risques de 
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l’intervention, des malformations associées et surtout de l’avenir fonctionnel, psychique et social 

du malade. 

 

2-2- Le traitement chirurgical : 

L’indication opératoire pour C.LAPRAS se situe dans les 6 premières heures de la vie. 

Cette intervention précoce fut notée : 

Dans 13% des cas de la série de DONNIO (29) 

Dans 30% des cas de la série de C.LAPRAS (53) 

Alors que dans notre série, parmi les 30 patients traités chirurgicalement aucun n’a été 

opéré dans les 24 premières heures. 

Ce retard dans la prise en charge de nos patients s’explique par l’admission tardive de 

ceux-ci, et par l’absence d’un plateau technique permettant d’opérer les nouveaux- nés en 

urgence, surtout en ce qui concerne la prise en charge anesthésique.  

 

       2-3 CONSULTATION DE PRE-ANESTHESIE : 

C’est une consultation spécialisée et obligatoire. Tout les éléments dont dispose 

l’anesthésiste doivent être consultés : le carnet de santé et le dossier clinique de l’enfant mais 

également les notes de l’infirmière et la courbe de température. 

Un questionnaire est habituellement remis aux parents, à la recherche d’un terrain 

d’atopie, une contre indication provisoire à la chirurgie (bronchiolite virale, sensibilités aux 

infections ORL), une intervention antérieure, un traitement qui peut interférer avec l’anesthésie 

comme les anticonvulsivants et les corticoïdes ou des incidents anesthésiques familiaux 

orientant vers une hyperthermie maligne (C.I formelle d’utilisation d’halogéné). (44) 



Prise en charge  de spina bifida au service de neurochirurgie au CHU Med IV 
 

                                                                         
- 146 -

Tous les auteurs insistent sur les conséquences émotionnelles de l’anesthésie qui 

constituent pour l’enfant une véritable épreuve, donc parmi les buts de la consultation de 

préanesthésie c’est de tranquillisé l’enfant, quand il est en âge de comprendre, en lui expliquant 

dans un langage simple les étapes élémentaires de l’anesthésie en présence des parents. Il 

existe des centres hospitaliers qui tolèrent la présence des parents au bloc opératoire au 

moment de l’induction anesthésique pour mieux gérer l’anxiété de l’enfant. (59) 

 

   a- L’examen clinique : 

Examen systématique, appareil par appareil, avec une attention toute particulière pour 

les voies aériennes supérieures. Le poids et la taille sont bien évidemment notés. L’état 

nutritionnel est apprécié avec les constantes hémodynamiques : TA, pouls, FC, FR, temps de 

recoloration.  

A la fin de cet examen clinique, l’état physique préanesthésique de l’enfant est résumé et 

doit obligatoirement être consigné par écrit et le document conservé dans le dossier du patient. 

(44). 

b- Les examens complémentaires : 

L’habitude bien ancrée d’effectuer toute une batterie d’examens préopératoires est 

remise en question depuis quelques années chez l’enfant comme chez l’adulte. (209) 

La prescription systématique d’examens complémentaires peut être abandonnée au profit 

d’une prescription sélective basée sur les données de l’interrogatoire et de l’examen clinique 

lors de la consultation de préanesthésie. Cependant, les anesthésistes reconnaissent qu’il existe 

une certaine réticence à changer leur pratique médicale dans ce domaine. (44) 

Habituellement, au service de neurochirurgie, les examens demandés en préopératoire 

sont la radiographie du thorax, un bilan d’hémostase, une numération de la formule sanguine 

avec taux d’hémoglobine, l’ionogramme sanguin et le groupage.   
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c-  La prémédication :  

Une prémédication a base d’anticholinergique ou de benzodiazépine reste un sujet très 

controversé en anesthésie. Jugée non nécessaire par certains auteurs, systématique pour 

d’autres, la prémédication doit certainement être individualisée en fonction de l’âge de l’enfant, 

de son degré d’anxiété préopératoire, de sa personnalité, de son degré de coopération et de son 

état physiologique.  

En neuroanesthésie, en présence des signes d’hypertension intracrânienne, tout 

traitement sédatif susceptible d’entraîner une dépression respiratoire doit être évité. (44, 225) 

Dans le cas de myéloméningocèle, si la malformation est fistulisée il faut prescrire une 

antibiothérapie visant les germes gram négatif. 

Habituellement, au service de neurochirurgie au CHU de Marrakech, les anesthésistes 

prescrivent une atibioprophylaxie à base d’Amoxicilline+Acide Clavulanique ou Céphalosporine 

de 3e génération en IV en vu de réduire le risque de méningite en cas de placement d’un matériel 

de dérivation et vu que le siège de la malformation est près d’une zone souvent souillée par les 

matières fécales. 

 

              2-4-AU BLOC OPERATOIRE : 

L’utilisation du matelas chauffant permet d’éviter l’hypothermie qui représente une 

complication commune chez ces enfants ayant un poids de naissance assez faible ; (94, 11) il 

faut réchauffer les solutés à perfuser, l’air de ventilation, le matériel à utiliser, les solutions 

antiseptiques et les champs opératoires ; pour les plus petits : lampe infrarouge ou table 

radiante (incubateur ouvert) à l'induction ou tables d'opération néonatales permettant un 

chauffage infrarouge précis, avec mesure de la température de l'enfant par capteur cutané sont 

préférables. (9) 
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Le matelas coquille permet de positionner l’enfant avec la tête en déclive par rapport à la 

lésion spinale pour éviter les fuites de LCS après la dissection de la malformation.  

La prise d’une bonne voie veineuse demande du temps et de l’expérience chez les 

nouveaux-nés et les nourrissons.  

 

     a. Particularités anesthésiques : 

Compte tenu des risques de contamination bactérienne et des pertes hydro 

électrolytiques, ces affections sont opérés dans les premiers jours de vie (19). Toute anesthésie 

pédiatrique implique le monitorage de l’électro- cardiogramme, de la saturation périphérique en 

oxygène (SpO2) du CO2 expiré, de la température et de la pression artérielle. Le nursing sur le 

dos est souvent impossible, et l’induction, comme l’intubation, doivent se faire parfois en 

décubitus latéral. Un soin minutieux doit entourer toute manipulation de la lésion qui est très 

fragile. 

L’association opiacé myorelaxant est la technique la plus recommandée (Fentanyl ou 

Alfentanil, pancuronium ou vecuronium) ; l’intubation nasale offre plus de sécurité pour le tube 

lors de la mise en décubitus ventral. La ventilation utilise un mélange oxygène-air : les risques 

de rétinopathie et de lésions pulmonaires hyperoxiques doivent inciter à maintenir la Pa O2 entre 

60 et 80 mmHg et la Sp O2 entre 90 et 95%. Il n’y a pas d’hypersensibilité de dénervation. 

L’utilisation de suxa-méthonium est possible. Le contrôle neurologique autonome perturbé au 

dessous de la lésion et la fragilité hémodynamique de ces nouveau-nés, souvent prématurés 

contre-indique l’usage exclusif des halogénés ; tout au plus, peuvent ils être utilisés en appoint. 

Les pertes sanguines per-opératoires sont faibles et n’excèdent pas les 10,5% du poids corporel, 

sauf si de larges décollements cutanés sont nécessaires pour permettre la fermeture (19). 
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   b- techniques chirurgicales : 

Le but de l’opération consiste à libérer la moelle de ses attaches anormales tout en 

préservant les éléments nerveux fonctionnels et à fermer la plaque neurale en reconstituant les 

plans anatomiques sur les bases de l’embryologie normale, en même temps refaire une paroi 

résistante au traumatisme et à l’infection.  

Les techniques chirurgicales pour fermeture des défects du tube neural n’ont pas changé 

durant ces deux dernières décennies. (216) 

 Résection complète de la membrane 

 Libération de la plaque neurale en respectant les racines  

 Fermetures longitudinales de la plaque 

 Incision de la dure-mère à la périphérie de la plaque  

 Réintégration des éléments nerveux à l’intérieur du canal rachidien. 

 Fermeture de la dure mère à l’aide d’un surjet  

 Libération du tissu fibro musculaire, des berges de la lésion , de dedans en 

dehors, sur le plan osseux abrasé ou sectionné au besoin. 

Suture de ce tissu fibro musculaire presque toujours possible sans aucun débridement latéral. 

 Fermeture du tissu sous cutané puis de la peau.  

 L’enfant est placé dans une couveuse, suspendu par un sparadrap élastique qui 

rapproche les deux berges de l’incision dorsale. 
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   a- Résection de la membrane : 

La taille de la lésion est mesurée, et la frontière entre le tissu dysplasique et l'épiderme 

normal est marquée. L'infiltration avec l'épinephrine 0,25% peut être utilisée pour améliorer 

l’hémostase. La détermination de l'ampleur des pertes de tissu normale en ce moment et 

pendant tout le procédé est essentielle, de sorte qu'il y ait assez de tissu disponible pour la 

reconstruction et la fermeture de chaque couche successive. (216) (fig. 1-2-3-4-5) 

 

 

 

 

 
  

 

 

 

Fig. n°1 : aspect pré-opératoire d’une 
MMC lombaire. (216) 

Fig. n°2 : délimitation de la peau 
saine et dysplasique et le trait 

d’incision

Fig. n° 3 : résection de la membrane. 
(216) 
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Fig. n°4 : coupe transversale montrant l’aspect de la plaque neurale après dissection de la 
membrane.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. n°5 : aspect peropératoire après résection de la membrane du sac. 
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b- Dissection de la plaque neurale : 

La plaque neurale, de préférence, est séparée des tissus méningés dysplasiques par un 

ciseau tenotomique, au lieu d’un bistouri électrique, afin de réduire les endommagements 

potentiels des éléments nerveux sensibles. La dissection est faite de façon circulaire. Pendant ce 

temps, le LCS est drainé. 

Puis la plaque tend à descendre ventralement, marquant les limites normales et facilitant 

les étapes suivantes. (216). 

 

c- L'excision des méninges dysplasiques : 

 Avec la dissection circulaire réussie de la plaque neurale et sa descente ventrale, l’étape 

suivante est le détachement des méninges et les couches cutanées insuffisamment vascularisées. 

La frontière externe délimitant l'ampleur de la lésion qui a été marquée au début du procédé 

peut être excisée.  

Avant l'excision, la plaque neurale est protégée et maintenue humide par l'application 

des cotons imbibés de sérum salé. L’excision commence à la partie inférieure du défect en 

utilisant le bistouri électrique monopolaire à faible intensité, pour réduire au minimum le 

rétrécissement de tissu. Quelques chirurgiens préfèrent une excision au bistouri pointue ; 

cependant, un bistouri électrique peut être employé en ce moment sans risque parce que la 

plaque neurale a été disséquée librement et protégée. En outre, l’utilisation du bistouri 

électrique en ce moment peut réduire les pertes sanguines et le temps effectif de l’opération. Les 

tissus méningés et cutanés dysplasiques sont enlevés pour éviter des problèmes à long terme 

comme les kystes dermoïdes d'inclusion. (216) 
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d- La reconstruction et la fermeture de la plaque neurale : 

 Après la mobilisation de la plaque neurale, l'excision des tissus dysplasiques, et 

l'identification des couches fondamentales, la reconstitution du tube neural est commencée. 

 Les bords de la plaque neurale sont identifiés d’après les racines antérieures déplacées 

des nerfs. Le tube est reformé en suturant les bords latérales avec un du fil de soie 4-0 ou 5-0 

résorbable, commençant à l'extrémité céphalique du tube neural ouvert et évitant tous éléments 

cutanés pour parer à une éventuelle inclusion épidermoïde plus tard. (124) 

 Après la fermeture, on peut observer les racines antérieures et postérieures des nerfs 

quittant le cordon médullaire d'une façon relativement normale, bien que l'anatomie distale 

demeure fréquemment anormale. 

 Bien qu'il n'y ait pas de données dans la littérature pour soutenir que la fermeture du 

tube neural peut conduire à une reformation de l'anatomie normale, mais cet acte diminue le 

risque de survenue du syndrome de la moelle attachée à l'avenir. (216) (fig. 6) 

e- L'incision de la dure mère et sa fermeture : 

 Après la fermeture du tube neural, le tissu dural ouvert et dysplasique est identifié par 

son éclat blanc nacré, par opposition à la tonalité jaune-rose des tissus aponévrotiques et 

adipeux.  

Au moyen du bistouri électrique, la couche durale est incisée le long de la frontière 

aponévrotique de la partie latérale à la médiane. 

 

 

                                         

 

Fig. n°6 : fermeture de la plaque neurale, aspect peropératoire. (216) 
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L'excision ou les dommages faite par négligence à la dure mère peut laisser du tissu 

insuffisant pour la reconstruction et la fermeture durale appropriées du sac. Le tissu méningé 

doit être fermer de façon étanche autour du cordon médullaire et les racines nerveuses afin de 

diminuer le risque de l'attachement. En plus, une attention particulière devrait être portée à la 

mobilisation de tissu supérieur et inférieur du défect en raison de la proximité étroite à la moelle 

normale.  

Au cas où le tissu dural du patient serait insuffisant pour former un sac étanche autour 

de la corde, une greffe est nécessaire. (216) (fig. 7-8) 

VOORHIES et FRASER ont décrit une méthode basée sur l’utilisation de lambeau 

aponévrotique en U pour une fermeture étanche de la dure mère. (279) (fig. 9) 

 

f-  Incision et fermeture du plan aponévro-musculaire : 

 Bien que quelques chirurgiens procèdent à la fermeture des couches cutanées et 

épidermiques après la suture de la dure mère, d’autres préfèrent ajouter une autre couche entre 

les éléments nerveux et la peau. A ce point, l’aponévrose du muscle paradorsal de la région 

lombaire est incisée au moyen du bistouri électrique. Une épaisseur appropriée  (1-2 

millimètres) et une largeur précises sont nécessaires pour obtenir un recouvrement adéquat. 

Souvent un décollement latéral large est nécessaire, mais la couche subfascial se dissèque 

habituellement sans difficulté. Les proéminences osseuses latérales déplacées du rachis mal 

formé servent souvent de marques utiles pour tracer la profondeur appropriée de l’incision 

aponévrotique et de la frontière médiane. (216) 
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Fig. n°7 : incision de la dure mère, 
aspect peropératoire. (216) 

Fig. n°8 : aspect peropératoire après 
fermeture de la dure mère. (81) 

 

Fig. n°9 : la localisation lombaire basse de la MMC, à gauche, le lambeau 
aponévrotique en U ayant pour charnière le bord supérieur du défect, au 

centre, et le lambeau aponévrotique suturé, à droite. (279) 
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Les bords bilatéraux de l’aponévrose sont alors fermés d'une façon étanche pour ne pas 

limiter ou ne pas comprimer la couche durale fondamentale. Les protubérances osseuses en 

avant vont devoir être rongée vers le bas pour éviter toute pression sur la peau sus-jacente ainsi 

que la possibilité d’une nécrose cutanée. 

 L’utilisation de tissu bien vascularisé pour la fermeture des différentes couches demande 

peu de temps lors de l’opération et les pertes sanguines sont peu importantes ainsi qu’elle 

diminue l’incidence de fuite de LCS.  

En outre, l'assurance fournie par cette couche aponévrotique supplémentaire est 

importante, elle constitue une barrière entre l'environnement extérieur et les éléments nerveux 

en cas de déhiscence de la peau. (169) (fig. 10-11). 

g- reconstruction et la fermeture du plan cutanée : 

 Après reconstruction et fermeture des différents plans, la peau restante est souvent 

limite. Pour des défects larges ou des lésions compliquées, une chirurgie plastique peut être 

nécessaire, avec des incisions de décharge ou des greffes de peau. Cette occurrence est rare, et 

c’est constaté que la grande majorité (plus de 95%) de  myéloméningocèle peut être fermée sans 

besoin de techniques additionnelles. (216) 

La fermeture primaire peut le plus souvent être réalisée, en juste proportion, en décollant 

la peau sus-jacente au moyen du bistouri électrique monopolaire ; c'est la méthode de choix 

pour réduire au minimum la perte de sang.  
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Les bords sous-cutanés sont rapprochés au moyen des sutures au fil absorbable avec des 

points séparés ; à chaque suture, la perfusion sanguine des bords de peau est vérifiée. Une 

perfusion faible peut exiger davantage de décollement de tissu. Quand il y a seulement quelques 

sutures et quelques points de fixations placées, il peut y avoir une perfusion retardée, qui 

s'améliore avec la terminaison de la fermeture. Toutes les brides tissulaires superflues peuvent 

être excisées pour optimiser le résultat cosmétique final. La fermeture du plan cutané est faite 

par un fil absorbable ou non résorbable (fil de nylon). 

 À la fin de la fermeture cutanée, la ligne est inspectée soigneusement pour vérifier le 

degré de tension, et elle est recouverte par un pansement stérile non adhérant. (216) (fig. 12-

13-14). 

  

Fig. n°10 : fermeture du plan 
musculaire, aspect peropératoire. (216) 

Fig. n°11 : coupe transversale précisant la 
méthode de mobilisation des plans 

musculaires sus-jacents et leurs fermeture
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h. Surveillance post-operatoire : 

Si malgré le respect des différentes techniques pour éviter que la suture soit sous tension 

et en remarque une zone sombre ou violacé à ce niveau en post-opératoire, l’application de 

Nitroglycérine  sur ces zones en début de nécrose peut améliorer l’apport sanguin de cette 

région. Pourtant, il est préférable que cette technique soit employée sous  surveillance 

hémodynamique étroite dans un service de réanimation, vu les effets secondaires que peut avoir 

ce produit sur la tension artérielle par le phénomène de vasodilatation. Devant une telle 

éventualité, cette pâte ne doit pas être appliquée immédiatement sur la peau.  

Pendant la période postopératoire, il y a des techniques pour réduire au minimum des 

problèmes potentiels comme lâchage de suture ou nécrose de la paroi. (216) 

 

 

 

   

Fig. n°12 : fermeture cutanée 
par des points séparés. 

Fig. n°13 : A- vérification de l’étanchéité de la suture 
cutanée par la manœuvre de valsalva. B- Aspect post-

opératoire de la suture cutanée. (216) 
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Fig. n°14 : coupe transversale montrant les derniers étapes de fermeture du plan cutané.  

 

L'enfant est maintenu en décubitus ventral pendant 48 heures, avec les hanches en 

extension pour diminuer la tension sur les points de suture ; l'enfant peut être tourné en 

décubitus latéral pour la cathéterisation et être alimenter selon les besoins, s'assurant que les 

hanches restent en extension. 

Une application de « mud flap » au niveau des fesses pour réduire au minimum la 

contamination de la lésion par les selles peut être entreprise.  

En cas de contamination par les matières fécales, la blessure est nettoyée immédiatement 

et un nouveau pansement stérile est appliqué. 

 La cathéterisation fréquente de la vessie peut être nécessaire pour réduire au minimum 

le risque de distension abdominale.  

Avec ou sans présence de DVP, les mesures quotidiennes du périmètre  crânien devraient 

être notées en courbe pour évaluer le développement de l’hydrocéphalie. L’apparition de 

troubles respiratoire type apnée ou bradycardie peuvent être des manifestations 

symptomatiques de la malformation de Chiari II, bien que le dysfonctionnement valvulaire 

devrait être le premier diagnostic  à évoquer. 
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Une surveillance post-opératoire étroite peut contribuer à diminuer la morbidité liée à 

l’acte chirurgicale. (216) 

     3- La chirurgie plastique et reparation des myelomeningoceles a large defect : 

               Avec l’avènement de nouvelles techniques en chirurgie plastique et la connaissance de 

plus en plus approfondie de la physiologie cutanée et sa vascularisation, la réparation des pertes 

cutanés larges d’étiologie accidentelle ou malformative est mieux maîtrisé, mais elle reste 

néanmoins très difficile chez les enfants surtout les n.nés dont la surface cutanée est très 

réduite. (22)   

Dans la fermeture des MMC trop larges, au lieu de se prêter à un simple rapprochement 

des berges cutanées source d’une incidence élevé de lâchage de suture et de fuite de LCS, on 

peut avoir recours à plusieurs méthodes pour remplacer les pertes tissulaires à ce niveau avec 

utilisation de :  

�- Lambeaux cutanés de rotation.  

�- Larges lambeaux myocutanés ou cutanés bipédiculés de greffe de peau épaisse 

fenêtrée :  

• Lambeaux myocutanés du grand dorsal : le lambeau de grand dorsal est certainement 

un des lambeaux les plus connus. Sa popularité ne se justifie pas uniquement pour des raisons 

historiques. Ce lambeau pionner reste encore aujourd’hui un des piliers de la chirurgie 

reconstructrice.  

Sa facilité de dissection, son rayon d’action, la surface importante qu’il peut recouvrir, la 

possibilité de combiner ce muscle avec une palette cutanée ou avec d’autres lambeaux 

vascularisés par le même pédicule en sont la raison. Les problèmes les plus difficiles se règlent 

souvent avec un lambeau de muscle grand dorsal. (208)  
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Le grand dorsal est un muscle plat, en éventail et dont les dimensions atteignent 20×40 

cm chez l’adulte. Il est utilisé surtout pour les défects larges de MMC de siège dorso-lombaire. 

(Fig. : 15- 16- 17A, B -18) (81, 109, 240) 

• Lambeau cutané fenêtré de la base des fesses. (Fig. 19) (75) 

�- Plastie par double lambeau cutané en Z : cette technique a l’avantage d’être applicable 

pour une grande variété de taille et de forme de défect cutané, d’être simple à dessiner et à 

pratiquer, de réduire la perte sanguine peropératoire. (in 235) Cette méthode était utilisée chez 

4 de nos patients. (fig. 20) 

�- plastie par double lambeau cutané en Trèfle : cette méthode à l’avantage d’avoir une 

ligne de suture qui ne passe pas par la ligne médiane de réparation neurochirurgicale, le 

lambeau cutané recouvrant le défect n’est pas sous tension diminuant ainsi le risque de lâchage 

de suture, de nécrose et de fuite de LCS et d’infection.  

Le muscle grand dorsal est ainsi épargné surtout dans le cas où le patient peut avoir 

potentiellement une paraplégie avec besoin d’une chaise roulante. LAPID et coll. ont utilisé cette 

technique chez 5 patients porteurs de MMC de taille allant de 3,5 à 6 cm avec de bon résultat et 

sans complications. (149) (Fig. 21-22-23-24-25) 

�- Plastie par peau du sac hernié comme greffe pour le site donneur : cette méthode 

permet de recouvrir le site donneur après utilisations des lambeaux cutanés de transposition ou 

du muscle grand dorsal. (50) (fig. 26-27-28-29) 
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                                       Fig 15 : schéma des différentes procédures ; (81) 

A- Ilot myocutané proximal. 

B- Lambeaux myocutanés bipédiculés bilatérales. 

C- Ilot myocutané distal. 
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Fig. 16 : photo pré, per et postopératoire de la procédure d’utilisation du lambeau myocutané 
proximal. (81) 

A- MMC dorso-lombaire chez un n.né de sexe féminin âgée de 2 jours. 
B- Aspect peropératoire après fermeture de la plaque neurale et la dure mère. 
C- Mobilisation du lambeau myocutané proximal du grand dorsal. 
D- Résultat 2 mois après l’opération. 

 

 

 

 

 

 

 

 

  
Fig. 17-A : photo pré et postopératoire de la procédure d’utilisation des 

lambeaux myocutanés bilatérales. A- MMC dorso-lombaire chez un n.né de sexe 
masculin âgé de 3 jours B- Résultat 2 ans après la chirurgie (81)
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Fig. 17-B : schéma illustrant la méthode d’utilisation des ailerons bilatéraux du grand 
dorsal. (240) 

 

 

 

 

 

 

Fig. 17-B : 

 1- myéloméningocèle dorso-lombaire large. 
2- aspect peropératoire, marquage des lambeaux myocutanés. 
3- aspect à la fin de l’opération, fermeture en V-Y. (240) 
 

 

 

 

 

 

 

 

 
  

   
Fig. 18 : photo pré, per et postopératoire de la 3e procédure par utilisation du lambeau 

cutané distal. (81) 

A- N.né avec MMC large. 
B- Mobilisation du lambeau distal de la base du grand dorsal. 
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 fig. 19 : schéma illustrant les différentes étapes de la technique de reconstruction par un 
lambeau cutané GAP. (75) 

 

   

Fig. 20 : schéma illustrant l’incision de décharge en Z, les marges du défect sont excisées sous 

forme d’un losange à angles adjacents de 60° et 120°. Deux lambeaux équilatéraux en Z de 60° 

sont préparés sur les côtés opposés du défect. La transposition des 4 lambeaux de la plastie en 

Z permet la fermeture aussi bien du défect que du site donneur. 
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Fig. 21 : à droite, marquage des 
lambeaux cutanés. Le premier lobe 

croise la ligne médiane et le 
deuxième est dans la partie haute 

du dos. 

Fig. 22 : Elévation des lobes, à 
gauche. (149) 

  
Fig. 23 : visualisation de l’extension de 

la dissection. (à droite) 
Fig. 24 : aspect post-opératoire 

immédiat (à gauche)
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Fig. 25 : résultat 3 semaines après chirurgie. (149) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 28 : aspect postopératoire du lambeau cutané et du site donneur chez le même 
patient. 

A : à J10 du postopératoire. 
B : 18 mois après l’opération. (50) 

 

 

  
Fig. 26 : la membrane du sac hernié après 

incision chez un n.né de sexe masculin à J1 
de vie avec une MMC dorso-lombaire. 

Fig. 27 : aspect à J7 en postopératoire du site 
donneur chez le même patient.   

  A B 
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Fig. 29: aspect postopératoire de MMC dorso-lombaire chez un n.né de sexe masculin 
âgé de 30 jours traité par mobilisation du lambeau proximal du grand dorsal et couverture du 

site donneur par la membrane du sac. 

 

A- à J10 du postop.  

B- 12 mois après l’intervention chirurgicale. (50) 

- Sac amniotique : il est constitué du chorion et de l’amnios. Ce sac, récupéré de façon 

aseptique après césarienne, permet de reconstruire le défect cutané diminuant ainsi le risque de 

rejet ou de transmission virale puisque le sac amniotique faisait partie du bébé pendant la 

période embryologique donc c’est une autogreffe.   (108) (fig. 30-31) 

- L’utilisation de greffe synthétique : des feuilles en maille de téflon avec un film en 

polyéthylène (le patch chirurgical Gore-Tex) ou l’hydrogel hydroxyéthylméthacrylate sont 

utiliséspour la reconstruction du défect cutané. (in 108)    
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Fig. 30 : aspect microscopique à 38 SA du tissu amniotique constitué d’amnios (am) et de 

chorion (ch), à droite. Aspect macroscopique, à noter la qualité de transparence du tissu 

amniotique, à gauche 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 31 : - (a) : MMC lombaire en préopératoire. (b) : aspect peropératoire, la greffe amniotique 

recouvrant le tissu nerveux après fermeture de la dure mère. (c) : 3 ans après chirurgie, les 

flèches indiquent les zones où le tissu amniotique étaient visible après fermeture du plan 

cutané.  (108) 
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4-Traitement neurochirurgical des malformations associees : 

 

4-1- le traitemanent de l’hydrocephalie : 

L’incidence de l’hydrocéphalie en myéloméningocèle est de 20% à la naissance et de 70% 

à 90% après, elle est souvent associée à la malformation Chiari II qui peut en constituer la cause. 

(16, 229) 

L’hydrocéphalie doit être opérée le plus précocement possible dans la majorité des cas et 

simultanément à la réparation de la MMG (66). 

En fait, une poussée d’HC après une cure de la malformation va compromettre 

l’étanchéité de la fermeture et les HC volumineuses sont de mauvais pronostic. (97) 

Plusieurs auteurs ont opté pour le traitement de l’hydrocéphalie dans le même temps 

opératoire que la réparation de la MMG et ont affirmé que ceci réduit nettement la durée 

d’hospitalisation et la morbidité post opératoire. (45,68). 

 

a- Techniques : 

Le traitement consiste en une dérivation de l’excès du LCR des ventricules cérébraux ou 

des espaces sous arachnoïdiens médullaires vers une autre cavité de l’organisme (dérivation 

interne), ou à l’extérieur de celui-ci (drainage externe). 

Dérivation interne : 

1/ Intra crânienne à type de dérivation ventriculo-cisternale. 

2/ Extra crânienne à type de dérivation Ventriculo-péritoneale 

Ventriculo-pleurale (102) 

Lombopéritonéale. 
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Dérivation externe (si LCR non stérile) 

Le traitement de l’hydrocéphalie du patient porteur d’une MMG et qui a fait depuis 

longtemps la preuve de son efficacité est la dérivation interne ventriculo péritonéale.  

 

La ventriculocisternostomie : 

Depuis quelques années, les patients peuvent (sous certaines conditions) être traités par 

ventriculo-cisternostomie (VCS). Il s'agit d'une technique endoscopique, qui permet d'éviter la 

mise en place de la valve. 

Il s'agit de créer un orifice entre le troisième ventricule et les espaces sous arachnoïdiens. 

C'est un traitement chirurgical qui a l'avantage de rétablir la circulation du LCR proche de la 

normale, sans avoir à interposer une prothèse. 

Dans le cas des hydrocéphalies des MMG, les structures anatomiques sont parfois 

extrêmement modifiées, rendant le geste endoscopique plus risqué.  

C'est essentiellement pour cette raison que ce type de procédure est moins fréquemment 

utilisé dans les hydrocéphalies des MMG. 

             A l’Hôpital neurologique P.-Wertheimer, Lyon ils on traité 60 patients pour 

myéloméningocèle , depuis janvier 1994 à décembre 2005, quarante-neuf patients (83 %) ont 

développé une hydrocéphalie : 30 patients ont été traités en première intention par une 

ventriculocisternostomie du 3e ventricule en condition endoscopique. Chez un seul malade, il n’a 

pas été possible de réaliser la stomie car l’anatomie était de compréhension difficile. Vingt 

patients ont été traités avec une valve péritonéale à pression variable : chez 9 patients, la valve a 

été associé à une stomie endoscopique dans le même temps opératoire. Chez 21 patients, 

l’hydrocéphalie a été donc traitée seulement avec une ventriculocisternostomie endoscopique. Le 

suivi varie entre 2 et 14 ans avec un suivi moyen de 8 ans pour toute la serie. Dans le groupe 
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traité seulement avec ventriculostomie endoscopique, 8 patients ont donc nécessité une valve et 

chez tous une nouvelle stomie a été pratiquée, montrant que chez trois patients elle était non 

fonctionnelle. Quarante-neuf pour cent des patients sont donc porteurs d’une valve : 35 % seule, 

14 % associé a une stomie endoscopique. Trente-trois pour cent des patients ont été traités avec 

une stomie endoscopique seulement et 18 % n’ont pas développé d’hydrocéphalie. 

           Cette expérience montre que la ventriculocisternostomie endoscopique est 

techniquement réalisable chez les patients avec myéloméningocèle. Avec cette technique, 

seulement 49 % des patient nécessitent une dérivation DVP, ce que signifie que 51 % des patients 

ne sont pas soumis aux problèmes de dysfonctionnement mécanique du traitement de 

l’hydrocéphalie 

Cette technique simple et efficace est promise à un bel avenir, elle présente cependant 

certains risques. 

Un des principaux facteurs limitant est l'âge de l'enfant, les structures anatomiques du 

nouveau-né et la taille du matériel étant souvent disproportionnées.  

 

b- Indications de méthode : 

C.LAPRAS et coll (81) ont réalisé des dérivations ventriculo péritonéales (D.V.P) depuis 

1983 en cas d’HC chez un SB. Le choix de la D.V.P est basé sur le jeune âge des patients (81% 

dans le premier mois de la vie), et sur la possibilité d’insérer une grande longueur du tube dans 

le péritoine (15-20cm), cette possibilité donne les plus grandes chances de reculer la 1ere 

révision pour oblitération au cours de la croissance. 

Dans notre série la D.V.P  3 cas ont été traités par VCS . 

La DVP est systématiquement réalisée devant toutes les hydrocéphalies quelque soit leur 

degré et surtout depuis la réalisation large de la TDM cérébrale, pour éviter le risque de fistule 

du LCR, le lâchage des points de suture après cure de la malformation et les complications 

propres à l’hydrocéphalie. 
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c- Surveillance de la dérivation : 

  Elle cherche à prévenir ou à dépister l’apparition de complications des valves qui malgré 

leur efficacité certaine, il s'agit, d'une prothèse, qui peut poser certains problèmes tout au long 

de la vie du patient : 

  - L’infection qui peut être immédiate après la mise en place du matériel ou tardive. Le 

traitement comprend bien souvent et malheureusement, l’ablation du système de drainage avec 

une couverture antibiotique (16). 

-  Le blocage du système de drainage 

- Vieillissement du matériel 

- Cathéter distal devenu trop court 

-  Nécrose cutanée en regard de la valve 

-  Hyperdrainage à l'origine de décollement sous duraux 

- Problèmes abdominaux par trouble de la résorption du liquide (ascite, pseudo kyste) 

Les complications infectieuses ne sont pas significativement différentes selon le type de 

dérivation ou la simultanéité de réparation de la MMG (66). 

Dans la série de C.LAPRAS et coll, 22 surinfections ont été observées pour 181 

interventions, 13 étaient le fait de dérivation ventriculo-atriale, et 9 de D.V.P. 

Il s’agissait cliniquement, toujours de méningite ou de septicémie et le germe le plus 

souvent trouvé était le staphylococcus epidermidis. 

Dans notre série, cinq cas de dysfonctionnement du shunt ont étaient notés 2 mois après 

l’intervention avec bonne évolution après révision chirurgicale du shunt. 

Quatre cas de méningite s’est déclaré également à J4 traité par antibiothérapie. 
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Fig. 32 : schéma et Rx thoraco-abdominale d’une dérivation ventriculo-péritonéale chez un 
enfant porteur de MMC avec hydrocéphalie.  

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 33 : Schéma des différents techniques de dérivations, en rouge : la dérivation ventriculo-
atriale, en vert : DVP et en bleu : la dérivation ventriculo-pleurale (rarement utilisée). 
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Fig. 34 : Rx du crâne montrant les différents types de valve de dérivation utilisés au 
service de neurochirurgie chez des enfants porteurs de MMC.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 35 : procédure chirurgicale de dérivation ventriculo-péritonéale.  
1- tracé de l’incision rétro-auriculaire droite. 
 2- trou de trépan. 

 
 

  

  

1 2 

3 4 
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3, 4- tunnélisation sous-cutané du drain, au moyen du tunnélisateur, de l’incision 
cutanée céphalique jusqu’à l’incision abdominale.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 35(B) : procédure chirurgicale de dérivation ventriculo-péritonéale. 

7- raccordement du drain ventriculaire à la valve de DVP. 

8- vérification de son bon fonctionnement au niveau de l’extrémité distale abdominale 
du drain.  

  5 6 

Fig. 35 (A) : procédure chirurgicale de dérivation ventriculo-péritonéale. 

5- ponction de la corne occipitale droite : après ouverture de la dure mère au bistouri fin, 

coagulation punctiforme du cortex à la pince bipolaire.  

  

7 8 
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Fig. 36 : coupe IRM chez une patiente de 2 mois avec MMC et hydrocéphalie. A droite, une coupe 
transversale en T1 objectivant une dilatation importante des ventricules avec œdème 

périventriculaire (corne frontale). Au centre, coupe sagittale en T1 chez la même patiente 
montrant une dilatation triventriculaire importante avec V4 de taille normale, signe évocateur 

d’une sténose de l’aqueduc. A gauche, coupe IRM sagittale en contraste après ventriculostomie 
endoscopique. Un signal large est observé au niveau de la région péripontique témoignant d’un 

bon fonctionnement de la ventriculostomie. 

 

 

9 

10 

Fig. 35(C) : procédure chirurgicale de dérivation ventriculo-péritonéale. (71) 

  9- suture de l’épicrâne.  

10- mise en place de l’extrémité distale du drain dans la grande cavité péritonéale au
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             CHIRURGIE FŒTALE ET TRAITEMENT DE L’HYDROCEPHALIE :  

La dérivation fœtale a été développée avant 1980 dans l’espoir d’améliorer le devenir de 

ces n.nés. 

BIRNHOLZ et FRIGOLETTO sont les premiers neurochirurgiens à traiter l’hydrocéphalie 

chez un fœtus humain en 1981 par des ponctions céphaliques répétées. 

L’avènement de nouvelles techniques radiologiques pour le diagnostic anténatal a 

beaucoup aidé dans l’expansion de cette technique en parallèle avec les autres chirurgies 

fœtales. (260) 

Cette méthode est utilisée chez des fœtus qui présentent une hydrocéphalie active et 

dont l’âge gestationnel (< à 28 SA) ne permet pas une délivrance précoce et une dérivation 

néonatale. (301) (fig. 37) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 37 : schéma illustrant la procédure de la chirurgie fœtale pour traitement de l’hydrocéphalie. 

(301) 
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A droite, après ouverture de l’utérus et exposition de la tête fœtale, le cathéter est inséré 

à partir d’une petite incision faite près de l’oreille et la valve est placée sous la peau. 

A gauche, le cathéter distal est descendu jusqu’à l’espace entre l’épaule et l’omoplate.  

 

                4-2 Le traitement de la malformation de chiari II : 

 

L’indication chirurgicale de la malformation de Chiari dépend de son caractère 

symptomatique ou non. GRIEBEL et coll. ont proposé quatre paramètres pour poser l’indication :  

 un stridor continu et générateur de troubles respiratoires ; 

 une pneumonie de déglutition récurrente ;  

 une apnée ou une bradycardie ;  

 une cyanose génératrice d’une perte de conscience et dont la résolution 

nécessite le recours à une réanimation.  

Dans la plupart des cas, la décompensation de l’hydrocéphalie va être responsable des 

premiers symptômes.  

 

Il importe de s’assurer, avant tout geste sur la fosse postérieure, de l’absence d’une 

hydrocéphalie dont la dérivation pourrait améliorer la symptomatologie. Parfois, le traitement est 

purement ORL, symptomatique, se résumant en une simple trachéotomie ou une plastie des 

cordes vocales (ariténoïdo-pexie).  

Le traitement radical consiste en une décompression cervico-occipitale qui consiste à 

ouvrir la fosse postérieure et l’arc postérieur de C1. Cette décompression osseuse sera 

complétée d’une ouverture large de la dure mère et d’une plastie durale. (fig. 38) 

Une laminectomie cervicale plus étendue serait parfois nécessaire mais elle devra 

préserver les facettes articulaires. Cette laminectomie s’étendra jusqu’à visualiser une moelle 

normale.  
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Le pronostic vital des formes symptomatiques est sombre puisque 33% des patients 

décèdent dans les 12 premières semaines de vie. Quant au pronostic fonctionnel des survivants, 

il va dépendre des lésions cérébrales associées telles qu’une microgyrie ou une agénésie du 

corps calleux. (94) 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 38 : aspect en postopératoire de la fosse cérébrale en TDM tridimensionnelle chez un 

patient avec malformation de CII montrant un grand foramen magnum par laminectomie de 

l’Atlas (flèche). 

 

               4-3 Le traitement chirurgical de la diastematomyelie ; 

 

Son but est de supprimer toutes les contraintes subies par la moelle, en réséquant 

l'éperon osseux et l'étui dural qui l'accompagne, en disséquant et sectionnant toutes les 

adhérences arachnoïdo-vasculaires amarrant les hemi-moelles à la dure mère, en traitant un 

syndrome de traction du cône s’il est associé et en fermant la dure mère pour éviter toute 

adhérence ultérieure (8, 51). Lorsque la diastématomyélie est découverte par les investigations 

radiologiques faites pour de simples anomalies cutanées. JAMES et LASSMAN (in 51) ont proposé 

d'intervenir à titre préventif, vu le risque de complications neurologiques comme l'a constaté 
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GUTHKELCH (in 51) chez 5 de ces 6 patients non opérés.  

- Evolution et pronostic :    

JAMES et LASSMAN (in 51), sur 40 malades opérés, ont rapporté 25 cas non modifiés par 

la chirurgie, 6 nettement améliorés, 2 aggravés, les 7 autres étant et restant asymptomatiques. 

Une amélioration nette des troubles: sphinctériens a été rapportée par GUTHKELCH (in 51). 

PHILIPE R. et KENNEDY M.B. (in 8), sur les 59 cas opérés de leur série ont noté une bonne 

évolution avec récupération et amélioration neurologique dans 44 cas, aucune amélioration dans 

9 cas, évolution médiocre dans 2 cas, décès dû à d’autres causes dans un cas et aucun 

renseignement dans 3 cas. 

 

             4-4 Le traitement chirurgical du syndrome de moelle attachee et lipomes 
lombo-sacrees. 

 

Elle permet de prévenir l'aggravation neurologique (1). 

L'évaluation préopératoire des sites de fixation basée sur les données de l’I.R.M. est très 

importante pour la stratégie chirurgicale (96). 

Le traitement consiste en une résection suffisante pour détacher la moelle des plans 

superficiels et pouvoir la refouler à l'aise dans le canal rachidien (54). 

La libération des adhésions au niveau de la lame la plus basse par laminectomie apparaît 

essentielle pour l’amélioration (96). 

H. SAKAMOTO et coll (90) ont  utilisé une nouvelle technique chez 4 patients parmi 6 

pour prévenir l'adhésion à la dure-mère ; elle consiste après libération complète de la moelle 

épinière, de retenir la moelle lombo-sacrée au centre du sac dural par de fines sutures de rappel 

entre la pie-mère du cône médullaire et la dure-mère ventrale. 
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En plus, la dure-mère dorsale est suspendue à l’arc postérieur reconstruit par des 

greffons osseux au niveau d'un ou de 2 étages vertébraux bifides (schéma A). 

Un suivi post opératoire durant l à 3 ans n'a pas montré de détérioration neurologique 

supplémentaire et l'I.R.M. a montré un espace rempli de L.C.R tout autour de la moelle lombo-

sacrée. 

Ce bain de L.C.R prévient l'adhésion dure-mérienne (90). 

Quant au lipome, l’indication d’un geste chirurgicale est fondée sur le préjudice 

esthétique, sur le risque de traumatisme médullaire transmis par l’intermédiaire du lipome, sur 

la présence éventuelle d’une cavité hydromyélique assez fréquemment associée, et sur le risque 

de développement d’une myélopathie lente  par fixation médullaire avec apparition de troubles 

sphinctériens plutôt qu’à l’exérèse de la masse, ce geste chirurgical vise à la  réduction de son 

volume et à la restauration de la mobilité médullaire (84). 

Ces auteurs proposent cette  technique pour les patients opérés pour lipo MMG avec un 

haut risque de moelle attachée (90) 

 

  - Evolution : Non traitée, les complications ultérieures d'une moelle attachée 

asymptomatique découverte chez l'enfant, peuvent se voir dans 80% des cas (CHAPMANN (in 

54)). 

Après chirurgie de la moelle attachée, les troubles de la marche s’améliorent plus que les 

troubles de la fonction vésicale. (3)  

Pour C. LAPRAS (54) une moelle attachée a pratiquement peu de chance, de rester 

asymptomatique toute une vie si elle n'est pas opérée; en fait, parmi 27 patients qui présentaient 

des signes acquis, 18 ont été améliorés, sur 37 enfants ou nourrissons opérés sans signes 

neurologiques 34 n'ont aucune séquelle, sur 22 malades qui présentaient des signes 

congénitaux 3 sont améliorés et 5 ont régresser une complication récente surajoutée. 
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A- Adhésion (A) entre la face dorsale du cône 
médullaire et la dure-mère (D.M) dorsale à 
l'étage: bifide (E.B). 

B- La dure-mère est ouverte et la ; moelle est 
libérée de son adhésion durale 

C- Transposition de la moelle épinière et 
reconstruction du cône médullaire par 
rapprochement pie-mérien puis des sutures 
de rétention 1 (S.R.) sont appliquées entre le 
feuillet pie-mérien de la surface 
ventrolatérale du cône  médullaire et la dure-
mère ventrale, maintenant la moelle  épinière 

D- Demodelage du greffon (G) osseux (côtes).

E- Laminoplastie et suspension de la dure-mère, 
le greffon osseux remodelé est fixé aux 
vestiges de la lame bifide.  

La dure-mère greffée est suspendue à la 
nouvelle lame. 
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En conclusion, le syndrome de moelle attachée n'est pas rare après cure d'une MMG, c’est 

dire la nécessité d’une surveillance à long terme à la fois neurologique et radiologique de ces 

patients. 

 

VIII-  EVOLUTION ET PRONOSTIC :  

 

La prise en charge médicosociale des enfants porteurs de myéloméningocèle dépend 

directement de la culture et des traditions d’un peuple. En effet, cette prise en charge peut 

impliquer des décisions qui transgressent la déontologie et la loi en vigueur. Ces problèmes 

débutent tôt, dès la période fœtale et se poursuivent durant toute la vie du patient.  

A côté de l’handicap moteur, le pronostic intellectuel et la scolarité sont la 2e 

préoccupation de la prise en charge des enfants porteurs de MMC, sachant qu’ils conditionnent 

une partie de l’autonomie de la vie quotidienne, et l’intégration socio-professionnelle à l’âge 

adulte. 

Dans notre étude, l’évolution n’a pu être observée qu’a court terme et la mortalité était 

de 5,5%. 

 

     1- La période anténatale :  

 

Grâce à des mesures préventives de plus en plus suivies, le diagnostic anténatal des 

myéloméningocèles est devenu possible dans 98% des cas. La question qui se pose alors est 

celle de la poursuite ou non de la grossesse. Cette décision doit être prise rapidement. Elle 
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nécessite une information claire, complète et objective des parents. Ces informations fournies 

par un médecin qualifié doivent faire une prospective sur le niveau intellectuel et les capacités 

fonctionnelles probables du nouveau-né.  L’impact psychologique reste limité aux parents et à la 

commission médicale sans aucune participation du fœtus. Devant la complexité de ce problème, 

une place importante doit être accordée au conseil génétique, surtout quand il s’agit de mères 

ayant déjà eu des enfants porteurs de MMC. (94, 120) 

       2- En postnatale :  

 

En cette période les altérations psychosociales restent limitées aux parents. Selon que la 

malformation soit connue ou non en prénatal, son retentissement sur la vie des parents sera 

différent. Ainsi, dans le premier cas, les parents sont déjà préparés et leur attitude en face du 

problème est déjà décidée. Par contre, dans le 

 

 deuxième cas, la naissance d’un enfant malformé va être considérée comme une 

catastrophe. Les parents vont se trouver dans une inquiétude qui peut aller jusqu’à un sentiment 

de culpabilité ou de rejet, que seul un médecin qualifié peut alléger en leur apportant son 

soutien moral et en leur expliquant la réalité du problème. Ayant pris conscience de la gravité de 

la maladie, les parents avec l’aide du médecin vont être capable de choisir l’attitude 

thérapeutique. Celle-ci peut être la simple abstention, ou une attitude plus active exigeant une 

collaboration multidisciplinaire dès la période néonatale. Si le choix se porte sur l’abstention, 

l’enfant pourra être placé dans une institution spéciale qui lui assurera le nursing nécessaire. 

(94) 
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       3- L’âge préscolaire et l’adolescence :  

 

A ce stade, l’enfant commence à prendre conscience de son handicap. L’incontinence 

urinaire et des matières est le plus souvent à l’origine de problèmes relationnels. Elle va être 

responsable d’un sentiment d’anxiété, d’insécurité et d’isolement. Certains enfants 

hydrocéphales également présentent une verbalisation excessive, c’est le « cocktail party 

syndrome » qui donne une impression faussée d’une bonne intégration sociale.  

En fait, cette intégration est encore difficile vu l’insuffisance de moyens pour l’infirme 

moteur (rampe d’accès, escaliers aménagés, WC et salle de bains spéciaux, véhicules de 

transport…).  

 

Le problème affectif est, lui, difficile à résoudre. En effet, à l’adolescence le patient a 

besoin d’affirmer sa sexualité.  

C’est à la famille et au médecin que revient le soutient moral du patient. La personnalité 

de l’enfant avec MMC va dépendre des expériences qu’il aura vécues. Dans ce cadre, la relation 

triangulaire enfant/parent/médecin joue un rôle déterminant qu’il faut bien privilégié, le désir 

d’assurer une vie meilleure à leurs enfants constitue un vrai moteur pour la famille dans la prise 

en charge surtout à long terme. (94, 101, 139) 

 

3-1- Pronostic moteur :  

Les capacités motrices sont influencées par le niveau de la lésion nerveuse surtout le 

niveau sensitif, considéré par certains auteurs comme le meilleur moyen de prédiction du 

devenir ambulatoire du patient ainsi que l’hydrocéphalie, l’anatomie pelvienne, les déformations 

des extrémités, le syndrome de la moelle attachée, les déformations rachidiennes et la 
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syringomyélie. Les muscles fléchisseurs de la hanche, les adducteurs et les quadriceps 

fonctionnels sont nécessaires pour l’ambulation. Quelques enfants sont capables de déambuler, 

d’autres ont besoin de chaise roulante. Tout au moins, certains enfants avec MMC, surtout de 

localisation lombaire, perdront leur capacité motrice en grandissant. En général, les enfants avec 

MMC de siège sacré peuvent marcher, mais avec le siège dorsal, la marche n’est pas possible 

dans la plus part des cas. (19) 

HUNT et coll. ont mené une étude prospective concernant 117 patients et portant sur une 

durée de 35 ans (de 1963 et 1971 au 2003). Une mortalité de 54% (soit 63 malades) a été notée 

surtout chez les patients les plus  affectés, 16 parmi les 54 survivants peuvent marcher 50 m ou 

plus avec ou sans aide. La mortalité et les incapacités sont rapportées selon le déficit 

neurologique. (Fig. 1) (118, 119) 

 

3-2-Pronostic intellectuel :  

 Les capacités cognitives sont, tout à part, influencées par l’hydrocéphalie, les infections 

du système nerveux central et le degré d’altération physique. Dans la plupart des séries, 60-70% 

des enfants avec MMC ont un QI ≥ 80.  

Dans la série de McLONE, les enfants ayant présenté une infection du SNC comme la 

ventriculite ou une infection suite à la dérivation, ont un QI très bas (< à 73) par rapport aux 

autres ne présentant pas ces complications. Les patients porteurs de MMC sans hydrocéphalie 

ont un QI de 120 ; les autres avec hydrocéphalie présentent un QI de 95.  

Les enfants avec une altération physique modérée, dans la plupart des études, ont un 

pronostic intellectuel meilleure que les enfants avec un niveau sensitifs haut situé ou une 

paraplégie. (19) 

De même dans l’étude de HUNT, parmi les 39 cas présentant un  

QI ≥ 80, 16 patients ont un déficit sensoriel au dessous de L3. (Fig.1) (118, 119) 
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Moyens d'éducation ou de stimulation pour minimiser ces difficultés : 

- Réduire au minimum les hospitalisations, les interventions chirurgicales. 

- Favoriser dès le jeune âge une autonomie de mobilité permettant à l'enfant de 

découvrir son environnement de multiplier les expériences sensori motrices. 

- Prescrire à certains enfants une rééducation particulière (psychomotricité, orthophonie, 

psychothérapie) en cas de besoin spécifique. Lui faciliter la prise de conscience et l'acceptation 

de son handicap. 

- Socialiser précocement l'enfant à l'école maternelle, favoriser les activités de groupe de 

type récréatif (camps) ou sportif, les sports remplaçant la kinésithérapie à l'adolescence. 

- Scolariser l'enfant en milieu ordinaire: JAN La RD et coll (62), ont étudié les implications 

du placement en classe ordinaire, spéciale et combinée pour 31 SB adolescents, les adolescents 

dans les classes ordinaires obtenaient les scores d'aptitudes sociales et de réussites scolaires les 

plus normaux, ceux des classes spéciales les scores les plus bas et ceux, des classes combinées 

des scores intermédiaires. Paradoxalement, c'est dans les classes combinées que la solitude était 

le moins ressentie. Ils ont suggéré que le placement associé à une expérience subjective de 

solitude est  plus grand pour les placements en classe ordinaire qu’en classe combinée, même 

pour  des étudiants avec de bonnes aptitudes sociales. 

Pour BERARD (9), une école spécialisée sera préférée lorsque les acquisitions scolaires 

nécessitent un rythme ralenti, et un apprentissage personnalisé dans une classe à faible effectif.  

- Donner aux parents des conseils éducatifs pour éviter la surprotection et la 

dépendance; certains parents ayant tendance à "faire à la place" de l'enfant, alors que ce dernier, 

a des possibilités d'autonomie dans la vie quotidienne concernant  

l'alimentation, l'habillage, la toilette, les transferts, les sondages ... qu'il faut exploiter 

dès le plus jeune âge. 
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  3-3. Le contrôle sphinctérien :  

Seul 10-15% des enfants avec MMC ont une continence urinaire satisfaisante. Malgré le 

développement de différentes méthodes tels le cathétérisme et la manœuvre de Crédé, ces 

enfants présentent un taux très élevé d’infections, de RVU, d’insuffisance rénale et 

d’hydronéphrose.  

La cathéterisation intermittente propre (CIP) a marqué un point de détour dans la prise en 

charge des troubles sphinctériens chez ces enfants. La CIP permet à plus de 75% de ces enfants 

d’être continents avec une diminution du taux d’infections urinaires.  

Le contrôle diététique, la médication, la stimulation du réflexe anal manuellement et 

l’appendicostomie antégrade permettent à la plupart des enfants porteurs de MMC d’arriver à 

une continence anale. (19) 

Mes ces problèmes de contrôle sphinctérien peuvent constituer un obstacle à une vie 

sexuelle satisfaisante pour ces patients surtout à l’adolescence. (276)  

 

3-4- Education sphinctérienne :  

C'est un élément essentiel de l'autonomie. Dès l'âge de 5 ans chez le garçon, 7-8 ans 

chez la fille, les autos sondages sont envisagées (9).  

Précocement, à partir de 18 mois, l'enfant sera installé sur le pot, plus tard, on veillera à 

une installation confortable et sécurisante sur les W.C. Les efforts de poussées abdominales 

seront demandés sur vessie vide (après sondage). La mauvaise sensibilité du rectum et du canal 

anal ne permet pas un rétro contrôle des efforts de poussée. Il faut donc apprendre à l'enfant à 

contracter ses abdominaux tout en relâchant ses fessiers et son sphincter externe. 

Le but de l'éducation sphinctérienne est de vider le rectum le matin pour être propre le 
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reste de la journée; les anus béants ne retenant pas les selles et un rectum pouvant se vider par 

trop-plein, même sur anus tonique (9). 

 

3-5- Problèmes sexuels :  

Les informations concernant la fonction sexuelle et les possibilités de reproduction chez 

les enfants porteurs de MMC manquent aux objectifs des différentes études faites dans cette 

population.  

La sévérité de l’handicap mental, les incapacités physiques, le manque d’éducation et la 

protection excessive des parents contribue à un retard de prise de conscience de ce problème 

ainsi que les difficultés que rencontrent les médecins et le personnel soignant à arriver à une 

approche satisfaisante d’un handicapé physique et sa famille. Ce retard, vis-à-vis ce problème, 

conduit invariablement à un traumatisme s’il n’est pas abordé dans l’enfance. Une éducation  

psychosexuelle des adolescents porteurs de MMC et de leurs familles est un vrai défi. Cela peut 

éviter l’isolement de ces patients handicapés.  

Les femmes avec MMC sont habituellement fertiles mais les complications liées à la 

grossesse sont très importantes comme le risque des infections urinaires, la détérioration de la 

fonction vésicale pendant la grossesse, l’avortement spontané, l’accouchement prématuré et vu 

la présence des déformations du bassin, une dystocie du travail est souvent notée chez ces 

patientes.  

Plus de 20% des hommes porteurs de MMC avec une fonction vésicale normale arrivent à 

avoir une éjaculation normale, mais la question de la fertilité reste difficile à résoudre. Les 

problèmes d’érections et d’éjaculations sont très fréquents dans cette population. (133). 
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3-6 -La scolarité :  

    STEINBOK, en 1992, note que 60% des enfants avec un défect du tube neural arrivent à 

suivre le cursus scolaire normal et que 40% sont pris en charge par des institutions spécialisées 

dans l’éducation des handicapés. (in 133) 

 

         4- La vie adulte : 

 

La plupart des problèmes psychologiques se sont posés. Le plus préoccupant reste alors 

l’acquisition d’un maximum d’autonomie. Celle-ci va dépendre étroitement des capacités 

motrices du sujet et de l’appareillage disponible. Les troubles sexuels peuvent devenir un 

problème majeur pour certains malades, bien que la plupart d’entre eux puissent mener une vie 

sexuelle active et que la grossesse chez une femme porteuse de myéloméningocèle soit une 

possibilité réelle. Cependant, du fait du risque accru d’anomalies de fermeture du tube neural 

dans la descendance, un conseil génétique paraît indispensable. (94, 101, 19). 

SINGHAL et coll. dans une étude sur 140 patients porteurs de MMC, 56 ont décédé dont 

51% à l’âge de 20-30 ans. La première cause de mortalité dans cette population est 

l’insuffisance rénale et 63% de ces malades ont une hydrocéphalie. (250) même constatation 

pour McDONNELL et coll. dans leur étude sur 280 patients porteurs de SB avec hydrocéphalie, 

83,3% de ces patients décédés sont dépendant à une chaise roulante et seul 16,7% sont 

ambulant. (190)  

DILLON et coll. observent que le taux de mortalité est très élevé chez les patients 

dérivés ; dans une série de 904 malades dont 113 ont décédé, 

la probabilité de survie dans cette population est de 1 à l’âge de 16 ans et diminue à 0,75 

à l’âge de 36 ans chez les patients avec dérivation et à 0,96 chez les patients non dérivés. (72) 
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HUNT et coll. trouvent parmi les 54 survivants 22 qui vivent indépendants dans la 

communauté et seul 7 patients ont besoin de chaise roulante pour se déplacer. (118) 

Un enfant avec SB coûte 294.000.00$ (~30.000.00DH) en soins médicaux et autres 

pendant sa vie. (28) 

KINSMAN et coll. contestent le model classique utilisé dans la prise en charge des enfants 

porteurs de MMC basé sur un service multidisciplinaire (tableau 1). Ils trouvent que ce model ne 

permet pas d’atteindre tous les buts fixés pour améliorer et optimiser le bien être de ces 

enfants.   

Tableau n°1 : model d’un service multidisciplinaire standard 

services médicaux et chirurgicaux dans la prise en charge des MMC. 

neurochirurgie 

pédiatrie générale/médecine interne/neurologie 

urologie 

orthopédie 

nursing: soins vésicaux, recto-anales, de la peau. 

chirurgie générale 

ophtalmologie 

service de réhabilitation et de rééducation 

service de développement 

nutritionniste 

psychiatrie 

thérapie orophonique 

model d'un service multidisciplinaire, ce n’est pas une liste exhaustive. 
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IX- PREVENTION : 

 

      1- Prévention : 

 

De toutes les mesures préventives celle qui apparaît réalisable avec un minimum de 

moyens et culturellement acceptable est la prise en période péri-conceptionnelle d’acide 

folique ; dans d’autres pays des mesures diététiques d’enrichissement de l’alimentation par 

l’acide folique sont associées. (114, 74) 

La prise d’acide folique (vit B9) en période périconceptionnelle a permis de baisser selon 

les études la prévalence des défects du tube neural de 50% à 70% dans plusieurs pays. La grande 

difficulté dans les pays en voie de développement est l’absence de planning familial. (202, 191, 

4, 144)  

Cette prise modifie le déterminisme génétique de la méthylenetetrahydrofolate réductase 

érythrocytaire et augmente le taux de folate dans le globule rouge diminuant ainsi le risque de 

survenue des défects du tube neural. (28, 29, 191, 114, 256) (fig. 1) 

En Irlande, selon une étude de Mc DONNELL et coll. (188) la prévalence des défauts de 

fermeture de tube neural est passée de 4,69‰ naissances à 1,16‰ entre  1980 et 1994. Ces 

auteurs attribuent ces résultats à la prise d’acide folique en période périconceptionnelle, dans le 

cadre d’une stratégie nationale et a permit de baisser de façon significative la prévalence des 

malformations du tube neural. (137)  

The American Academy of Pediatrics reconnue par l’US Public Health Service (USPHS) 

recommande la prise de 400 µg (0,4 mg/j) d’acide folique par jour en période 
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périconceptionnelle et pendant le 1er trimestre pour les femmes sans ATCD ou histoire familiale 

de défaut de fermeture du tube neural. (12) 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. n°1 : le rôle métabolique de l’acide folique. (28) 

 

Pour les mères ayant des antécédents de spina bifida, il est recommandé la prise de 4000 

UI (4 mg/j) d’acide folique par jour pendant tout le 1er trimestre. Dans une étude multicentrique 

(11 centres) d’évaluation de la prise préventive d’acide folique entre 1987 et 1996, ROSANO et 

coll. (232) rapportent qu’il y a une diminution significative de la prévalence des défects du tube 

neural dans des centres comme ceux d’Atlanta, d’Angleterre, du pays de Galles, de Hongrie ou 

du japon. Par contre, il n’y a eu aucun effet positif dans les pays d’Amérique Latine. Les auteurs 

expliquent cette disproportion par l’absence de planification de la grossesse dans 50% des cas et 

par la pauvreté de l’alimentation en acide folique. (28) (Fig.2) 

Dernièrement et devant la constatation des cas de résistance à la supplémentation 

périconceptionnelle par l’acide folique notée dans 30% des cas, d’autres déficits en 
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oligoéléments fut évoqués surtout en méso-inositol (vit B7) et en cyanocobalamine (vit B12). 

(179, 49, 55, 56, 61)  

GROENEN et coll. menant une étude sur 63 mères et 70 enfants porteurs de MMC, 

trouvent une diminution de 5% du taux d’inositol dans le sang maternel et de 7% dans le sang 

des enfants concluant que le déficit en vitamine B7 augmente le risque de survenue des defects 

du tube neural et qu’une supplémentation associée avec l’acide folique sera bénéfique. (102)    

 

Fig. n°2 : Résumé des études concernant le risque de survenue d’un DTN et la supplémentation 
en A. folique ou multivitamine. De 1981 au 1999. (28) 

 

Néanmoins, la stratégie qui consiste à prendre des mesures diététiques seules ne suffit 

pas selon BRADAI et coll. (31) pour assurer les besoins journaliers en folates. Ces auteurs 

recommandent une prise de 200 µg d’acide folique par jour chez les femmes en âge de 

procréation. 
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Au Niger, étant donné la grande difficulté à agir sur le mariage consanguin, la maternité 

précoce et devant la grande mortalité qui accompagnent les défects du tube neural du fait des 

moyens de prise en charge limités, d’après ces auteurs, il est urgent d’initier une campagne de 

prévention des malformations du tube neural par la prise d’acide folique en période 

périconceptionnelle. (239) 

                          

       2- Diagnostic anténatal :  

 

L’avènement, au cours de ces dernières années, de nouvelles techniques de diagnostic 

prénatal a permis un dépistage beaucoup plus précoce des anomalies dysraphiques du tube 

neural chez le fœtus. (293, 298) Une grossesse fortement suspecte est ainsi interrompue, ce qui 

a pour corollaire une diminution nette de la fréquence de la myéloméningocèle chez les 

nouveau-nés vivants. Parmi ces méthodes diagnostiques, deux semblent suffisamment fiables 

pour y recourir chaque fois que l’on est en présence d’une femme à risque. 

Il s’agit de l’échographie et du dosage de marqueurs biologiques dont les plus 

spécifiques sont l’alpha-foetoprotéine (AFP) et l’acétylcholinestérase (ACH). 

 

22--11--EEcchhooggrraapphhiiee  bbiiddiimmeennssiioonnnneellllee  ::  

Depuis la généralisation de l’échographie comme méthode de diagnostic prénatal, le 

dépistage anténatal du spina bifida est rendu aisé et ce, grâce à la visualisation directe de la 

lésion et à l’étude de la mobilité des membres inférieurs du fœtus. La sensibilité de cet examen 

est de 80% à 95% dans ce type de lésion, (30, 64) mais pour d’autres auteurs, le dépistage 

échographique anténatal des MMC reste encore insuffisant malgré les données de la littérature. 

(26) 
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Ainsi comme tout examen, l’échographie présente en plus de ses difficultés habituelles, 

des difficultés propre à la pathologie du SB tels que :  

• dysraphie plane, 

• une seule vertèbre est atteinte, 

• spina sacré, 

• une présentation du siége,  

• décubitus fœtal, 

• dos plaqué contre l’utérus ou le placenta, 

• oligoamnios, 

• cône d’ombre iliaque, 

• ossification vertébrale cervicale plus précoce que lombaire, 

• au niveau du sacrum fausse impression de divergence des lames postérieures. 

(298) 

Devant une suspicion de spina bifida, l’étude ultrasonographique du rachis s’imposera. 

Cette étude serait plus efficace si elle était réalisée avant la 24e semaine d’aménorrhée. Elle 

permet de renseigner non seulement sur le niveau de la lésion rachidienne dans 79% des cas 

mais aussi sur la peau et les parties molles en regard des vertèbres, la voûte crânienne et le 

contenu de la fosse postérieure et même de prédire la sévérité de l’atteinte neuromotrice dans 

64% des cas. Ces résultats sont améliorés par la recherche des signes encéphaliques indirectes 

et l’utilisation de la voie vaginale. (94, 142) 

 

a- Le rachis : 

L’étude échographique du rachis se fait grâce à des coupes sagittales et parasagittales, 

des coupes frontales et transversales étagées. Elle est possible dés la 9e SA, correctement 

accessible mais non finement étudié sur l’échographie de 12e et 13e SA, c’est à la 22e SA que le 

rachis est bien visualisé. Cette exploration ultrasonographique va rechercher les signes directs 

d’une anomalie de fermeture du tube neural. Ceux-ci peuvent correspondre à une solution de 



Prise en charge  de spina bifida au service de neurochirurgie au CHU Med IV 
 

                                                                         
- 198 -

continuité des téguments mieux visualisés sur les coupes sagittales et transversales, à une 

hernie remplie de liquide cérébrospinal bombant en arrière du rachis et rendant aisé le 

diagnostic, ou à un renflement anormal du canal rachidien mieux précisé sur les coupes 

frontales. En cas de M.M.C, la tuméfaction rachidienne a un aspect mixte avec une composante 

échogène  à la base, correspondant à du tissu fibreux homogène et des stries médullaires plus 

hétérogènes. (94) (fig. 3, 4, 5) 

b- Le crâne : 

On trouve souvent associées à un spina bifida des anomalies crâniennes à type de 

microcéphalie, de ventriculomégalie, de« scalopping » de l’os frontal (signe du citron), d’une 

concavité antérieure anormalement importante des hémisphères cérébelleux (signe de la 

banane), voire d’une disparition de ces hémisphères. (fig. 6) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig.3- coupes échographiques sagittales du rachis fœtales objectivant un MMC. 
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Cliché gauche : Affleurement et renflement anormal du canal rachidien qui perd son 

caractère linéaire (collet herniaire). 

Cliché droit : En dehors du rachis, tuméfaction (hernie) mobile avec le foetus. (298) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig.4- coupe transversale (cliché gauche) et coupe 
frontale (cliché droit) de rachis fœtales et MMC. 

(298) 

Fig.5- coupes frontales : 
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Fig. 6 : signes cérébraux échographiques indirects de MMC. 

a-b : Le signe de citron et de la banane sur échographie cérébrale d’un SB. 

c-d : Échographie d’un crâne et cervelet normaux. 

CAMPBELL et coll. (46) retrouvent que 65% des fœtus ayant un spina bifida ouvert 

présente une micrôcranie et un diamètre bipariétal inférieur au 5e du percentile. WALD et coll. 

(282) suggèrent qu’elle est, en fait, liée à un retard de croissance intra-utérine. D’autre part, 

bien que 80% des myéloméningocèles s’accompagnent d’une hydrocéphalie après la naissance, 

un faible pourcentage s’associe à une augmentation du diamètre bipariétal durant la vie intra-

utérine, et 27% seulement présentent une ventriculomégalie. Ainsi, devant une hydrocéphalie 

diagnostiquée en prénatal on doit rechercher une anomalie de fermeture du tube neural. (291)  

Le feston frontal (signe de citron) est présent chez 98% des enfants porteurs d’un spina 

bifida ouvert si l’échographie est réalisée avant la 24e semaine d’aménorrhée. Le nombre de faux 

positifs est limité au cours de cette période à 1%. Au-delà de la 24e semaine, ce chiffre s’élève à 
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13%.Ce signe est attribué à une hypotension intracrânienne et à un collapsus des reliefs 

normaux de l’os frontal. Dans 96% des cas, le fœtus, porteur d’une anomalie de fermeture du 

tube neural, présente des hémisphères cérébelleux à concavité antérieure (signe de la banane) 

quand l’étude ultrasonographique est faite entre la 16e et la 23e semaine. Aucun faux positif n’a 

été relevé. Par ailleurs, les auteurs pensent qu’il existe un gradient de pression entre le crâne et 

le rachis avec, comme conséquence, une malformation de Chiari ou une fixation de la moelle au 

niveau de la lésion. Ces signes caractéristiques vont devenir rare, voire disparaître si 

l’échographie est réalisée après la 27e semaine d’aménorrhée. (245, 272)        

  Quant à De COURCY, (69) il trouve dans son étude, un cervelet absent dans 28% des cas 

et normal chez 7% des cas, concavité antérieure chez 65% et feston frontal dans 96% des fœtus, 

aussi un diamètre transversal du cervelet faible dans 73% et une ventriculomégalie chez 69% des 

cas. 

 Toutefois, il faut rappeler qu’il n’existe pas de relation entre la topographie et la sévérité 

de la lésion spinale d’une part, et les anomalies intracrâniennes associées d’autre part.  

Pourtant, l’échographiste va devoir répondre à plusieurs questions pour évaluer le 

pronostic en précisant le siège de la lésion par le nombre de vertèbres ouvertes et la hauteur de 

la première vertèbre ouverte, mieux apprécié sur les coupes transversales si le fœtus est en 

procubitus, le dénombrement des vertèbres pouvant se faire à partir de la dernière thoracique 

repérée par les côtes, mais sur une coupe longitudinale, il faut faire attention car le dôme 

supérieur de la myéloméningocèle n’est pas obligatoirement en regard de l’ouverture vertébrale 

qui peut être plus basse. Le contenu de l’hernie méningée est caractérisé par la présence de 

travées échogènes neurologiques. Le retentissement est apprécié au niveau céphalique par 

l’existence d’une ventriculomégalie avec une céphalométrie diminué , ce qui est de mauvais 

pronostic, la recherche de malposition des pieds, de vidange vésicale, de mobilité des membres 

inférieures. Ainsi que la recherche des lésions associées, possible dans 30% des cas, ou 

associations syndromiques avec cardiopathie, omphalocèle ou autres. (298) 
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22--22--  LLeess  nnoouuvveelllleess  tteecchhnniiqquueess  eett  lleeuurrss  iinnttéérrêêttss  ddaannss  llee  ddiiaaggnnoossttiicc  pprréénnaattaall  ::  

Le développement du TDM foetale reste limité en raison de son caractère irradiant, en 

revanche l’amélioration des techniques 3D en échographie paraît prometteuse. (67, 300) 

L'IRM foetale a connu ces 10 dernières années un fort développement dans l'étude de la 

morphologie normale du cerveau et de sa maturation ainsi que  des lésions pathologiques 

cérébrales (147, 54, 96) constituant ainsi un bon examen complémentaire de l’échographie 

obstétricale sans la remplacer. (117, 161, 160, 162, 25, 227, 96, 91) 

 

2-3-Echographie tridimensionnelle :  

Après une première visualisation expérimentale 3 D d'un foetus en 1974 par Szilard, et 

quelques travaux expérimentaux publiés dans les années 80, (in 20) il a fallu attendre 1992 et la 

commercialisation d'un échographie 3D, pour qu’elle prend toute sa place dans l'arsenal dans 

l'étude de l'embryon et du foetus. (157, 192). 

 

a-Bases technologiques : 

L'obtention d'une image échographique 3D résulte de la succession de trois phases :  

Acquisition d'un volume d'intérêt grâce à la succession de plans de coupes élémentaires 

2D (tomogrammes), puis constitution d'une matrice volumique 3D cohérente à partir de cette 

acquisition initiale, et enfin visualisation et exploitation de ce volume. (fig. 7)  
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Fig. 7 : technique échographique et la constitution d’une matrice 3D. (20) 

  

Trois types d'exploitation du volume sont réalisables, l'exploration multi-plans, la 

reconstruction de surface (surfaçage), la reconstruction en transparence (mode rayonsX). (192, 

177) 

 

 Le mode tri-plans : 

Ce mode d'exploration graphique est probablement le plus intéressant autorisé par 

l'échographie 3D. Il permet en effet l'obtention de plans de coupes arbitrairement définies par 

l'opérateur. 

En pratique, le mode de visualisation multi-plans sur l'écran de l'ordinateur ou de 

l'échographie, est constitué de trois plans orthogonaux qui peuvent être déplacés à l'écran par 

l'opérateur, grâce à une souris informatique ou un track-ball. 

Une schématisation symbolique du plan de coupe, permet à l'opérateur de se repérer 

dans le volume (fig. 8 et 9). 

Ce mode de visualisation permet au praticien de visualiser des plans de coupes non 

obtenus lors du balayage 2D. 

Ce mode est d'un apport essentiel dans l'obtention des plans de coupes de l'embryon ou 

du foetus lors d'une étude systématisée. L’acquisition et le stockage des matrices volumiques 

permettant en outre une étude différée par rapport au moment de l'examen. (20) 
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 Rendu surfacique :  

Ce mode de rendu après une extraction de l'organe d'intérêt de son environnement, 

permet grâce à des techniques informatiques, d'habiller la surface de cette zone d'intérêt par un 

modèle d'éclairage et d'ombrage.  

Cette visualisation qui était le symbole de l'échographie 3D à ses débuts, est d'un intérêt 

tout particulier dans l'étude de la surface du foetus (étude de la face, des extrémités). (Fig. 10 ) 

 Rendu volumique par transparence : 

Cette technique permet d'attribuer des propriétés de transparence aux différents 

éléments de la matrice 3D. 

Toutes les informations contenues dans le bloc volumique sont ensuite réunies en un 

même plan comme sur un cliché radiologique. 

Ceci permet d'extraire soit les échos les plus denses, permettant ainsi une visualisation 

des structures osseuses (fig. 11), soit à l'inverse, les zones anéchogènes pour la reconstruction 

des organes remplis de liquide, ou les arbres vasculaires. 

 

  
Fig. 9 : schématisation symbolique du volume dans le mode tri-

plan. (20) 
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b-Exploration du rachis :  

Le mode tri-plan permet une analyse très systématisée du rachis, avec la possibilité 

d'obtenir des plans de coupes horizontaux stricts. (fig.11) Ce positionnement horizontal strict 

permet d'objectiver le positionnement des organes intra-thoraciques et abdominaux, par rapport 

aux vertèbres ou côtes adjacentes. (20) 

Le mode transparence objective par ailleurs, le départ des côtes et des courbures du 

rachis. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

En cas de spina bifida, l'imagerie 3D apprécie en mode transparence l'aspect osseux des 

vertèbres intéressé par le defect, mais également le contour et le contenu de la 

myéloméningocèle éventuelle.( fig. 12- fig. 13 - fig. 14- fig. 15 ) (20) 

Pourtant plusieurs expériences objectivent que l’échographie 3D n’ajoute rien par rapport 

à l’échographie 2D. JOHNSON et coll. (127) dans l’étude de 9 fœtus présentant des lésions 

rachidiennes à la recherche du niveau lésionnel et faire une comparaison posnatale, seuls 5 

 
 

Fig. 10 : image échographique 
3Dobtenue par rendu surfacique. 

Fig. 11 : étude du rachis fœtal et des 
structures osseuses avec le mode rendu 

volumique par transparence. (20) 
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fœtus présentaient cette corrélation échographique. Le rendu volumique et le mode tri-plans ont 

été utilisés dans cette étude afin de repérer le corps de la vertèbre et la côte D12 et la définir 

comme point de référence. MUELLER et COWORKER (203) ont mené leur étude sur 4 fœtus avec 

spina bifida ainsi que BONILLA-MUSOLES et coll. (27) sans trouver une concordance entre les 

données de l’échographie 3D et 2D.     

D’autres études, par ailleurs, démontrent le contraire et permettent d’espérer de bons 

résultats de cette nouvelle technique.  LEE et coll. (158) dans l’étude de 9 fœtus avec les deux 

techniques au 21-22 SA trouvent que le mode tri-plan donne plus d’information pour l’étude 

des structures osseuses que les modes rendu surfacique ou volumique, la visualisation d’un sac 

méningé intact était très aisée chez 5 fœtus et la détermination du niveau du defect  était 

identique par les 2 méthodes ainsi qu’en postnatal. DYSON et coll. arrivent à la même conclusion 

dans leur étude sur 63 fœtus avec des malformations rachidiennes et trouvent que l’échographie 

3D a constitué une aide supplémentaire dans le diagnostic de SB chez 10 fœtus.  (77) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 12 : étude échographique 3D de MMC en mode transparence. 
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Fig. 13 : image échographique 3D de MMC par mode tri-plan. (20) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 14 : defect osseux rachidien mis en évidence par transparence. (20) 
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Fig. 15 : MMC fœtale en échographie 3D par rendu surfacique. 

 

2-4 L’IRM fœtale :  

Si l’échographie anténatal est l’examen leader pour le diagnostic prénatal des défauts de 

fermeture du tube neural, l’IRM fœtale constitue un important complément et trouve son intérêt 

en cas de suspicion d’une anomalie complexe à l’examen sonographique, ou dans l’indication 

d’une chirurgie fœtale  ainsi qu’un diagnostic définitif ne peut être obtenu sur les seules 

données de l’échographie. (57) La corrélation échographie-IRM est estimée à 89% (2, 199)  et si 

le rendement de l’IRM reste très faible dans l’étude de la MMC, elle constitue pourtant un 

élément important même décisif dans l’exploration du SNC. (164, 165, 39, 37 ) 

Une préparation maternelle, une sédation fœtale ou utilisation de produit de contraste ne 

sont plus nécessaire, il suffit de conseiller à la mère de ni boire ni manger quelques heures avant 

l’examen pour diminuer les mouvements fœtaux.  (251, 280) (fig. 16) 
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TORTORI et coll. (264) trouvent que l’IRM est l’examen de choix pour l’exploration des 

dysraphies spinaux mais MANGELS et coll. (178) constatent que l’échographie est plus 

performant dans la précision du niveau et la nature de la lésion spinale ainsi que l’évaluation de 

la progression de l’hydrocéphalie mais l’IRM apporte plus de données dans l’étude de l’anatomie 

de la fosse cérébrale postérieure et vu le développement rapide des techniques de l’imagerie par 

résonance magnétique, elle peut bien la supplanter  dans un avenir proche. (147) 

 

 

 

 

 

 

 

 

a-Techniques de l’IRM fœtale rachidienne: 

Actuellement une IRM rachidienne foetale est proposée afin d'étudier la moelle devant 

l'association de : 

1. Signes d'appel échographiques : 

-une anomalie cutanée ou sous-cutanée de la ligne médiane dorsolombaire, lombo-

sacrée ou sacro-coccygienne. 

-anomalie de courbure du rachis 

-anomalie de segmentation 

 

fig. 16 : cas d’un fœtus à 19 SA présentant une malformation CII à 
l’échographie mais le defect du tube neural est insuffisamment visualisé, un examen 

IRM est effectué pour confirmer le diagnostic. (39)

A- coupe sagittale échographique du rachis  

montrant un aspect « normal » du rachis fœtal. 

B- coupe transversale échographique  

objectivant un écartement des arcs postérieurs 

 dans une MMC très bas située.  

C- coupe IRM sagittale chez le même patient 

 montrant un sac hernié dans la partie  

postérieure basse (flèche).
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-élargissement du canal rachidien et défaut de fermeture du rachis osseux. 

2. Electrophorèse des cholinestérases dans le liquide amniotique normale (ce 

qui exclut un dysraphisme ouvert). 

3. Aspect normal de la fosse postérieure à l’échographie (absence d'Arnold 

Chiari). 

 Des séquences pondérées T2 seront réalisées dans les trois plans de l'espace et au 

moins une séquence pondérée T1. 

L'étude sera complétée par une série axiale T2 sur l'abdomen (reins et vessie) et une série 

coronale T1 sur le colon foetal à la recherche d'anomalies associées urogénitale et digestives. 

 Les anomalies osseuses pourront être précisées par une radiographie du contenu utérin 

après 28SA et par un scanner avec reconstruction 3D. (300) 

 

b-Résultats : 

La moelle et le cône terminal sont analysables en T2 en hyposignal silhouetté par le LCS 

en hyper signal, les racines sont souvent mieux vues en échographies, on précisera la taille du 

canal rachidien. 

Donc L'IRM rachidienne foetale peut-être proposée pour l'étude de la moelle dans les 

dysraphismes fermés. 

La corrélation aux données de l'échographie et du contenu utérin reste indispensable. 

Les troubles sévères de la segmentation rachidienne pourront dans certains cas 

bénéficier d'une exploration par TDM 3D afin d'aider la prise en charge obstétricale. (300, 264) 

 

 



Prise en charge  de spina bifida au service de neurochirurgie au CHU Med IV 
 

                                                                         
- 211 -

                                    22--55  LLee  ddoossaaggee  ddee  ll’’aallpphhaaffooeettoopprrootteeiinnee  ((AAFFPP))::  

L’AFP est une glycoprotéine fœtale de poids moléculaire égal à  

70 000 daltons. Elle est synthétisée au niveau du sac vitellin, du tractus gastro-intestinal 

et du foie durant la vie intra-utérine. (103, 7, 38) 

BROCK et  coll. (33) en 1972, a démontré que la concentration de cette protéine dans le 

liquide amniotique est très augmentée en cas d’anomalies de fermeture du tube neural. Puis il a 

constaté que cette augmentation s’observe non seulement dans le liquide amniotique, mais 

aussi dans le sérum des mères dont le fœtus est porteur d’un dysraphisme spinal.  

Cette constatation était à la base d’une nouvelle approche diagnostique, facilitant ainsi le 

dépistage anténatal de cette malformation dans la population générale.  

Cependant, l’AFP sérique n’est pas spécifique des anomalies de fermeture du tube neural 

puisque son augmentation est observée dans certaines atrésies digestives, en cas 

l’hydrocéphalie, dans les défaut de fermeture de la paroi abdominale, dans le syndrome 

néphrotique congénital, dans les tératomes sacrococcygiens et dans les hygroma kystiques. Des 

valeurs élevées sont également observées en cas de transfusion foetomaternelle et dans le 

choriocarcinome placentaire. Les résultats sont modifiés en cas d’obésité maternelle (dilution par 

augmentation du volume plasmatique) et ils diffèrent selon les races (augmentation de 15% chez 

les sujets de race noire). L’augmentation du taux de l’AFP dans le liquide amniotique est en fait 

liée à une transudation capillaire provenant de la malformation en cas d’anomalie de fermeture 

du tube neural. On conçoit ainsi son augmentation en présence d’une myéloméningocèle. (94, 

38) 

Le dosage de l’AFP dans le liquide amniotique est un examen purement quantitatif : il ne 

suffit pas de déceler la protéine pour poser le diagnostic, mais il faut que son taux dépasse un 

certain seuil (la normale à la 14e SA=16,32; 16e SA=13,43 ; 18e SA=8,22 ; 21e SA=4,47 K.UI/ml) 
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considéré comme limite, pour un âge gestationnel donné. Celui-ci est mieux précisé par 

l’échographie. (7, 175) 

La concentration de l’AFP dans le liquide amniotique atteint un pic entre la 12e et la 14e 

semaine d’aménorrhée, et commence à décroître après la 18e semaine. (fig. 17) 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. n°17 : Courbe des valeurs de l’AFP dans le liquide amniotique pendant le second 

trimestre. (67) 

 

 Dans le sérum maternel, l’augmentation de l’AFP est un peu plus retardée. Dosable à 

partir de la 13e semaine, la concentration sérique de l’AFP atteint un maximum à la 32e semaine 

d’aménorrhée.  

Aux U.S.A, chez 75% -80% des femmes ayant des enfants porteurs de spina bifida, la 

mesure de l’AFP dans le sang maternel pendant la 16e et la 18e semaine s’est révélée très élevée. 

Donc, c’est la période optimale pour le dosage sérique de cette protéine. (257)  
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Le dosage de l’alpha-foetoprotéine dans le sang maternel seul pour le diagnostic de 

MMC est insuffisant, il faut l’associé à l’échographie obstétricale du 2e trimestre (287) mais il a 

quand même sa place dans l’arsenal des examens pour diagnostic anténatal. (258)   

En pratique et en vue d’un dépistage précoce des anomalies de fermeture du tube neural, 

on demande tout d’abord un dosage de l’AFP dans le sérum maternel. Si la concentration sérique 

se révèle supérieure à la normale pour un âge gestationnel correspondant, un dosage de cette 

même protéine dans le liquide amniotique s’avèrera nécessaire. Pour SILVER et coll. la mesure de 

l’AFP dans le liquide amniotique au cours d’une amniocentèse (fig. 18) de routine n’est pas 

justifiée si on a l’accès à un centre de diagnostic par échographie performant puisque cette 

dernière a permis de poser le diagnostic dans 96% des cas contre un seul cas (0,036%) où la 

mesure de l’AFP dans le liquide amniotique a permis d’ajouter des précisions au diagnostic fait 

par l’échographie. (249) 

 

 

 

 

 

 

Fig. 18 : schéma illustrant la procédure de l’amniocentèse. (67) 

22--66  DDoossaaggee  ddee  ll’’aaccééttyyllcchhoolliinneessttéérraassee  ::  

Les cellules du système nerveux central sécrètent au niveau des synapses de 

l’acétylcholinestérase (ACHE) qui va se trouver au niveau du LCS du fœtus. En cas de défaut de 

fermeture du tube neural, il passera dans le liquide amniotique, constituant ainsi un bon 

marqueur. 
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L’approche technique fait appel à deux méthodes :  

♦ Dosage quantitative : permet d’effectuer  la mesure de l’activité cholinestérase totale 

après addition d’un inhibiteur de la cholinestérase non spécifique, mais son utilisation reste 

limitée et insuffisante car ne permet pas une bonne discrimination entre fœtus normal et atteint, 

 et la moindre souillure par le sang fœtal ou maternel modifie le résultat rendant 

l’interprétation difficile. (103, 296) 

♦ Dosage qualitative : elle constitue la méthode la plus spécifique puisqu’elle ne 

présente ni faux positif (1/10000) ni faux négatif. Il suffit d’identifier deux bandes  

à l’électrophorèse du liquide amniotique en utilisant le gel du polycrylamide pour poser 

le diagnostic d’un spina bifida ouvert. Par ailleurs, cette méthode permet de différencier la 

myéloméningocèle de méningocèle à peau saine. D’autre part, si la sensibilité de l’AFP aux 

défauts de fermeture du tube neural varie entre 88% et 98%, celle de l’ACHE est de 99,4% même 

100% dans certaines études. (32) 

Ainsi, la pratique d’une électrophorèse de l’ACHE du liquide amniotique chez les femmes 

présentant un taux élevé d’AFP sérique va permettre de distinguer les vrais des faux positifs.  

 

      3- Comportement obstetrical apres diagnostic antenatal positif : 

  

L’obstétricien, le neurochirurgien, le généticien et le neuropédiatre sont souvent appelés 

actuellement, grâce au diagnostic précoce formel, à intervenir dans la décision thérapeutique en 

période prénatale.  

L’échographie et l’analyse biochimique doivent donc répondre formellement aux 

questions suivantes :  
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- niveau de la malformation (les spina bifida très bas situées posent souvent des 

pièges diagnostiques),  

- intégrité ou non de l’enveloppe cutanéoméningée,  

- retentissement sur le système nerveux cérébrale (hydrocéphalie, Chiari), 

- motilité des membres inférieurs,  

- retentissement sur l’appareil urinaire.  

La notion d’évolutivité peut, dans certains cas, aider dans la décision thérapeutique et il 

ne faudra pas hésiter à recontrôler l’examen échographique à quelques jours d’intervalle pour 

essayer d’affiner le diagnostic.  

Les différentes attitudes proposées sont en relation avec des problèmes médicaux et 

éthiques et, surtout, en rapport avec la législation de chaque pays en matière d’interruption 

médicale de grossesse. Deux grandes lignes de conduite peuvent être  retenues. (94)  

 

3-1- Expectative :  

Cette conduite est choisie dans le cas où l’échographie met en évidence une lésion très 

bas située avec la certitude d’un recouvrement cutané. Les dosages de l’alpha-foetoprotéine et 

de l’acétylcholinestérase sont normaux. La motilité des membres inférieurs du fœtus ne fait pas 

de doute en échographie. La vidange vésicale est constatée. L’échographie cérébrale est 

normale. La malformation est unique.  

En cas de doute la notion d’évolutivité échographique, surtout si la suspicion 

diagnostique est précoce, peut aider à la décision ainsi que la répétition de l’amniocentèse pour 

les différents dosages. (94) 

La réalisation d’un examen en résonance magnétique du fœtus, dans les cas douteux, 

permet une appréciation morphologique précise du système nerveux dans sa totalité. (101) 
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Dans notre étude, le problème de diagnostic anténatal et conduite à tenir en cas de 

diagnostic positive ne se pose pas puisque ces grossesses ne sont ni programmées ni suivies.                    

Un seul cas de diagnostic anténatal d’une myéloméningocèle a été observé dans une 

grossesse gémellaire à la fin du troisième trimestre, et la conduite choisie était l’expectative 

surtout que l’autre fœtus ne présentait pas d’anomalie. 

 

                  3-2- Interruption de la grossesse : 

Différents pays d’Europe occidentale permettent de réaliser des interruptions de 

grossesse pour motif médical. Cependant, au sein de ces pays, il existe une certaine variation 

des conditions dans lesquelles ces interruptions peuvent être accomplies.  

En Belgique, l’avortement médicale ne peut être réaliser au-delà de 12 semaines de 

grossesse sauf si la poursuite de la grossesse représente un risque pour la santé maternel ou si 

deux médecins certifient que le fœtus est atteint d’une maladie particulièrement sévère pour 

laquelle il n’existe aucun traitement au moment du diagnostic. (101) 

En France, il n’y a pas de date limite pour une interruption médicale de grossesse.  

C’est donc sur la présence d’un ou plusieurs des facteurs suivants qu’une interruption 

pourra être proposée.  

- lésion ouverte avec taux d’alpha-foetoprotéine et de l’acétylcholinestérase élevés.  

- Absence de motilité des membres inférieurs (pieds bots).  

- Echographie cérébrale anormale (hydrocéphalie, Chiari II….).  

- Autres malformations associées.  

- Anomalies du caryotype. (101, 94) 

La législation marocaine, pour sa part, autorise l’avortement thérapeutique à n’importe 

quel moment de la grossesse, mais il n’est autorisé que dans le cas où la vie de la mère est en 

danger.  
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Le fait que le fœtus soit porteur d’une malformation viable ou non n’est pas pris en 

considération par l’article 453 du code pénal marocain réglementant l’avortement dit « légal ». 

Actuellement, une troisième solution peut être envisagée, en plus de l’interruption de la 

grossesse et l’expectative, en cas de diagnostic anténatal de MMC et qui promet d’améliorer le 

pronostic de cette pathologie complexe, c’est la chirurgie fœtale.  

 

  4-Conduite à tenir dans la salle d’accouchement : 

 

Si le diagnostic anténatal a été formel et si l’expectative a été choisie, l’accouchement par 

césarienne ou par voie basse soulève beaucoup de discussion. 

Les auteurs conseillant  la césarienne arguent que le passage du fœtus par la filière 

génitale peut augmenté le risque de lésion traumatique de la plaque neurale  

surtout si elle est mal épidermisée, (28, 121, 213)  alors que d’autres soutiennent que 

l’indication de la césarienne n’est nécessaire que dans certain cas (168,166) où l’échographie 

prénatale montre l’existence de mouvement spontané des membres inférieures, une lésion > à 1 

cm et en absence de toute malformation du rachis (gibbosité), sa pratique chez toutes les 

femmes avec un fœtus porteur de MMC ne fait qu’augmenté les risques liés à la césarienne et ne 

permet pas de dire que la césarienne peut améliorer le pronostic moteur de ces enfants. (229, 

110) 

Deux précautions doivent être prises :  

- la prévention de l’hypothermie, très fréquente chez ces enfants ; 

- la protection de la plaque neurale.  

Cette protection est assurée par un pansement gras (tulle gras) directement au contact 

du tissu nerveux. Une antibioprophylaxie n’est pas indiquée dans la période prénatale.  
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Une attention particulière doit être portée au contact entre la myéloméningocèle et le 

liquide amniotique surtout en cas de malformation rompue afin d’éviter une ventriculite 

aseptique due à une irritation causée par le liquide amniotique. (94) 

 

        5- Recommandation : 

         A-Mesure de prévention primaire : 

5-1-  Consommation d’une alimentation riche en folate : 

L’acide folique est une vitamine hydrosoluble du groupe B (vit B9).  

Elle est très sensible à la chaleur et à l’oxydation, se trouve en abondance dans les 

légumes verts (feuilles) comme les laitues ou les épinards, mais aussi dans les agrumes comme 

les oranges et les pamplemousses, on la trouve aussi dans le crezon, le germe de blé en 

constitue la source végétale la plus riche. (Tableau 1) 

  Tableau I : Principale sources alimentaires de folates d’après PITIER DE COUNCY 

Aliments Teneur en folates (µg/100g) 

Légumes, foie Très riche (>200) 

Epinards, laitues, haricots, amandes, noix, 
châtaignes, cacahuétes.

Riche (100 à 200) 

Autres légumes verts, pois chiche, œufs, 
fromages fermentés, beurre de cacahuètes.

Moyenne (50 à 100) 

Autres légumes, les agrumes, bananes, pain 
complet, pain blanc.

Faible (25 à 50) 

Viandes, poissons, autres fruits, autres 
laitages.

Pauvre (<25) 
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The American Academy of Pediatrics reconnu par l’US Public Heath Service (US PHS) 

recommande la prise de 400 µg (0,4 mg /j) d’acide folique par jour un mois avant la grossesse 

même s’il n’y a pas d’antécédents ou histoire familiale de défaut de fermeture du tube neural. 

Pour les mères ayant des antécédents de Spina Bifida, il est recommandé la prise de 4000 UI 

(4mg /j) d’acide folique par jour pendant tous le premier trimestre.  

 

             FOLIC ACID FOR THE PREVENTION OF NEURAL TUBE DEFECTS 

CLINICAL SUMMARY OF U.S. PREVENTIVE SERVICES TASK FORCE RECOMMENDATION 

 

Population Women planing a pregnancy or capable of becoming pregnant 

Take a daily vitamin supplément containing 0,4 to 0,8 mg 
(400 to 800µg) of folic acid. Recommandation 

Grade A 

 

Risk Assessment 

Risk factor include : 

• A personal of family history of pregnancy 
affected by a neural tube defect 

• The use of certain antiseizure medications 
• Mutation in folate-related enzymes 
• Maternal diabetes 
• Maternal obesity 

Timing of 
medication 

• Start supplementation at least 1 mounth 
before conception 

• Continue throught first 2 to 3 mounths of 
pregnancy 
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5-2. Supplémentation vitaminique ou médicamenteuse : 

La 2éme alternative consiste à la prise de suppléments vitaminiques, elle est en pratique 

d’une efficacité notable dans le cas d’une prevension secondaire des malformations du tube 

neural. Cela dit : 

- Un choix de multi vitamines multi minéraux dont le Zinc, la vitamine C, la 

vitamine B12, la vitamine B7 constituent les éléments les plus importants. 

- Un choix de produit contenant de la vitamine A sous forme de Béta-

carotène plutôt que le rétinol. Exemples de produits commercialisés en France :  

BioFolic ® 200, Carencyl ®, Alvityl ® ... Contenant maximum 10000 UI de Vitamine A. 

 

5-3- Enrichissement des aliments en acide folique :  

Le centre for Disease Control d’Atlanta a décidé de rendre obligatoire l’enrichissement en 

acide folique de toutes les farines et céréales. 

Cet enrichissement correspond à un ajout de 140mg/100g de produit, est censé 

d’apporter 100mg /j supplémentaire d’acide folique.   

    

5-4- La mise en place de campagne d’information : 

Les populations féminines du monde entier connaissent peu sur l’effet protecteur de 

l’acide folique et une fraction encore plus faible sait que pour être efficace, l’acide folique doit 

être pris avant la grossesse. (12) 

L’ensemble des auteurs souligne la nécessité de poursuivre les efforts de 

communications vers certains groupes identifiés comme moins sensible à l’information surtout 

dans le tiers monde dont on fait parti (femmes célibataires, de bas niveau socio-économique, 

ayant des revenues bas, femmes en milieu rural).   
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La Spina Bifida  est un défaut de fermeture du tube neural pendant la période 

embryologique dont l’origine multifactorielle est reconnue par les auteurs mais dont le lien de 

causalité reste à confirmer.  

Le développement des moyens de diagnostic anténatal et l’avènement des nouvelles 

techniques comme l’IRM fœtale avec l’instauration des programmes de supplémentation 

multivitaminique à base d’acide folique ont permis de diminuer la fréquence de cette pathologie 

de façon significative.   

La chirurgie fœtale constitue un nouvel espoir pour améliorer le pronostic sombre et 

lourde de cette pathologie congénitale mais malgré ses résultats encourageants, elle reste dans 

le domaine de l’expérimentation.    

Le diagnostic de la SB en postnatale est évident cliniquement mais les investigations 

paracliniques comme l’IRM, la TDM et l’ETF restent indispensable pour apprécier l’étendue de la 

malformation et les lésions associées afin de choisir une attitude thérapeutique adéquate.  

Le traitement neurochirurgicale entreprit le plus tôt possible avec l’amélioration des 

techniques de la chirurgie plastique restent les meilleures garanties d’une évolution moins 

archaïque pour les enfants porteurs de SB.  

 La prise en charge des enfants avec spina bifida constitue un vrai défit sur le plan 

médico-social et sollicite des ressources humaines et matériels considérables, 

malheureusement, difficile à assurer dans la plupart du temps dans notre contexte marocain . 
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RESUME 

Ce travail a pour objectif une étude épidémiologique, diagnostique et thérapeutique . 

Cette étude rétrospective est faite sur une série de 72 cas de Spina Bifida répertoriés 

durant 7 ans  au service de Neurochirurgie  de l’hôpital Ibn Tofail de Marrakech . 

Sa fréquence était en moyenne de11 cas par an.  

La consanguinité chez les parents existait dans  40 %des cas.  

Le Spina Bifida prédominait au niveau lombaire et lombo-sacré (80,5%) et s’accompagnait 

d’un déficit moteur dans 80 % des cas et de troubles sphinctériens dans 50 % des cas.  

L’hydrocéphalie a été retrouvée chez 90 % des malades.  

La tomodensitométrie cérébrale a été réalisée dans tous les cas d’hydrocéphalie.  

L’imagerie par résonance magnétique de la malformation n’a été pratiquée que six fois.  

Les problèmes urologiques affectent près de 45 % des Spina Bifida, ils sont dominés par 

l’incontinence urinaire. 

 Parmi les problèmes orthopédiques, les malformations des pieds étaient les plus 

fréquentes, trouvées dans  30 % des cas.  

68 patients ont bénéficié d’un traitement chirurgical de la malformation et d’une 

dérivation ventriculo péritonéale dans le même temps opératoire et seule l’évolution à court 

terme a pu être étudiée.  

L’amélioration du pronostic lointain nécessite la collaboration des neurochirurgiens, des 

urologues, des orthopédistes, des psychologues, des kinésithérapeutes et des parents ; ce qui 

facilitera l’autonomie et donc l’insertion sociale du patient. 

Mots clés : Spina Bifida -tomodensitométrie cérébrale -imagerie par résonance magnétique – 
 
hydrocéphalie -dérivation ventriculo péritonéale. 
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SUMMARY 

 

This work aims at an epidemiologic, diagnostic and therapeutic study of the SB.  

This retrospective study is made on a series of 72 cases of Spina Bifida gathered during 7 

years in the neurosurgical ward of the University hospital Med VI, Ibn Tofail hospital, Marrakesh.  

The annual incidence was of 11 cases per annum on average. Consanguinity in the 

parents existed in 40 % of the cases. 

 The Spina Bifida predominates between lumbar and sacral levels (80, 5%) and is 

accompanied: with paraplegia in 80 % of the cases and absence of sphincter control in 50 % of 

the cases.  

The brain  scann was performed in all patients, hydrocephalus is found at 90%of the 

cases.  

The magnetic resonance imaging of malformation was realised in only six childrens.  

The urologic problems affected nearly 45 % of the cases; dominated by urinary 

incontinence. 

 Among the orthopedic problems, deformity of the feet, were found most frequent in 30 

% of the cases.  

Surgical management was performed in 68 cases at the same time as the ventricular 

shunting and only the short-term evolution could be studied.  

The improvement of long term prognosis needs the collaboration of neurosurgeons, 

urologists, orthopedists, psychologists, kinesitherapists and parents.  

This will facilitate the autonomy and thus the social integration of the patient 

Key- words : Spina Bifida - brain  scann - magnetic resonance imaging – hydrocephalus -

ventricular shunting 
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 ملخـص
لحالات الصلب الأشرم و قد تم على هذا العمل كان هدفه دراسة وبائية و تشخيصية و علاجية 

 . حالة، جمعناها بمستشفى بمصلحة جراحة الدماغ والأعصاب ابن طفيل بمراكش خلال سبع سنوات72

 حالة في السنة و صلة القرابة عند الآباء كانت موجودة  11إن تردد الصلب الأشرم كان بمعدل 

 .من الحالات %40في 

و يصاحبه نقص ) %80 ,5(لسـفلي للعمـود الفـقرييكثر الصلب الأشرم خاصة في الجزء ا

 . من الحالات%50من الحالات و إصابة المخارج في ) %80(حركي للأعضاء السفلي في 

للجمجمة فيها لفائدة  من الحالات و تم التشخيص الإشعاعي %90الإرتشاح المائي للمخ وجد في  

 .م يتم إلا في ست حالاتأما تشخيص التشوه بالرنين المغناطيسي فل ،جميع المرضى

 أغلبهم يعانون من ،من حالات الصلب الأشرم) %45(إن مشكل المسالك البولية يصيب حوالي 

 .عدم التمكن من المخارج

  . من المرضى من تشوهات الأرجل%30من بين حالات تشوهات الأعضاء يعاني 

تشاح المائي للمخ في نفس ر مريضا من العلاج الجراحي للتشوه مرفوقا بتحويل الإ68لقد استفاد 

 .و تمت متابعة حالاتهم على المدى الوجيز فقط، الوقت
إن تحسين مآل المرضى على المـدى البعيد يتطـلب تعاون جراحيي الدماغ و الأعصاب، 

 مما يسهل ،جراحي المسالك البولية، أخصائي تقويم العظام، أخصائيين نفسانيين مروضين طبيين و آباء

  . بالتالي اندماجه في المجتمعذاتية المريض و

  تحويل -  الارتشاح المائي- الرنين  المعناطيسي-  التشخيص الإشعاعي للجمجمة- لصلب الأشرم ا : الكلمات الأساسية
  

  .الإرتشاح المائي للمخ
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