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INTRODUCTION

Les malformations congénitales sont des pathologéBatriques qui présentent une
grande diversité et dont les étiologies posentrandjprobléme de compréhension et de
santé publique. Le terme « trouble de fermeturéube neural » (TFTN) regroupe un
ensemble de malformations congénitales, résultamt défaut de fermeture du tube
neural. D’étendue variable, il survient lors deglaatrieme semaine de développement
embryonnaire [1]. Il résulte d’'une anomalie de fetune du tube neural soit au niveau
de sa partie craniale dont les formes les plusomnées sont : le Méningocele, le
Méningoencéphalocele, Anencéphalie et Exencéphadiéésion au niveau de sa partie
caudale est représentée par le Myéloméningocelepeta bifida. [2,3] Se sont des
embryopathies du systeme nerveux central qui deigent par des malformations de la
moelle épiniere, de I'encéphale, et des vertebeggourant [3].Elles sont de gravités
différentes en fonction du type anatomo pathologigqancontré [4]. Ce sont des
malformations congénitales les plus fréequentes ansonde avec un taux d’incidence
de 5 a 10/1000° [5].La derniere étude menée a Wastar sur le spina bifida montre
une incidence de 1.54 pour 1000°. Les étiologiest soultifactorielles avec une

interaction de facteurs génétiques et environneawerb,7].

A Madagascar, la prise en charge de cette anomsiligreffée de difficultés tant sur le
diagnostic que sur le traitement. Aussi linsuffisa des données concernant cette
pathologie justifie notre étude. L’objectif prinaipde cette étude est de dégager le profil
épidémioclinique et thérapeutique des MTN. L’obfespécifique est de déterminer ;
I'incidence, le genre, les facteurs étiologiquascomtrés, les formes anatomocliniques

et enfin les choix thérapeutiques.
Notre ouvrage comporte trois parties

- La premiére partie rappelle 'embryologie et lsographie des MTN.
- La seconde partie concerne I'étude proprementedlites résultats.

- Enfin avant de conclure nous apporterons nos dsmus et suggestions.
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. RAPPEL EMBRYOLOGIQUE ET EMBRYOPATHOGENESE
I.1. Embryologie
I.1.1 La formation de la moelle

[.1.1.1 La gastrulation

Apres la fécondation, le développement de I'ceubitilizola mise en place de I'embryon

tri dermique qui comprend un ectoderme, un mésoel@ihun endoderme. A partir du

mésoderme vas se produire la mise en place deol@ehCelle-ci commence par une

prolifération des cellules mésodermiques a la hauwta nceud de HENSEN. Ensuite les
cellules migrent vers le pole cranien et formentubye creux : le processus notochorde,
dans 'axe du disque Dans un premier temps. Pidde¢aube notochorde fusionne avec

I'endoderme formant ainsi la plaque chordale [8].

[.1.1.2La neurulation primaire
La neurulation est la transformation de I'ectol#astis chordal en tube neural, flanqué
de 2 formations longitudinales, les crétes neur&is comporte 3 stades.

[.1.1.2.1 La formation de la plaque neurale

La présence de la chorde induit la formation deldgue neurale a partir de I'ectoderme
sous-jacent. La plaque neurale apparait a I'extééoraniale de I'embryon et progresse
par recrutement de nouvelles cellules neuroectbfiees vers son extrémité caudale.

Elle se forme vers le 17 éme jour c’est a dire aVapparition des somites [1,9].

1.1.1.2.2 La formation de la gouttiére neurale
Elle résulte de l'invagination de la plague neurals le mésoderme a la 4éme
semaine. Il s’agirait donc d’'une constriction dapkx des cellules neuroepithéliales :

I'aspect des cellules cylindriques devient donpéeaide [1].

[.1.1.2.3 la formation Du tube neural

On appelle aussi ce stade le stade de neurulabdres de la gouttiere neurale vont se
rapprocher puis s’accorder des le 28éme jour pélimder le tube neural, apres que ce
soit détaché de chaque c6té un amas cellulairetimgal issu de la zone de jonction

de la gouttiere neurale et de l'ectoblaste. Cessalagraux constituent les crétes



neurales. La fusion des gouttieres neurales est di¢ fait que les cellules neuro
ectodermiques se reconnaissent et augmententdpacité d’adhésion. L’ectoblaste se

reconstitue au-dessus du tube neural flanqué daesescrétes neurales [3,9].

Cing quant pourcent de 'ectoblaste constitue &pé neurale. Le reste constituera le
futur épiderme. La fermeture du tube neural commetans la région cervicale vers le
21°™ jour et progresse simultanément en direction dépie et caudale. Les

neuropores antérieures et postérieures se fermspéectivement au 29éme jour et au

30éme jour.

L’'emplacement du neuropore antérieur correspond &arne terminale du cerveau
adulte. Celui du neuropore postérieur correspond3hueme somite ou se fera la
neurulation secondaire et ceci a partir de I'émbeecaudale qui, elle se terminera chez

I'adulte par le cdne médullaire [9].

L'extrémité céphalique du systéme nerveux est phismineuse que son extrémité
caudale ; le relief des vésicules cérébrales sgilgiavant méme la fermeture compléte
de la gouttiére neurale. Des groupes cellulairedésa@chent de la zone ou ses bords se
raccordent a l'ectoblaste. Ce sont les crétes fesurdpres fermeture les crétes se
retrouvent séparées a la fois du tube nerveux éedmblaste. Elles forment alors les
bandelettes longitudinales qui s’étendent de [&@xité caudale aux zones
mésencephaliques du tube neural [4].

[.1.1.3 la neurulation secondaire

Par opposition a la neurulation primaire, elle aone le développement de la partie
terminale de la moelle épiniere a la hauteur dur&leomite (entre la 4eme et la 7éme
semaine). Rappelons que la ligne primitive pro@dwiant de disparaitre une structure
mésoblastique qui persiste et qui s’appelle émimeraudale. Cette derniere sera a
I'origine de la partie caudale du tube neural et @engation de la moelle épiniére. Le

cordon initialement plein se creuse d’'une lumiéué gjunit au canal neural, il sera

finalement revétu par le neuro épithélium [1,9].
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Figure 2 : Etapes de la neurulation secondaire [10]



[.1.1.4 Formation de la moelle proprement dite

Ainsi aprés la fermeture du tube neural, les cefluieuroepithéliales donneront par la
suite naissance aux neuroblastes primitifs qui ésant la substance grise de la moelle,
eux méme issu d’'une zone de manteau. La partirigagxterne du manteau deviendra
la couche marginale qui constituera la substanaache apres myélinisation de ses
fibres nerveuses. Les racines motrices antérimassent a partir de 1£7F semaine et
sont issus de la lame fondamentale provenant gaifgissement ventral qui sera la
future aire motrice de la moelle et I'épaississendemnsal formera la lame la Future aire

sensitive [4].
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Figure 3 : les étapes de fioation de la moelle [3]

[.1.2 La formation des méninges

Peu aprés la fermeture du tube neural I'ébauchdutiees meéninges se forme autour
de celle-ci. Le complexe pie mere, arachnoide détivdes crétes neurales est
filamenteux, baignant dans le LCR et étroitenagpliqué contre la face interne de la
dure mére. Alors que la dure mére dérive du mésuelere développement de la dure

meére commence vers le 46 eme jour au niveau dariee pentro latérale du tube [10].



Les cellules des mésoblastes proliferent vergiteelmédiane pour former le mésoblaste
para axial vers le 17éme jour du cycle. Ce dergierganisera ainsi en segments

appelés somites.

[.1.3 Formation du rachis et des cotes
Le rachis dérive des somites différenciés entré7keme et le 42éme jour en 3 patrties.
Cette métamérisation débute en région céphaliqee @oursuivra vers le sens cranio

caudale.

Le dermatome qui donne naissance au tissu cebulsius cutané dorsal et par

migration a celui de la paroi antérieure du tronc.

Le myotome qui se divise en hypo mére (musculadieetension) ayant chacune leur

innervation propre.

Le sclérotome est a l'origine des deux demi cogx$ébraux, des arcs postérieurs, des
structures ligamentaires et articulaires. Ainsi qthea somite représente le segment

mobile ou segment moteur [11,12].

La moelle épiniere et la chorde étant entouréessd&sotomes formant ainsi une
longue colonne mésenchymateuse .A la fin de la 5eengaine on observe 42 a 44
paires de somites : 4 occipitales, 8 cervicalethtbaciques ,5 lombaires, 5 sacrées et 8

a 10 coxygiennes. La lere occipitale et la 5enceygpenne disparaitront.

Les artéres étant inter segmentaires les nerfsysimms segmentaires, les cellules
originaires de la partie craniale de chaque saémes rempliront les espaces inter
vertébraux et la corde régressera en regard dps eertébraux et se formera le nucléus
pulposus. L'arc vertébral quand a lui sera forntéicg a certaines cellules de la paroi
dorsale des somites. Les autres donneront le demmeaét le myotome et les éléments
précurseurs des membres. Ceci explique ainsi fgosiiion rachidienne définitive des

myotomes. Les nerfs se retrouveront au niveau idgsies intervertébraux et les artéres

au niveau des corps vertébraux [10-12].

Au cours de la 6eme semaine apparaitra des pbénthondrification qui fusionneront
rapidement. Deux dans les corps vertébraux, dens léa arcs vertébraux et dans



chaque processus. Les points d'ossifications présaapparaitront vers la 7éme
semaine en région cervicale et s’étendront erctitire caudale. Les points de corps
vertébraux apparaissent vers la 8ém semaine dan&i&bres thoraciques basses puis
s'étendent cranialemnt et caudalement. Vers |8§"4dmaine, un nouveau point
d’ossification est visible chaque semaine et t@sscorps vertébraux sont ossifiés a la

30°™ semaine.

Des la naissance toutes les vertebres présentejgn@ions cartilagineuses la
Synchondrose inter neurale qui unit les deux aresiaextrémité postérieure et deux
neurocentrales entre le corps et les arcs. L'asdifin des synchondroses et la
formation des processus épineux, transverse ietlaite se feront pendant I'enfance.
Apres la puberté 'ossification secondaire se féfal2].

L’embryon acquerira ses courbures a partir de®Td $emaine par I'apparition d’'une
courbure primordiale a concavité ventrale réatisges mouvements irréguliers de
flexion de la nuque. Vers I&%semaine, il acquiert généralement sa lordose edevic
et entre la 10 et £T° |a téte présente des mouvements de rotatiorprEs da naissance
il acquiert sa lordose lombaire. [13].
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Figure 4 : les stades successiésla formation du rachis [3].



A/ 4iem semaine de développement ; B/ formation desrps vertébraux ; C /aspect
final

[.2 Embryopathogénie

Il sS’agit des malformations congénitales c’esiira qu’elle survient avant la naissance
et se déroule au stade embryonnaire. Ces défadtsmdetures surviennent d’'une part

pendant la neurulation primaire et d’autre pareapla neurulation primaire [9].

[.2. Trouble de fermeture du tube neural
Il s’agit d’'un groupe de malformations qui résulie I'atteinte de la partie craniale et

caudale du tube neural.
«+ atteinte craniale

La fermeture du tube neural antérieure (neuropotérigur) survient au 23iem jour de
gestation un défaut de fermeture au niveau de tHeperaniale entraine certaines
anomalies incluant I’Anencéphalie, L’'EncephalocEixencéphalie et I'lniencéphalie

la fermeture compléte du crane se fait a la 10 sgngaine de gestation.

« Atteinte caudale

Ces derniers résulteraient d’anomalies surveroes de la fermeture du tube neural,
au cours de la neurulation primaire, lors du passhgla plaque neural en tube neural
avec séparation du neurectoblaste et de I'ect@bl@shsi I'atteinte des 3 éléments ;
ectoblaste, les crétes neurales et le neurecteblagtdent a comprendre

I'embryopathogénie.

* Au niveau de l'ectoblaste les feuillets ectoblastis) ne fusionnent pas ne
recouvrent pas les tissus neuroectoblastiques aqii &ansi en contact avec le
liquide amniotique. Cependant les bords de latésbnt en continuité avec le
revétement cutané ce qui explique peut étre qu'uEfdémisation
secondairement partielle puisses avoir lieu.

* Au niveau du neurectoblaste de la gouttiere neurkeconséquence de

I'anomalie est une moelle épiniére qui reste owvedr son canal ependymaire



* Au niveau des crétes neurales I'anomalie seraibrigine de I'absence des

meéninges, de la pie mere et arachnoide) dans ta ®ffida aperta

Certaines théories stipulent que les défauts deefieires du tube neural résulteraient
d’une ouverture secondaire du tube neural apreseteire sous I'effet de la pression du
LCR [14].

[.2.2 Les anomalies de la post neurulation
Elles surviennent aprés la fermeture du neuropostépieur et du neuropore antérieure.

Ce sont des anomalies développées sur une peau[34ia].

II. RAPPELS NOSOGRAPHIQUES
[1.1 Epidémiologie

[1.1.1 Selon la région géographique

Les malformations du tube neural (MTN° existentt@air dans le monde .Leur
incidence mondiale serait comprise entre 0.5 etd2%as pour mille naissances [5].Et
varie d’'une région a lautre. Ainsi en France, d'd® un registre européen, des
anomalies congénitales(EUROCAT), la prévalencestainée a 1 / 1000 grossesses. Ce

taux varie selon les zones géographiques et s7¢E)00 naissances dans le Finistére.

Le réseau de registres des anomalies congénitalBOEAT regroupant les registres

européens disponibles (Royaume Uni, Irlande, FraBebgique, Pays-Bas, Danemark,
Italie, Luxembourg, Yougoslavie, Malte, puis UkmjnPologne...) a étudié la

prévalence des anomalies du tube neural a Partli986, incluant les naissances, les
mort-nés, et les interruptions thérapeutiques desgisses [15].

En 1998 a paris elle est de 1 /1000 naissanceldadsiode de 1988 a.2000 [16].

A lile de la réunion, elle était de 10,6/10000tren2008 et 2012. En Ukraine de
18 /10000 grossesses entre 2004 et 2008 et edédrlda 3.6/ 10000 aprés I'introduction
de I'acide folique. En Allemagne et en Saxe, ungl@tfaite en entre 2000 et 2010 a

permis d’objectiver une prévalence de 2 / 2.5018@00naissances [17]. Au Canada
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I'incidence d’anomalies du tube neural se situgeert et 4 pour 1000 naissances
vivantes [18,19].

Les incidences les plus élevées sont retrouvéddamale et au pays de galles avec (7 a

8 : 1000 naissances dans les années 1970°),@utebasses sont en Colombie.

Il a été constaté que l'incidence régresse autfameesure qu’on se déplace vers I'ouest
[20].Entre autres certains groupes de descendandeisg irlandaise et sikhe présentent
un risque d’anomalie du tube neural beaucoup pleseéque la population générale

[21]. Aux Etats unis la fréquence des TFTN est d20D0 en moyenne. Celle des Spina
bifida y décroit d’'Est en Ouest (avec un tauximal de 0.1 /1000 au nord de la cote

pacifique.

[1.1.2 Selon la prévalence

L’avenement des meilleures méthodes de diagnoséoapal et de linterruption
volontaire de la grossesse fait que la prévalemceette affection a diminué et est en
baisse. Ainsi la prévalence est passée de 0.4@000 pour les anencéphalies et de 4.4
a 0.8/10000 pour les spina bifida a paris entrel1882000. Néanmoins le taux de
TFTN a la naissance semble toute fois diminuerabssénce de diagnostic antenal. La
prévalence en Angleterre de 1972 a 1984 est pdssé& a 1.3 / 1000 [22].

[1.2. Etiopathogenie
Les malformations du tube neural sont des pathesogbngénitales dont les causes sont
mal connues. Cependant plusieurs facteurs de risdoedres génétiques et

environnementaux ont été identifiés a travers delimeuses études.

[1.2.1 Les facteurs génétiques
De nombreuses observations a travers des étudegewntis d’évoquer le role
important de facteurs de risques génétiques dasisl@nue des malformations du tube

neural.

[1.2.1.1 Les facteurs ethniques
Le risque de survenue de MTN est plus élevé damaice groupes ethniques (irlandais,

mexicains, sikhs du pendjab) que dans d’'autrecésaens) [22,23].



11

[1.2.1.2 La récurrence familiale de la malformation

Déja en 1965 Lober J dans une étude, aprés awairé une proportion plus élevée de
cas de malformations du tube neural parmi les alscea et les fratries des sujets
atteints, concluait qu'« il est possible que lesFANsoit une situation recessivement
héritée » [24].

[1.2.1.3 La consanguinité

Il s’agit d'un facteur de risque évoque dans pluisianalformations congénitales, dont
celles du tube neural. Les mariages consanguiriga@s dans plusieurs sociétés ; mais
il s’agit d'une pratique culturelle encore fréquemtans certains pays arabes et dans
certains groupes ethniques vivant en communautguielles nomades en Afrique. Ce
facteur de risque a ainsi été révélé par plusiautsurs dans les études portant sur les
malformations du tube neural [25-27].

[1.2.1.3.1Association des anomalies chromosomiqued des syndromes géniques

spécifiques

Des cas de Spina bifida ont été rapportes dansadeecdes syndromes liés a des
anomalies chromosomiques. Il s’agit essentiellentsd trisomies 18 et 13, et des
triploidies [28.

11.2.1.3.2 Les génes impliqués

De nombreuses études ont mis en évidence une atésocentre plusieurs génes,
intervenant dans divers métabolismes, et les nmadtions du tube neural [29]. Une
association a ainsi été retrouvée entre les MTNeetains génes tels que les génes
ALDHIL1, DHFR, MTHFR, MTHFD1, MTR, MTRR'YMS...,avec de loin un plus

grand nombre de publications concernant le gene MY F80,31].
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[1.2.2.Les facteurs non génétiques

[1.2.2.1 Les facteurs nutritionnels

La carence en acide folique chez la mére pendapéri@de périconceptionelle est le
facteur de risque nutritionnel le plus connu daas MTN. Son implication dans la
survenue de la malformation est depuis longtempssalpartout dans le monde [07].

Le bas taux sérique maternel de vitamine B12 tségalement associé a un risque
accru de malformations du tube neural [07]. Ledi&én zinc, élément nécessaire a la
transcription des génes, a la division et a l2édéfficiation cellulaire, a été associé chez

I'hnomme comme chez I'animal a un risque de MTN §29,

[1.2.2.2Les facteurs sociaux économiques
Certaines études ont rapporté un risque élevé diahies de fermeture du tube neural
dans les progénitures des ménages ayant un basirdecioéconomique [33,34].

[1.2.2.3 Le rang de naissance des enfants et | &gaternel

Le rang de naissance des enfants a été évoquéugayos auteurs dans la Littérature
comme étant un facteur de risque de MTN. Un ageemmel inférieur a 19 ans et
supérieur & 40 ans serait associé a un risque é&VerN [34,35].

[1.2.2.4Les hyperthermies maternelles en début desgesse
L’exposition a la chaleur pendant la période d'gmbenese (fievre, sauna, Bains

chauds) serait un facteur de risque pour les M. [3

[1.2.2.5 La prise de certains médicaments pendamglossesse

_ Le valpraote

Cet anticonvulsivant, indiqué dans les épilepsiésgnterait chez la femme enceinte un
fort risque tératogene, en particulier pour ceauicerne le Spina bifida. Il interagirait
avec le métabolisme des folates [37].

_ Le carbamazepine :Cet autre anticonvulsivant multiplierait aussiigue de MTN
par 10 [38].
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_ D’autres produits : la Phenytoine, la primidone, la sulfasalazineribntterene et la
trimethoprim seraient associés a un risque de suevale Malformations du tube

neural. Le risque est cumulatif lorsque ces médeardmsont pris en association.

[1.2.2.6 Le diabéte gestationnelle

Il est connu pour étre un facteur de risque de MI&lrisque est augmenté a la fois
pour l'anencéphalie et le Spina bifida. Les dewpesy(1l et 2) de diabéete seraient
impliqués ; c'est leur mauvais équilibre qui faserait la survenue des malformations

congénitales. Cet effet est réversible si les ghjeé sont normalisées [35].

[1.2.2.7 L’obésité maternelle

Elle est également reconnue comme un facteur deeide MTN. Un risque Relatif de
1,9 (95% IC : 1,3-2,9) en cas d'IMC >29 a été ragpavec un risque plus élevé de
Spina bifida que d'anencéphalie [37].

[1.2.2.8 L’alcoolisme chronique

Il serait un facteur de risque de malformationstwhe neural dans la mesure ou dans
son contexte il existe habituellement une carenc®late, ainsi qu’'un déficit d’activité
de la méthionine synthétase. Sur des embryons dessen culture, I'exposition a

I'alcool provoque jusqu’ a 63 % d’anencéphalie,

[1.3. Anatomie pathologie
On classe les malformations du tube en fonctiolagaésence une atteinte au niveau

pble céphalique ou du péble rachidien.
[1.3.1.L’atteinte du pble céphalique

[1.3.1.1 L Anencéphalie
L'absence de fermeture du tube neural dans leciegricéphalique induit I'absence de

développement de la volte cranienne. Le cerveau,dgeeloppé et malformé, est
exposé au liquide amniotique et dégénere; il laiglsee a un tissu conjonctivo-

vasculaire qui tapisse la base du crane.
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Le tronc cérébral est généralement présent. S'yit@jaine dysmorphie faciale
caractéristique, en « facies de batracien », dudfane protrusion exagérée des globes
oculaires [38,39].

[1.3.1.2 Exencéphalie

Elle est le plus souvent considérée comme |'égeinalle I'anencéphalie, a un degré
moindre (absence partielle de la volte cranienoe)a un stade évolutif antérieur
(nécrose moins avancée du tissu cérébral). Sefoddnitions, il peut aussi s'agir de
deux malformations différentes : absence totalealge cranienne et de cerveau dans
I'anencéphalie, présence partielle de volte créweieat présence initiale de tissu
cérébral dans I'exencéphalie (la distinction sedai alors surtout sur I'étendue de la
volte cranienne). La présence de méninges pernfeigde distinguer I'exencéphalie
de l'anencéphalie .La distinction avec la Méningéphalocele n’étant alors pas nette
[35,37].

[1.3.1.3 Méningoencéphalocele

Un défaut localisé d'ossification de la vodte aeénie provoque une hernie de méninges
et de liquide céphalo-rachidien (Méningocele), iainge de tissu cérébral si I'ouverture
est plus large (méningo-Encephalocéle).

Selon les définitions, le Méningocele est tapis$z fais de dure-mere et d'arachnoide,
ou bien il y’a rupture de la dure-mére et seuleathnoide est herniée. En cas de
Méningoceéle de petite taille, 'encéphale ne priespas de modifications notable.

En cas de méningo-Encephalocéle, le volume de ¢isgbral hernié est trés variable. |l
s'y associe toujours des anomalies de développeréedivral (troubles de la gyration,
de migration neuronale, agénésie commissuraleblaridysgénésie cérébelleuse et du
tronc cérébral).

Lorsque les cavités Ventriculaires sont entraimizes la hernie. Le terme de méningo-
hydro-Encephalocele est employé. Ces malformatsumgiennent le plus souvent en
région occipitale (65%), parfois en région fronhrabidale (25%), plus rarement
pariétale (10%) Ce sont des malformations du tueal avec rupture du revétement
cutanée [37,39].



15

Figure 5 : Les différents types de Méningoencéphatele [12].
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[1.3.2 L’atteinte rachidienne
[1.3.2.1Les dysraphies ouvertes

[1.3.2.1.1 Le cranio Rachischisis
C’est la forme la plus sévére des MTN, associaatamencéphalie et un Spina

Bifida total. C’est une forme non viable, aboutigsza une mort foetale [38,40].

[1.3.2.1. 2 Le Rachischisis complet

Il correspond a I'ouverture des arcs vertébrauxgeesurs sur toute I'étendue

Du rachis sans association d’anencéphalie. Iciale de la malformation n’est plus
recouvert de meéninges sur la ligne des épineukesjste un large défet cutané et
méningé permettant de voir la moelle anormaleteClirme est également |étale
[38,40].

[1.3.2.1.3 Le Myéloméningocele
C’est la forme viable et la plus fréquente du gedps dysraphies ouvertes a travers le
défet osseux font hernies les structures nervensesalement intracanalaire (moelle,

racines nerveuses et méninges.). Elle est fréquetnpeut se présenter sous la forme
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Aperta. Il s'agit de la placode neurale, non re@ste/ni de méninges, ni de revétement
cutané.

Elle prend I'aspect d’une plaie, exposant a cieleoula plague neurale, dont les bords
sont en continuité avec le revétement cutané. (teld se présenter également sous la
forme Cystica qui est une tuméfaction kystiquectflante, de volume variable
contenant des €léments nerveux et du LCR. La plaroette tuméfaction est faite d’'une
peau mince (en périphérie), se continuant par wmee z2pithélio-méningée et se
terminant au niveau centrale par la zone médulkzwaire rougeéatre ou plaque

médullaire [38].

11.3.2.2 Les dysraphies fermées
Dans ce cas les anomalies ne sont pas associé@ssoanertures du revétement cutané

[1.3.2.2.1 Le Méningocéle

Il se définie par la hernie des méninges a traledgfet vertébral, sans la Participation
des structures nerveuses intracanalaire. Il seeprésous la forme d’'une tuméfaction
kystique de taille variable, contenant purement. @R et recouverte d’'une peau saine.

Il peut étre assimilé a la forme Cystica le Myéloméocele [38].

[1.3.2.2. 2Le Spina lipome

Il s'agit d’'une anomalie située en région lomboréacqui associe I'ouverture d’'un ou

plusieurs arcs vertébraux postérieurs et (de la dugre) et un lipome intra et extra

rachidien. Il s’agit d’une différenciation aberrardu mésoblaste postérieur .peut étre
par disjonction prématurée des crétes neuralegs éectoblaste, entrainant un contact
anormal entre le tube neural incomplétement ferni@ mésenchyme environnant. Si la
moelle et les méninges molles sont herniées argd\eeiverture vertébrale, on parle de

lipomyeloméningocele [40].

[1.3.2.2.3 Le Spina bifida occulta simple « caché »
Il n'intéresse que l'arc vertébral postérieur, $&sictures méningées et nerveuses sont a
leur emplacement habituel et les téguments sor@nings. L'anomalie siége le plus

souvent en région lombosacrée, qui peut étre marpaéune fossette ou une touffe de
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poils. Elle est en général asymptomatique (les uléaes fortuites sont fréquentes).
Cependant des troubles moteurs ou sphinctérientgpsésents chez I'adulte.

11.3.2.2.4 Le myélocystocele

Le canal ependymaire se prolonge par une collediipridienne bordée d’épendyme
(syringoceéle ou cystocele), surmontée d’'une heméaingée arachnoidienne. Il s’agit
d’'une malformation rare décrite aux niveaux sacmtoggien et cervical. Dans les

localisations terminales, il existe une fixatiomdale de la moelle [40].

Dure-
Méningés Mere
Peau

Espace sous-
arachneidien ~_

Arachnoide
Arachnoide

Processus  pyre.
fransverse mare

B

Spina bifida occulta Méeningoceéle Myélo-méningocele

Tissu nerveux Tissu nerveux plicaturé

Rachischisis Rachischisis

Figure 6 : figure récapitulant les différents types de MTN [12].
[1.3.3 Les anomalies associées

[1.3.3.1. Hydrocéphalie

C’est une augmentation du périmetre cranien eagedssion intracranienne associée a
un déclin intellectuel. Elle est due a une dila@atdes cavités ventriculaires par hyper
pression du LCR. Elle est présente dans 80 a 90e%Mgeloméningocele et se
développe des I'age feetal. L évolutivité de cetgdrbcéphalie dépend du siége de la

malformation et surtout de la gravité du tableaura®gique [39].
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[1.3.3.2. La malformation d Arnold Chiari
C’est une hernie des amygdales cérébelleuseserdrivtrou occipital.
Cette malformation se voit chez les enfants posteler Myéloméningocele et Constitue

la principale cause de I'hydrocéphalie [41].

[1.3.3.3. La moelle attachée

C'est une élongation mécanique de la moelle éminiprovocante un déficit
neurologique progressif. Elle peut engendrer desbtes sensitifs et moteurs, de la
fonction vésicale, ainsi que le développement agdravation de déformations telles

que : Pied bot varus équin, pied valgus, scoliese, [41].

[1.3.3.4 La syringomyélie :
C’est une accumulation de liquide céphalo-rachidians des cavités intra
Médullaires. Elle peut étre secondaire au dysfoncgment du systeme valvulaire ou a

la malformation d’Arnold Chiari [42].

[1.4 Physiopathologie

La gravité et I'importance du tableau clinique sdohction du niveau de la
malformation.

La particularité de la dysraphie ouverte est quesdaette derniére la peau est amincie
fragilisée et parfois inexistante. Dans ce cassigue de rupture et de fuite du LCR est
élevé et constitue une grande source de complicatet d’infection comme la
meéningite. Ainsi dans le Myeloméningocele, le segimde la moelle du rachis qui
I'entoure est défectueux, les nerfs lombo sacrés aifectés ou mal formés. Ces nerfs
participent aux fonctions sensitivomotrices des i@, a la motricité digestive et au
contrdle vésical (I'innervation de la vessie et sgisincters) et anal (sphincter anal) aux
fonctions érectiles et €jaculatoires. Donc touddestoires nerveux qui en dépendent se
trouvent paralysés et anesthésiés avec présence damains cas de déficits
sphinctériens et des troubles des fonctions éesdulO].

.concernant la moelle

% au niveau de la Iésion la moelle est mal protégem@&me apparait a nu a
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Travers la déhiscence osseuse (plague médulliite)va donc souffrir : au moment du
traumatisme que constitue I'accouchement, aux msraas manipulations de I'enfant.
Au moment des fermetures chirurgicales il existeéy@es de racines. Les racines
antérieures qui semblent se jeter sur la plaqueutiaée et qui sont bien protégées et ne
risquent guerre de souffrir au moment de la digsectes racines postérieures quand a
elles sont directement au contact de la Iésion damble partir contrairement a ce que
I'on peut croisée.

% au dessus de la lésion la moelle est intacte esrrat de facon normale les

influx
% au dessous de la lésion la moelle ne recoit pasgait mal les influx provenant

du cortex cérébral. Cependant elle pourra fonogomormalement [40].

[1.5 Diagnostic clinique

Le diagnostic de malformations du tube neural ésegalement évident car il est posé a
I'examen clinique du dos, de la téte et peux seefdes la naissance. La démarche
diagnostique se fait comme suit

[1.5.1Les signes généraux
Les enfants présentant cette pathologie en gépétalin état général conserve, mais
certains cas de Meéningoencéphalocele, de Myelorgéoéeie surinfectés peuvent

entrainer une altération de I'état général chezoéants [38].

[1.5.2 Les signes fonctionnels
En fonction du degré et de la gravité de la patieloEn général des le début a
la naissance aucunes plaintes n’est observée utrapeir :
- Des vomissements
- Un enfant Iéthargique
- Un écoulement de liquide cérébro spinal dans & do
- Refus de tété
- Pleurs et irritabilités

- Ecoulement nasale avec obstruction nasale ou agosmi
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Et il est a noter que tous ces signes ou plairdasfenction de la durée, du délai de la
prise en charge et de I'apparition ou non de carapibns [39].

[1.5.3Les signes physiques

[1.5.3.1. La prise de mesure

prendre toutes les mensurations de I'enfant en cemgamt par la téte afin de vérifier la
présence d’'une macrocranie en cas d’hydrocéplmlieine microcranie généralement
observée en cas de méningo Encephalocele faisantd@n dysmorphisme cranio

facial. Suivit de la taille et du périmetre thowaabdominal [43].

[1.5.3.2 L"inspection

Rechercher une déformation en particulier au nivdeala colonne vertébrale, de la téte.
Le diagnostic clinigue entre le MyeloméningoceleletMéningocele est en regle
simple, le Méningocéle contrairement au Myeloméoaade se caractérise par un
examen neurologiqgue normal et une malformation uweede de peau. Parfois le
Myeloméningocéle peux étre recouverte de peau deinblée ou du fait d'une
épithélialisation secondaire. Et méme le Méningegahrfois se présente avec des
déficits, d’ou la nécessité d’avoir recours auxgerées. [38] le Méningoencéphalocéle
quand a lui se distingue par la présence d’'une endsslocalisation occipitale ou

frontale en général. [38].

Au cours du Myéloméningocéle a l'inspection on aure tuméfaction de volume
variable, implantée plus ou moins largement suligae médiane, habituellement le
revétement cutané dans ce cas est incomplet. déinle de la malformation est occupé
par le tissu charnu rose et suintant. De part aitc® de la plague le revétement de la
poche est translucide (arachnoide et dure meéreju’msparvenir en périphérie a

I'épithélium normalement constitué.
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11.5.3.3 La palpation

A la palpation de la poche, la malformation estcdasistance liquidienne, molle et
inodore. Ainsi devant une MTN il faut toujours a@gier la taille de la malformation et
la qualité du revétement cutané puis rechercheistence ou non d’une fuite du LCR
[39].

[1.5.3.4 Examen de certains appareils

11.5.3.4.1 Examen neurologique
Il consistera a faire un examen neurologique compheec vérifications de la présence
des différents reflexes archaiques, de [lattitude geadrifexion, la qualité de la

gesticulation spontanée de I'enfant, sa réactivigdouleur [38].

[1.5.3.4.1.a Les paralysies
Il peut s’agir d'une paraplégie (paralysie compléiu d’'une paparesie. On distingue

donc ;

-Les paralysies hautes lorsqu’elles sont occasiennggr un défaut meédullaire

commencant au niveau du segment thoracique ou ioentaut (11-12).

-Les paralysies intermédiaires lorsqu’elles sombvpquées par le segment lombaire
moyen L3.

-Les paralysies basses des lorsqu’elles font impkg le segment lombaire bas (L4-L5)

ou sacré [39].

On note des retards de développement psycho moésuataxies et des anomalies au
niveau des reflexes archaiques associées a dédesale la vision en cas de méningo

Encephalocéle.

11.5.3.4.1.b Les déficits sphinctériens

a. Au niveau du sphincter vésical

On a la vessie neurogene ou neurovessie qui désigberme générique se rapportant
aux pathologies de la vessie provoquées par umnlés un dysfonctionnement du
systeme nerveux dévolu a ses fonctions. Elle seéfesém le plus souvent par des fuites
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permanentes d’'urines chez les enfants qui negrarent pas a vider entiéerement leur
vessie. Ce qui provogue une accumulation d’'urineegti a I'origine d’infection .les
signes les plus souvent retrouvés sont. Les cal@rnaux, les frissons, la fievre,

I'incontinence urinaire [40].
b. Au niveau anal

L’atteinte de la continuité des nerfs est a I'argide dysfonctionnement du contréle
intestinal. En cas d’atteinte de Iésions basses, @es incontinences fécales des béances
anales et dans certains cas des prolapsus. A laxamal on note la disparition des plis
radiaires de la marge anale, une absence du redledeet une hypotonie du sphincter
anal et du périnée. Parfois I'atteinte des nerfd sol’origine de Iésions hautes qui se
manifestent par des vomissements, des constipatibes diarrhées et distensions

abdominales [39].

c. Au niveau génital
Les problemes génitaux sexuels résultent du méotdgme neurologique associant la
perturbation de la sensibilité, le trouble de I&i@n ou de I'éjaculation alors que la

fertilité est a priori conservée ainsi que la ldb{38].

[1.5.3.4.1.c Les déficiences cognitives

Se définissant comme perturbation du développerdesat fonctions cognitives ; les
déficiences cognitives sont parfois des manifestati neuropsychiatries que I'on
retrouve chez certains enfants attends d’AFTN plasiculierement en cas de Spina

bifida elles se manifestent par des troublesatéehtion et de la mémoire [38].

11.5.3.4.2 Examen orthopédique
Il consiste en la recherche des malformations duelstfe tel que ; les pieds bots,
amyotrophie des membres, des fesses ou un flesguta #lanche. En général on

observe :

Le pied bot varus équin, il s’agit d’'un équinismie déun varus qui associent une
coudure a concavité interne et de I'axe longituiditepied, une adduction et une
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supination touchant le pied segment par segmenéra pied et I'avant pied. Un
déseéquilibre des muscles du pied est associé [39].

Les déformations rachidiennes (scoliose, cyphoseivgnt étre congénitales et sont
dues a des malformations vertébrales ou secondairea déséquilibre musculaire

propre aux lésions hautes des syringomyélieslaurielle attachée [40].

Parfois on note I'existence chez ces enfants dedescence de fracture pathologiques.
Dues au fait que la paralysie chez ces dernierslogpent trés souvent une ostéogénie

qui les rend susceptibles de développer des fespathologiques [40].

11.5.3.4.3 Examen de I'appareil respiratoire

De nombreux enfants atteints d’AFTN surtout dans teéningo Encephalocéle
développent des allergies ; sont susceptiblestau (@aoutchouc naturel, gants) et des
infections a répétition des voies aériennes supkse Les symptdmes se manifestent
par des toux, des dyspnées, des éternuememisliedents nasal, une sensation
d’asphyxie par un cedéme du larynx, irritationsysx avec larmoiements [38].

[1.5.3.4.4 L’Examen cutanés

Il s'agit la plupart du temps d'une voussure destigs Molles, médianes ou
paramédianes, pouvant donc entrainer une dévidtigii Fessier. Les autres anomalies
sont un angiome, une hypertrichose, une zone d@pleutanée, une ombilication
cutanée. Dans 5% des cas seulement il n’existd'aasmalies cutanées [39].

La majorité des enfants présentent des ulcéresedsipns. Ceci étant du au fait qu'ils
présentent une anesthésie et une paralysie arntsamsi exposés a ces ulceres. C'est

une Iésion cutanée conseécutive a une hypoxie gissud origine ischémique [39].

I1.6 LE DIAGNOSTIC PARACLINIQUES
[1.6.1 Diagnostic prénatale
Il est basé sur certains nombres d'explorationsaghaiques biologiques ou

radiologiques réalisées pendant la grossesse.
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[1.6.1.1 Les marqueurs biologiques

11.6.1.1.1 Le dosage de I'alpha foetoproteine amniigue (AFP)

Dans les défauts de fermeture du tube neural, IR i@€s riche en AFP est déversé
directement dans le liquide amniotique a traversddformation. Une élévation du taux
de d’AFP amniotique (amniocentése entre | di5la 17éme semaine d’aménorrhée.)
fera suspecter un défaut de fermeture du tube heGet examen a une bonne
sensibilité (98%°) qui dépend cependant de I'agestagennel, de la forme
anatomoclinique des MTN et de I'existence d’'unetaomnation du liquide amniotique

par du sang [44].

11.6.1.1.2 L’étude de I'acétylcholinestérase amniaue

L’acétylcholinestérase E est spécifique des cellale systeme nerveux central. Dans
les MTN cette derniere, exclusivement présente teah€R foetal et se retrouve dans
le liquide amniotique. Elle se fait par ponction kilguide amniotique généralement

entre la 14™ et la 16™ semaine [18,44].

11.6.1.1.3 L’alpha foetoproteine sérique maternek

En cas de MTN l'augmentation excessive de I'AFP iatigque s’accompagne d’une
augmentation d’AFPSM et pendant la courbe de L'AdRfhiotique décroit, celle de L
AFPSM croit. Le dosage de L’AFPSM se fait par inmowenzymologie ou par radio

immunologie [18].

11.6.1.1.4 Les autres marqueurs AMNIOTIQUES
LA «concanavalin non réactive fraction» (conA°,a«. Lens culinaris
agglutin »(L.C.A) [18].

[1.6.1.2 L’Echographie

C’est un examen de routine et permet de fairgidqgnostic de 75% a 80% des
ouvertures du tube neural a partir de la 14 SAsAéchographie morphologique de
22SA recherche systématiquement les signes de MIBk signes classiques sont
classés en signes directs (signes osseux et sig@ses au niveau du rachis) et en

signes indirects (déficit du diamétre bipariétalydirocéphalie, le signe du citron) [41].
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Ainsi ce systéme de suivi de grossesse avec 3 gagbtugs obstétricales obligatoires et
un travail avec les échographistes permet degaartdt ou tard la plus part des non
diagnostics [41, 43].

11.6.1.3. L'IRM

L’lImagerie par résonnance magnétique est parfaguge afin de préciser le contenu
liquidien pur d’'un Méningoceéle, d’'un méningo Encalatele (a I'étage rachidien ou
céphalique) ou en cas de doute diagnostique, ddidation inhabituelle ou encore pour
un complément d’étude du cerveau foetal [42].

[1.6.1.4 Les nouvelles techniques génétiques

Parallelement a la culture des villosités chori@lesdes amniocytes, il est possible de
rechercher certaines aneuploidies par des teclmideefluorescence in situ (FISH,

Fluorescent In Situ Hybridisation) et plus récemtpar polymérase chaine (PCR)

quantitative [43].

[1.6.2 Le Diagnostic post natale

11.6.2.1 Les radiographies simples
Il s’agit des clichés du rachis, du crane et dehlarniére cervico —occipitale. Ce bilan
radiologique standard permet I'étude du rachiseerti de la voute cranienne selon les 2

incidences orthogonales (face et de profil) [43].

11.6.2.2 L’échographie

C’est un examen simple, efficace, peu onéreux @lefa réaliser chez le nouveau né.
Elle permet une analyse canalaire globale en éttitha parois osteocartilagineuses du
canal et surtout de son contenu (cordon meédulla&reines, Lcr). Elle visualise la

hernie méningée remplie de LCS anéchogene faisdiie £n arriére du rachis ou de

I'encéphale [43].

[1.6.2.3.L a tomodensitométrie(TDM)
Elle permet de bien comprendre les anomalies ossexisd’apprécier le contenu du sac
hernié. Lorsque les clichés simples sont insuffsaBlle reste la meilleure technique

d’exploration en absence de L'IRM. C’est un exaroapital.[43].
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11.6.2.4. L'IRM

C’est 'examen de choix dans I'exploration des dpfismes vertébro médullaires car
elle permet de réaliser un bilan complet, prestrisxhaustif des anomalies médullaires,
vertébrales et cérébrales. Elle fait préféerentiedlat appel a des séquences pondérées en
T1. Les séquences T2 quand a elles aident a reit@nies disques intervertébraux. En
cas de puzzle le contenu de la poche est 'hypmaben T1 et I'hyper signal en T2 [43].

11.6.2.5. Les autres explorations

Ce sont des examens qui permettront surtout de fear bilan des lésions et
malformations associées et des éventuelles contiplisa Ce sont des bilans de
retentissement et peuvent avoir un intérét préopéea il s’agit entre autre
d’explorations fonctionnelles ( explorations uradyiques, de I' électromyogramme),
d’ endoscopies ( digestives respiratoires) , d'écaphies ( abdominales, cardiaque), et
d’ examens biologiques(sanguin (tel que hémograntengroupe sanguin et rhésus, la
vitesse de sédimentation la créatinémie I'ionogransanguin etc..) et urinaire, LCR
[40].

1.7 LE TRAITEMENT

[1.7.1 Traitement post natale

Le traitement des malformations du tube neuralsdaes formes graves est
multidisciplinaire faisant appel a la fois aux pdds, aux neurochirurgiens, aux
orthopédistes, aux urologues, aux kinésithérapewes psychologues et surtout a

I'implication des parents et plus tard du patient méme.

[1.7.1.1 La phase initiale

C’est la phase des premiéres mesures thérapeutigwest une TFN qui vient d'étre

diagnostiquer. Les objectifs a cette phase sonitdida rupture et la surinfection.

Pour atteindre cet objectifs on a recours a ;

-des mesures d’hygiénes rigoureuses, le port demegiits et de couches propres.
L’éviction des manipulations intempestives de lalfarmation, des pansements

locaux.....
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-I'utilisation de certains moyens médicaux ; telseqles antiseptiques pour les
pansements, les antibiotiques en cas de surinfeetites antalgiques en vas de douleur
[45].

[1.7.1.1.1 La cure de la malformation

Elle consiste en une fermeture de la malformatiatioé de préférence étre faite des les
24 premiéres heures.

C’est le principal objectif dans cette phase itatiat fait appel aux neurochirugien.il
existe deux tendances dans son indication ;

- la premiere recommande une intervention précesdalnaissance avant la

24éme heure et tout au plus a I&"?heure de vie. Cela permet d’obtenir un meilleur
rendement et un pronostic vital chez les enfart&snas, avec un meilleur controle des
complications infectieuses et de I'hydrocéphali€] [4

-La seconde tendance est I'intervention retardéguééues semaines, mois

Voir méme des années. Diverses raisons expliquetteé tendance on peut citer entre
autre le retard de consultation des patients, dssdéja surinfectés, l'insuffisance des
plateaux techniques, les cas de pathologie grasexiges, la demande des parents, les
cas nécessitant une équipe multidisciplinaire gtckes de malformations épidémisées

sans risque de rupture [44, 45].

[1.7.1.1.2 Dérivation d’'une hydrocéphalie associée

La dérivation d’'une hydrocéphalie se fait en fometile la gravité d’hydrocéphalie. Elle
peut étre indiquée soit une simple surveillancd, wte chirurgie de dérivation. Selon
les cas cette dérivation peut se faire avant, emnert@mps ou aprés la cure chirurgicale
des malformations. Parmi les techniques de déonsfi la dérivation ventriculo
péritonéale est la technique la plus utilisée. Eatrculocysternotomie est possible
mais son indication est discutée [46].

[1.7.1.2 La phase secondaire
Cette phase concerne toute la durée de la crossémd’enfant. Il s’agit d’'un suivit
rigoureux et multidisciplinaire dont le but est lfenir un meilleur pronostic

fonctionnel possible pour le patient [47].
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[1.7.1.2.1 Le traitement orthopédique
Il comporte :

- un volet chirurgical qui vise a corriger les défatimans orthopédiques
Séveres. Parmi les nombreuses et lourdes inteovesngjui s’échelonnent en général sur
plusieurs années, celles qui sont destinées areéduuxation de la hanche et assurer la
stabilité de I'articulation coxo fémorale sont ed¥sgs. D’autres interventions viseront a
assurer I'extension des genoux et a réparer desndéfions des pieds pour obtenir un
appui plantaire suffisant.

- L’autre volet est la kinésithérapie, qui doit &ibutée le plus tot possible
et vise a obtenir une meilleure indépendance fonnglle chez un patient présentant le

plus souvent un déficit moteur et des déformatatisopédique [47].

11.7.1.2.2 Le traitement des troubles sphinctériens

Dans les MTN l'implication des éléments nerveux slén malformation confére des
caracteres bien particuliers aux dysfonctionnemespkinctériens et donc a leur
approche thérapeutique. A défaut d’offrir une gs@mi le but est d’obtenir le meilleur
contrdle possible des fonctions sphinctériennetegiréserver les patients des possibles

complications [47].

[1.7.1.3 La phase tertiaire

Cette phase correspond a la fin de la croissaratarale, quand I'état clinique est
considéré comme stable. Il n'a plus de chirurgtbapédique envisagée, I'incontinence
urinaire et fécale est gérée et I'enfant est idéden milieu scolaire ordinaire ou non)

et I'appareillage est définitivement adapté.

[1.7.2Traitement anténatal
Le principe de la chirurgie feetale des AFTN repese I'hypothése d’une atteinte

tissulaire en deux temps.

11.7.2.1 Le but

Le but de la fermeture précoce est d’'empécher aimtion secondaire.

[1.7.2.2 Bilan préopératoire

Le bilan initial comporte :
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- Echographie

-  IRM foetale visant a :

[1.7.2.3 Les critéres de sélection
Les critéres de sélections sont ceux cité ci-dessou
- Caryotype normal
- Absence d’anomalie associée
- Ventriculomégalie<a 17mm
- Présence de la malformation d’ARNOLD CHIARI
- Niveau lésionnel>ou égal a S1
- Mobilité des membres inferieurs

- Absence de malpositions des pieds [44].

[1.7.2.4 L’age d’intervention de la grossesse
Le geste chirurgical a lieu entre la 20 et la 2% é&mmaine d’aménorrhée. Jusqu’'a 19

SA. Il est difficile d’intervenir sur les tissuglgtineux [44].
[1.8. LES MESURES PREVENTIVES
[1.8.1. La prévention primaire

[1.8.1.1. La supplémentation en acide folique

C’est la méthode la plus utilisée dans la préeventles MTN depuis qu'il a été établi
un lien entre la survenue de la maladie et unencarenaternelle en acide folique. La
prévention peut se faire a travers un large progrande supplémentation en acide
foligue des produits alimentaires de grande consatiom, soit a travers la prise
individuelle de l'acide folique par les femmes pand la période péri

conceptionelle[45].

[1.8.1.2 Le conseil génétique

Il s’adresse aux femmes chez qui il existe un Bsgentifié tel que la consanguinité ou
un antécédent de MTN ou de toutes autres malfoomatilans la famille. Ce consell
génétique pourrait apporter aux couples les inftiona sur la maladie, le risque
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particulier inhérent a leur couple, les conditiales préventions et sur les moyens
disponibles pour un diagnostic anténatal.

[1.8.2 La prévention secondaire
Elle se base sur le dépistage anténatal et 'ipp@ion de la grossesse. Le dépistage
précoce, anténatal est suivi d’'une décision d’'rafgion médicale de la grossesse. Cette

décision est surtout prise par le couple [48].

[1.9 Evolution et pronostic

L’évolution et le pronostic des malformations dbdgweural dépendent étroitement de
la nature, de L'étendue et du siege des l|ésiongenses, des complications, des
malformations associées et enfin des mesures tdigpes réalisées.

Dans les formes avec atteinte nerveuse minimenst salformations graves associées,
le patient présente tout au plus quelques troui®esologiques qui n’entravent pas une
vie normale. Par contre dans les formes majeuregldvhéningocéle le pronostic
fonctionnel est lourdement compromis par des traibleurologiques invalidants [48].
Les complications peuvent étre .Une rupture d’uranaalie locale et la surinfection des
|ésions ouvertes, Les complications orthopédiquéso(mations articulaires, troubles
de la statique rachidienne, fractures pathologigles complications urologiques et
néphrologiques. Egalement on pourra observe desplmations neurologiques et

sociales [48].
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DEUXIEME PARTIE : METHODE ET RESULTATS
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.METHODE

[.1 Cadre de I'étude
Ce travail a été réalisé dans le service de neirtwmgie du centre hospitalier
universitaire Joseph Ravoahangy Andrianavalona RAHJd'Antananarivo /

Madagascar.

[.1.1 La situation géographique

Le centre hospitalier HJRA est I'un des principatentres de chirurgie situé au
quartier AMPEFILO. Il a été crée en 1988. Le cemtr& sa disposition 750 lits, et est
composé de prét de 700 agents comme personnel.

[.1.2 Les locaux
Le service de neurochirurgie se situe au ler étmyeHIJRA entre le service de
réanimation chirurgicale et le service d’oncolodieest composé de 10 chambres d

hospitalisations dont :

- 4 sont des chambres communes
- 2 chambres payantes de 2eme catégorie

- 4 chambres payantes de 4éme catégorie
Il dispose ainsi de 42 lits d’hospitalisations :

- 1 secrétariat

- 3 bureaux de médecins

- La salle de conférence

- Le bureau du major

- La salle de garde des infirmiers

- Les toilettes

[.1.3 Le personnel

Il est constitué par :

- 1 professeur titulaire

- 1 médecin spécialiste
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- 2 médecins assistants

- 1 major

- 5infirmiers

- Une secrétaire

- 5 agents d’'appui

- Un interne qualifiant en neurochirurgie

- Des internes de"7°et £™ année

Le service recoit également, les étudiants stagaeén médecine, en pharmacie et

infirmerie des différentes facultés d’Antananarétales facultés des provinces voisines.

[.1.4. Les activités
Les consultations externes ont lieu tous les jonass sont repartis d’'un médecin a
l'autre en fonction du jour. Les patients recus slda service concernent la

neurochirurgie adulte et pédiatrique.

Les hospitalisations se font tous les jours stpatients viennent du service des
urgences ou ils sont par la suite référer danerkice de neurochirurgie. En fonction de

la gravité et du type de pathologies.

La visite médicale se fait chaque matin et parioi® contre visite est faite dans

I'aprém midi du méme jour.

Les interventions chirurgicales ont lieu a peu poés les jours en fonction des types de
pathologies, des entrants, des cas présent darserlice des urgences et de

neurochirurgie.

[.2 Type d’étude
Il s’agit d'une étude rétrospective descriptive lisg®e dans le service de

neurochirurgie du CHU-HJRA d’ Antananarivo.

[.3 La période de I'étude
Notre période d’étude était de 4 ans : allant dia@%ier 2012 au 01 janvier 2016 sur
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I.4 La durée de I'étude
Notre étude c’est effectuée pendant 6 mois,ZD&embre au 31 Juin.

[.5La population d’étude

L’étude a porté sur une population constituée lparpatients ayant été hospitalisés

dans le service de neurochirurgie Pour MTN.

|.6Les critéres d inclusions

Ont été inclus dans notre étude, tous les pat@ydst consultés ou été hospitalisés
dans le service de neurochirurgie pour le motiMIEN durant notre période d’étude et
pour lesquels il existait un dossier « exploitabl@ous les patients agés de 1 jour de
vie & 14 ans.

|.7Les critéres de non inclusion

Ont été exclus de notre étude :

o Tous les patients ayant consultés ou été hosgitalilans le service de
neurochirurgie pour le motif de MTN en dehors daepériode d’étude.

o Tous les patients ayant consultés ou été hosgisalilans le service de
neurochirurgie pour le motif de MTN durant notregipde d’étude et pour
les lesquels il n'existait pas de dossiers « atqdble ». ou incomplets.

o Tous les patients ayant été hospitalisés dansrieceede neurochirurgie

pour un autre motif que celui de MTN.

1.8 Les matériels

Nous avons consulté ou utilisé :

0 Les registres d’hospitalisations des entrées et steties du service de
chirurgie pédiatrique.

0 Les registres de compte rendu du bloc
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0 Les anciennes observations

o Nous avons eu recours aux anciennes demandes dagam
complémentaires ; a savoir la radiographie du sacHiéchographie
transfrontanellaire, un scanner cérébral et umipl@® opératoire minimum,

une creatininémie.

1.9 Méthodologie

Notre méthode comportait quatre phases

= Phase de conception et confection de la ficheqiiéte

» La phase de collecte des données

Ces données ont été collectées a partir des dasdes registres de consultations, et
des comptes — rendus opératoires de la chirurglafpgue. Chaque malade avait un
dossier dans lequel ont été portées toutes lemédsnadministratives, cliniques,

diagnostiques et les traitements regus.

» Laphase d’analyse des données

Notre principal outil de Travail pour analyse desniées a été [Iordinateur. Les
logiciels que nous avons utilisés sont Word et eExpuisqu’il s’appréte mieux aux

graphiques.
Les outils arymthmétiques utilisés étaient, la emme, la fréquence et le pourcentage.

[.10 Variables ou parametres de I'étude

- Les données épidémiologiques

- Lafréquence

- Lage

- Le sexe

- Les circonstances de découvertes

- Les malformations associées
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- Les formes anatomopathologiques
- Les facteurs de risques

- Les données cliniques

- Les données para cliniques

- Le traitement

- Le suivit et complications

[.11 Considérations éthiques
Cette étude a été réalisée aprés avoir obtenagofdcde la direction et des chefs
hiérarchique. Notre étude s’est faite dans I'anaatyet la confidentialité, la protection

et la conservation des données.
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II.LES RESULTATS

[I.1 La Fréquence des MTN sur les hospitalisations

A partir du registre et au cours de notre étudesrentons recensé au total 41 cas de
MTN ayant été hospitalisés dans le service sB87hospitalisations. Soit 5 cas pour

1000. (41 sur 7387). Ce qui donne une frequencedliende 10.25 cas par an. Ainsi les

MTN représentent 0.55% des hospitalisations.

Nous avons recensé 1624 cas d’hospitalisations apiggies soit 2.52% des
hospitalisations pédiatriques.



37

[l.2L’age de découverte

Nous avons tenu compte de I'dge des patientsderteur premier contact avec le
service de neurochirurgie. Cet age variait entngréanier jour de vie et les 3 premiers
mois de vie. L’age moyen de découverte se faigait1l4.5609 jours avec un

pourcentage de découverte de 68.29 % des la nagssa

80
68,29

70

| Effectifs

B Pourcentage (%)

Ala naissance ]1; 28] jours [31; 60] jours > 60 jours

Figure 7 : Répartition des patients selon I'age ddécouverte
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1.3 Le sexe

Sur les 41 cas de malformations récencés nousalmenu 27 gargons (65.85%) et 14
filles (34.14%) pour un sexe ratio de 1.94.

B masculin

H feminin

Figure 8: Répartition des patients selon le sexe.
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[1.4. Les circonstances de découvertes

Nous avons pu constater que dans 95.12 % delesacouvertes ont été faites en

post natale c’est a dire apres la naissance. Kirg%té faites en post natales.

pourcentage

M postnatales

M prenatales

Figure 9: Répartition des MTN selon le mode de décwerte.
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[1.5. Aspect anatomopathologiqur

Nous avons pu constater que parmi les différerdsdeamalformations du tube neu
étudiés et observés, 53.65% étaient constitude Méningocéle et que |
Myéloméningocele quand a lui représentait 36.5 %urpun pourcentage de Spi

bifida occulta égale a 2.43%. Le Méningoencéphddogeand a lui représentait 7.3:

M Effectifs

B Pourcentage (%)

Figure 10: Répartition Des MTN selon la formeanatomopathologique



41

I1.6. Anomalies ou malformations associées

Dans 34.14 % des cas les patients ne présentaieahes malformations associées.
Des malformations urologiques ont été observées @24 %. De méme que les
malformations orofaciales. Les malformations diyest quand a elles occupaient prés
de 9.71 %. Hydrocéphalie quand a elle représer2@iB2% et a ainsi été la

malformation la plus rencontrée.

Tableau | : Répartition des MTN selon la présence aiformations associées

Existences de Effectifs Pourcentage
malformations associées =41 %
Orofaciales 01 2.24
Cardiaques 00 00
Digestives 03 7.31
Respiratoires 00 00
Urologiques 00 00
Hydrocéphalie 11 26.82

Aucunes 26 63.41
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[1.7. Les facteurs de risques

[1.7.1. L’age maternel

Dans notre étude, la plus jeune mere avait 18etria plus agée 41 ans. L’age moyen
des méres était de 26.024 ans. Le graphique cedessontre la répartition de I'age en
fonction de la fréquence de malformation du tuberale Nous avons noté que la
tranche d’age la plus concernée est celle entet 22ans. La tranche d’age entre 27 et
30 ans représentait 26.82 % et est la deuxiémeheala plus exposée. Entre 23et 26
ans. Le pourcentage de femmes ayant concu destepiareurs de ces malformations
est de 12.19%.

40

34,14

35

B Effectifs

B Pourcentage (%)

<18ans [19;22] [23;26] [27;30] [31;34] >35ans
ans ans ans ans

Figure 11 : Répartition selon I'dge maternel
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[1.7.2. La gestité

La majorité des meres étaient des multi gesteg®pducigestes pour un pourcentage
respectifs de 48.78 et 19.51 %. Les primigesteadjazelles représentaient 31.17%.

Tableau Il : répartition des MTN selon la gestitédes méres

La gestité Effectifs Pourcentage
n=41 %

Primigeste 13 31.17

Paucigeste 08 19.51

Multi geste 20 48.78
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[1.7.3. La parité

La majorité des meéres étaient des multi pares £tpdaci pares pour un pourcentage
respectif de 48.78 et 19.51 %. Les primipares duweelles représentaient 31.17% pour

un effectif de treize.

Tableau IlI: répartition des MTN selon la parité des méres

La parité Effectifs Pourcentage
n=41 %

Primipare 13 31.17

Pauci pare 08 19.51

Multipare 20 48.78
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[1.7.4. En fonctions des consultations prénatales

Dans notre étude nous avons pu mettre en avaait lguie 34.14 % des méres n'avaient
pas complétement faites leurs consultations priasat 14.63% ne l'avaient pas faite.
Il nous est donc revenu le fait que seul 51.21 %Meres avaient mené a terme leurs

consultations prénatales.

60

51,21

| Effectifs

B Pourcentage (%)

Completes Incompletes Non faites

Figure 12 : Répartition selon la réalisation des atsultations prénatales
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[1.7.5 Les autres facteurs de risques primordiaux
Concernant le cas de prise d’acide folique pentka grossesse dans le cadre des
consultations prénatales, il a été noté que 8% 3fes femmes ont en majorité pris de

I'acide folique au cours de leur grossesse. Ceapresentait un effectif de 25 femmes.

Sur les 41 cas, nous avons retrouvé dans 58.53t%4scas la notion de fiévre au cours
de la grossesse sans pouvoir exactement situéitade méme de cet Access fébrile.

Les 17 autres méres n'avaient pas présentéesaune fiu cours de leur grossesse.

Dans 95.12 % des cas aucunes meres n'avaientderigitement anti épileptiques
durant sa grossesse. Donc des 41 cas observé® desl meres ont pris ou suivit un
traitement antiépileptique durant leur grosseBagant notre étude aucun antécédent

dans la fratrie ou chez I'un des deux parents t€aeirouve.

Tableau IV : répartition des MTN selon la présencefacteurs de risque

primordiaux chez les meres

Les autres facteurs deffectifs Pourcentage
risque

n=41 %
La prise d’acide folique 34 82.93
Notion de fievre au cours de24 58.53

la grossesse

Prise d’antiépileptique 02 4.87
pendant la grossesse

Antécédent génétique dan€0 00

la famille
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[1.8. La clinique

[1.8.1 L'état général a I'entrée

Lors de I'admission des patients 63.34 % des p&ati@vaient un état général non altéré

Soit 26 cas et les 15 autres cas avaient un étargéaltéré.

Tableau V: Répartition des MTN selon la présence dne altération de I'état

général
Etat général a 'admission  Effectifs Pourcentage
n=41 %
Non altéré 26 63.34

Altéré 15 36.58
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[1.8.2 Les troubles fonctionnels présents

Treize patients (13) sur les 41 patients de natmedeésoit (31.70%) présentaient un
déficit moteur des membres inférieureures et desnafies aux niveaux de leur reflexes
archaiques. 68.29% avaient un état neurologiquaaloisans anomalies. Les troubles
génitaux sphinctériens ont été observés dans 9.pbWreent des cas donc la majorité
des cas observés ne présentaient aucuns troubtetaux sphinctériens et leur

pourcentage était de 90.24%.Dans notre étudé,0Seupatients ont présentés des
troubles trophiques et représentaient un pouagentle 7.31% et 38 cas soit 92.68 %
n’avaient aucuns troubles.

Tableau VI. Répartition des MTN selon la présence @ troubles

Les signes cliniques présents  Effectifs Pourcentage
n=41 %

Déficit neurologique 13 31.70

Troubles génitaux sphinctérierd4 9.75

Troubles trophiques 03 7.31
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[1.8.3 Le siege de la malformation

Notre étude nous a permis de constater qu’en n@jddas cas, la localisation de la
malformation était au niveau ethmoidal nasal, dvecas observés soit un pourcentage
de 41.46%. La seconde localisation la plus olése@tait au niveau de la colonne
vertébrale avec un pourcentage représentif de836.9_es autres localisations étaient
occipitales, frontaux nasales et ethmoidaux easdtt avaient des pourcentages
respectifs 12.19% ,4.87%, et 4.87%.

45 41,46

40 36,58

35

15

12;22 B Effectifs

B Pourcentage (%)

Figure 13 : Répartition selon le siege de la malfmation
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11.8.4 L’état des malformations

Nous avons pu récencé 11 cas de ruptures des matfons soit un pourcentage de
26.8%. Les 27 autres patients ne présentaiers dparupture au niveau de leurs

malformations.

Tableau VII: Répartition selon I'état des malformations

Etats des malformations Effectifs Pourcentage
n=41 %
Rompues 11 26.8

Non rompues 30 73.17
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[1.9 Les examens para clinigues demandés

11.9.1 Le scanner

IL a été systématiquement prescris chez tousdéents présentant une MTN pour un
diagnostic plus précis des lésions. 27 patients6&85% ont réalisés cet examen. Il a
été possible chez ces patients de confirmer Ignditic et de faire une analyse des
|ésions, a savoir : la localisation, le siege demlalformation et I'association a une
éventuelle hydrocéphalie. Les 14 autres cas sbit5% n’avaient pas réalisés le
scanner a cause d'un manque de moyen financier. ZDescanners réalisés, les
Méningoceéles ethmoidaux nasaux ont représenté 86.5fes malformations observées
soit 15 patients.

SCANNER

m Oui

H Non

Figure 14 : Répartition selon la réalisation du scaner
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11.9.2 Les autres examens demandés

L’échographie a été prescrite chez certains nourrissons a défaut du scanner cérébral.
06 patients soit 14.63 % des patients ont pu réalisés cet examen. Permettant ainsi de
confirmer le diagnostic et mettant parfois en exergue I'existence d’une hydrocéphalie

associée chez certains patients.

Nous avons pu consulter des radiographies chez certains patients. Elles étaient de
17.07 % des patients soit 07 patients ont eu recours a cet examen. C’est un bon moyen
pour le diagnostic des anomalies osseuses des MTN. Elle est peu couteuse et disponible
partout, mais présente moins d’intéréts que le scanner et I'lRM qui en plus du
diagnostic des lésions osseuses permettent I"analyse des lésions du contenu du canal
rachidien et des téguments et la réalisation d'images tridimensionnelles.

09 patients ont réalisés des abdomens sans préparations soit un pourcentage de
21.95%. Parmi les 09 ASP réalisées 04 d’entre elles ont mis en évidences la présence d
un syndrome occlusif et les 05 autres étaient normales. Sur les 41 patients 22 ont pu

réalisées une creatininémie. Ce qui a représenté 53.65%

Tableau VIII : Répartitions des MTN selon les autres examens réalisés

Les autres examens faits Effectifs Pourcentage
n=41 %
Echographies 06 14.63

transfrontanellaires

Radiographies du rachis 07 17.07
Abdomen sans préparation 09 21.95
Créatininémie 22 53.65

Rapport- gratuit.com @
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11.10 Le traitement

[1.10.1 Le délai de prise en charge

Nous avons mis en avant le fait que dans 39.02%ake$e délai de prise en charge se
faisait entre le 01 jour de vie et le 03mois deetieeprésentait 16 patients. La deuxiéme
tranche la plus observée était celle entre 1 &2laAge moyen de prise en charge étant
de 9, 96 mois.

45

40 39,04

35

30

24,39

25

20 | Effectifs
16

14,63 M Pourcentage (%)

15 1 12,19
10 9,75

0 n T T T T

[1;3]mois [4;7] mois [8;11] [1;2]ans >2ans
mois

Figure 15: Répartition selon le délai de prise eoharge
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[1.10.2 La chirurgie

Des 41 cas patients observés 36 patients so808%.ont été opérés pour correction de

la malformation. Les 12.12% n’ont pas pu bénéfidie cet examen

Tableau IX: Répartition des MTN selon la réalisaton de la chirurgie

Opérer Effectifs Pourcentage
n=41 %
Oui 36 87.80

Non 5 12.12
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11.10.3 Ablation de la malformation

Des 36 patients opérés 32 patients soit 81 % pagients opérés avaient pu avoir une
ablation compléte de leur malformation et 04 pasiesoit 11% avaient eu une ablation

incomplete.

Tableau X : Répatrtition des MTN selon I'ablationdes malformations

Ablation de la Effectifs Pourcentage
malformation

n=36 %
Complete 32 89

Incomplete 04 11
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11.11 Le suivit

11.11.1 L'état des malformations

Durant notre étude 26 patients soit 63.41 % d#erga ont eu une bonne évolution des
signes cliniques et para cliniques présentés. igrgatsoit 21.95% avaient leur état non

évolue et dans 14.63 % ont notait des phasescitbves.

70

63,41

M Effectifs

M Pourcentage (%)

Evolué Involué Récidivant

Figurel6: Répartition des MTN selon, I'état des malformatims apres le

traitement



57

11.11.2 Existence d’une infection du LCR

Aprées l'opération Des 36 patients ayant subisaperation 07 patients soit 19.44% ont
développés une infection du LCR apres l'opération.

Des 36 patients ayant été opérés 13 ont présenéémigction digestive et pulmonaire

qui représentait respectivement 04 et 09 patients.

Tableau Xl : Répartition des MTN selon la présenceles infections post op

Notion infection apres Effectifs Pourcentage
I'opération

n=41 %
Infection du liquide cérébroQ7 19.44
spinal
Infection de [I'appareil 13 36.11

digestif et pulmonaire
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[1.11.3 Existence d'un cas de décés

Des 41 cas de MTN observé nous avons eu 02 cagais doit 4.87% des patients

présentant cette pathologie.

Tableau XlI : Répartition des MTN selon I'existen® des cas de déces

Existence d’'un cas de déceEffectifs Pourcentage
n=41 %
Oui 02 4.87

Non 39 95.12
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[1.11.4 Existence d'une persistance de déficit neoltogique et des troubles

trophiques et génitaux sphinctériens.

Des 41 patients, 11 patients soit 17.83 % dasergatont pu observés la persistance ou
I'apparition de certains déficits neurologiquess droubles trophiques et sphinctériens.

Sur un suivit de un mois.

Tableaul3 : Répartition des cas de MTN selon laig@nce de troubles

Existence dune persistanceEffectifs Pourcentage
de déficit neurologique de

_ n=41 %
troubles  trophiques et

sphinctérien

Oui 11 17.83

Non 30 73.17
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TROISIEME PARTIE : DI USSION
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[.LES LIMITES ET CONTRAINTES DE NOTRE ETUDE

Comme la plus part des études rétrospectives, gaide n'as pas manqué de limites ni
de sources possible de biais dans les résultats.libBtes de notre étude étaient

essentiellement constituées par :

Un Retard entre la constatation de la maladieagprise en charge : sources de

complications délétéres.

» Le fait que notre étude n'ai intéressé que les admis au centre hospitalier
universitaire HIRA.

» Le probleme de I'enregistrement des patients tendifféerents registres et celui de
I'archivage de leurs dossiers.

* Le manque de certains renseignements concernapatiests et leurs Familles lors
de la collecte des données. Le plus souvent, demsidssiers des patients, les
renseignements cliniques et paracliniques étaiecbnhplets, et il manquait
également certaines informations sur les antécedmatsonnels et familiaux des
patients.

* |e phénomene de « perdu de vue » des patienés kgur 1ére consultation

Ou apres leur sortie d’hospitalisation. En effetstées patients ne sont pas hospitalisés

deés leur 1ére consultation et, une fois sortistdipltal, Certains patients ne reviennent

plus et ne respectent pas leur rendez vous.

* L’inaccessibilité aux soins et indisponibilité daateaux techniques

» L’absence d’'une assurance maladie

* la taille de I'échantillon et la nature hospitadiede notre étude ne nous ne

permettent pas de tirer des conclusions sur certepects de notre theme.
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Il. La Fréguence

Le recensement de tous les patients ayant consuitég® hospitalisés dans le service de
Neurochirurgie pour le motif de malformation du¢uteural durant la période de notre
étude était 41 cas sur 7387 hospitalisationd. ®5oas pour 1000. Ce qui donne une
fréquence annuelle de 10.25 cas par an. Ainsidagbence hospitaliere des MTN au
niveau du service de Neurochirurgie est 0.55%.9d\sawons recensé au total 1624 cas
d’hospitalisations pédiatriques ce qui nous pemirgtoir une prévalence de 2.52%.

Des études hospitalieres semblables ont été meladssla-région Ouest-Africaine.
advenait que la fréquence de malformations du héwgal était plus élevée dans ces
pays.

Au Niger, Sanoussi S. et coll. [27] ont rappor&’ Ias de malformations du tube
neural dont 329 cas de Spina bifida dans les Z&wpde Niamey ; leur fréequence
annuelle était de 32,9 cas/an.

Ouattara O. et Coll. [49], en Cbte d’'Ivoire, oatensé 132 cas de Myéloméningoceles
dans les services de Chirurgie Pédiatrique deslC d& Cocody et de Yopougon, avec

une fréquence de 1lcas/an.

Au Ghana : selon Anyebuno M. [50], la fréquenaatéte 1.15/1000N

Au Cameroun : selon Njamnshi A.K. [51], la fréquerétait de 1.99 /1000N,

En Europe entre, selon EUROCAT (European surveaof Congénital anomalies) la
fréequence : en France = 0.66/1000N ; en PologneEnGSuisse = 0.5/1000N; dans le
nord du Royaume-Uni = 0.7/1000N.[15]

Au Canada la prévalence d’anomalies du tube neeraitue entre 1 et 4 pour 1000

naissances vivantes [17, 18,19].

Aux Etats-Unis, la fréequence des troubles de feuneetlu tube neurale (TFTN) Est en
moyenne 1/2000 naissances. Alors qu’en Asie, ptasiggément en Irlande et au Pays

de Galles, les fréquences sont plus élevéees (FOBB@ naissances dans les années) [21].
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A Madagascar, la derniere étude sur les MFTN pariculierement sur le spina bifida
date de janvier 1998 en décembre 2006, ou on \wiseB1l cas de spina bifida soit
2/1000 des hospitalisations et 1,54/1000 représtnies myélomeningoceles. Ces cas
provenaient toutes les régions de I'ile [52].

Ces études montrent que les malformations du tudberah sont des anomalies
fréquentes dans les services pédiatriques et nammogicaux des hépitaux d’Afrique. I
Faut noter que cette fréquence hospitaliere debt@s?an que nous avons trouveé, Ne
donne en réalité qu'un apercu de I'ampleur de léamaation dans notre pays, car,
bien que le service de Neurochirurgie de HIRAI&gitdes services Spécialisé dans la
prise en charge des pathologies neurochirurgicalddadagascar, tous les cas de

malformations du tube neural n’y sont pas recusogrisultation.

Les fréquences dans les pays développés sorbadges que les notre ceci s’explique
par l'avancé sur le diagnostic prénatal comporigthographie et le dosage de
I'alpha-foetoproteine, aux interruptions thérapguiis de grossesse qui en résultent et a

la supplémentation en acide folique pendant leodérpéri-conceptuelles.

lll.L’age

L’age des patients, dans notre série variait datfeer jour de vie et 3 mois, avec un age
moyen de 14 ,56 soit 14.5609 jours pour un pentege de découverte de 68.29 %
des la naissance. (figure7) Ces résultats montyeatla grande majorité des patients
sont vus assez tot c’est-a-dire dans les 72 bewigant leur naissance.

Dans certains pays d’Afrique de I'ouest notamneniCote d’lvoire, Ouattara O. et
Coll. [49], dans leur étude, affirmaient ceci : ucan patient n'a été recu avant [a 6
heure de vie, par contre nous avons enregistréaidans la premiére semaine, et 70
cas apres la premiére semaine ».

A Dakar, Kabré A. [53] parvenait a la méme conicdns« la majorité des enfants sont
vus au cours du premier mois De la vie ».

Ce retard a la consultation compromet la pratiquerihcipe de L'intervention précoce

suggéré par Lorber J. [24] et expose les patéediess complications.
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Cette consultation tardive pourrait s’expliquer péloignement des grands centre
spécialisés, et le fait que certains agents detsaintes parents des patients ignorent
certains aspects de la malformation (pathologierowururgicale, pathologie en
apparence banale mais avec possibilité de gravesploations).Egalemenent le
manque de ressources financieres et les conditlérmaunis de certaines populations

sont la cause du retard de diagnostique.

IV. Le sexe

Les 41 patients recenseés se répartissaient efiel}(84,14%) et 27 garcons

(65,85%). la sex-ratio M/F étant de 1,94. Nous olses donc que la classique
Prédominance féminine retrouvée dans bon nombpibications n’était pas retrouvé
dans notre étude (figure 8).

Au Niger Sanoussi S [27] dans leur étude sur ledfanmations du tube neural
rapportaient des résultats semblables : 53,74 %illée et 46,25 % de garcons (sex-
ratio M/F = 0.86).

Il en était de méme dans I'étude de Kabré A. [8@8i, rapportait 51,18% de filles et
48,82% de garcon.

Par contre certains auteurs ont retrouvés la ngFggominance que nous.

Alhassane T [54] sur une étude réalisée en 200@aditrouvaient un sexe ratio de 3.6.
Dahl m [55] en Espagne sur une étude faite en B00&ait un sexe ratio de 1.2.
Amiral T [56] en Jordanie sur une étude faite Watiun sexe ratio de 1.2 montrant
ainsi une prédominance plus éleves chez les gampoaschez les filles comme dans

notre résultat.

V.LES CIRCONSTANCES

Dans notre étude 95.12% des cas de patients podeumalformations de tube neural
ont été faites apres la naissance. Nous avonsséel j2 cas de découverte anténatale
(Figure 9).
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Certains auteurs tout comme nous ont pu faire damdstics anténatals comme ceux
des Shehu BB [57], Nigeria, Kumar nordique [58]itndSanoussi S [27], Niger, Traore

A [54], Mali.

Dans un article de 2007. G .Macé décrit que Izibéité de I'échographie varie selon

I'age gestationnel et dépend de l'opérateur efad#éfinition obtenue avec I'appareil

utilisé.

Selon lui, I'étude du rachis doit étre réaliséstématiquement a I'’échographie de 22
SA. En cas de difficulté a examiner le rachis foetal a retrouver des anomalies
repérée ou en présence d'un dosage de L'AFP éldwé.échographie plus poussée
sera exécutée par un échographiste spécialisé. [59]

Les consultations prénatales irrégulieres et staries chez certaines patientes. Le non
équipement des centres de santé ruraux et l'absdacpersonnels qualifiés dans
certaines régions, par conséquent la prise ergehardive explique cette absence de

découverte anténatale.

VI.ASPECTS ANATOMOPATHOLOGIQUES

Dans notre étude nous avons observé 53.65% de Yomdle (Figurel0). Ce résultat
est contraire a ceux de certains auteurs notamde®anoussi.S [27] et de Kabré A.
[53] qui retrouvaient un pourcentage de 27,39% 2%,16% ; qui trouvait une
proportion de Méningocele inférieure a la notre.

Le Myéloméningocele dans notre étude a représsht& % des cas enregistrés .ces
résultats sont également contraire a ceux de Ssn8ug$27] et par Kabré A [53] qui
étaient respectivement de 63,22% et de 66,22%.

Ainsi nos résultats étant au dessous de ceux dsowdans la littérature ou le
Myeloméningocéle prédomine nettement le Méninggcdke spina lipome et

I'Encephalocele.
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Dans notre étude nous avons pu récencé 2 capatadningocéles et aucun cas de
lipomyélomeningocele. Kabré A. [53] trouvait 08sc/211, soit 3,79% de Spina-
lipome dans sa série.

Il est ainsi important de souligner I'importancelaplace de I'imagerie médicale plus
particulierement I'lRM dans la distinction et ldassification anatomique de cette

malformation

VII. Les malformations associées

Dans notre étude I'hydrocéphalie était la malfoioratla plus retrouvée avec un
pourcentage de 26.82 % soit 11 cas retrouvés sdllenregistrés (Tableau i).

Ce résultat est presque égal aux 30,74% trop@eSanoussi S. [27], aux 34,12% de
Kabré A. [53] et aux24 % Alhassane T au Mali [5)x 42,8 % Amira T en Jordanie
[56].

Ces résultats restent en dessous des 80% rapgarigda littérature [60]. Elle peut étre
primitive voire pratiguement constante par blocdgeLCS au niveau des orifices de
sortie du quatrieme ventricule ou sécondaire adifammation d’Arnold Chiari, kyste
de Dandy Walker ou sténose de l'agueduc de Sylvitllee peut étre enfin la

conséquence d’'une méningite consécutive a l'indeatie Myeloméningoceéle [38].

Dans notre étude aucune malformation orthopédigugu'un pied bot varus équin
etc..... n'as éeté observé comme ceux retrouvés thansttérature [60], et sont
considérés comme les conséquences des positiadesisgs in utero et des paralysies
musculaires.

. Des malformations anorectales quand a ellespadent prés de 7.31 %. Ces
résultats sont presque similaires a ceux trouvésmali ou on recensait 2 cas de
malformations ano rectales (malposition anale gtelforation anale) [54].

Aucun cas de malformation urologique n’'a pu @wéé. Aucun cas de malformation

cardiaque ni respiratoire n'as été récencés dains atude.



66

26 cas sur les 41 ne présentaient aucunes malfioms associées ceci pouvant aussi
s’expliquer par la prédominance du Méningocélerppport au Myéloméningocele et a
I'Encephalocéle.

Ainsi dans la pratique quotidienne il incombe gqetsonnels soignant de faire un
examen somatique minutieux et complet, ceci déndépister et de détecter les
possibles malformations ou anomalies associées patmettre ainsi une prise en
charge précoce afin d’améliorer I'état de santél'defant, tout en évitant ou en

prévenant les complications.

VIII. Les facteurs de risque

VIIl.1 L’age maternel.

Dans notre étude la tranche d'age la plus coneeétdit celle dont I'intervalle était
compris entre 19 et 22 ans et représentait urcpatage de 34.14%.

Les femmes d’age de lintervalle entre 29. Eta8% avaient une proportion de
19.14% (Figurell).

Ce résultat concorde avec ceux de la littérature généralement les ages extrémes de
19 & 35 ans sont ceux ou la prédominance de M3tNa@lus retrouvée [34].

Viera AR en 2005 [61] dans une méta- analyse dgiguirs publications portant

sur les malformations du tube neural trouvait wgue élevé chez les meéres ayant
moins de 19 ans.

Dans notre étude les femmes de tranches d’'age 2nitet 29 ans représentaient un
pourcentage de 26. 82% .Ce résultat est compasatdéui de Behrooz A et Coll. [62]

qui ont trouvé une proportion plus élevée pourdache d’age maternel de 21 a 30 ans.

Pour pallier a ce facteur il faudrait informer fesnmes et la population sur le fait que
le risque de malformations congénitales est physortant si la procréation se fait a
des ages jeunes ou avancées. De méme il faudrastbdiser les femmes sur la

nécessité d’avoir recours a des méthodes contigesteci afin d’éviter des grossesses
non désirées tout en permettant aux parents deesinkaux besoins financiers de leur

famille ceci en contrélant les naissances.
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Dans notre étude les femmes de tranches d’age 2rtet 29 ans représentaient un
pourcentage de 26. 82% .Ce résultat est compasatdéui de Behrooz A et Coll. [62]

qui ont trouvé une proportion plus élevée pourdathe d’age maternel de 21 a 30 ans.

Pour pallier a ce facteur il faudrait informer fesnmes et la population sur le fait que
le risque de malformations congénitales est physortant si la procréation se fait a
des ages jeunes ou avancées. De méme il faudrastbdiser les femmes sur la

nécessité d’avoir recours a des méthodes contigesmeci afin d’éviter des grossesses
non désirées tout en permettant aux parents deesinlaux besoins financiers de leur

famille ceci en contrélant les naissances.

VIII.2 La gestité et la parité
Dans notre étude, La majorité des méres étaientditi gestes et des paucigestes pour
un pourcentage respectifs de 48.78% et 19.51 %ddaal).

Ce risque concorde avec celui de la littérature ibwest noté que les anomalies de
fermeture du tube neural augmentent avec le nouhdrgrossesse et d’accouchement
[61]. La majorité des meres étaient des multi gestedes paucigestes et avaient un
pourcentage respectifs de 48.78 et 19.51 %.

Sanoussi S. et Coll. [27] trouvaient I'atteinte Tier enfant dans 68.99 % des cas ; du
2°™enfant dans 22,99 % des cas, et #if 8nfant dans 8,01% des cas.

Elwood J. M et Coll. [63] sont également parvenus mémes constats, a savoir que : «
le risque de MTN décroit fortement avec 'augmentatiu rang de naissance. »
Cependant, ces résultats semblent controversentiahce générale rapportée en 2004
par Viera AR. [61], selon laquelle, les enfantsraleg de naissance élevé auraient plus
de risque d’avoir le MTN.

Le personnel de santé devrait ainsi éduquer lalpbpn féminine sur les dangers que
pourrait constituer des gestités et des paritgsitnportantes. Et essayer ainsi de limiter
le nombre d’accouchements chez les femmes alantp 5 parités.

Ceci en mettant a dispositions les différents meyda contraception, en insistant sur

'importance de la pratique de ces derniers dans les centres sanitaires.
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VII.3 Les consultations prénatales

Dans notre étude seule 51.21 % des Méres avaiené na terme leurs consultations
prénatales. 34.14 % des méres n'avaient pas ebenpént faites leurs consultations
prénatales et 14.63% n’avaient pas effectué dsuttations prénatales (Figurel?2).

Nos résultats ne concordent pas avec ceux diétdeature. Selon Oumar B [64] et
N’'Diaye [65], la majorité des méres n’ont pas f#ét consultations prénatales alors que
95 % le font dans les pays développés [36].

Sur Une étude faite au mali par Sidy Silla [66] @PN ont été irréguliéres dans 56 cas
(90,3 %). Les malformations du tube neural semblétte plus fréquentes chez les

meres n‘ayant Pas faites de surveillance préneédgldiere. Actuellement en France, les
TFTN donnent lieu a une Interruption Médicale deo$3esse(IMG) dans la quasi-

totalité des cas. Les rares grossesses poursuioigespondent a des cas de bon
pronostic ou a un choix parental [48].

La prévention consistera en ;

* Informer les femmes sur la nécessité de réaliseteso leurs consultations
prénatales et de faire les échographies.

» Former de fagon objective un personnel efficaceregerie ceci afin de ne pas
passer devant des cas de diagnostique de matfonmanténatales.

* Rendre accessible les centres de santé aux popslatrales.

* Réduire le cout financier des différents examendikins paracliniques a
effectuer pendant la grossesse.

* Faire une Législation de I'interruption médicake grossesse afin de diminuer

voire supprimé le taux de malformations congémntaleez les enfants.
VIIl.4 Les autres facteurs de risques

VIIl.4.1 La prise d’acide folique
Concernant le cas de prise d'acide folique penttagrossesse dans le cadre des
consultations prénatales, il a été noté que 823fs femmes ont en majorité pris de

I'acide folique au cours de leur grossesse (Tabiau
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Une étude menée en Australie et en nouvelle Zélandk fortification des farines n as

été mise en rigueur et ou des efforts d’informaimotables ont été réalisées ont
permis de constater qu'une supplémentation péreqaianelle efficace a été assurée
pour 30% une observance dans 43% des cas et asgppmentation dans 27% des
cas.)[67].

La supplémentation en fer et en acide folique dtuestun élément essentiel dans la
prévention des malformations du tube neural. Cd@miére a un impact ou une

importance tant en préconception que pendanblssgsse.

Aux Etats-Unis il est conseillé a toutes les ferarae age de procréer d'avoir un apport
quotidien de 0,4mg/jour en acide folique, par lesdpits d'alimentation générale
fortifiés en Acide folique (céréales), ou des sepmnts vitaminiques commercialisés.
En 1999,30% des Américaines concernées semblewesctes recommandations. Le
nombre de TFTN aux Etats Unis Est passé de 4009 ldgpériode. 1995-1996, a 3000
en 1999-2000[20].
Une autre étude américaine a montré qu’un eff@pEumentaire relativement modeste
(information breve sur l'acide folique, rappel td@nique et distribution de
comprimés) permettait d’améliorer I'observance 8%6 dans le groupe d’intervention
contre 20% dans le groupe témoin qui bénéficiaiteseent de conseils généraux sur la
santé et d’'une brochure sur I'acide folique [67].
Les doses d’acides foliques recommandés chez laméenmpendant la période
périconceptionelle sont :
- Devant une grossesse en absence d’antécédentanmende la dose de 0.
4mg par jour d’.apport d acide folique
- En cas d’'antécédents personnels ou familiaux de MINen cas de prise de
valpraote ou de carbamazepine, on recommande & a®gl mg par jour
d’apport d’acide folique.
- La prise d'acide folique doit débuter au mieux demmois avant la

conception et de poursuivre 1 mois apres cellg82{45].
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En matiére de prévention secondaire, la posologi® dng a été retenue, bien que la
dose Minimale efficace ne soit pas réellement déte¥e. A cette dose, il est préférable
d'utiliser des Suppléments d'acide folique seulitgpl que des suppléments multi
vitaminiques, qui risquent alors D’apporter desxtanocifs d'autres vitamines (par
exemple A).

Cette prise de supplément en acide folique doé &ssociée a un régime alimentaire
enrichi en folates incluant ainsi ; les légumdsualles vertes comme la salade verte,
les choux de Bruxelles, les haricots verts, legppbis, les légumes secs, les agrumes
[65].

VIII.4.2 La notion de fiévre au cours de la grossee

. Sur les 41 cas, nous avons retrouvé dans 58.p8uWreent soit 24 cas la notion de
fievre au cours de la grossesse sans pouvoir erantesituée la période méme de cet
Access fébrile (Tableau iv).

Ce fait a également été rapporté par Sangram Eokt [68] qui, dans une étude
épidémiologique sur les malformations du tube rieemadnde, concluait sans donner de
chiffres, que la fievre maternelle au premier tsine est un facteur de risque retrouvé
dans plusieurs cas dans leur contexte.

Ces résultats sont donc en concordance avectosunes dans la littérature et selon
lesquels I'exposition a la chaleur pendant la pkrial'embryogenése, est reconnue
comme étant un facteur de risque pour les MTN [69].

Traiter correctement toutes infections pendantrizsgesse et amener les femmes a
toujours consulter en cas d’acces fébriles assooi¢snon a d’autres signes constitue
la 'un des moyens pour lutter contre les conségeemue peuvent avoir la fievre sur

les anomalies de fermeture du tube neural.

VIII.4.3 La notion de prise d’un traitement anti épileptique

Dans 95.12 % des cas aucunes meres n‘avaientdgrgitement anti épileptiques
durant sa grossesse. Et on observait 2 cas dederisaitement antiépileptique (Tableau

V)
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Selon CRAT (centre de référence sur les agentdotg®aes) l'acide valproique
engendre des anomalies de fermeture du tube ndare la population générale [70].

Ainsi les femmes sous traitement anti épileptiquésessitent une surveillance et une
adaptation de leur traitement en fonction du sulei)'évolution de la grossesse ou des
signes évocateurs de malformations du tube nedi&dlographie.

VIII.4.4 La Notion de récurrence familiale

Durant notre étude aucun antécédent dans la frafriehez I'un des deux parents n'a
été retrouve. Nos résultats ne concordent pas @u@c retrouve dans la littérature ni
avec ceux de certains auteurs.

Ainsi, Kabré A. [53] a trouvé un taux de récurredeec4,26%, Sanoussi S.et Coll. [27]
un taux De 4,65%, et enfin Papp C. et Coll. [71}aux de 3,47%.

Un taux supérieur, Allant jusqu'a 8,2% a été rappgar Oyen N et Coll. au
Danemark. [46]

Selon Lorber j, [24] le risque de récurrence damméme famille est estimé a environ
3 pourcent (entre 2 et 5 selon les études) apmaisaance d’'un enfant atteint, entre 3 et
10 %, aprés 2 enfants atteints, 12 % aprés 3 enédigints et de 25 % apres 4 enfants
atteints. Lorsqu’un des parents est porteur d’'ua#ammation du tube neural, le risque
est d’environ 2 a 5 %. La récurrence se fait erég@rsous la méme forme de MTN. La
récurrence pour un couple est de 30/1000 aprésl®uwas et de 200 /1000 dans la

fratrie d’un proposant, et 3 /1000 chez les onetdantes [19].

Si on sen tient aux résultats apportés par lardittre, les familles présentant des
antécédents de MTN devraient t prendre conscienee l'ichportance de ces
malformation et recevoir une bonne éducation ssimtedalités et méthodes a adapter

au cours de la conception.
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IX. La clinique

IX.1 L’état général a I'entrée

Lors de I'admission des patients 63.34 % des p&ati@vaient un état général non altéré
Soit 26 cas et les 15 autres cas avaient un atargéaltéré (Tableau v)

Ces résultats sont similaires a une étude faiteMali par Sidi S ou sur les 62 cas

étudies 15 d’entre eux présentaient une altéra#oletat général [66].

Les parents doivent le plus t6t et le plus vitesgae amener I'enfant en consultation.

Pour les centres de santé ne disposant pas desuptatechniques appropriés pour le
dépistage, le personnel soignant doit rapideméférer I'enfant dans un centre

spécialisé pour une meilleure prise en charge.

IX.2 Les troubles trouvés

Treize patients (13) sur les 41 patients de natmedeésoit (31.70%) présentaient un
déficit moteur des membres inférieures et des ahesnaux niveaux de leur reflexes
archaiques ; Et 68.29% avaient un état neurolegnpumal sans anomalies a I'étude
(Tableau vi)

En Inde, Kumar R. et Coll. [58], ont rapporté ésultat différent a savoir 66,5% des
patients présentaient un déficit moteur. Cettaliside s’explique par Le fait que dans
leur série, la proportion des Myelomeningoceleg d&a72%.

Petronic I. et Coll. [72] en 2011 dans leur éttrdevaient des proportions Semblables
; dans un sous-groupe de 43 cas de spina bifidéaap8.49% des Patients avaient une
parésie et 46.51 % avaient une paraplégie.

Les troubles sphinctériens au cours du spina b{fidasie et anus) sont consécutifs aux
lésions de racines nerveuses basses situées 4S3S5%our les deux sphincters .Dans
notre étude dans 9.75 % des cas présentaitraldsds génitaux sphinctériens donc la
majorité des cas observés les autres ne présantaieuns troubles génitaux
sphinctériens et leur pourcentage était de 90.24

Alhassane T, Mali, [54] Sanoussi S, Niger Kumardigue R, India Kumar nordique
R, India avaient trouvé 6/25, 216/314, 47/156it 34%, 68.8% et 30.3 %.
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Seul 03 patients ont présentés des troubles tjaphi et représentaient un pourcentage
de 7.31% et 38 cas soit 92.68 % n’avaient aucuobles.

Les malformations du tube neural nécessitent poer prise en charge adéquate une
participation multidisciplinaire visant ainsi a ags une prise en charge parfaite tant sur

le plan urologique, que neurologique ou psychique.

Elle nécessite pour ce faire la disponibilité d’plateau technique satisfaisant et
nécessaire. Créer un cadre de concertation etsteission pluridisciplinaire pour la
prise en charge des malformations congénitalesn gegistre pour les malformations
Ainsi que la subvention par I'état des moyensrfaiers et d’un budget nécessaire pour
équiper les services en plateaux techniques aaffiant pour le traitement que le suivit

constitue un point important dans le processus élianation de la prise en charge.

IX.3 Le siege de la malformation

Notre étude nous a permis de constater qu’en né@jdes cas, la localisation de la
malformation était aux niveaux ethmoidaux nasalgcal7 cas observés soit un
pourcentage de 41.46%. La seconde localisatigrius observé est au niveau de la
colonne vertébral avec un pourcentage représkdealic.58% (Figurel3).

Nos résultats ne sont pas semblables a ceux det Kalj52] qui a noté 94,62% de
localisations Caudales avec par ordre de fréquéaxesieges lombosacré, lombaire,
sacre, Dorsolombaire, cervical, et dorsal.

Le méme ordre de fréquence a également été Retpaunganoussi S.et Coll. [27].

Les autres localisations étaient occipitalesntiiux nasales et ethmoidaux nasales. Et
avaient des pourcentages respectifs 12.19% ,4.&1%4.87% au cours de notre étude.

IX.4 L'état des malformations.

Nous avons pu récencés 11 cas de ruptures desrmaifons soit un pourcentage de
26.8%. Les 27 autres patients ne présentaient dpagipture au niveau de leurs

malformations (Tableau vii).
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Alhassane T au mali, trouvait des résultats presimdaires que les malformations
étaient fermées dans 19 (76 %) et rompues dé2w %).

Par contre Sanoussi S, au Niger [27] retrouv84 2malformations fermées soit
(90,45%) pour 30 ouvertes (9,55 %) Jindal A, Inadia 1999 quand a lui avait les
résultats suivants79 cas de malformations fern{66s39 %) [73].

Un dépistage précoce anténatal ou post natal peumetprise en charge rapide et

précoce et diminue ainsi les séquelles tant atermge qu’a court terme.

X. Les examens paracliniques demandés

X.1 Le scanner

La TDM a été I'examen complémentaire de base datre etude. Une TDM Cérébral
a été systématiquement prescrite a tous les patfpentr la réalisation d’'un diagnostic
précis des malformations du tube neural (Figurel4).
Il a été prescrit devant toute suspicion d’hydréatie associée. Ces Examens ont été
réalisés chez 65.85% des patients permettant;ainsi

» de confirmer le diagnostic

» d'apprécier le contenu de sac malformatif

» de préciser les anomalies associées. Telles qualrécéphalie et d’en préciser

I'importance et la topographie,

» davoir un Apercu global du contenu cranien

* surtout de guider la chirurgie.
Les 34.15% n’ayant pas pu avoir recours a cet exapmésentait généralement des
conditions sociales défavorables ne leur permefpast ainsi d’avoir recours a cet

examen vu son cout.

La TDM s’est montrée ainsi plus performante quealdiographie standard et 'ETF
dans notre étude. Cet examen présente cependéinesrlimites a Travers sont colt

relativement éleve, et les irradiations auxquetles expose les enfants.
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La rendre accessible a toute la population pagédction de son coup et la prise en
charge entiere des frais par I'état chez les patiémunis contribuerait a rendre

meilleure la prise en charge.

X.2 Les autres examens demandés

L’échographie transfrontanellaire a été presciitezccertains nourrissons a défaut du
scanner cérébral. 06 patients soit 14.63 % degrgationt pu réalisés cet examen.
Permettant ainsi de confirmer le diagnostic et amttparfois en exergue l'existence
d’'une hydrocéphalie associée chez certains pat{&ableau viii)

Dans une étude réalisée par Sidi S, [66] sur @2mia, 22 patients (35,5 %) ont pu
réalisés une échographie transfrontanellaire. Lgses n'ayant pas pu réaliser cet

examen manquait de ressources financieres.

Alhassane T [54] a retrouvée sur une étude réalipden été effectuée chez 7 patients
(28 %) d’hydrocéphalie dont 24 % de dilatationmaétrique des ventricules et 4 % une
dilatation tri ventriculaire.

C’est un examen peu couteux, disponible et ingffemais apporte moins de
précisions que la TDM cérébrale ou I'lRM. Par aitlg cet examen n’est réservé

gu’aux nouveaux nés et a certains nourrissons @@&rateur dépendant.

Nous avons pu consulter des radiographies dugatigz certains patients 17.07 %
des patients soit 07 patients ont eu recours exaghen.

Sidi S [66] sur une étude réalisée au mali a penée 18 patients (29.1%) ayant
réalisés une radiographie du rachis les 44 aut@gamt pas pu réaliser cet examen
manquaient de moyen

Alhassane T [54] I' a effectué chez tous ces p#dien cela lui a permis de rechercher
les Déformations de la hanche, du rachis et a aljsictivé entre Autre des troubles de
I'ossification des arcs vertébraux 76 %, un Amisemment antéropostérieur de I'arc

vertébral 52 %
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Dans I'étude de Sanoussi S. [27] Au Niger, la rgdiphie simple et I'échographie
transfrontanellaire ont Constitué la base des eranmmplémentaires et ont été

réalisées par 62,27% des patients.

Sur les 41 patients 22 ont pu réalisées uneicie@mie. Ce qui a représenté 53.65%.
09 patients ont réalisés des abdomens sans piéparaoit un pourcentage de
21.95%. Cet examen était prescrit chez les patigunitprésentaient des arréts des
matieres et des gaz associés a un sepsis et chen guspectait des malformations
digestives.

L’'imagerie par résonance magnétique (IRM) depuis asenement est Considérée
comme le meilleur moyen pour explorer les Iésiopsraphiques vertebro-médullaires
et cérébrales [42].

Cet examen, en plus d’étre performant dans I'apgtiéa des Iésions osseuses et des
parties molles, est également inoffensif pour legiepts. Il n'est cependant pas
disponible dans notre contexte. Dans le souci drades bilans lésionnels assez
complets pour mieux prendre en charge les cas dé¢ Elans notre contexte.

Il s’avére indispensable de rendre plus accessilBleTDM et au mieux d’acquérir
'IRM ainsi que les autres examens biologiques ddtmageries a visé de

retentissement.

Xl. Le traitement

XI.1 Le délai de prise en charge

Nous avons mis en avant le fait que dans 39.02%ake$e délai de prise en charge se
faisait entre le 01 jour de vie et le 03mois deetieeprésentait 16 patients.

La deuxieme tranche la plus observée était called a 2 ans avec un pourcentage de
24.39%. L’age moyen de prise en charge étant 86 fois (Figurelb).

D’ apres la littérature, nos résultats sord #ols concordant et divergeant quant au
délai d’intervention se situant entre les 6 et d8péres heures de la vie au-dela
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duguel une aggravation des troubles neurologiguesea général observée par
distension racines nerveuses et infection de lguglaeurale [74].

En général ce retard d’intervention est en rappavec le retard de diagnostic, Aux

contre-indications anesthésiques relatives tellee g faible poids a la naissance,
prématurité, infections intercurrentes, a des lgraks financiers vus que la plupart des
enfants porteurs de MTN sont issus du milieu déiago

Opérer le plus tot possible est 'un des princip@iéments de bon pronostic et de

limitations des possibles séquelles encourues.

X|.2 La cure de la malformation

Au cours de notre étude Des 41 cas patients olseBépatients soit 87.80 pourcent
ont été opéreés pour correction de la malformati@bleau ix).

Ce taux avoisine celui rapporté par Kabré A. [88),19%) et supérieur a celui
rapporté par Sanoussi S. [27], qui était 49,35%alents opérés. Une forte proportion

des patients non opéres était donc noté dans ges pa

Dans notre centre hospitalier la principale raiponr laquelle certains patients n’ont
pas bénéficies de cure était le faible niveau sa@monomique et un manque de
ressources financieres pour la prise en charge.

Ces phénomeénes sont surtout I'apanage des paysdseeoppés ou les conditions
sanitaires sont insuffisantes.

Les déformations orthopédiques et les paralysiestitaent la source du handicap
moteur des patients atteints de MTN. Le traitenwtitopédique comporte plusieurs
volets dont un volet chirurgical et un volet kirthérapie. La chirurgie orthopédique,
dans Les MTN peut comporter une série de lourdesvientions destinées a corriger les

attitudes vicieuses.

Gourineni P. et Coll. [75] dans une série de 189 @de Spina-lipome ont fait cas de
44,2% de déformations orthopédiques chez des patiEnplus de 15ans dont 24,55%
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nécessitaient une correction chirurgicale. Dans &ude le taux de réussite était de
70% aprées une seule intervention.

Le rb6le de la médecine physique et de réadaptasbrcapital dans la prise en charge
des MTN. Elle aura pour objectif d’aider a rédules déficiences et incapacités

motrices du patient. Elle utilise des méthodegsefjue la Kinésithérapie et I'utilisation

d’appareillage de mobilité (déambulateurs et Falsteoulants).

L’aspect orthopédique de la prise en charge des MESt pas effectif dans notre

contexte. Aucun patient n’a bénéficié d’'une chirargrthopédique et la kinésithérapie

indiquée chez tous ces patients n’'a pas été bieie su

L’age moyen des patients bénéficiant d’'une chieurdes sphincters de reconstruction
se situe dans les études entre 8 et 12 ans [76]i Raux-ci, 10% ont une indication

chirurgicale récusée par contre indication a I'timésie générale.

Les déterminants de I'adhésion immédiate aux sgpeslantermittents constituent un

critere de l'indication chirurgicale car les congpliions des Cystostomies continentes
surviennent significativement plus chez les pasiequi seront non observant a leur
maintien ultérieur [76].

Dans une revue rétrospective des facteurs assacigscces de la chirurgie d’acces a la
continence urinaire et fécale chez 47 patientsedi@gyen 9,6 ans sur un suivi moyen
de 22 mois, les résultats sur la continence etug e complications sont analysés en
fonction de la technique chirurgicale adoptée, @gel des patients et du degré
d’observance au suivi [77].

Les criteres de compliance sont définis comme taatmservance du rendez-vous et/ou
la non-observance a la bonne pratique des autatages a deux reprises. Les critéres
d’'observance a la réalisation des autos sondagesistent en la pratique de L’auto
sondage a une fréequence d’au moins quatre foippar

Le taux d’observance au suivi était de 66%. Lesltd@s mettent en évidence un effet
observance au suivi plus important que la technaiireirgicale sur le taux ultérieur de
complications (sténose, infection, révision dettarse) [77].
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X1.3 Ablation de la malformation

La dérivation de I'hydrocéphalie et la cure de lalformation constituent les deux
principaux objectifs du volet neurochirurgical @egdrise en charge des malformations
du tube neural. Des 36 patients opérés 32 patsmits81l % des patients opérés
avaient pu avoir une ablation compléete de leur onalation et 04 patients soit 11%

avaient eu une ablation incompléte (Tableau x).

Les 4 cas dablations incomplétes de malformatioéient des cas de
Myeloméningocele et la difficulté se trouvait géalément au niveau de la dérivation
péritonéale du LCR avec fuite du LCR Avec aggriavat’hydrocéphalie et récidive

de la malformation.

Dans une autre étude menée en Uganda, Warf BC 9[/&7rapporté que la

ventriculocysternotomie avait un taux de réussiee % chez les enfants avec

Myeloméningocele et permettait d’éviter le dangehérent & la DVP pour bien
d’enfants atteints d’hydrocéphalie et de malfororatiu tube neural.

En Afrique sub-saharienne de nouvelles techniqpésatoire in utero ont été mises au
point dans les pays industrialisés La fermeturetére par voie endoscopique a été
tentée sur 4 faetus, avec mise en place d'une grefémée sur la |Iésion. Les résultats
ont été nettement moins bons : intervention plugyle, avec plus de complications
(chorioamniotite, décollement placentaire, ruptprelongée des membranes) et la

nécessité d'un geste chirurgical classique a Esaace [80].

XII. Le suivit

XIl.1 L’évolution de la malformation

Durant notre étude 26 patients soit 63.41 % d#erga ont eu une bonne évolution des
signes cliniques et para cliniques présenteés.tiéra soit 21.95% avaient leur état non

évolué et dans 14.63 % ont notait des phasescabves (Figurel6).
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Des résultats presque_assimilables aux noétresurBugétude réalisée au Mali portant
sur les malformations du tube neural 48 patientsgtopérés pour leur spina bifida et

14 d’entre Eux ont en plus bénéficié d’'une dérivatile leur hydrocéphalie [66].

Les suites Opératoires immédiates étaient favesabhez 38 d’entre eux (79,16%),
Justifiant leur sortie d’hospitalisation au bout®ujour postopératoire en moyenne (par
Abel Kabreé) [53].

Il convient donc ici de noter I'importance et fda que le praticien pourrait jouer dans
I’évolution. Ainsi un bon opérateur améliore I|asp en charge et diminue ainsi le
risque de récidive ceci en assurant une bonnei@blet fermeture de la malformation.
Pour ce faire il faudrait qu’il ai a disposition gersonnel neurochirurgicale le matériel

nécessaire permettant la réalisation de différdetdmiques indiquées.

XI1.2 Notion d’infection du LCR

Aprés l'opération des 36 patients ayant subisap@ation 07 patients soit 19.44% ont
développés une infection du LCR apres l'opéraficableau xi).

Une étude menée par Sanoussi S. et Coll. [&f]s tkur série, trouvait une fuite de
LCR dans 5,75% des cas, et une infection supdiéicike la cicatrice opératoire dans

37,69 parfois compliqués d’infection du LCR.

Des 36 patients ayant été opérées 13 ont présenéémfection digestive et pulmonaire
qui représentait respectivement 04 et 09 patients.

Ces infections pourraient s’expliquer par la présed’une surinfection du liquide
cérébro spinal par le fait que les antibiotiquesp®st op ne sont pas souvent a
disposition pour tous les patients et aussi parésence de batteries multi résistances

présentes dans certains services.
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XI1.3 Les déces

Des 41 cas de MTN observé nous avons eu 05 cagoés doit 13.20% 8 des patients
présentant cette pathologie (Tableau xii).

Des auteurs suivants ont pu obtenir ces résultatiéaours de leur étude Ouattara O,
Cote d’lvoire [49], obtenaient 13 /80 cas ave@ouarcentage de déces de 16,25%.

Sanoussi S, Niger, quand a lui en 2001 [27] viagdul6 /80 20,25% Et Keita M,
Guinée, en 2006 [81] trouvait 21 /73 cas s0i{28%.
Sidi S, Dans son étude retrouvait 10 cas desdemié 12,86 %. Sur les 62 cas étudiés.

Ces cas de déces observés sont généralement detaraude prise en charge au retard
dans le diagnostic et aussi dus au fait que cerfa@tients ont une situation sociale et
economique défavorable ne leur permettant pas a’agoes aux examens d’imageries
mais également au traitement chirurgicale expoaardi les enfants atteints de cette
pathologie aux risque de développer des infectiensin déces .Une couverture
sanitaire plus élargie contribuerait a limiter é&s de déces observes au cours de cette

affection.

XlIl.4 Existence d'une persistance de déficit neuraolgique, orthopédique et

sphinctérien a distance de I'opération et de la ige en charge.

Le pronostic, est fonction de la précocité et laalgé de la prise en charge,
l'importance et I'étendue de la malformation. Cegemt, la prise en charge
pluridisciplinaire entre pédiatre, gynécologue ébstien, radiologue, neurochirurgien,
biologiste...etc. a permis une amélioration consioléralu sort de ces enfants. Les
handicaps majeurs restent les troubles moteulis@tinence sphinctérienne [48].
Aouichat L. et Coll. [82] ont rapporté des résudtaatisfaisants de plusieurs de ces
méthodes (sondages, anti-cholinergiques, toxinadiQoes, agrandissements vésicaux)
dans la prise en des troubles vésicaux-sphinctrirez des enfants atteints de

malformation du tube neural.
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Des 36 patients, sortis 11 patients soit 30.55%s patients ont pu observés la
persistance ou I'apparition de certains déficismurnlogiques, des troubles trophiques et
sphinctériens quelques semaines avant leur opéréliableau xiii). Néanmoins le
suivit a long terme apres la sortie de hopitaléadifficile, Ceci a cause du fait qu’apres
la cure chirurgicale le protocole de suivit esal mespecté par les patients, beaucoup de
malades qui, une fois sortis de I'hopital, ne rement Pas pour les consultations de
contrdle et sont perdus de vue.

Sur une étude faite au Sénégal par Kabré A. [53ueNiger par Sanoussi S. [27],
respectivement 45,67% et 66,49% des patients opa@tésté perdus de vue aprés leur
sortie d’hospitalisation. Selon les études, lepacdés intellectuelles des patients

atteints de MTN sont diversement évaluées.

Pour plusieurs auteurs, la majorité (70 a 8096) mhtients atteints de MTN ont une
intelligence normale. En revanche des Quotientsllédtuels moyens inférieurs sont
cités, ce qui correspond a une débilité Iégereplbrtance de suivi régulier du calendrier
de Consultation ultérieure pour les opérés. Estessmire pour, l'acquisition de
performance valable, tant physique gu’intellecesekt I'absence de reliquat efficace de
la prise en charge.

Pour palier au troubles orthopédiques Plusieursnigaes sont utilisées telles que les
techniques de mise en charge progressive, les gesssées techniques de gain
d’amplitude articulaire, les appareillages orthageds et fauteuils roulants destinés a

faciliter le déplacement des patients handicap& [4

La prise en charge des troubles urinaires comporéelarge gamme de méthodes qui
sont entres autres des sondages vésicaux (hétédags auto sondage, sondage
intermittent propre sondage urinaire a demeure).treements médicaux (anti
cholinergiques la toxine botulique ont égalemeat [@ace. les traitements chirurgicaux
(la neuromodulation sacrée, les agrandissementscavds les techniques de
renforcement ou de réduction des résistances dphemnes sont des méthodes a

appliguer pour palier a ces différents troublesaires.



83

Les traitements des troubles anaux fait égalemppéla a diverses méthodes telles
que : les mesures diététiques (régimes alimentkiresifs ou constipants selon les cas.
'usage de certains médicaments anti diarrhéiqoese le loperamide) et la chirurgie

(sphincters artificiels la colostomie est utiligederniéere intention [47,48].

Il est alors impératif d’offrir au patient une g&i en charge en médecine physique et
réadaptation par une équipe spécialisée pour ldteadlessés médullaires.

Cette nouvelle équipe devra assurée le suivi negiepie, orthopédique, sphinctérien,
sexuel et fonctionnel et accompagné la famille 'ehfant vers l'état adulte et
I'apprentissage professionnel, la conduite autofepla participation a la vie sociale
[45].

La mise sur pied des centres de rééducations @rlyees, urologiques et de prise en
charge pour le suivit psychologique des enfantstepos de cette affection est
nécessaire et bénéfique ceci afin de permettreaéajptation et facilité leur vie dans la

société.
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NOS GGESTIONS
Aux autorités:
- formation du personnel qualifie en chirurgie ogfue, pédiatrique et neurologique
aux niveaux des hopitaux régionaux,
- mise en place des moyens diagnostiques et #dtigpes adaptés pour une prise en
charge adéquate a travers la mise a dispositiopldasaux techniques,
- mise en place d’assurance maladie pour permatganeilleure prise en charge.
- Sensibiliser les femmes sur la nécessite de peebakcide folique en période péri
conceptionelle et pendant le premier trimestreadgrbssesse.
Aux praticiens hospitaliers:
- sensibilisation de la population sur les biesfaies consultations prénatales et la
pratique d’échographie anténatale ;
- application systématique de I'examen du nouveaupour lidentification des
malformations en générale et celle des malformatthntube neural en particulier;
- renforcement de la collaboration interdisciplreaipour la prise en charge des
malformations du tube neural
Aux parents des patients :
- consultation précoce des le constat d'une tuntiéfaccongénitale de localisation
céphalique ou rachidienne

- pratique réguliere des échographies au cours desiltations
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CONCLUSION
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CONCLUSION

Les malformations du tube neural sont des anomgliesurviennent au cours de
I'embryogenése et qui résultent d’un défaut de &ume du tube neural. Méme si les
études sur cette pathologie ne sont pas nombraudeslagascar, cette étude réalisée au
service de neurochirurgie du CHU - HIRA nousrangede dégager le profil
épidémiologique et les facteurs étiologiques deeaigrniére. La prédominance
masculine a été démontrée dans notre étude. dteedies facteurs en relations avec la
survenue des malformations du tube neural commuil@iparité , le jeune age , un age
maternel éleveé, une notion d’'infection au courtadgrossesse et la non prise d’acide
foliqgue. Il nous est également revenu que lesiés anatomocliniques sont dominées
par le méningo Encephalocéle, le Myeloméningo@ilée Méningocéle. Nous avons pu
noter que les malformations associées sont leggugent I’hydrocéphalie et les
malformations digestives. Le scanner a été Ideneet le premier examen
d’'imagerie, de confirmation diagnostic a notre d&pon. Il c’est révélé tres efficace
dans le bilan des lésions, méme si son cout élavéndu peu accessible pour certains
patients. Dans notre contexte bien que souventeetie plusieurs semaines a mois
dans certains cas, le principal traitement étaitoehirurgical. Les complications les
plus retrouvés sont infection du LCR et I'hnydroeale. De part notre étude nous
avons pu mettre en évidence le fait que malgr@ération le pronostic fonctionnel est
parfois mauvais et compromis avec des déficitenrstsensitifs. Ce pronostic au cours
de notre étude a parfois été difficile a établia etause de la perte de vue des patients et
de l'insuffisance de plateaux techniques. La paliseide folique au cours de la
grossesse est un moyen préventif qu'’il faudramligqer aux femmes en age de
procréer et aux femmes enceintes. De méme Lasaéial du diagnostic anténatal par
la pratique de I'échographie pourrait aboutired découvertes précoces des cas de
malformations du tube neural. La disponibilité gégeaux techniques adéquats dans
les centres de santé et accessibles a toute ldgtiopuméme au plus démunis reste un
des points clés dans le processus d’amélioratida gase en charge et du suivit de ces
pathologies.
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ANNEXES



Annexe | : Fiche d’enquéte

l.  Les circonstances de découvertes
o Preé natales
o Postnatales
II. L age de découverte
[I. Le sexe
o Masculin
o féminin
IV.  Aspect anatomopathologique
0 Spina bifida occulta
o Méningocéle
o Encephalocele
o Myéloméningocéle
0 autres
V. Etat des malformations
o Rompues
o Nonrompues
VI.  Existences de malformation associees
o Malformations orofaciales
hydrocéphalie
Malformations cardiaques
Malformations digestives

Malformations respiratoires

O O O O o

Malformations urologiques
VII.  Les facteurs de risque
o Age maternel
0 La gestité
*  Primigeste
» Pauci geste

= multi geste



o

La parité
= Nullipare
* Primipare
» Pauci pare
= multipare
Les CPN faites ou non
= Non faites
= Partiellement faite
» Toutes faites
La prise d’acide folique
La prise d’un traitement antiépileptique
Notion d’infection au cours de la grossesse
= Qui
" non

Antécédents génétique de malformations du tube neural

VIII. La clinique

o

o

o

o

o

Existence d’'un déficit neurologique
Existence d’'un trouble génito sphinctérien
Existence d’un trouble trophique
Escarre
Siege de la malformation

= Ethmoidonasale

» Fronto ethmoidale

= Vertébrale

= autre

IX. Les examens para cliniques faits

o O O

(@)

o

Echographie
Radiographie
Scanner
ASP

Créatinémie /urée

X.  Le délai de la prise en charge



Naissance
Un mois

emois

o O O o

Entre 6mois et un an
0 Supérieur a lan
XI.  Le traitement
o Opéré
0 Ablation de la malformation
XIl.  Le suivit
o Etat de la malformation
= Evolué
* Involué
» Récidivant
= Quéri
o Existence d’'une infection du LCR aprés opération
o Existence d’'une infection pulmonaire ou digestive aprés opération

o Existence des cas de déces

= Qui ; siouilétiologie :
= Non
XIILI. Existence d’'une persistance de déficit moteur, de troubles trophiques génitaux

sphinctériens malgré le traitement.



Annexe Il: Images de quelques cas de MTN au niveau de sa partie caudale

Spina lipome avant et aprés la cure chirurgicale

Déformations orthopédique et hydrocéphalie dans le Myeloméningoceéle




Annexe Il : Quelques images de cas de méningo Encéphalocéle
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