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I. IntroductionI. Introduction

A. DéfinitionA. Définition

�� MalformationsMalformations complexescomplexes caractériséescaractérisées parpar
l’absencel’absence dede l’arcl’arc postérieurpostérieur sursur uneune ouou plusieursplusieurs
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l’absencel’absence dede l’arcl’arc postérieurpostérieur sursur uneune ouou plusieursplusieurs
vertèbresvertèbres..

EllesElles intéressentintéressent àà unun degrédegré diversdivers lesles enveloppesenveloppes
méningées,méningées, lala moellemoelle épinièreépinière etet lesles racinesracines..

DominésDominés parpar lesles méningocèlesméningocèles etet lesles
myéloméningocèlesmyéloméningocèles..



44Spina bifida (occulta # aperta)



B. IntérêtsB. Intérêts

�� GroupeGroupe desdes spinaspina bifidabifida apertaaperta (#(# Occulta)Occulta)..

�� NécessitéNécessité d’und’un diagnosticdiagnostic précoce,précoce,
auau mieuxmieux dèsdès lala naissancenaissance..

GravitéGravité :: NeurologiqueNeurologique..
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�� GravitéGravité :: NeurologiqueNeurologique..
InfectieuseInfectieuse..
MalformationsMalformations associéesassociées..

�� ProblèmesProblèmes dede priseprise enen chargecharge..

�� HandicapHandicap majeurmajeur..



C. PathogénieC. Pathogénie

�� DéfautDéfaut dede fermeturefermeture dudu neuroporeneuropore
postérieurpostérieur ((2828°°j)j)..
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�� RéouvertureRéouverture dudu tubetube neuralneural soussous l’effetl’effet
d’uned’une hydrocéphaliehydrocéphalie..
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II. AnatomopathologieII. Anatomopathologie

�� MéningocèleMéningocèle:: HernieHernie méningéeméningée seuleseule àà traverstravers unun
défectdéfect rachidienrachidien postérieurpostérieur.. ((1010--2020 %% desdes cas)cas)
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�� MyéloméningocèleMyéloméningocèle:: HernieHernie dede lala méningeméninge etet dudu tissutissu
nerveuxnerveux malformémalformé àà traverstravers lele défectdéfect rachidienrachidien
postérieurpostérieur.. ((8080--9090 %% desdes cas)cas)

�� TopographieTopographie lombairelombaire etet lombosacréelombosacrée ((8080%% desdes cas)cas)..

�� ContenuContenu liquidienliquidien dudu sacsac:: LCRLCR
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�� AnomaliesAnomalies associéesassociées::

-- HydrocéphalieHydrocéphalie ((8080%% desdes myéloméningocèles)myéloméningocèles)..

SecondaireSecondaire àà uneune malformationmalformation d’Arnoldd’Arnold--Chiari,Chiari,
sténosesténose dede l’aqueducl’aqueduc dede Sylvius,Sylvius, DandyDandy--Walker,Walker,
méningiteméningite..
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-- SyringomyélieSyringomyélie foraminaleforaminale (malformative)(malformative)..

-- AutresAutres malformationsmalformations::

LipomesLipomes.. KystesKystes dermoïdesdermoïdes.. DiastématomyélieDiastématomyélie..

Orthopédiques,Orthopédiques, urogénitales,urogénitales, viscéralesviscérales……
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III. Physiopathologie  III. Physiopathologie  
(Troubles neurologiques)(Troubles neurologiques)

�� MoelleMoelle FixéeFixée.. (amarrée(amarrée àà lala peau,peau, auxaux méninges,méninges, lipomelipome……))

�� MoelleMoelle TendueTendue.. (conséquence(conséquence dede sasa fixation)fixation)

�� MoelleMoelle CompriméeComprimée.. (lipome(lipome souvent)souvent)
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�� MoelleMoelle CompriméeComprimée.. (lipome(lipome souvent)souvent)

PhénomènesPhénomènes Mécaniques,Mécaniques, VasculairesVasculaires etet
MétaboliquesMétaboliques..



IV. EpidémiologieIV. Epidémiologie

�� DysraphismesDysraphismes spinauxspinaux:: 22--44//10001000 naissancesnaissances..

�� 11 méningocèleméningocèle pourpour 55--77 myéloméningocèlesmyéloméningocèles..
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�� ImplicationsImplications dede 33 facteursfacteurs::

-- EthniquesEthniques:: BlancsBlancs >>>> noirsnoirs etet jaunesjaunes..

PaysPays anglosaxons,anglosaxons, IrlandeIrlande

-- GénétiquesGénétiques:: FillesFilles desdes famillesfamilles atteintesatteintes..

-- ExogènesExogènes:: SaisonSaison d’hiver,d’hiver, milieuxmilieux défavorisés,défavorisés,
CarencesCarences vitaminiquesvitaminiques..



V. CliniqueV. Clinique

Objectifs:Objectifs:

11.. ReconnaîtreReconnaître lala malformationmalformation..

22.. ApprécierApprécier sesses conséquencesconséquences neurologiquesneurologiques..

33.. RechercherRechercher lesles malformationsmalformations associéesassociées..
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33.. RechercherRechercher lesles malformationsmalformations associéesassociées..

44.. DresserDresser unun pronosticpronostic fonctionnelfonctionnel..



11.. ReconnaîtreReconnaître lala malformationmalformation::

SouventSouvent lele diagnosticdiagnostic estest évidentévident..

TuméfactionTuméfaction dede volumevolume variable,variable, implantéeimplantée sursur lala
ligneligne médiane,médiane, habituellementhabituellement lombolombo--sacréesacrée..
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ligneligne médiane,médiane, habituellementhabituellement lombolombo--sacréesacrée..

RevêtementRevêtement cutanécutané::

CompletComplet (Méningocèle)(Méningocèle).. ––EpithélialiséEpithélialisé--

IncompletIncomplet (Myéloméningocèle)(Myéloméningocèle):: tissutissu charnucharnu
rosérosé suintantsuintant (plaque(plaque médullaire)médullaire)
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22.. ApprécierApprécier sesses conséquencesconséquences neurologiquesneurologiques::

-- MembresMembres inférieursinférieurs:: GesticulationGesticulation spontanée,spontanée, réactivitéréactivité
àà lala douleur,douleur, amyotrophie,amyotrophie, spasticitéspasticité……

-- SphinctersSphincters:: fuitefuite urinaire,urinaire, béancebéance anale,anale, hypotonie,hypotonie,
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-- SphinctersSphincters:: fuitefuite urinaire,urinaire, béancebéance anale,anale, hypotonie,hypotonie,
prolapsusprolapsus……

-- CrâneCrâne:: signessignes dede l’hydrocéphaliel’hydrocéphalie et/ouet/ou d’uned’une
malformationmalformation dede lala charnièrecharnière cervicocervico--occipitaleoccipitale..

-- HanchesHanches:: rechercherrechercher uneune luxationluxation congénitalecongénitale..



33.. RechercherRechercher desdes malformationsmalformations associéesassociées::

-- DansDans 1010%% desdes enfantsenfants atteintsatteints..

-- MoyenneMoyenne dede 22 malformationsmalformations associéesassociées parpar
enfantsenfants..
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NécessitéNécessité d’und’un examenexamen somatiquesomatique completcomplet..

Orthopédique,Orthopédique, digestif,digestif, cardiaque,cardiaque, périnéale,périnéale, facialfacial……



44.. DresserDresser unun pronosticpronostic fonctionnelfonctionnel::

IlIl estest difficiledifficile d’estimerd’estimer cece queque serasera lele devenirdevenir
fonctionnelfonctionnel dede l’enfantl’enfant..

TopographieTopographie dorsodorso--lombairelombaire ## sacréesacrée..
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�� TopographieTopographie dorsodorso--lombairelombaire ## sacréesacrée..

(muscles(muscles fessiers,fessiers, quadricepsquadriceps ## sphincters)sphincters)

�� MéningocèleMéningocèle ## myéloméningocèlemyéloméningocèle..

Appareillage,Appareillage, chaussureschaussures orthopédiques,orthopédiques, aideaide

àà lala marchemarche voirevoire fauteuilfauteuil roulantroulant..



VI. Examens ComplémentairesVI. Examens Complémentaires

11.. RadiographiesRadiographies simplessimples::

Rachis,Rachis, Crâne,Crâne, CharnièreCharnière cervicocervico--occipitaleoccipitale..

22.. IRMIRM médullairemédullaire etet cérébralecérébrale..

33.. TDMTDM avecavec reconstructionsreconstructions :: parfoisparfois..
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33.. TDMTDM avecavec reconstructionsreconstructions :: parfoisparfois..

44.. BilanBilan àà lala rechercherecherche d’autresd’autres malformationsmalformations::

TDM,TDM, Echographie,Echographie, ImagerieImagerie fœtalefœtale..

DosageDosage dede l’Alphal’Alpha--foetofoeto--proteïneproteïne

dede l’l’acéthylcholinestéraseacéthylcholinestérase.. ((1616°°SS..A/amniocentèse)A/amniocentèse)

55.. BilanBilan urodynamiqueurodynamique..

66.. AvisAvis spécialisésspécialisés ((autresautres malformationsmalformations))..
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2525Malformation de Dandy-Walker
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Méningocéle Occipito-cervicale



VII. Principes du TraitementVII. Principes du Traitement

11.. ButsButs::
-- ÉviterÉviter lala rupturerupture etet lala surinfectionsurinfection (Méningite(Méningite.. Urinaire)Urinaire)..

-- RétablirRétablir lesles voiesvoies dede circulationcirculation dudu LCRLCR..
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-- FermetureFermeture anatomiqueanatomique dudu défectdéfect méningé,méningé,
rachidien,rachidien, musculairemusculaire etet cutanécutané..

-- RechercherRechercher uneune autonomieautonomie dudu patientpatient ++++++
AppareillageAppareillage..



22.. MoyensMoyens::
MédicauxMédicaux..

ChirurgicauxChirurgicaux:: RéintégrerRéintégrer lesles élémentséléments nerveuxnerveux dansdans lele

canalcanal rachidienrachidien..

FermetureFermeture étancheétanche (plastie)(plastie)

DérivationDérivation desdes hydrocéphaliehydrocéphalie..

OrthopédiquesOrthopédiques..

KinésithérapieKinésithérapie..
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KinésithérapieKinésithérapie..

PréventifsPréventifs:: AcideAcide foliquefolique.. ITGITG

33.. IndicationsIndications::
UrgenceUrgence:: malformationsmalformations rompuesrompues..

RapidementRapidement:: MenaceMenace dede rupturerupture..

DifféréDifféré:: MalformationMalformation épithélialiséeépithélialisée..

DécisionDécision:: EquipeEquipe multidisciplinairemultidisciplinaire ++++++

PrisePrise enen chargecharge auau longlong courtcourt
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VIII. PronosticVIII. Pronostic

-- PrisePrise enen chargecharge lourdelourde etet multidisciplinairemultidisciplinaire ((pédiatre,pédiatre,

neurochirurgien,neurochirurgien, orthopédiste,orthopédiste, urologue,urologue, kinésithérapeute,kinésithérapeute,

psychologuepsychologue……))
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-- ImpliquerImpliquer lala famillefamille..

-- MéningocèlesMéningocèles dede meilleuremeilleure pronosticpronostic //
MyéloméningocèlesMyéloméningocèles..

-- AffectionsAffections handicapanteshandicapantes (fonctionnelles(fonctionnelles motricesmotrices ++++ ))..



-- MoteurMoteur:: 3030%% d’autonomied’autonomie avecavec ouou sanssans appareillageappareillage..

-- IncontinenceIncontinence sphinctériennesphinctérienne:: SondageSondage.. DérivationDérivation
urinaireurinaire..

-- 7070%% aurontauront uneune scolaritéscolarité normalenormale..
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-- 7070%% aurontauront uneune scolaritéscolarité normalenormale..

-- SouventSouvent préservationpréservation desdes fonctionsfonctions supérieuressupérieures..

-- MortalitéMortalité:: ComplicationsComplications

Méningite,Méningite, hydrocéphalie,hydrocéphalie, infectioninfection urinaire,urinaire,
insuffisanceinsuffisance rénalerénale……



IX. ConclusionIX. Conclusion

�� Affections neurochirurgicales pédiatriques.Affections neurochirurgicales pédiatriques.

�� Handicap fonctionnel (moteur ++).Handicap fonctionnel (moteur ++).

�� Mécanismes mal élucidés.Mécanismes mal élucidés.
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�� Prévention: Régime riche en acide folique. (ITG ?)Prévention: Régime riche en acide folique. (ITG ?)

�� Prise en charge multidisciplinaire et souvent Prise en charge multidisciplinaire et souvent 
lourde.lourde.

�� Besoin d’écoles et de centres spécialisés.Besoin d’écoles et de centres spécialisés.

�� Pronostic fonction du degré de l’atteinte Pronostic fonction du degré de l’atteinte 
neurologique et de la précocité de la prise en neurologique et de la précocité de la prise en 
charge.charge.



Pathologies NeurochirurgicalesPathologies Neurochirurgicales

�� Fin de la première partie.Fin de la première partie.
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�� Bonne Chance.Bonne Chance.


