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INTRODUCTION :

Le sinus dermique correspond a une fossette atypique lombo-sacrée avec un

cordon épithélial reliant la peau au canal rachidien, exposant a un risque infectieux
éleve des enveloppes meéningées [1]. Toute fossette sacro-coccygienne dont la
taille est supérieure a 5 mm et une distance supérieure a 25 mm par rapport a
I’anus avec signes cutanés associés doit faire rechercher un dysraphisme spinal
occulte associé [2]. Il peut arriver que le tube neural se ferme normalement,
s’enfouisse normalement sous I’ectoderme de surface qui se referme
normalement, mais que la separation entre le tube nerveux et la peau ne se fasse
pas de facon parfaite, de telle sorte que I’ectoderme reste attaché a la moelle tout
en maintenant une communication avec I’extérieur (fistule dermique) ou bien se
réduisant a un trajet cellulaire (tractus dermique). L’incidence du sinus dermique
est estimée a 1 cas pour 2500 naissances [3]. L’incidence des inclusions avec le
sinus dermique varie entre 18 % a 43 % [4]. Le sinus dermique, étendu sur la
hauteur de plusieurs corps vertébraux, peut se segmenter en kystes dermiques.
Dans I’un ou I’autre cas, un ou plusieurs kystes peuvent se former, dermoides ou
épidermoides. Dans 30 a 50 % des cas, les sinus dermiques ont un kyste dermoide
ou épidermoide associé. Le kyste dermoide est une tumeur dysembryoplasique
rare pouvant intéresser le systeme nerveux central. Sa localisation
intrarachidienne est estimée a moins de 1 % [5] caractérisée par des signes de
compressions médullaires non spécifiques et par une évolution trés lente.

Le sinus dermique est une entité du spina-bifida occulta ; la premiére description
de celui-ci a été faite par OGLE en 1865 selon ACKERMAN et coll en 2002 [6].
Les spina-bifida sont I’expression d’une dysraphie correspondant au défaut de
fusion des lames vertébrales sur la ligne mediane, ce qui peut entrainer une
absence d’épineuse ou bien une épineuse bifide. Dans la pratique, le spina-bifida
a une signification beaucoup plus large puisqu’il inclut les myéloméningoceéles et
les méningoceles qui sont plus graves que le simple défaut de fusion des lames.

Les spina-bifida occulta par opposition aux spina-bifida aperta désignent la
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déhiscence d’une lame vertébrale sans méningocéle ou myéloméningocéle [7].
Les spina-bifida occulta sont asymptomatiques généralement, leurs découvertes
se font de facon fortuite sur une radiographie du rachis.

La présence des complications secondaires qui sont essentiellement de type
infectieux prédomine dans le tableau inaugural : la méningite. La méningite a
répétition qui se voit dans 60 % des cas [7]. La majorité des nouveau-nés porteurs
d’un sinus dermique ont un examen neurologique normal. Cependant I’apparition
des signes neurologiques peuvent survenir secondairement soit par un effet
compressif dii a Iaugmentation du volume des tumeurs incriminées, soit a
I’infection des inclusions de celles-Ci, qui peuvent se compliquer par une
arachnoidite, ayant pour conséquence une ischémie locale donc du céne pouvant
engendrer des séquelles neurologiques qui peuvent devenir définitives qui
nécessitera donc un traitement d’urgence.

Le traitement consiste en une ablation du kyste et une chirurgie réparatrice du
sinus associé a un traitement des complications et une rééducation des séquelles
par Kinésithérapie.

Nous rapportons 1’observation d’une patiente de 13 mois présentant 1’association
sinus dermique et kyste dermoide du cone meédullaire révelé par une méningite a

répétions prise en charge chirurgicalement.

10



OBJECTIF:

Rapporter I’apport de I’imagerie médicale dans la prise en charge d’un

cas de I’association sinus dermique et kyste dermoide lombaire.
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| - GENERALITES :

A -—Définition : Les malformations vertébro-médullaires ou dysraphismes,

constituent un ensemble d’anomalies congénitales de différenciations ou de
fermetures des tissus mesenchymateux et neuro-ectodermiques de la ligne
meédiane, pouvant survenir a tout niveau de la plaque neurale, de I’extrémite
céphalique a I’extrémité caudale, et sur une étendue variable [8]. Le spina-bifida
désigne une absence de fusion des arcs vertébraux postérieurs. On distingue deux
formes anatomiques :

— Les dysraphismes fermés, caractérisés par une peau d’aspect normal ou modifié¢
(pigmentation, pilosité, pertuis, tuméfaction) couvrant la malformation spinale
sous-jacente. lls sont appelés aussi dysraphie spinale occulte ou spina-bifida
occulta.

— Les dysraphismes ouverts, caractérisés par 1’existence d’un défect cutané
exposant une partie du contenu spinal neuroméning¢ a I’extérieur.

B- Rappels

1- Rappel embryologique : Le développement du rachis et de la moelle débute
des la différenciation des trois feuillets embryonnaires et se poursuit jusqu’a la
naissance ; elle se prolonge d’ailleurs ultérieurement, 1’ossification des vertébres
ne se terminant qu’a I’age de 25 ans.

1-1-Formation de la moelle : La formation de la moelle au cours de la troisieme
semaine de développement embryonnaire, par le phénomeéne de gastrulation,
I’embryon passe du stade didermique au stade tridermique. L’épiblaste s’invagine
a travers la ligne primitive formee au 17e jour, et s’interpose entre épiblaste et
hypoblaste (Figurel) [8].

12



Sillon primitif

Epiblaste

MEE

Entoblaste définitif

Invagination des cellules formant le futur mésoblaste
Hypoblaste

Figure 1 : Schéma de la section transversale au niveau du sillon primitif au moment de la
gastrulation montrant I’invagination des cellules épiblastiques formant le futur mésoblaste ainsi
que I’entoblaste qui va progressivement remplacer 1’hypoblaste [8].

Sk whE

Ce contingent cellulaire est appelé mésoblaste, il s’étend en direction latérale et
craniale. Les cellules restantes de 1’épiblaste deviennent 1’ectoblaste, et les
cellules qui passent par la dépression primitive (nccud) et qui migrent
cranialement sur la ligne médiane sont a 1’origine de deux structures : la plague

préchordale et le processus notochordal (Figures 2 et 3).

7-19
\
1 processus notochordal ectoblaste (neuroectoblaste au mileu au-
3 entoblaste embryonnaire dessus de la chorde)

Figure 2 : Représentation schématique de la formation du processus notochordal au 19¢ jour
par invagination des cellules épiblastiques en provenance du nceud primitif [8]
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1 ligne primative 4 plagque neurale
2 plaque préchordale § membrane cloacale
3 noeud pamitif 6 processus notochordal

Figure 3 : Représentation schématique de la vue dorsale du disque embryonnaire au cours de
la 3e semaine montrant la croissance de la ligne primitive et la formation du processus
notochordal [8].

Le processus notochordal s’allonge par prolifération a son extrémité céphalique
des cellules du nceud primitif, jusqu’a la plaque préchordale, en méme temps que
régresse la ligne primitive qui durant la 4e semaine, et réduite a une région, qui
s’appelle 1’éminence caudale et donne naissance a 1’¢longation caudale de la

moelle épiniere (Figure 4).

1 lgne ponmitive 4 membrane cloacale
2  noeud primitif § plagque préchordale
3 tubeneural 6 processus notochordal

Figure 4 : Représentation schématique de la vue dorsale du disque embryonnaire au cours de
la 4e semaine montrant la régression de la ligne primitive a la faveur du processus notochordal.
La ligne primitive est réduite a une région, I’éminence caudale, et disparait aux environs du
29e jour [8].
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Au 29e jour elle disparait. Les reliquats de la ligne primitive sont responsables de
la formation de tératomes sacro-coccygiens.

1-2-Neurulation primaire et secondaire :

a. Neurulation primaire : La neurulation primaire est la transformation de
I’ectoderme de la région sus-chordale en un tube neural primitif. Elle est controlée
par I’action inductrice du mésoblaste axial, de la chorde dorsale et de la plaque
préchordale. Le déterminisme du systeme nerveux passe non seulement par
I’induction neuroblastique, mais aussi par la différenciation de ces populations
cellulaires, c’est ainsi que cette différenciation au niveau de la partie postérieure
du tube neural (future moelle) qui nous intéressent dans ce travail, dépend de la
présence de certains facteurs tels que les FGFs (Fibroblast Growth Factors) ainsi
que de I’expression des génes Hox, cdx et de I’acide rétinoique [9, 10, 11].

b. Neurulation secondaire : La neurulation secondaire, par opposition a la
neurulation primaire, concerne le développement de la partie terminale de la
moelle épiniére a la hauteur du 31° somite (entre la 4e et la 7¢ semaine). Rappelons
que la ligne primitive produit avant de disparaitre (29° jour), une structure
mésoblastique qui persiste et qui s’appelle I’éminence caudale. Cette derniére sera
a lorigine de la partie caudale du tube neural et de I’élongation de la moelle
épinicre. Le cordon initialement plein se creuse d’une lumiere qui s’unit au canal

neural, il sera finalement revétu par le neuroépithélium [12] (Figure 5).
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Ta éminence caudale mésenchymateuse pleine
1b éminence caudale creuse

1c le canal neural s'unit a Féminence caudale

2 tube neural

Figure 5 : Schéma de la neurulation secondaire concerne le développement de la partie
terminale de la moelle épinic¢re. L’éminence caudale mésenchymateuse pleine se creuse d’une
lumiére qui s’unit au canal neural [8].

1-3-Formation du tube neural : C’est I’apparition de la plaque neurale au
19e jour, qui constitue le premier événement de la formation du futur systeme
nerveuX. La plague neurale se développe en avant de la ligne primitive sous forme
d’un épaississement médiosagittal de I’ectoblaste (Figure 2) et suit un gradient
craniocaudal. Le développement de la plaque neurale est plus rapide a 1I’extrémité
craniale, qui s’élargit en forme de raquette, a l’origine du futur cerveau.
L’extrémité caudale reste étroite et donnera la moelle épiniére (Figure 3).
L’apparition de la notochorde et I’influence inductrice du mésoblaste axial sous-
jacent sont responsables du développement de la plaque neurale. Le mécanisme
d’induction neural est complexe et serait lié a des substances inductrices sécréetees
par les cellules mésoblastiques axiales. Ces facteurs, diffusant vers les cellules
ectoblastiques sus-jacentes, activent des genes responsables de la différenciation
de I’épithélium ectoblastique en un épithélium prismatique pseudostratifié : le
neuro-ectoblaste. La plaque neurale apparait donc a I’extrémité craniale de
I’embryon et progresse par recrutement de nouvelles cellules neuro-ectoblastiques

a son extrémité caudale. Au cours de la 3¢ semaine, les bords de la plaque neurale
16



se surélevent, formant des bourrelets neuraux qui délimitent la gouttiére neurale.
Les bords de la gouttiére neurale vont se rapprocher puis s’accoler dés le 28° jour
pour délimiter le tube neural, apres que se soit détaché de chaque c6té un amas
cellulaire longitudinal issu de la zone de jonction de la gouttiére neurale et de

I’ectoblaste [13]. Ces amas latéraux constituent les crétes neurales (Figure 6).

plaque neuraile
gouttiére neurale
épiblaste
gouttiéere neurale
créte neurale

WN~ DD

1  eépiblaste 4 neuroepithéhum

2 bourrelets neuraux 5 canal épendymaire

3 cellules des crétes neurales en 6 tube neural
migration

Figure 6 : Schéma de la Créte neurale en formation avec successivement en stade de plaque
neurale, stade de gouttiére neurale et stade de tube neural [8].
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L’ectoblaste se reconstitue au-dessus du tube neural flanqué de ses deux crétes
neurales. Environ 50 % de I’ectoblaste constitue la plaque neurale, le reste
constituera le futur épiderme.

La fermeture du tube neural commence dans la région cervicale (au niveau du
4e somite) et progresse alors simultanément en direction céphalique (le neuropore
rostral se ferme au 29e jour) et caudale (le neuropore caudal se ferme au 30e jour).
L’emplacement au neuropore antérieur correspond a la lame terminale du cerveau
adulte et celui du neuropore postérieur au filum terminal.

Un defaut de fermeture du neuropore postérieur résulte en une pathologie appelée
spina-bifida, alors que I’absence de fermeture du neuropore antérieur est
responsable d’une anencéphalie [13]. Apres la fermeture du tube neural, les
cellules neuroépithéliales de sa paroi proliféerent, et donnent naissance a une
couche cellulaire périphérique, constituée des neuroblastes primitifs : ils vont
former la zone du manteau, et sont a I’origine de la substance grise de la moelle.
La partie la plus externe du manteau devient la couche marginale, qui constituera
la substance blanche apres myélinisation de ses fibres nerveuses. Par prolifération
des cellules de la zone du manteau, il se produit un épaississement ventral, ou
lame fondamentale, future aire motrice de la moelle, et un épaississement dorsal,
lame alaire, future aire sensitive. Au niveau thoracique et lombaire haut, une corne
intermédiaire contient les racines du systeme nerveux autonome.

Les cellules neuroépithéliales donnent naissance aux neuroblastes (futurs
neurones), et aux glioblastes (futurs astrocytes) et cellules oligodendriales
(constituant la gaine de myéline des neurones de la zone marginale, a partir du
quatrieme mois de vie intra-utérine, jusqu’en postnatal). Puis les cellules
neuroépithéliales se différencient en cellules épendymaires, bordant le canal
central de la moelle [13].

Certaines cellules de la créte neurale forment les ganglions spinaux et, a partir de

ces derniers, les racines rachidiennes postérieures sensitives.
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Les cellules de la créte neurale donnent par ailleurs naissance aux neuroblastes
sympathiques, aux méninges molles (la dure-mere provenant du mesoblaste) et
aux cellules de la gaine de Schwann (permettant la myeélinisation des nerfs
périphériques). Les racines motrices antérieures naissent de la lame fondamentale,
a partir de la quatrieme semaine de développement. Les racines postérieures et
antérieures se rejoignent pour former le nerf rachidien, qui se divise en branches
dorsales et ventrales. La croissance rachidienne est plus importante que celle de
la moelle, ce qui provoque une ascension relative de celle-ci, avec un allongement
du filum terminal et des racines de la queue de cheval. Ainsi le cone terminal,
situé au bas du canal sacré a la fin du deuxiéme mois, se trouve au-dessus de L3
a partir de 20 SA [13].

1-4-Formation du rachis : Vers le 17e jour de vie embryonnaire, les cellules du
mésoblaste jouxtant la ligne médiane se mettent a proliferer, pour former le

mésoblaste paraxial (Figure 7).

©
Comosl
©

L5

mesoblaste para-axial
mesoblaste intermediaire
meéesoblaste Iatéeral
gouttiére neurale
ectoblaste

entoblaste

ONbWN~

Figure 7 : Schéma de la section transversale a 25e jour montrant la différenciation du
mésoblaste en paraxiale intermédiaire et latérale [8].

Ce dernier s’organise en segments, les somites. Cette métamérisation débute en

région céphalique et se poursuit dans le sens craniocaudal : la premiere paire de
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somites apparait au 20e jour puis la segmentation continue au rythme de trois
paires par jour. A la fin de la cinquiéme semaine, on observe ainsi 42 a 44 paires
de somites : 4 occipitales, 8 cervicales, 12 thoraciques, 5 lombaires, 5 sacrées, et
8 a 10 coccygiennes. La premiere paire occipitale et les 5 a 7 derniéres
coccygiennes disparaitront. A cette période, on peut fixer I’Age de I’embryon en

fonction du nombre de somites [14] (Figure 8).

Meésoblaste para axial
Mésoblaste intermédiaire
Mésablaste |atéral

Processus notochordal

Bord sectionné de I'amnios
Ceelome intra embryonnaire
Entoblaste

Ectoblaste

Somatopleure et ectoblaste
1III Splanchnopleure et entoblaste

e L o o

Figure 8 : Schéma de la section transversale et vision dorsale vers le 25¢ jour montrant les
condensations du mésoblaste paraxial (formant les somitomeres) et intermédiaire (origine du
systeme urogénital) [8].

— Stade précartilagineux : Au début de la quatrieme semaine, les cellules des
parois médiales et ventrales du somite se dispersent et se disposent autour de la
chorde, formant le sclérotome. Les différents massifs de scléerotomes forment une
colonne mésenchymateuse, les sclérotomes restant séparés par des espaces moins
denses contenant les artéres intersegmentaires. Puis les cellules des sclérotomes
proliférent activement, de telle fagon que chacun d’entre eux fusionne par sa partie
caudale (plus dense) avec I’extrémité craniale du sclérotome sous-jacent. Le corps

vertébral pre cartilagineux devient ainsi intersegmentaire. Des cellules originaires
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de la partie créniale de chaque sclérotome remplissent I’espace intervertébral ; la
chorde régresse en regard des corps vertébraux, au contraire s’élargit dans la
région des espaces intervertébraux, et se transforme en nucleus pulposus par
dégénérescence mucoide. Le disque intervertébral est ainsi constitué. Quant aux
cellules de la paroi dorsale du somite, certaines entourent le tube neural pour
former I’arc vertébral ; d’autres migrent vers la paroi pour donner dermatome,
myotome et éléments précurseurs des membres. Les cellules ventrolatérales du
somite sont a I’origine des processus costaux [15].

— Stade cartilagineux : Au cours de la sixieme semaine apparaissent des points
de chondrification, qui fusionnent rapidement : 2 dans le corps vertébral, 2 dans
les arcs vertébraux, et 1 dans chaque processus costal. Les points d’ossification
primaire sont en général au nombre de trois pour chaque vertébre : un pour chaque
arc, et un pour le corps, les points des arcs se situent a la jonction d’une lame et
d’un pédicule; ils apparaissent vers la 7e semaine en région cervicale, et
s’étendent en direction caudale. Les points des corps apparaissent vers la
9e semaine dans les vertebres thoraciques basses puis s’étendent cranialement et
caudalement. Partir de 14 semaines de développement, un nouveau point
d’ossification est visible chaque semaine. Tous les corps vertébraux sont ossifiés
a la 30e semaine. A la naissance chaque vertebre présente trois jonctions
cartilagineuses : la synchondrose interneurale, qui unit les deux arcs a leur
extrémité postérieure, et deux synchondroses neurocentrales, entre le corps et les
arcs. L’ossification des synchondroses, et la formation des processus épineux,
transverses et articulaires se feront pendant 1’enfance. L’ossification secondaire
ne se fera qu’apres la puberté.

— Acquisition des courbures : La courbure primordiale de I’embryon présente une
concavité ventrale. A partir de 6 semaines de développement, 1’embryon réalise
des mouvements irréguliers de flexion de la nuque. A 7 semaines, il acquiert sa
lordose cervicale, sous ’effet de vigoureux mouvements de flexion, extension de
la téte et du tronc. Elle est donc congénitale. Vers 10-11 semaines, la téte présente
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des mouvements de rotation. La lordose lombaire s’acquiert en postnatal, lors du
passage de I’enfant en position debout [15].

1-5- Embryologie appliquée aux dysraphismes :

Le développement embryonnaire normal du rachis et de la moelle se fait par
étapes et parfois chevauchées, régulées et contr6lées par certains nombres de
génes et de facteurs moléculaires et cellulaires [16].

— Toute anomalie survenant a chacune de ces etapes va engendrer une
malformation donnée. Schématiquement, trois étapes peuvent étre altérées :

— Anomalies de la neurulation primaire, soit par absence de disjonction de
neuroectoderme et de 1’ectoderme cutané (myéloméningocele), soit par
disjonction prématurée (lipomes intercalaires) de ces deux feuillets [16].

— Anomalies de la neurulation secondaire portant sur la canalisation ou la
differentiation de la masse cellulaire caudale (fibrolipomes du filum terminal,
régression caudale, myélocystoceéle sacrée, teratome sacro-coccygien) [16].

— Anomalies du développement de la notochorde (split notochord syndrom,
diastématomyélie) [16].

— Le spina-bifida occulta correspond simplement a un retard ou une absence
d’ossification de la synchondrose postérieure (et non a un défaut de fermeture).
— Les « vertébres papillons », avec fente sagittale parfois appelées improprement
« défauts de fermeture antérieurs ou rachischisis antérieurs» sont en fait
simplement des anomalies de chondrification et/ou d’ossification.

— L’association a des malformations neurales, cardiaques, urinaires... peut
s’expliquer par la concomitance spatiale et/ou temporelle des phénomeénes de
différenciation au moment précis de 1’agression. Au pole caudal de I’embryon, les
somites sont proches de la membrane cloacale, ce qui explique ’association
fréquente de 1’imperforation anale et les anomalies vertébrales. De méme, la
proximité topographique du mésoblaste paraxial (futurs somites) et du mésoblaste
intermédiaire (responsable des structures urinaires et génitales) permet
d’expliquer 1’association fréquente des malformations rachidiennes et rénales.
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Le terme VACTERL regroupe 1’association d’anomalies vertébrales (V), de
malformations anorectales (A), de cardiopathies congénitales (C), d’anomalies
trachéocesophagiennes (TE), de malformations rénales (R) et de malformation des
membres (L).

— La différenciation des vertebres et des cotes issues du méme sclérotome permet
d’expliquer [D’association de malformations costales aux malformations
vertébrales [13] (indépendamment des déformations scoliotiques).

— La chorde disparait progressivement (futur nucleus pulposus) comme dégja
décrite. Les seuls résidus chordaux visibles a 1’age adulte sont situés au niveau du
sacrum et du clivus (zones habituelles de développement des chordomes) [16].
2- Rappel anatomique :

2-1-Anatomie du rachis :

—La colonne vertébrale embryonnaire comprend 33 vertebres, divisées en
5 groupes :

— 7 cervicales

— 12 thoraciques

— 5 lombaires

— 5 sacrées

— 4 coccygiennes

Chez I’adulte, les vertébres sacrées sont soudées en un seul os, le sacrum, et les
vertebres coccygiennes en un os appelé coccyx. Donc la colonne adulte ne compte
que 26 os distincts.

— Les courbures : De profil, la colonne vertébrale d’un nouveau-né présente
2 courbures primaires a convexité postérieure. La courbure thoracique et la
courbure sacro-coccygienne. Ces 2 courbures persistent durant la croissance. Plus
tard, des courbures secondaires a convexité antérieure apparaissent. La courbure
cervicale, lorsque I’enfant commence a relever la téte et la courbure lombaire

lorsque I’enfant commence a marcher. Si la courbure lombaire antérieure est
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excessive, il y a cyphose. La colonne vertébrale est normalement droite, sans

courbure latérale. Si une telle courbure est présente, il y a scoliose.

colonne vertebrale

rachis cervical
(7 vertédres)

rachis dorsal
(12 vectedres)

rathss lombalie
(> vertedres)

sCrum

Figure 9 : Schéma anatomique des différentes portions et courbures rachidiennes.
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Figure 10 : Schéma anatomique des vertébres cervicales : C1 et C2.




Figure 11 : Schéma anatomique des vertébres cervicales de C3 a C7. A : vue supérieure. B :
Vue antérieure.
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Figure 12 : Schéma anatomique de la vertébre dorsale. A : vue supérieure. B : Vue latérale.
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Figure 13 : Schéma anatomique de la vertébre lombaire. A : vue antérieure. B : Vue

postérieure.
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Figure 14 : Schéma anatomique du sacrum et coccyx. A : vue antérieure. B : Vue
postérieure.
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2-2- Anatomie de la moelle :

— La moelle épiniére passe dans le canal vertébral. Elle s’étend du trou occipital a
la 1ére ou 2e vertébre lombaire. Jusqu’au 3e mois du développement feetal, la
moelle épiniere est aussi longue que la colonne vertébrale. Par la suite, la colonne
vertébrale croit plus vite que la moelle épiniére, de sorte que, chez 1’adulte, celle-
ci ne s’étend pas sur toute la longueur de la colonne. Un filament fibreux gréle,
issu des méninges, appelé filum terminal s’étend de 1’extrémité de la moelle (cone
médullaire) ou coccyx [17].

-31 paires de nerfs rachidiens partent de la moelle épiniére et sortent du canal
vertébral par les trous de conjugaison située entre 2 vertébres adjacentes. Chaque
nerf présente deux racines : 1’une, postérieure : sensitive, comprend le ganglion
spinal ; I’autre, antérieure : motrice, est dépourvue de ganglion [17].

— Parce que la colonne vertébrale croit plus vite que la moelle épiniére, les nerfs
rachidiens sont tirés vers le bas au fur et a mesure que la colonne s’allonge. Aussi,
les racines des nerfs rachidiens inférieurs parcourent-elles une certaine distance a
I’intérieur du canal vertébral avant d’atteindre leur point d’émergence.
L’ensemble de ces racines nerveuses forme la queue de cheval.

— La moelle épiniére est un cordon blanc logeé dans le canal rachidien, de 1 cm de
diametre et de 50 cm de longueur et présente 2 renflements fusiformes :

— le renflement cervical (plexus brachial)

— le renflement lombaire (plexus lombo-sacré).

— Cette moelle est entourée de trois membranes méningées : la dure-mere qui est
une membrane épaisse et résistante, appliquée contre la paroi osseuse;
I’arachnoide, filamenteuse, est baignée de liquide céphalo-rachidien ; la pie-meére,
fine et richement vascularisée, est appliquée contre les structures nerveuses.

— En coupe transversale, la moelle épiniere montre deux régions

— Au centre, la substance grise forme, autour du canal de I’épendyme, une colonne

ininterrompue dont la section a la forme d’un H bosselé avec des cornes
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antérieures larges et courtes, des cornes postérieures longues et effilées et des
cornes latérales a peine developpées.

— Autour, la substance blanche est divisée en deux moitiés symétriques par deux
sillons : I’un, antérieur, large ; I’autre, postérieur, prolongé en profondeur par une
mince cloison. L’émergence des nerfs rachidiens divise chaque moitié en trois

cordons antérieure, latérale et postérieure (Figure 15).

Coupe transversale de la moclle

Silloa posténeur
‘ Closson névroghque

Cordon posténeur Come posténeure
Come latérale

Cordon lateral

Cordon anténcur Come anténeure

. ‘ '
gubsumcc blanche Canal Substance gnse
de I'ependyme

-

Nerf mchadien
Racine
antencure

Tissu graasseux

N \\'cnchcc cervicale

Figure 15 : Schéma anatomique de la moelle épiniére.
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La substance grise et les ganglions renferment les corps des cellules nerveuses,
tandis que la substance blanche et les nerfs sont formés uniquement de fibres [18].
3- Etiopathogénie :

Les dysraphismes sont considérés comme des anomalies multifactorielles,
résultantes de I’interaction de divers facteurs, en particulier génétiques et
environnementaux [19]. L existence de facteurs génétiques dans la survenue des
dysraphies est supportée par les arguments suivants :

— L’incidence varie selon les groupes ethniques d’une méme région [19].

— 1l existe un risque de récurrence dans la fratrie et chez les apparentés.

— L’association a des anomalies chromosomiques (trisomies 18,13 et triploidie) et
a des syndromes geniques spécifiques est frequente. De tres nombreux modeles
animaux de dysraphisme sont connus [19], par exemple :

—Souris  Loop-tail homozygotes (gene muté sur le chromosome 1) :
craniorachischisis.

— Souris Curly-taille homozygotes (mutation en région 4 p) : exencéphalie avec
ou sans spina-bifida.

— Souris avec mutation Splotch homozygote (mutation du gene Pax3) : tous types
de défaut de fermeture du tube neurale (Déficit de fermeture du tube neural).

— Les influences environnementales semblent jouer un rdle important: des
facteurs nutritionnels sont suspectés :

— Une supplémentation en acide folique permet une réduction de 70 % des déficits
de fermeture du tube neural dans certaines populations.

— Des taux bas de vitamines B12 seraient liés a un risque accru de Déficit de
Fermeture du Tube neural.

— Un déficit en zinc a €té associé chez I’homme comme chez I’animal a un risque
de déficit de fermeture du tube neural. Le zinc est nécessaire a la transcription des
genes, a la division et la différenciation cellulaire. Une supplémentation en zinc

diminuerait 1’incidence des déficits de fermeture du tube neural.
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— Dans certaines séries, la frequence des troubles de fermetures du tube neural est
plus élevée dans les milieux défavorisés. Certains facteurs tératogenes sont
responsables de troubles de fermetures du tube neural :

— Le valproate (Dépakine) : cet anticonvulsivant, efficace et bien toléré, est
souvent donné en premicre intention dans le traitement d’une épilepsie.
Cependant, chez la femme enceinte, il est fortement tératogene : en particulier le
risque de Spina-bifida est multiplié par 10.

— La carbamazépine (TEGRETOL) : cet autre anticonvulsivant multiplie aussi le
risque de Spina-bifida par 10 [19]. Les anomalies du métabolisme du glucose
favorisent la survenue des déficits de fermetures du tube neural :

Le diabete maternel, 1’obésité, I’alcoolisme chronique sont des facteurs de risque
de trouble de fermeture de tube neural.

4- Epidémiologie :

— La fréquence des dysraphismes spinale varie nettement selon les régions du
monde : entre 1 a 9 sur 1000 naissances. En France, cette fréquence est de
0,5/10 000 grossesses, et de 8/1000 en Angleterre [19].

— La prévalence des dysraphismes parmi les naissances vivantes est en baisse
étant donné I’extension du diagnostic anténatal : a Paris entre 1981 et 2000, cette
prévalence est passée de 4,4 a 0,8/10 000 pour les spina-bifida. Mais le taux de
dysraphisme a la naissance semble aussi diminuer en 1’absence de diagnostic
anténatal : par exemple la prévalence est passée de 4,3/1000 en 1972 a 1,3/1000
en 1984 en Angleterre ; cela suggére I’importance des facteurs environnementaux,
potentiellement de 1’équilibre nutritionnel.

— Le risque de recurrence est estimé a environ 3 % apreés la naissance d’un enfant
atteint, entre 3 et 10 % apres 2 enfants atteints, 12 % apres 3 et 25 % apres
4 enfants atteints [19].

— Lorsqu’un des parents est porteur d’un dysraphisme, le risque est d’environ 2 a

5 %. Dans la population américaine, le risque de récurrence pour les apparentés

33



au second degré a été évalué a 0,5 %, il rejoint celui de la population genérale
pour les apparentés au troisieme degré.

— Le Spina-bifida constitue pres de 50 % de 1’ensemble des défauts de fermeture
du tube neural, dont 90 % de myéloméningocéles et 10 % de meningoceles [19].
5- Symptomatologie clinique :

»  Période périnatale :

—Les manifestations cliniques sont dans leur genése soit concomitante
embryologiquement du dysraphisme, soit consécutive a celui-ci, par le biais des
conséquences neuromusculaires des differentes pathologies qui le constituent.

— Manifestations cutanées, scolioses congénitales, imperforations anales sont a
I’évidence concomitantes du dysraphisme de méme que les vessies neurologiques,
pieds creux, paraparésies d’installation progressive en sont conséquence. Des
déformations comme les pieds bots, varus équins congénitaux seront beaucoup
plus difficiles a classer dans une de ces deux catégories.

a-Syndrome cutané :

— Sinus dermique, angiome plan ou tubéreux, hypertrichose allant d’une densité
anormalement ¢élevée de poils jusqu’a D’existence de véritables touffes de
cheveux, petites tumeurs cutanees appendues, na&vus peuvent s’associer de fagon
variable sur la ligne médiane a n’importe quel niveau de 1’axe rachidien, mais
essentiellement dans la région lombo-sacrée.

— Tumeur sous-cutanée a type de lipome lombo-sacré souvent asymétrique par
rapport a la ligne médiane pouvant dévier le sillon inter-fessier.

— Fossettes coccygiennes qui ne signifient pas toujours leur association avec un
dysraphisme. Mais devant toute fossette d’un diamétre supérieur a 5 mm, situé
au-dela de 25 mm au-dessus de I’anus, d’autant plus qu’elle est associée a des
signes cutanés (hyper ou hypopigmentation, pilosité, angiome, infiltration
cutanée) doit étre exploré par échographie avant 1’age d’un mois et demi, et par

IRM au-dela de cet age [20].
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b-Syndrome viscéral :

—Dans le cadre du syndrome malformatif entrent essentiellement les
imperforations anales toujours en association avec une agénésie sacrée. Il n’y a
aucun parallélisme entre D’é¢tendue du défect sacré et D’existence d’une
imperforation anale. Il s’agit pour la plupart de formes hautes d’imperforations
anales. Il faut en rapprocher les antépositions de 1’orifice anal.

— L’incontinence anale et la constipation (formes cliniques traduisant une
pathologie sphinctérienne) peuvent étre des modes de découverte de dysraphisme
[20].

c-Syndrome urologique :

— 11 est composé d’une part de malformations urinaires (rein unique, rein en fer a
cheval, et syndrome de la jonction pyélo-urétérale) et d’autre part et surtout des
conséquences sphinctériennes des dysraphismes : vessies neurologiques.

Ce dysfonctionnement est a I’origine de complications affectant le bas puis le haut
appareil urinaire, responsable de stase et infection urinaire, le reflux vésico-
urétéral qui menace la fonction rénale du fait d’une incontinence ou rétention
aigue d’urine.

d-Syndrome neuro-orthopédique :

— Les méningites constituent un mode de révélation exclusivement neurologique
des sinus dermiques.

—Les cyphoses et scolioses congenitales sont des anomalies purement
orthopédiques pouvant révéler une dysraphie. Les autres atteintes orthopédiques
observées sont secondaires en totalité ou en partie a I’atteinte paralytique. Ceci
permet de répéter a nouveau I’importance de I’examen neurologique dans un bilan
orthopédique complet.

— Les déformations des pieds essentiellement paralytiques sont extrémement
fréquentes. La déformation en pied creux ou en pied varus équin talus ou équin
paralytique dépend de I’atteinte isolée des muscles intrinséques du pied ou de
I’atteinte des muscles intrinséques et des extrinséques jambiers antérieurs et
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péroniers étant les plus fréquemment touchés. Ce qui caractérise ces déformations
des pies est leur évolutivité avec le temps et I’existence parfois de douleurs ou de
troubles trophiques associés [20].

— Le mal perforant plantaire survenant a un age précoce témoignant d’un trouble
de la sensibilité peut étre un signe révélateur de dysraphismes.

— Si le diagnostic n’a pas été suspecté dans la période anténatale, les signes
d’appels périnataux d’un dysraphisme sont dans 90 % des cas une anomalie de la
ligne médiane du dos, en particulier cutanée plus rarement, il s’agit d’un déficit
neurologique, d’une déformation des pieds, d’une malformation anorectale
associée ou d’une masse paravertebrale [21].

> Chez I’enfant plus grand :

— Les circonstances de découverte d’un dysraphisme fermé sont surtout les
déformations orthopédiques et les troubles sphinctériens, en particulier urinaires.
> Chez I’adulte

— Chez ’adulte, les douleurs des membres inférieurs et du dos sont la premicre
plainte.

6- Particularité du sinus dermique : Le sinus dermique représente 24 % des
dysraphismes fermes. Il s’agit d’une fistule entre la peau et les méninges ou le
tissu neuronal, secondaire a une disjonction focale incomplete du neuroectoderme
et de I’ectoderme cutané. 1l se présente comme un tractus fibreux avec une paroi
endoluminale épithéliale, la topographie est lombo-sacrée a proximité du cone
terminal, bien qu’il existe des formes hautes et méme au niveau cranien (occipital)
la plupart des sinus se terminent dans 1’espace intradural et dans 12 % a 42,8 %
des cas, ils s’accompagnent d’un kyste dermoide développé a partir d’inclusions
de tissu superficiel ou consécutif a la desquamation des cellules du tractus. Des
lipomes ou des fibrolipomes du filum terminal ou autres dysraphismes peuvent
étre associés comme les spina-bifida. Les anomalies cutanées sont typiques et
représentent la manifestation clinique la plus fréquente. 11 s’agit en général d’une
tache angiomateuse ou hyperpigmentée, un navus avec une pilosité anormale,
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voire d’un pertuis. Lorsque le sinus s’ouvre dans 1’espace sous-arachnoidien, des
complications infectieuses peuvent survenir (meningite, voire des abces) par
contamination rétrograde de 1’étui neuroméninge [22 ; 23]

6-1 - Description anatomique :

Le tractus peut intéresser plusieurs segments vertébraux avant de pénétrer la dure-
meére. Les sinus dermiques de siége thoracique ou cervical péenétrent la dure-mere
et peuvent atteindre le canal central.

10 % des sinus dermiques se terminent au niveau du tissu sous-cutané

20 % entre le fascia et la dure-mere

10 % en sous-dural

La plupart des sinus dermiques se situent au niveau de la ligne médiane, bien que
des localisations paravertébrales aient été décrites [24]

Le tractus unique est de regle cependant de rares cas de tractus paralléles se
terminant au méme niveau ou a des niveaux différents ont été signalés [25,26]
Le décalage qui peut exister entre le point de pénétration du sinus dermique a la
surface cutanée et son point d’attache a la dure mére, peut s’expliquer par la
croissance qui est différente entre la moelle et la colonne vertebrale. La trajectoire
du tractus est typiquement orientée dans le sens caudal lors de sa traversée des
tissus sous-cutanés et lors de son passage a travers la lame ; elle suit un trajet
ascendant dans le compartiment intradural et se termine au niveau du céne ou au

niveau du versant de la moelle ou de la queue de cheval.
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Figure 16 : Schéma anatomique du sinus dermique (a) avec (b) anomalie cutanée
(érythéme) et sans anomalie cutanée (c) [27]

6-2- Autres formes cliniques :

Elle concerne essentiellement la fossette sacro-coccygienne qui est située au-
dessous du cul-de-sac arachnoidien et n’est pas connectée avec les structures
nerveuses qu’il conviendrait mieux d’appeler « fossettes coccygiennes ».

Elle se rencontre dans 5 % chez le nouveau-né.

Typiquement elles sont situées a 25 mm de I’anus et le diamétre est inférieur a
5 mm. Il n’y a pas de stigmates cutanés associés.

Ces fistules sont fréquentes et d’une grande bénignité ; (il n’y a pas de dure-
meére dans le coccyx ni de spina-bifida) et ne s’enfonce pas en profondeur au-
dela du fascia sacré. [23]

Le seul risque est la surinfection locale par le matériel fécal et la formation d’un
kyste pilonidal.

Ici, la fistule cutanée se prolonge par un tractus fibreux qui s’insére a la pointe
du coccyx.

Le traitement peut €tre soit 1’abstention avec une hygiéne cutanée, soit la
chirurgie par excision de la fistule a titre prophylactique.

Le diagnostic ne peut étre confirmé que radiologiquement et repose sur I’IRM

qui montre la présence du kyste, ou d’un abces.
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Un filum terminal qui peut étre épais, et s’associant a une moelle « basse
attachée » le tout accompagné par le tractus dermique que I’on peut parfois suivre
depuis son point de pénétration cutanee jusqu’a la face dorsale de la moelle.
L’élément indispensable au diagnostic du sinus dermique est la mise en évidence
de Pinterruption localisée du pannicule adipeux, traduisant la séparation
imparfaite de la peau et de la moelle.

La chirurgie prophylactique d’un sinus dermique asymptomatique est le
traitement par excellence.

I’anatomie est claire et les Iésions associées a des kystes dermoides et
épidermoides sont de petites tailles ; par ailleurs, les tissus avoisinants ne sont pas
remaniés par une infection et donc les résultats sont meilleurs.

6-3- les pathologies associées :

Le sinus dermique est un facteur favorisant d’une méningite par I’acheminement
des germes a travers le pore cutané. La méningite a répétition se voit dans 60 %
des cas [7]. La majorité des nouveau-nes porteurs d’un sinus dermique ont un
examen neurologique qui est normal. Cependant [’apparition des signes
neurologiques peut survenir secondairement soit par un effet compressif di a
I’augmentation du volume des tumeurs incriminées, soit a 1’infection des
inclusions de celles-ci, qui peut se compliquer par une arachnoidite, ayant pour
conséguence une ischémie locale donc du c6ne pouvant engendrer des séquelles
neurologiques qui peuvent devenir definitives qui nécessitera donc un traitement
d’urgence. Ce sinus dermique peut se segmenter en kystes dermiques. Dans I’un
ou lautre cas, un ou plusieurs kystes peuvent se former, dermoides ou
épidermoides. Le kyste dermoide intrarachidien est une rare lésion bénigne
malformative du systeme nerveux. Uni ou multiloculaire, le kyste est constitué
d’une membrane revétue d’un épithélium malpighien squameux et stratifié
reposant sur une enveloppe fibreux et adhérant. Habituellement intradurale et

extramedulaire, présent des la naissance cependant ne se manifeste habituellement
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qu’entre la premiere et la deuxieéme décade de la vie témoignant d’une croissance
et évolution lente.

Les signes cliniques sont ceux de tout processus expansif intrarachidien : douleurs
radiculaires, troubles moteurs, troubles sensitifs et sphinctériens avec toutes les
conséquences qui en résultent parfois péjoratifs.

Il existe quelques rares cas de rupture du kyste dermoide dans les espaces sous-
arachnoidiens périmédullaires avec dissémination intracranienne engendrant des
méningites aseptiques et des hydrocéphalies.

Il est souvent accompagné d’un défect congénital tel un bloc vertébral, une
syringomyélie ou spina-bifida occulta, mais contrairement au kyste neurentérique,
les tumeurs perlées sont rarement accompagnées d’anomalies vertébrales

antérieures.

Spina bifida occulta Meningocele Myelomeningocele

Eigure 17 : schéma anatomique de différents types de spina-bifida.
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- LES MOYENS D’IMAGERIES :

Les différents moyens d’imagerie médicale :

L’imagerie médullaire a tres vite évolué ces derniéres années.

1- La radiographie simple :

Moins utile pour étudier les pathologies intracanalaires, elle reste le premier
examen pour 1’étude des anomalies osseuses du rachis et elle est disponible, mais
irradiant.

Les clichés realises sont :

— Un cliche de face et profil du rachis lombaire

— Un cliché % du rachis lombaire

2- Ultrasonographie :

En plus de son caractere opérateur dependant, elle est moins utilisée dans notre
contexte pour étudier les anomalies du rachis. Elle est souvent utile en
néonatologie chez les patients de moins de trois mois, car I’arc postérieur vertébral
n’est pas encore ossifié. Cette non-ossification constitue ainsi une fenétre
permettant d’avoir une image du canal médullaire et de son contenu.

Les patients avec un spina-bifida ont une fenétre permanente a cause du défet
0sseux qui accompagne la pathologie, ce qui permet a cette technique d’étre
utilisée a jusqu’a I’age de trois mois.

On utilise des sondes de 3,5 a 7 MHz qui permettent d’observer les pulsations
normales du mouvement de la moelle a tous les niveaux.

Elle a pour avantage de déterminer :

— Le niveau du cone médullaire et le diamétre du filum terminal

— La nature liquidienne, lipomateuse, tissulaire ou calcique.

— Les rapports avec les éléments nerveux.

— D’étre peu onéreuse et facile d’accomplissement.

— De ne pas exposer I’enfant a des irradiations

Cependant la réalisation, I’interprétation des résultats dépend de 1’expérience de
I’opérateur.
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3- La tomodensitométrie :

Elle est de plus en plus disponible. Elle permet une meilleure estimation des
différentes densites des tissus constituants qui sont : la moelle, muscle, graisse,
eau et le compartiment sanguin et d’étudier les rapports du processus médullaire
avec les structures de voisinage.

De plus elle trouve sa place en cas de contre-indication a I’IRM.

Malgré ces avantages elle reste irradiante.

4- Le myéloscanner :

C’est un examen invasif et irradiant peu disponible. Il permettait une étude des
différents éléments nerveux, tels que le cone médullaire, les racines, la moelle et
I’existence éventuelle d’une tumeur.

Il tend a étre supplanté par I’IRM et est sollicité lorsque ce ci est contre-indique.
5- L’imagerie par résonance magnétique (IRM) :

L’IRM demeure 1’examen de choix dans I’étude de la moelle. Dans notre
contexte, elle est trés peu disponible, surtout en urgence. Les séguences suivantes
sont utilisées :

— L’IRM cinétique ou dynamique :

Est une technique qui permet d’explorer la cinétique des mouvements du cone
dans son déplacement dans le sens antéro-postérieur et céphalo-caudal qui est
évalue de facon subjective. [31]

— IRM avec séquence de suppression de graisse ou « Fat Sat »

L’application d’une impulsion de pré-saturation avant I’excitation des protons
permet d’obtenir une imagerie pour laquelle le signal de la graisse a été supprime.
Cette séquence est particulierement utilisée en pondération T1, car elle permet
d’étudier le rehaussement (prise de contraste) d’une lésion apres injection
intraveineuse de contraste.

Suivant les organes étudiés, elle peut étre employée en pondération T2 pour

obtenir des images plus détaillées. [32]
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— IRM en séquence « FLAIR » :

L’acronyme Flaire provient de I’anglais « Fluid Attenuated Inversion Recovery ».
C’est une sequence qui supprime le signal provenant du liquide céphalo-rachidien.
Les lesions de la substance blanche (ramollissements, démyélinisation
inflammatoire) apparaissent hyper intenses et sont particuliérement bien mises en
exergue.

Sur les coupes sagittales, le cone médullaire n’est pas toujours bien identifié a
cause des racines de la queue de cheval qui ont tendance a se déporter vers
I’arriére, du fait du phénomene de gravité et peuvent apparaitre en continuité avec
le cone.

Les coupes coronales donnent des informations supplémentaires bien que les
images en coupes transverses soient plus précises pour étudier le cone terminal en
corrélation avec les coupes sagittales. [33]

Sur le plan radiologique, celle-ci ne porte rarement pas de difficulté ; sur les
coupes sagittales d’IRM et axiales au temps T1 qui montre un hypersignal au
niveau du filum soit partielle et on parlera d’une infiltration lipomateuse localisée,

ou intéressant la totalité du filum et celle-ci sera donc plus étendue.
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[11-RESULTATS DES MOYENS D’IMAGERIES :

1- Sinus dermique : 11 est exploré essentiellement par I’IRM.

1-1- Aspect IRM: En IRM, le trajet du sinus dermique est visualisé en
hyposignal T1 au sein de la graisse sous-cutanée et profonde en hypersignal T1.
A la différence des kystes pilonidaux ou des fistules sacro-coccygiennes, il se
situe au-dessus du pli interfessier et présente une direction ascendante. Si sa
terminaison est intracanalaire, le point de passage a travers la dure-mere est plus

difficile a détecter

a

Figure 18 : IRM du rachis lombaire, coupe sagittale montrant un sinus dermique en
hyposignal en a-T1let b-T2, hypersignal en c-T1+Gado et Fat Sat

2- Le kyste dermoide :
2-1- TDM du kyste dermoide : Il apparait a la TDM sous forme d’une masse
intracanalaire mixte contenant des zones isodenses ou hypodenses souvent des

images calciques comprimant la moelle épiniére.
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Figure 19 : TDM du rachis lombaire, reconstruction sagittale, la fleche montre un kyste
dermoide sous forme d’une hyperdensité spontanée intracanalaire arrondie bien limitée avec

des calcifications intrakystique.

2-2- Myéloscanner : Il permet de situer la tumeur par rapport aux meninges sous

forme d’une image hypodense entourée du produit de contraste en intracanalaire.
% 7S . o - N X

Figure 20 : Myéloscanner du rachis lombaire. Coupes axiales (a) de 3 mm d’épaisseur en

mode spiralé et reconstruction sagittale (b) : kyste dermoide du c6ne médullaire a double
composante charnue isodense et graisseuse hypodense. Aspect laminé des espaces sous-

arachnoidiens.

2-3- IRM du kyste dermoide

Il peut siéger dans la graisse sous-cutanée ou atteindre le compartiment
leptomeningé avec une topographie intradurale extramédullaire. 1l apparait en
IRM en hypo ou hypersignal (graisse) T1 et hypersignal T2. Le signal peut étre

de type liquidien pouvant rendre difficile son diagnostic. S’il s’agit d’un kyste
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épidermoide, il apparait également en isosignal au liquide céphalo-rachidien en

T1 et en hypersignal T2.

Figure 21 : IRM coupe sagittale, kyste dermoide, la fleche montre une Iésion
intracanalaire intradurale, a la hauteur de S1-S2, a contenu hétérogene, isosignal T1 et

hypersignal franc en T2,
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Figure 22 :

IRM en coupes sagittales en séquences pondérées T1 (a), et T2 (b), et en coupe frontale en
séquence pondérée T1 apres injection de Gadolinium (c), montant une lésion fusiforme
intramédullaire, bien limitée, de niveau T12. La Iésion est hypo-intense en T1, hétérogene en
T2, avec une zone centrale hyperintense, entourée d’une couronne hypo-intense, avec un
cedéme su et sous-jacent a la Iésion (fleche rouge). Sur la séquence pondérée T1 aprés injection

de gadolinium, on note un fin rehaussement en couronne.

3- Spina-bifida :

3-1- Echographie : En anténatale, 1’échographie retrouve une masse kystique
contenant parfois des cloisons en contact avec le rachis associé a une
communication avec le canal rachidien par un orifice souvent difficile a visualisé
a mettre en évidence.

En postnatal, elle étudie bien la masse et sa communication avec 1’espace sous-

arachnoidien a cause de 1’absence de 1’arc postérieur.
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Figure 23 : Echographie obstétricale montrant spina-bifida, (a) coupe axiale a 17SA et (b)
coupe sagittale a 32 SA.
3-2- Radiographie : une radiographie lombaire de face montre une absence des

lames et d’une ou plusieurs épines.
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Figure 24 : Radiographie de face du bassin spina-bifida

3-3- TDM du spina-bifida : le scanner permet de différencier les deux types de
spina-bifida aperta dans lequel le méningocéle ou la myélomeningocele se voit
comme une masse kystique hypodense et un orifice de communication avec le
canal rachidien associé a un aspect de spina-bifida occulta qui est 1’absence de

I’arc postérieur sans hernie des méninges et de la moelle épiniere
K

Corpsvertébral

Apophyse épineuse

Sackystique

- Peau

.

Figure 25 : TDM coupe sagittale du rachis lombaire : image du spina-bifida

3-4- IRM : le méningocele postérieur se présente sous la forme d’une masse
remplie de liquide céphalo-rachidien communiquant avec le fourreau dural par un
défect osseux. Il peut contenir des racines ou le filum terminal.

eLa peau en regard est continue :
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*Lorsque le méningocele est présacré, une agénésie partielle du sacrum est
souvent associée

*Enfin, le méningocele intrasacré peut étre plus ou moins expansif, se situant dans
la partie inférieure du cul-de-sac dural ou dans le deuxiéme cas, élargir le canal
sacré

*Dans ce dernier cas, il épargne les foramens de conjugaison, ce qui le différencie
des kystes radiculaires de Tarlov.

*Dans le myéloméningocele, les espaces sous-arachnoidiens sont largement
dilatés et traversés par les racines nerveuses emergeant de la surface ventrale de

la placode qui est surélevee par rapport a la surface cutanée

a
Figure 26 : IRM, image de méningocele a-T1, b - T2
I\VV-Prise en charge thérapeutigue :

Le traitement est chirurgical [24]

1- Préparation du malade :
L’utilisation des agents anesthésiants paralysants doit avoir une durée d’action
courte afin de ne pas influer sur les stimuli électrophysiologiques, du sphincter

anal (S2-S4) et des extrémités inférieures L2-S2.
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Ces examens sont d’une aide non négligeable afin de réduire la morbidité surtout
quand 1’anatomie est modifiée a la suite d’une arachnoidite.

L’échographie operatoire peut trouver son utilité pour apprécier I’étendue des
tumeurs dermoides ou suivre éventuellement le trajet du tractus et son site
d’attache en intradural.

2- La chirurgie :

— Technique :

L’incision cutanée est faite de maniére rostro-caudale ou elliptique autour de
I’orifice du sinus.

En insistant sur la préservation a avoir au milieu du champ operatoire de I’orifice
du tractus du sinus dermique

Les muscles paraspinaux sont désinsérés en sous-periosté des épineuses jusqu’aux
lames en minimisant la déperdition sanguine.

La laminectomie est réalisée ou une laminotomie qui exposera la dure-mere saine
autour du tractus et de sa connexion.

Cette laminotomie peut intéresser un seul étage en respectant le ligament
interépineux et ceci a I’aide d’une fraise.

La dure-mere est exposée apres que le ligament flavum soit enlevé et que I’espace
graisseux épidural soit séparé de la dure-mére.

Le tractus est suivi de visu jusqu’a sa pénétration dans le canal médullaire.

Une laminectomie ou une laminotomie est ainsi réalisée en prenant soin
d’inspecter soigneusement le point d’attache du tractus a la dure mere.

La présence d’un méningocele manquée sera coagulée et sectionnée a ras de dure-
meére [24].

La dure-mere est donc ouverte et est rétractée latéralement par des points de
suspension.

La suspension de celle-ci se fait soit par des rétracteurs et on expose le contenu

du sac thécal.
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Cette terminaison intra- durale apparait généralement sous la forme d’une bande
fibreuse ; il est parfois nécessaire de s’aider d’une stimulation afin de faire la
différence entre une racine de la queue de cheval et d’éventuelles brides fibreuses
post-arachnoidite.

Dans certains cas le tractus chemine entre les racines de la queue de cheval et
S’invagine dans le cone médullaire ou il semble y prendre attache

— L’exérese tumorale

Apres dissection et identification du tractus ; les inclusions sont pelées jusqu’a
I’exérese totale sous irrigation au sérum physiologique.

La tumeur est localisée en extradural ; ou en intradural extramédullaire; ou
intramédullaire strict.

L’exérese de la tumeur se fait en général de maniére fragmentée alors que dans
d’autres cas de larges portions de la tumeur font décoller ou souléve les éléments
nerveux.

Le but de cette étape est de réaliser une exérese totale ; mais il arrive que dans
certains cas la capsule adhere fortement a des racines ou au niveau du céne;; il
faudra donc peler, s’il y a notion d’arachnoidite ; les racines sont adhéerentes au
tractus et aux inclusions des tumeurs dermoides ou épidermoides ; I’ utilisation de
stimuli est d’un appoint non négligeable afin de ne pas entrainer de lésions
irreversibles.

Dans ce cas-1a, il serait plus sage de faire un évidement intracapsulaire et de
coaguler la capsule.

Généralement, plus de la moitié des tumeurs dermoides sont enlevées
completement.

La présence d’un filum court et épais sera coagulée et sectionnée.

Apres résection, les espaces sous-arachnoidiens sont irrigués afin d’enlever tout
débris qui peut causer une arachnoidite future ou une méningite postopératoire ;
car ils sont hautement irritants et il existe un risque de méningite aseptique.

La dure-mére et le fascia sont suturés de fagcon étanche.
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— Post opératoire :

Repos au lit quelques jours afin d’éviter toute fuite de liquide céphalo-rachidien.
L’utilisation des corticoides est controversée.

En cas de sinus dermique simple, le suivi postopératoire est suffisant ne
nécessitant pas d’examens radiologiques de contréle.

L’inconvénient est une exérése incomplete qui nécessitera un suivi clinique et
radiologique par la pratique d’une IRM chaque année.

3- Complications :

Parmi les complications :

— L’aggravation de trouble neurologique est rare sauf si celle-ci s’accompagne
d’un aspect d’arachnoidite peropératoire rendant I’exérese difficile et pouvant se
compliquer d’éventuelles aggravations de troubles neurologiques.

— De rares fistules de liquide céphalo-rachidien.
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NOTRE OBSERVATION :

I1 s’agit d’un enfant de 13 mois de sexe féminin résident & Bamako (Mali), né le

11 novembre 2022 a terme d’une grossesse bien suivi, avec un carnet de
vaccination a jour, sans anomalie morphologique observé aux examens
d’échographies anténatales. Avant son premier anniversaire de naissance, elle a
été traitée ailleurs avec succes par antibiothérapie a trois reprises pour des fievres
persistantes, d’apparition brutale selon les parents. Ces syndromes fébriles étaient
accompagnés souvent des cris aigus inhabituels, de I’hypersensibilité au toucher,
du refus de s’alimenter et des vomissements. La notion de raideur de la nuque et
le bombement de fontanelle n’ont pas été signalés par les parents pendant ces
épisodes. Au cours du récent épisode a 13 mois de I’accouchement, sa mere
I’améne en consultation aux urgences pédiatriques de la Polyclinique Pasteur de
Bamako le 12 décembre 2022 pour une fievre persistante brutale avec raideur de
la nuque. A I’admission dans le service de pédiatrie de la polyclinique Pasteur de
Bamako, I’examen général a retrouvé une fievre a 38 °C, une fréquence cardiaque
a 130btm/mn, et une fréquence respiratoire a 20/min. L’examen physique a mis
en évidence le signe de Kernig et signe de Brudzinski. L’examen du rachis
objectivait un syndrome rachidien lombaire avec présence d’une tache
mongoloide lombaire, d’un angiome cutané et d’un sinus dermique lombaire. La
fossette coccygienne était de 3 mm de diameétre situé a 15 mm de la marge anale.
La position par rapport a I’anus était de Plus de 2,5 cm de la marge anale. On ne
note pas d’écoulement de liquide céphalo-rachidien.

La présence de I’orifice lombaire a contre-indiqué la ponction lombaire et motivé
la réalisation de I’échographie a la recherche de collection des parties molles
associées. Cette échographie réalisée par voie postérieure a révélé une masse
intracanalaire mixte au niveau de L2 et L3 avec une composante Kkystique
anéchogene arrondie génerant un discret renforcement postérieur et une
composante hyperéchogéne 1’ensemble refoulant la moelle épiniére (figure 27).

Devant ces signes ultrasonographiques, une TDM a été réalisée en urgence qui a
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révélé une communication de ’orifice cutané et le canal rachidien retenu comme
sinus dermique, une masse hétérogeéne en intracanalaire lombaire retenue comme
kyste dermoide et une non-fermeture de 1’arc postérieur de L2 et L3 (spina-bifida
occulta). Ainsi I’enfant a été mise sous traitement a base d’antibiotique pendant
2semaines compte tenu du syndrome meningé fébrile et un syndrome
inflammatoire biologique.

L’IRM réalisée dans le service retrouve une communication de 1’orifice cutané
avec 1’espace sous-arachnoidien, a travers un tractus dans la graisse sous cutanée
et canalaire en hyposignal T1 (Figures 29 et 30) et hypersignal en séquence T2
(Figures 29 et 30) a la hauteur de L3 une masse a double composition hypersignal
franc de la composante graisseuse en T1 et T2 (Figures 29 et 30), il s’annule en
Fat Sat (Figures 29 et 30). La composante kystique est en hypersignal comprimant
la moelle épiniere en sequence T1 et hypersignal franc T2 (Figure 24).
L’ensemble comprime la moelle épinic¢re. Aprés quelques jours d’hospitalisation
et le bilan pré opératoire, elle a été opérée le 13 janvier 2023, I’intervention a
consisté en une incision cutanée autour de I’orifice du sinus dermique, le tractus
a été suivi en se référant aux images IRM jusqu’au canal rachidien aprés une
laminectomie. Une excision du sinus dermique a été faite en deux blocs
(Figure 31) et ensuite les chirurgiens ont procedé a une exérese des deux
composants du kyste dermoide et la piece opératoire a été adressée a
I’anatomopathologie qui aprés analyse a confirmé le diagnostic de lipome et
kyste.

On n’a pas noté de complication immédiate, précoce ou tardive. La patiente a été
libérée une semaine apres I’ intervention pour le reste du suivi en ambulatoire basé

sur la rééducation.
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DISCUSSION :

Notre patiente présentait a I’examen clinique un sinus dermique de localisation

lombaire par la suite un kyste dermoide intracanalaire lombaire et un spina-bifida
occulta ont été révélés par I’'imagerie médicale.

Le kyste dermoide intrarachidien est une Iésion tumorale bénigne du systeme
nerveux central [34], de croissance lente. Cependant, les kystes dermoides ne se
manifestent habituellement qu’entre la premiére et la deuxieme décennie de la vie
[35; 36] témoignant d’une croissance et d’une évolution lente puisqu’environ
2 cas sur 3 sont d’expression tardive.

Age de diagnostic :

Dans 30 a 50 % des cas, les sinus dermiques ont un kyste dermoide ou
épidermoide associé. Le kyste dermoide est une tumeur dysembryoplasique rare
pouvant intéresser le systeme nerveux central. Sa localisation intrarachidienne
est estimée a moins de 1 % [5] caractérisée par des signes de compression
médullaire non spécifiques et par une évolution tres lente.

D’aprés I’étude de Takeushi, 75 % des kystes dermoides se révelent aprés 5 ans
et 64 % sans predominance de sexe alors que notre cas a été diagnostiqué a I’age
de 13 mois et est de sexe féminin, cette précocité de diagnostic pourrait
s’expliquer par son association avec le sinus dermique qui est le facteur
favorisant de méningite a répétition ayant occasionné des consultations
aboutissant au diagnostic précoce.

La clinique :

Le tableau clinque classique est celui d’un processus expansif rachidien et
fonction de la localisation du kyste dermoide rachidien : douleurs radiculaires,
troubles moteurs, troubles sensitifs et sphinctériens [37], de méme qu’une
amyotrophie parfois considérable des membres surtout inférieurs en distal. Ces
manifestations, lorsqu’elles revétent un caractere insidieux et trés lentement
progressif, doivent faire évoquer le diagnostic, ceci n’a pas été objectivé dans

notre cas et s’explique par la taille du kyste et la précocité du diagnostic.
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L’examen clinique de notre patiente était dominé par les symptomes d’une
méningite avec les signes de Kernig et de Brudzinski qui étaient positifs.
Pathologie associée :

Notre cas de kyste dermoide n’était pas un kyste isolé, il était associé a un sinus
dermique et un spina-bifida occulta.

La présence d’un sinus dermique (20 % des cas) [34] est un indice diagnostique
d’une grande valeur, il est le résultat d’une séparation incompléte entre I’intérieur
du kyste et le milieu extérieur pendant la neurulation entre le neuroépithélium et
I’ectoderme de surface. Ce sinus dermique est important a mentionner, car il peut
étre la source de surinfection, soit superficielle sous la forme d’un suintement, soit
profonde sous la forme d’une meéningite ou d’une collection suppurée qui
pourraient étre révélatrices de I’affection. La présence d’un kyste dermoide isolé
reste exceptionnelle, il est souvent accompagné d’un défect congénital tels un bloc
vertébral, une syringomyélie ou un spina-bifida occulta ou un sinus dermique
présent dans environ 20 % des cas. Contrairement au kyste neurentérique, les
tumeurs perlées sont rarement accompagnées d’anomalies vertébrales antérieures
[38].

La topographie du sinus dermique et du kyste dermoide :

Notre cas était intracanalaire, intradural et extramédullaire.

Le diagnostic du kyste dermoide intramédullaire est resté longtemps difficile a
établir, difficulté actuellement écartée grace au développement de I’imagerie [34].
Les radiographies standards mettent en évidence le retentissement de la lésion sur
les structures osseuses, notamment les pédicules et le mur vertébral postérieur
sous la forme d’une clarté sur I’opacité osseuse et responsable d’un élargissement
du canal vertébral. La présence de structures ostéocartilagineuses en situation
intracanalaire est possible. L’apparition des scanners spiralés est d’un apport
indéniable par la possibilité de réalisation de reconstructions tridimensionnelles
en particulier si I’examen est couplé a une myélographie, cette derniére permet en
genéral de localiser la tumeur et de déterminer son siege intradural, extradural ou
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intramédullaire sans pour autant évoquer sa nature précise. La myélo-TDM quant
a elle peut approcher le diagnostic en determinant la topographie et la taille [35].
La composition du kyste dermoide :

La densité de notre cas au scanner était mixte tissulaire et graisseuse.

L’analyse des densités lésionnelles permet d’individualiser des composantes
graisseuses faisant discuter en plus du kyste dermoide, les autres lésions
dysembryoplasiques telles que les Kkystes épidermoides et les lipomes.
L’hypodensite de la lésion peut parfois orienter vers une cavitation
syringomyelique, cependant le kyste dermoide est généralement plus hypodense.
Actuellement I’IRM s’impose comme examen de premiere intention lors des
processus intramedullaires grace a son caractére anodin, sa sensibilité, son
pouvoir de caractérisation tissulaire et la possibilité de réaliser des coupes dans
les différents plans. Bien que de nombreux documents rapportent I’étude IRM des
kystes dermoides et kystes épidermoides intracraniens, de rares publications sont
disponibles pour les localisations intrarachidiennes. Dans la plupart des cas
rapportes, les caracteres IRM des kystes dermoides intramédullaires sont les
mémes que ceux retrouvés en intracranien, representé par un signal graisseux du
contenu lésionnel, hyperintense dans les 2 séquences T1 et T2. La présence de
sighaux mixtes dans les différentes séquences a aussi été rapportée comme dans
notre cas ceci s’explique par la composition mixte du kyste : poils, éléments
glandulaires et autres débris de méme que la variabilité de teneur en eau contenue
dans les sécrétions des glandes sudoripares [35,39]. Ces aspects peuvent se
rencontrer dans les kystes épidermoides, mais en général ces derniers sont moins
riches en graisse.

Le traitement :

Le traitement du kyste dermoide reste chirurgical comme celui de notre cas, le
geste idéal serait I’ablation complete du contenu intracapsulaire sans que celui-ci
soit répandu a cause du risque de survenue de méningite aseptique ou bactérienne
si le kyste communique avec le milieu extérieur par I’intermédiaire d’une fistule.
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L attitude vis-a-vis de la capsule dépend de son caractére plus ou moins adhérent
en général, ce n’est que sa portion accessible qui pourra étre enlevée sans trop se
hasarder vu les difficultés de trouver un plan de clivage avec le tissu sain et le
risque d’aggraver le malade, d’autant plus que la plupart des auteurs soulignent
I’évolution particulierement lente et généralement bénigne de ces kystes
dermoides incomplétement enlevés, cependant, quelques cas de récidives ont été
signalés ayant nécessité soit une reprise chirurgicale soit un complément
radiothérapique [40]. Des cas de rupture asymptomatiques avec migration de
gouttelettes graisseuses dans le canal épendymaire ont été rapportés dans la
littérature, mais ceci reste trés rare vu que le canal épendymaire est rudimentaire
chez I’adulte ; I’existence d’une hydromyélie peut étre un facteur favorisant cette
rupture [41, 42]. Enfin, il faut citer 2 cas de transformations malignes de kystes
dermoides intrarachidiens rapportés jusqu’a présent [35, 43].

Dans notre cas nous n’avons pas témoigné de complication immédiate, précoce
ou tardive. Il n’y a pas eu de récidives notées dans notre cas et notre méthode de

traitement n’a été que chirurgicale sans radiothérapie.
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CONCLUSION :
Le kyste dermoide est un diagnostic rare des tumeurs du céne medullaire. 1l est

souvent associé a un sinus dermique et un spina-bifida. Les radiologues doivent
avoir le réflexe de le chercher devant toute fossette lombo-sacrée de taille
supérieure a 5 mm et distante de I’anus de 25 mm. Le diagnostic radiologique

repose actuellement sur ’IRM. Le traitement de choix reste chirurgical.
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RESUME

Le sinus dermique correspond a une fossette atypique lombo-sacrée avec un
cordon épithélial reliant la peau au canal rachidien, exposant a un risque
infectieux élevé des enveloppes méninges [1]. Dans 30 a 50 % des cas, les sinus
dermiques ont un kyste dermoide ou épidermoide associé. Le kyste dermoide est
une tumeur dysembryoplasique rare pouvant intéresser le systeme nerveux
central. Sa localisation intrarachidienne est estimée a moins de 1 % [5]

Notre objectif était d’étudier ’apport de 1’imagerie dans la prise en charge de
’association sinus dermique et kyste dermoide lombaire qui ont été diagnostiqués
chez une fillette de deux ans apres son admission a la clinique pasteur de Bamako
ou elle a bénéficié de certains examens radiologiques, dont I’'IRM.

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) demeure I’examen de choix dans
1’étude des pathologies de la moelle et permet de faciliter le diagnostic précoce
et d’adapter le traitement adéquat de ces pathologies.

Dans notre étude I’IRM réalisée retrouve une communication de 1’orifice cutané
avec un I’espace sous-arachnoidien, une masse a double composition
hypersignal franc de la composante graisseuse en T1 et T2, il s’annule en Fat
Sat. La composante liquidienne est hyposignal en T1 et hypersignal T2.
L’ensemble comprime la moelle épiniere. Elle a été opérée avec succes et la
piéce opératoire apres 1’analyse nous a permis de confirmer le diagnostic de
kyste dermoide associe.

Le diagnostic radiologique repose actuellement sur I’IRM. Le traitement de
choix reste chirurgical.

Mots clés : Sinus dermique, Kyste dermoide, IRM
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ICONOGRAPHIE :

Figure 27 : coupe axiale, échographie par la sonde superficielle postérieure médiane
montrant une image de masse hétérogene intracanalaire de contenu mixte anéchogene avec un
discret renforcement postérieur et échogene graisseux refoulant le film terminal.
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Figure 28 : coupes TDM du rachis lombaire (axiale «a et b » sagittale «c» et 3D «d »)
montrant la masse intracanalaire a la hauteur de L1 et L2 de composante mixte kystique en
isodensité et une composante graisseuse en latérale droite en hypodensité. La masse canalaire
exerce un effet de masse sur le cordon médullaire en avant et a gauche. Le tractus du sinus
dermique communiquant avec le canal rachidien (image c) et le défaut de fermeture de I’arc
postérieur de L2 et L3 (image d).
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Figure 29 : IRM, Coupe axiale :

— Coupes axiales en séquence T2FSE (a) et T2 FAT SAT (b) montrant la masse
intracanalaire de composante mixte, graisseuse en hypersignal T2 et hyposignal en
T2 FATSAT et kystique (fleche jaune) en hypersignal franc T2 et hypersignal FAT
SAT. La masse canalaire exerce un effet de masse sur le cordon médullaire (fleche
rouge) refoulé en avant et a gauche.

— Coupes axiales en séquence T2 FSE (a) et T2 FAT SAT (b) montrant le tractus du
sinus dermique (fleche blanche).
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Figure 30 : IRM, Coupe sagittale,

a - T1: le kyste dermoide apparait sous forme d’une image mixte intracanalaire
comprimant la moelle épiniére, la composante kystique est en hyposignal (fleche
jaune) et celle graisseuse en hypersignal (fleche blanche). Le tractus du sinus
dermique en hyposignal (fleche rouge) dans la graisse sous-cutanée hypersignal.

b- T2: le kyste dermoide apparait sous forme d’une image mixte intracanalaire; la
composante  kystique est en hypersignal (fleche jaune) et celle graisseuse en
hypersignal (fleche blanche). Le tractus du sinus dermique en hyposignal (fleche
rouge) dans la graisse sous-cutanée hypersignal.
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Figure 31 : Images en peropératoire :
Aspect du kyste dermoide intracanalaire avant exérese « image a, fleche blanche »

Image de la piéce anatomique opératoire du kyste et du sinus dermique « fleche
jaune »

Image du canal rachidien libéré du kyste dermoide et du sinus dermique (images c et
d « fleche bleue »).
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