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Aspects épidémiologiques, cliniques et thérapeutiques du spina bifida dans le service de chirurgie
pédiatrique du CHU Gabriel TOURE

I. INTRODUCTION

Le spina bifida ou dysraphisme spinal, est une embryo-feetopathie définie par

une fissure congénitale d’un ou de plusieurs arcs vertébraux postérieurs [1].
Il s’agit de la plus grande des dysraphismes viable [2].

Sa fréguence est diversement évaluée dans le monde :

- En Amérique la fréquence est ¢gale a 5%o des naissances [1].

- En Asie, c’est au sud de 1I’Inde que 1’on observe la plus grande fréquence au
monde soit 11,2%o des naissances. Ces valeurs sont en diminution dans presque
tous les pays ou les progrées de la détection anténatale permettent une

interruption de grossesse [1].

La fréquence est actuellement en France de 1/2 000 naissances. La plus grande

fréguence se rencontre dans les pays anglo-saxons (jusqu'a 6/1 000) [3]
- En Afrique, elle est de 0,5%o des naissances [1].

BARRY.H a trouvé au Mali 16,7% sur 84 cas d’hydrocéphalies [4].

Sur le plan étiologique, plusieurs facteurs ont été mis en cause. Il a été rapporte
que la predisposition génétique (géne C677, le PAX3), le jeune age maternel, la
multiparité, le mariage consanguin et la carence en fer acide folique et derives
lors du premier trimestre de la grossesse font partie de la réalité épidémiologique

au Niger, au Congo Brazzaville, en Tunisie et en Cote d’Ivoire [5,6,7].

Le traitement chirurgical a la naissance n’est que palliatif avec fermeture des
differents plans au regard du spina bifida et la mise en place d’une dérivation du
LCR en cas d’hydrocéphalie [11]. Du fait de son retentissement neurologique,
urologique, orthopédique ainsi que la possibilité de la coexistence de ces
atteintes, a des degreés variables chez le méme patient, cette pathologie nécessite
une prise en charge multidisciplinaire avec un soutien psychoaffectif du malade

et de son entourage. [12]
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Dans le service de chirurgie pédiatrique du CHU Gabriel Toure, dans le souci
d’en savoir davantage sur cette pathologie, nous avons decidé de revenir sur

cette étude, en complément aux précédentes vue la rareté des données.
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OBJECTIFS
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Aspects épidemiologiques, cliniques et thérapeutiques du spina bifida dans le service de chirurgie
pédiatrique du CHU Gabriel TOURE

1. OBJECTIFS

Objectif général

Etudier les aspects épidémiologiques, cliniques et thérapeutiques du spina bifida
dans le service de chirurgie pédiatrigue du CHU Gabriel TOURE.

Objectifs spécifiques

1. Déterminer la fréquence hospitaliere du spina bifida

2. Décrire les caractéristiques sociodemographiques des patients

3. Décrire les aspects diagnostiques, thérapeutiques et évolutifs du spina
bifida
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GENERALITES
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1. GENERALITES [1; 2]

Définition
Etymologiquement le mot Spina bifida désigne « épine dorsale fendue en deux
». Le spina bifida est une embryo-feetopathie définie par une fissure congénitale
d’un ou de plusieurs arcs vertébraux postérieurs. C’est une malformation
localisée de la moelle épiniere, de ses enveloppes et des vertébres qui
I’entourent réalisant le plus souvent une hernie de la moelle et des méninges
(myélo-méningocele), méninges (méningoceles), des graisses (spina lipome)

ainsi que la forme cachée (spina bifida occulta) [2].

Il existe plusieurs types de spina bifida. Tous les auteurs ne les classent pas
exactement de la méme maniére et les subdivisions sont nombreuses.

Schématiquement on retient :

- Le spina bifida occulta : invisible extérieurement (cachée) : [2]

e
i

o

= T N ™
o p—A =
PM / \ \?

Vue de face.

A. Arc postérieur normal.

B. Spina bifida occulta.

Figure 1 : Spina bifida occulta
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Figure 2 : Spina bifida occulta

1. Moelle (en position normale), 2. méninges (en position normale), 3. Fente

osseuse, 4. Peau intacte.
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-Le spina bifida cystica : Méningocéle (hernie des méninges)

Figure 3: Méningocéle

1. Moelle 2. Peau le plus souvent intacte 3. Méninges faisant hernie.
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1. Le spina bifida aperta ou cysticaaperta : Myéloméningocele

(hernie de la moelle et des méninges)

Figure 4. Myéloméningocele

1. Moelle 2. Peau « ouverte » exposant la moelle et laissant suinter le

liquide céphalorachidien 3. Meéninges.
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1. Spina lipome

Haut

1).

Figure 5 : Lipome extra rachidien (1) Figure 6 : Lipome intrarachidien (1)
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Embryologie et embryopathogénie [1]

Embryologie de la moelle, des méninges et du rachis

Formation de la moelle

La gastrulation
Apres la fécondation, le développement de 1’ceuf abouti a la mise en place de
I’embryon tridermique qui comprend un ectoderme, un mésoderme et un
endoderme. A partir du mésoderme va se produire la mise en place de la
chorde. Celle-ci commence par une prolifération des cellules meésodermiques a
hauteur du nceud de Hensen. Ensuite, les cellules migrent vers le pdle cranien et
forment un tube creux, le processus (ou tube) notochorde, dans I'axe du disque,
entre l'ectoderme et I'endoderme. Dans un premier temps, le tube notochorde

fusionne avec I'endoderme formant ainsi la plaque chordale.

Plus tard, il se sépare de I'endoderme et devient ainsi un rouleau plein : la chorde

proprement dite (Fig. 7 et 8).

Vue latérale oy Vo Coupe selon C
C
L Caudal
l )
1 Processus notochordal 2 ectoblaste (neuroectoblaste, au milieu
3 entoblaste embryonnaire au-dessus de la chorde)

Figure 7 et Figure 8 : Vue schématique de la formation du processus
notochordal [67]
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La neurulation primaire
La présence de la chorde induit la formation de la plaque neurale a partir de
I'ectoderme sus-jacent. Elle (la plaque neurale) apparait a I'extrémité craniale de
I'embryon et progresse par recrutement de nouvelles cellules neuro-
ectoblastiques vers son extrémité caudale. Au cours de la 3°™ semaine, les bords
de la plague neurale se surélévent, formant des bourrelets neuraux qui délimitent
la gouttiére neurale. Les bords de la gouttiere neurale vont se rapprocher puis

s'accoler dés le 28°™

jour pour délimiter le tube neural, aprés que ce soit détaché
de chaque c6té un amas cellulaire longitudinal issu de la zone de jonction de la
gouttiere neurale et de I'ectoblaste. Ces amas latéraux constituent les crétes
neurales. La fusion des gouttiéres neurales est liee au fait que les cellules neuro-
ectodermiques se reconnaissent et augmentent leur capacité d'adhésion.
L'ectoblaste se reconstitue au-dessus du tube neural flanqué de ses deux crétes
neurales. Environ 50% de l'ectoblaste constitue la plaque neurale, le reste

constituera le futur épiderme. (Fig.9)

Plague neurale

e

Notochorde \. Gouttiére neurale

Futur épiderme

Créte neurale

-—
Dorsal

T—D Gauche

Figure 9 : Vue schematique de la neurulation primaire [68]

La fermeture du tube neural commence dans la région cervicale et progresse

simultanément en direction céphalique et caudale (Fig. 10). Les neuropores
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antérieur et postérieur se ferment respectivement au 29°™ jour et au 30°™ jour.
L'emplacement du neuropore antérieur correspond a la lame terminale du
cerveau adulte. Celui du neuropore postérieur correspond au 31°™ somites
(environ S1), ou se fera la neurulation secondaire a partir de I'éminence caudale,
qui se terminera chez I'adulte par le cone medullaire. Du défaut de fermeture du
neuropore postérieur résultera un spina bifida, alors que I'absence de fermeture
du neuropore antérieur est responsable d'une anencéphalie. Seul, nous intéresse

dans notre étude, le spina bifida.

Neuropore antérieur

[ — Neuropore postérieur
21% Jour 22¢ Jour Rostral

Lo Droite

OFigure 10 : Fermeture du tube neural aux 21eme et 22éme jour[69]

La neurulation secondaire
Par opposition a la neurulation primaire, elle concerne le développement de la
partie terminale de la moelle épiniére & la hauteur du 31°™ somite (entre la 4°™
et la 7°™ semaine). Rappelons que la ligne primitive produit avant de disparaitre
une structure mésoblastique qui persiste et qui s'appelle éminence caudale. Cette
derniere sera a l'origine de la partie caudale du tube neural et de I'élongation de

la moelle épiniére. Le cordon initialement plein se creuse d'une lumiére qui
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s'unit au canal neural, il sera finalement revétu par le neuro-épithélium (Fig. 11).

Les anomalies de ce processus seront a 1’origine des dysraphies occultes.

1a eéminence caudale meésenchymateuse pleine
1b éminence caudale creuse

1c le canal neural s'unit 3 I'éminence caudale
Dorsal

Rostral

2 tube neural

Figure 11 : vue schématique de la neurulation secondaire [67]

Formation des méninges
Peu apres la fermeture du tube neural, 1’ébauche des futures méninges se forme
autour de celui-ci. Le complexe pie-meére/arachnoide dérive des crétes neurales
alors que la dure-mere dérive du mésoderme. Le développement de la dure-mere
commence vers le 46°™ jour au niveau de la partie ventro-latérale du tube
neurale.

La formation du rachis
Vers le 17°™ jour de la vie embryonnaire, les cellules du mésoblaste jouxtant la
ligne médiane se mettent a proliférer, pour former le mésoblaste para-axial. Ce
dernier s'organise en segments, les somites. Cette métamérisation débute en

région céphalique et se poursuit dans le sens cranio-caudal. La premiere paire de
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somites apparait au 20°™ jour, puis la segmentation continue au rythme de trois

paires par jour.

A la fin de la 5°™ semaine, on observe ainsi 42 & 44 paires de somites : 4
occipitales, 8 cervicales, 12 thoraciques, 5 lombaires, 5 sacrées, et 8 a 10
coccygiennes. La premiére paire occipitale et les 5 a 7 derniéres paires

coccygiennes disparaitront.

Le stade membranaire
Au début de la 4°™ semaine, les cellules des parois médiale et ventrale du
somite se dispersent et se disposent autour de la chorde, formant le sclérotome.
Les differents massifs de sclérotomes forment une colonne mésenchymateuse,
les sclérotomes restants séparés par des espaces moins denses contenant les
arteres inter-segmentaires. Puis les cellules des sclérotomes proliférent
activement, de telle fagcon que chacun d'entre eux fusionne par sa partie caudale
(plus dense) avec l'extrémité craniale du sclérotome sous-jacent. Le corps

vertébral pré-cartilagineux devient ainsi inter-segmentaire (Fig. 12).

Le disque intervertébral est constitué d’une part a partir des cellules originaires
de la partie créniale de chaque sclérotome (qui remplissent l'espace inter-
vertébral), et d’autre part a partir de la chorde (qui régresse en regard des corps
vertéebraux, s'elargit au contraire dans la région des espaces intervertébraux, et se
transforme en nucléus pulposus par dégénérescence mucoide). Quant aux
cellules de la paroi dorsale du somite, certaines entourent le tube neural pour
former l'arc vertébral ; d'autres migrent vers la paroi pour donner dermatome,
myotome et eléments précurseurs des membres. Les cellules ventro-latérales du

somite sont a l'origine des processus costaux.

La chondrification et I’ossification

Au cours de la 6°™ semaine apparaissent des points de chondrification, qui

fusionnent rapidement : 2 dans le corps vertébral, 2 dans les arcs vertébraux, et
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dans chaque processus costal. Les points d'ossification primaire apparaissent

vers la 7°™ semaine en région cervicale et s'étendent en direction caudale. Les

points des corps vertébraux apparaissent vers la 8™ semaine dans les vertébres
thoraciques basses puis s'étendent cranialement et caudalement. A partir de 14
semaines de développement, un nouveau point d'ossification est visible chaque

semaine. Tous les corps vertébraux sont ossifiés a la 30°™ semaine.

A la naissance chaque vertébre présente trois jonctions cartilagineuses : la
synchondrose inter-neurale, qui unit les deux arcs a leur extrémité postérieure, et
deux synchondroses neuro-centrales, entre le corps et les arcs. L'ossification des
synchondroses, et la formation des processus épineux, transverse et articulaire se

feront pendant I'enfance. L'ossification secondaire ne se fera qu'apres la puberté.

Haut

q
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Figure 12 : Stades successifs de la formation du rachis

A/ 4eme semaine de développement, B/formation des corps vertébraux
C/Aspect final
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Source : Embryologie médicale ; J. Langman ; 6°™ Ed ; Pradel (1997) ;

Collection Etudiant.
Pathogénie des dysraphies spinales

Les théories les plus admises de nos jours, du point de vue pathogénique,
soutiennent que les différents types de dysraphies spinales résultent d’anomalies
survenues a différentes étapes du développement normal du tube neural
embryonnaire, préecurseur du SNC. Ces anomalies, au niveau du pdle céphalique
du tube neural, donneront les anencéphalies et les céphalocéles, tandis qu’au
pole rachidien elles donneront un spina bifida. On distingue d’une part les
défauts de fermeture du tube neural (DFTN), qui surviennent pendant la
neurulation primaire, et d’autre part les anomalies de la post-neurulation qui

surviennent apres la neurulation primaire.

Les défauts de fermeture du tube neural
Il s’agit du groupe des « dysraphies ouvertes » qui comporte deux formes non
viables (le cranio-rachischisis et le rachischisis) et une forme viable (la myélo-
méningocele). Ces DFTN résulteraient d’anomalies survenues lors de la
fermeture du tube neural, qui reste ouvert a un niveau guelcongue sur son axe
cranio-caudal. Il existe deux théories sur le mécanisme qui conduit a la

persistance de 1’ouverture au niveau du tube neural :

Théorie de ’anomalie primaire de la fermeture du tube

neural
C’est la théorie la plus admise. Le primummovens serait une absence de
fermeture complete du tube neural au cours de la neurulation primaire, lors du
passage de la plague neurale en tube neural, avec séparation du neuro-ectoblaste
et de l'ectoblaste, et libération des cellules des crétes neurales. Trois éléments

sont alors concernés par l’anomalie (ectoblaste, crétes neurales, et neuro-

Thése de Médecine Bamako 2020 Abou Traoré

> [= | <



Aspects épidémiologiques, cliniques et thérapeutiques du spina bifida dans le service de chirurgie
pédiatrique du CHU Gabriel TOURE

ectoblaste) et leur atteinte expliquerait les lésions anatomiques des dysraphies

ouvertes.

Au niveau de I’ectoblaste, les feuillets ectoblastiques ne fusionnent pas et ne
recouvrent pas les tissus neuro-ectoblastiques qui sont ainsi au contact du
liquide amniotique. Cependant les bords de la lésion sont en continuité avec le
revétement cutané, ce qui explique peut- étre qu'une épidermisation secondaire

partielle puisse avoir lieu sur les myélo-méningoceles.

Au niveau du neuro-ectoblaste de la gouttiere neurale, la consequence de

I’anomalie est une moelle épinicre qui reste ouverte sur son canal épendymaire.

Au niveau des crétes neurales I’anomalie serait a 1’origine de 1’absence des

méninges molles (pie-mére et arachnoide) dans le spina bifida aperta.

Theorie de la réouverture secondaire du tube neural
Elle stipule que les anomalies observées seraient dues a une réouverture du tube
neurale primitivement bien fermeé au cours de la neurulation primaire. L’origine
de cette réouverture serait une hyperpression du LCR qui entrainerait une

rupture du tube neural a un point de moindre résistance : le neuropore postérieur.

Remarque : Les dysraphies ouvertes associent souvent des anomalies cérébrales.
La plus fréquente est la malformation d'Arnold-Chiari de type Il qui serait due a
la fuite de liquide céphalorachidien dans la myélo-méningocele, entrainant une
hypotension du liquide céphalo-rachidien, qui limiterait le développement de la

vesicule rhombencéphalique et de la base du crane.

Les anomalies de la post-neurulation
Elles surviennent apres la fermeture du neuropore postérieur. Ces anomalies
seraient a 1’origine des dysraphies spinales fermées ; c'est-a-dire développées

sous une peau plus ou moins saine. Elles n’associent pas d’atteinte cérébrale.
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-Le spina bifida occulta « caché » : 1l se caractérise par un défaut de fermeture
de l'arc vertébral postérieur le plus souvent d’une seule vertebre. Les structures
meéningées et nerveuses sont a leur emplacement habituel, et les téguments sont

indemnes.

- Le spina-lipome : 1l s'agit d'une différenciation aberrante du mésoblaste
postérieur, peut-étre par disjonction prématurée des crétes neurales et de
I'ectoblaste, entrainant un contact anormal entre le tube neural incomplétement
fermé et le mésenchyme environnant. Au spina bifida s’associe un lipome intra

et extra-rachidien.

- La méningocele : Son origine n’est pas bien connue. Elle se forme a la fin de
la période embryonnaire (50e et 70e jour) lorsque le revétement cutané est
achevé alors que les arcs vertébraux ne sont pas encore fermés. Elle se
caractérise par une hernie des méninges au travers de la breche musculo-
aponévrotique et osseuse du spina bifida. Les éléments nerveux sont a leur place

au fond du canal rachidien et en principe ne sont pas malformes.

- La fistule dermique : Elle découle d’un défaut de séparation entre le tube
neural et le neuroectoderme de surface. Le mouvement d’ascension relative de la
moelle entraine la formation d’une fistule dermique au trajet ascendant a partir
d'un pertuis sacré. Ce sinus dermique, étendu sur la hauteur de plusieurs corps

vertébraux, peut se segmenter en kystes dermiques.

- La diastématomyelie : 11 s’agit d’une division longitudinale de la moelle par
un éperon osseux median, parfois cartilagineux ou fibreux. Pour certains
auteurs, elle serait liee & des adhérences entre les feuillets embryonnaires
modifiant la formation de la notochorde et du tube neural. Pour d’autres elle
serait le résultat d’un excés de plissement de la gouttiere neurale induisant une

duplication partielle du tube neural.
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Rappel anatomique [10]

La colonne vertébrale est une longue tige osseuse, résistante et flexible, située a
la partie médiane et postérieure du tronc, depuis la téte qu’elle soutient jusqu’au
bassin qui la supporte. Elle engaine et protege la moelle épiniere contenue dans
le canal rachidien. La colonne vertébrale se compose d’éléments osseux, appelés

vertebres.

Caracteres géenéraux
La colonne vertebrale (ou épine dorsale ou rachis) est composée de 33 ou 34
vertébres (7 vertébres cervicales, 12 thoraciques, 5 lombaires, 5 sacrées
fusionnées formant un os solide, le sacrum, et 4 ou 5 vertebres fusionnées au bas

du sacrum, formant le coccyx).

Les éléments osseux permettent la rigidité alors que les ligaments permettent la

mobilité. Au sein des vertébres, il existe un canal ou passe la moelle spinale.

Le rachis permet en radiologie de pouvoir repérer les différents organes mous.
La taille totale de cette colonne se situe aux alentours de 70 cm. Entre chaque
vertebre, il existe des disques. Au cours de la journée, les disques subissant une

forte pression (a I’état debout) on perd environ 2 cm de sa taille.

La sacralisation : c¢’est la fusion de L5 et du sacrum. La lombalisation : c’est la

naissance d’un disque intervertébrale entre S1 et S2.

Les vertebres fondamentales ont la méme structure. On distingue 2 parties : le
corps vertébral (soma) qui est antérieur et postérieurement on a 1’arc vertébral.

Ce sont les arcs antérieur et postérieur.

- Le soma n°l : C’est un élément statique sustentateur, il est massif pour

permettre de supporter une grande partie du poids.

- Corps vertébral : 11 a la forme d’un segment de cylindre. Il présente deux (2)

faces et une circonférence. Les faces, horizontales sont 1’une supérieure 1’autre
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inférieure. Toutes les deux présentent une partie centrale excavée, irréguliére,
bordée par bourrelet périphérique, annulaire de tissu compact. La circonférence
est creusée en forme de gouttiere, en avant et sur les cdtés du corps vertébral. Le
segment postérieur de la circonférence, en rapport avec le trou vertébral, est
concave dans le sens transversal et déprimé a sa partie centrale. Sur toute la
circonférence du corps vertébral, on observe des trous vasculaires
particulierement grands et nombreux a la partie centrale, déprimée du segment

postérieur.

- Pédicules : Elles sont de deux colonnettes osseuses, 1’une droite, ’autre
gauche, étendues d’avant en du corps vertébral aux massifs osseux qui donne
naissance aux lames vertébrales, aux apophyses transverses et articulaires. Leurs
bords supeérieur et inférieur sont échancrés, concaves et limitent avec les bords
correspondants des pédicules situés au-dessus et au-dessous des orifices, les
trous de conjugaison ou trous intervertébraux. L’échancrure inférieure du

pédicule est beaucoup plus prononcée que I’échancrure supérieure.

- Lames vertébrales : Elles s’étendent des pédicules a 1’apophyse épincuse, et
limitent en arriere le trou vertébral. Aplaties, quadrilatéres, elles sont dirigées
suivant un plan oblique de haut en bas, d’avant en arriére et de dehors en
dedans. Elles offrent une face postérieure, une face antérieure et deux bords dont

I’un supérieur I’autre inférieur.

Leur face antérieure présente une dépression rugueuse, allongée
transversalement, nettement bordée en haut par une créte toujours bien marquée.

Cette dépression et cette créte donnent attache au ligament jaune sous-jacent.

- Apophyse épineuse : Cette apophyse épineuse nait de I’angle d’union des
lames et se dirige en arriére. Elle est aplatie transversalement et présente deux
faces latérales un bord supérieur mince, un bord inférieur épais, une base

d’implantation large et un sommet libre.
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- Apophyses transverses : Elles s’implantent par leur base 1'une a droite,
I’autre a gauche sur ’arc neural, en arriére des pédicules. Elles se dirigent en
dehors et se terminent par un sommet libre. On leur reconnait : deux faces ’une
antérieure, I’autre postérieure ; deux bords 1’un supérieur, 1’autre inférieur ; une

base et un sommet.

- Apophyses articulaires : Au nombre de quatre, deux superieures et deux
inférieures. Les apophyses articulaires sont des éminences verticales, implantées
comme les apophyses transverses sur 1’arc neural a I’union des pédicules et des
lames. Les apophyses supérieures et inférieures du méme cote figurent dans leur
ensemble une colonne osseuse, dirigée verticalement et terminée a ses
extrémités supérieure et inferieure par une surface articulaire. Elles articulent
par ces surfaces avec les apophyses articulaires correspondantes des deux

vertebres voisines.

- Trou vertébral : Le trou vertébral ou canal vertébral est limité en avant par le
corps, latéralement par les pédicules, en arriere par les lames. Les trous

vertébraux sont superposés, constituent le canal rachidien.

Caracteres particuliers des vertébres

La colonne vertébrale est divisée en cing régions a savoir : la région cervicale, la
région dorsale, la région lombaire, la région sacrale et la région coccygienne.
Les étages cervical, thoracique et lombaire sont mobiles. En revanche les étages
sacré et coccygien sont immobiles. IL existe 2 types de courbures : Cyphose,

Lordose.

* Courbure cervicale = lordose (concavité postérieure)
 Courbure thoracique = cyphose (concavité antérieure)
* Courbure lombaire = lordose

» Courbure sacrée = cyphose
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La présence de 3 courbures multiplie par 10 la résistance du rachis.

Les processus articulaires naissent de la jonction des lames et des pédicules. Il

existe 2 processus articulaires supérieurs et 2 inférieurs.
L’orientation de la surface articulaire varie en fonction de 1’étage.

En fonction de leur orientation et de leur forme, les vertebres ont la possibilité

de bouger plus ou moins.

La surface articulaire inférieure d’une vertébre va étre en contact avec la surface
articulaire supérieure de ’autre vertcbre. La zone entre deux processus

articulaires est nommée : isthme.
Le processus latéral nait de la jonction des pédicules et des lames.

Il se propage latéralement. Le foramen vertébral est présent de haut en bas de la
colonne, il augmente caudalement. Il est de forme arrondie au niveau thoracique.

La moelle osseuse passe dans ce foramen vertébral (elle s’arréte au niveau de L1

ou L2).

Les vertebres cervicales
- Le corps, allongeé transversalement, plus épais en avant qu’en arriére, présente
sur sa face supérieure deux éminences latérales, les crochets ou les apophyses
semi-lunaires. Sur sa face inférieure, il existe deux échancrures latérales en

rapport avec les crochets de la vertebre sous-jacente.

- Les pédicules naissent de la partie postérieure des faces latérales du corps

vertébral. Leur bord supérieur est aussi profondément échancré que I’inférieur.
- Les lames, quadrilateres sont plus larges que hautes.

- Les apophyses épineuses présente un sommet bi-tuberculeux et une face ou

bord inférieur, creusé d’une gouttiére antéro-postérieure.
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- Les apophyses transverses s’implantent par deux racines qui circonscrivent
avec le pedicule le trou transversaire ; leur face supérieure est creusée en

gouttiére et leur sommet est bifurqué ou bi tuberculeux.

- Les apophyses articulaires se terminent par des facettes articulaires, planes,
taillées en biseau, les facettes supérieures regardent en haut et en arriére ; les

facettes inférieures regardent en bas et en avant.

- Le trou vertébral est triangulaire et le c6té antérieur ou base est plus grands que

les deux autres.

Les vertébres dorsales
- Le corps est plus épais que celui des vertébres cervicales et son diameétre
transversal est a peu pres égal au diametre antéro-postérieur. On voit a la partie
postérieure des faces latérales prés du pédicule ; deux facettes articulaires
costales I’une supérieure 1’autre inférieure destinées a s’articuler avec la téte des

cotes.
- Les lames quadrilatéres, sont plus larges que haute

- Apophyse épineuse : Volumineuse et longue I’apophyse épineuse est trés

inclinée en bas et en arriere. Le sommet est occupé par un seul tubercule.

- Apophyses transverses. Ces apophyses se détachent de chaque c6té de la
colonne osseuse formés par les apophyses articulaires, en arriere du pedicule.
Elles sont dirigées en dehors et un peu en arriere. Leur extremité libre, renflée
présente sur sa face antérieure une surface articulaire, la facette costale qui

répond a la tubérosité des cotes.

- Les apophyses articulaires font saillies au-dessus et au-dessous de la base des
apophyses transverses. La facette articulaire de I’apophyse supérieure regarde en
arriere, en dehors et un peu en haut. La facette de I’apophyse inférieure présente

une orientation inverse.
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- Trou vertébral : 1l est & peu prés circulaire.

Vertebres lombaires
- Corps vertébral : le corps vertébral lombaire est volumineux, réniforme, a

grand axe transversal.

- Pédicules : IIs sont épais et s’implantent sur les trois cinquiémes supérieurs ou
sur la moitié supérieure de 1’angle formé par 1’union de la face postérieure avec
la face latérale du corps vertébral. Le bord inférieur est beaucoup plus échancré

que le bord supérieur.
- Lames : Les lames sont plus hautes que larges.

- Apophyse épineuse : C’est une lame verticale, rectangulaire, épaisse, dirigée

horizontalement en arriére et terminée par un bord postérieur libre, renflé.

- Apophyses transverses ou apophyses costiformes : Ils s’implantent a 1’union
du pédicule et I’apophyse articulaire supérieure. Elles sont longues, étroites, et

se terminent par une extrémité effilée.

Ces apophyses représentent les lombaires. Sur la base postérieure de leur base
d’implantation, se dresse un tubercule appelé tubercule accessoire. Ce tubercule
est, d’apreés certains 1’homologue de I’apophyse transverse des vertébres
dorsales, tandis que pour Vallois, les tubercules accessoires ainsi que les
tubercules mamillaires sont de simples tubercules d’insertion de certains tendons

des muscles spinaux.

2. Apophyses articulaires : Les apophyses articulaires superieures sont
aplaties transversalement. Leur face interne est occupée par une surface
en forme de gouttiere verticale, dont la concavite regarde en dedans et un
peu en arriere. Leur face externe présente le bord postérieur de

I’apophyse, une saillie appelée tubercule mamillaire.
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Les apophyses articulaires inférieures offrent une surface articulaire convexe, en
forme de segment de cylindre. Cette surface regarde en dehors et Iégérement en
avant et glisse dans la concavit¢ de I’apophyse articulaire supérieure de la

vertébre située en dessous.
- Trou vertébral : 1l est triangulaire et ses trois c6tés sont a peu pres égaux.

Vertebres sacrées et coccygiennes

Il se soudent et forment deux os distincts, le sacrum et le coccyx.

- Le sacrum résulte de la réunion des cinq vertébres sacrées. Il est situé a la
partie posterieure du bassin, au-dessous de la colonne lombaire et entre les deux
os iliaques. Il forme avec la colonne lombaire un angle obtus, saillant en avant,
appelé angle lombo-sacré antérieur ou promontoire. Cet angle mesure en
moyenne 118° chez la femme et 126° chez ’homme (Bleicher et Beau). Il est
incurvé, et sa concavité, plus accentuée chez la femme que chez ’homme,
regarde en avant. Sa forme est celle d’une pyramide quadrangulaire, aplatie

d’avant en arriere, a base supérieure a sommet inférieur.

- Le coccyx : C’est une piece osseuse, aplatie d’avant en arriére, triangulaire
dont la base est en haut et le sommet en bas. Il est formé par la réunion de quatre
a six vertebres atrophiées. On distingue au coccyx deux faces, deux bords, une
base et un sommet. La face antérieure est légérement concave, la face
postérieure est convexe. Toutes les deux présentent des sillons transversaux,
indices de la séparation primitive des vertebres du coccyx. Les bords latéraux,
irréguliers donnent insertion aux ligaments sacro-sciatiques et aux muscles
ischio-coccygien. La base s’articule avec le sommet du sacrum. Elle posseéde de
chaque c6té deux prolongements : 1’un vertical, appelé petite corne du coccyx,
est reli¢ a la corne sacrée correspondante par un ligament, I’autre transversal, est
désigné sous le nom de corne latérale. Le sommet mousse est fréquemment

dévié de la ligne médiane.
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- Canal rachidien : II s’étant sur toute la hauteur de la colonne vertébrale.
Prismatique et triangulaire au cou et a la région lombaire, il est a peu pres
cylindrique a la région dorsale. Ses dimensions qui sont en rapport avec la
mobilité de la région sont plus grandes au cou et a la région lombaire qu’a la

région dorsale.

Arriere

Haut

L Gauche

\Vue antérieure vue latérale vue postérieure

Figure 13: Vue d’ensemble du rachis (anatomie de Netter) [66]
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Epidémiologie

Incidences du spina bifida
Les malformations du tube neural (MTN) existent partout dans le monde. Leur
incidence mondiale serait comprise entre 0.5 et 2 cas pour 1000 naissances [11].
Il existe des variations régionales de cette incidence, en fonction des groupes

ethniques et des conditions environnementales et sanitaires.

Le tableau I ci-dessous nous donne 1’incidence globale des malformations du
tube neural dans les differentes regions du monde en 2010 selon la « Foundation

for Genomics and Population Health ».
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Tableau I : Incidences régionales des malformations du tube neural en 2010[72]

Régions Incidences (en nombre de cas pour 1000 naissances)
Asie de I’Est 3.12
Asie du Sud 2.01
Moyen Orient 1.64
Afrique du Nord 1.55
Asie Centrale 1.46

Afrique de I’Ouest 1.15

Oceéanie 1.12
Afrique Australe 1.04
Amérique latine 0.96
Afrique centrale 0.95
Europe de I’Est 0.50

Ameérique du Nord 0.36

Europe de I’Est 0.22

Les facteurs de risque étiologiques
Le spina bifida est une pathologie congénitale dont les causes sont mal connues.
Cependant plusieurs facteurs de risque d’ordres génétiques et environnementaux

ont été identifiés a travers de nombreuses études.
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Les facteurs genétiques
De nombreuses observations, a travers des études, ont permis d’évoquer le role
important des facteurs de risque génétiques dans la survenue des malformations

du tube neural :

Les facteurs ethniques

Le risque de survenue du spina bifida est plus élevé dans certains groupes
ethniques (irlandais, mexicains, sikhs du Pendjab) que dans d’autres
(caucasiens). De récentes estimations pour la période 2003-2005 aux USA
révelent que I'incidence des malformations du tube neural pour 1000 naissances
était respectivement de 2.0 pour les blancs non hispaniques, 1.96 pour les

hispaniques et 1.74 pour les noirs non hispaniques [12].

La recurrence familiale de la malformation

Déja en 1965, Lorber J [13] dans une étude, apres avoir trouve une proportion
plus élevée de cas de malformations du tube neural parmi les ascendants et les
fratries des sujets atteints, concluait qu’« il est possible que le spina bifida soit
une situation récessivement héritée ». Le risque de récurrence dans la méme
famille est estimé a environ 3% (entre 2 et 5% selon les études) apres la
naissance d'un enfant atteint, entre 3 et 10% apres 2 enfants atteints, 12% apres 3
enfants atteints et 25% apres 4 enfants atteints. Lorsqu'un des parents est porteur
d'une malformation du tube neural, le risque est d'environ 2 a 5% [14]. La

récurrence se fait en général sous la méme forme de MTN.

La consanguinité

Il s’agit d’un facteur de risque ¢évoqué dans plusieurs malformations
congénitales, dont celles du tube neural. Les mariages consanguins sont rares
dans plusieurs sociétés ; mais il s’agit d’une pratique culturelle encore fréquente
dans certains pays arabes et dans certains groupes ethniques vivant en
communauté tels que les nomades en Afrique. Ce facteur de risque a ainsi été

relevé par plusieurs auteurs dans des études portant sur les malformations du
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tube neural : Murshid WR. [15] en Arabie Saoudite, Rittler M. et Coll [16] en

Argentine.

Les modeles expérimentaux

De nombreux cas de modeles animaux de MTN sont connus. Plus de 200 cas
souris presentant des malformations du tube neural ont été rapportés avec pour
certains une survenue naturelle de ’anomalie et pour d’autres le résultat d’une

manipulation génétique en laboratoire [17 ; 18 ; 14].

Association a des anomalies chromosomiques et a des syndromes géniques
specifiques

Des cas de spina bifida ont été rapportés dans le cadre de syndromes liés a des
anomalies chromosomiques. Il s'agit essentiellement des trisomies 18 et 13, et
des triploidies [19].

Les génes impliqués

De nombreuses études ont mis en évidence une association entre plusieurs
genes, intervenant dans divers métabolismes, et les malformations du tube
neural. Parmi ces génes, une attention particuliéere a été portée sur les genes
intervenant dans le métabolisme des folates car, tres tot, les études
épidémiologiques ont montré une corrélation entre un taux critique de folate
sérique maternel (en période peri-conceptionnelle) et les malformations du tube
neural [20, 21]. Une association a ainsi été retrouvée entre le spina bifida et
certains genes tels que les génes ALDHIL1, DHFR, MTHFR, MTHFD1, MTR,
MTRR, TYMS..., avec de loin un plus grand nombre de publications
concernant le géne MTHFR [22, 23]. La protéine MTHFR converti la 5,10-
méthyléneTHF en 5-methyl-THF (5-MTHF) qui est la forme intracellulaire des
folates a la fois utilisée dans le cycle des folates et de la méthionine. Le
polymorphisme de ce géne notamment son genotype c677T serait associé au
risque de survenue de la maladie [24]. Dans d’autres études, d’autres geénes seuls

ou en interactions sont considérés comme impliqués dans la survenue des
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défects du tube neural (BHMT, BRCAL, GLUT1, NAT1, NCAM1, PAX3,
PDGFRA...) [11].

Les facteurs non génétiques

Les facteurs nutritionnels

La carence en acide folique chez la mére pendant la période périconceptionnelle
est le facteur de risque nutritionnel le plus connu dans le spina bifida [25,
20,21]. Son implication dans la survenue de la malformation est depuis
longtemps admise partout dans le monde. Le bas taux seriqgue maternel de
vitamine B12 serait également associé a un risque accru de malformations du
tube neural [21].

Le déficit en zinc, élément nécessaire a la transcription des genes, a la division
et a la différenciation cellulaire, a été associé chez I'homme comme chez
I'animal a un risque de MTN. Chez beaucoup de meres d'enfants porteurs de
spina bifida on a retrouvé un taux sérique en zinc inférieur de 5% (1C 95%,09%)

a celui de meres controles [14].

Les facteurs socioéconomiques

Certaines études ont rapporté un risque élevé d’anomalies de fermeture du tube
neural dans les progénitures des ménages ayant un bas niveau socioéconomique
[26]. Dans ces études le niveau socioéconomique des ménages a été evalué a
partir des données comme la profession, le niveau d’étude des parents, le revenu
des ménages etc. Ces résultats pourraient partiellement s’expliquer par le fait
que les femmes de statut socioéconomique €levé sont plus susceptibles d’avoir
un taux sérique d’acide folique satisfaisant pendant les périodes péri-

conceptionnelles [27].

Le rang de naissance des enfants et ’Age maternel
Le rang de naissance des enfants a été evoqué par plusieurs auteurs dans la

littérature comme étant un facteur de risque de MTN, mais il n’existe pas de
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consensus sur le fait que ce soit les premiers nés ou les enfants de rang de
naissance élevé qui sont plus exposés. Viera A. en 2004 [28], a effectué une
méta-analyse de plusieurs études ayant rapporté ce facteur de risque et a conclu
que ce seraient les enfants de rang de naissance €levé qui seraient les plus

eXPOSES.

Un &ge maternel inférieur a 19 ans et supérieur a 40 ans serait associé a un

risque élevé de spina bifida [29 ; 30].

Les hyperthermies maternelles en début de grossesse

L’exposition a la chaleur pendant la période d'embryogenese (fievre, sauna,
bains chauds) serait un facteur de risque pour les MTN [14]. D'aprés une étude
chez la souris, I'apport d'acide folique réduirait significativement le taux de
MTN induit par la chaleur [31]. A ce propos, Moretti ME et Coll. [32], a partir
d’une méta-analyse de 15 études publiées entre 1996 et 2003, a rapporté que le

risque lié aux hyperthermies serait de 1,92.

La prise de certains médicaments pendant la grossesse

> Le valproate de sodium: Cet anticonvulsivant, indiqué dans les
épilepsies présenterait chez la femme enceinte un fort risque tératogene,
en particulier pour ce qui concerne le spina bifida. Le mécanisme
physiopathologique par lequel le valproate provoquerait des spina bifida
n'est pas totalement elucidé. Il interagirait avec le métabolisme des folates
[33]. Le risque de MTN chez la souris sous valproate serait diminué par
la prise de vitamine E [34].

» La carbamazepine : Cet autre anticonvulsivant multiplierait aussi le
risque de spina bifida par 10 [35]. D’autres produits : la Phénytoine, la
primidone, la Sulfasalazine, le Triamterene et la Triméthoprime seraient
associés a un risque de survenue de malformations du tube neural. Le

risque est cumulatif lorsque ces médicaments sont pris en association.
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Le diabéte maternel

Il est connu pour étre un facteur de risque de MTN. Le risque est augmenté a la
fois pour l'anencéphalie et le spina bifida. Les deux types (1 et 2) de diabéte
seraient impligqués ; c'est leur mauvais equilibre qui favoriserait la survenue des
malformations congénitales [36]. L'hyperglycémie potentialiserait la
tératogenicité d'autres agents, tels I'acide valproique ; cet effet est réversible si

les glycémies sont normaliseées.

L'obésité maternelle

Elle est également reconnue comme un facteur de risque de MTN. Un risque
relatif de 1,9 (95% IC : 1,3-2,9) en cas d'IMC >29 a été rapporté, avec un risque
plus élevé de spina bifida que d'anencéphalie [37]. 1l est difficile de savoir dans
quelle mesure I'obesité est un facteur de risque indépendant des anomalies du

métabolisme du glucose qui I'accompagnent.

L'alcoolisme chronique

Il serait un facteur de risque de malformations du tube neural dans la mesure ou
dans son contexte il existe habituellement une carence en folates, ainsi qu'un
déficit d'activité de la methionine synthétase. Sur des embryons de souris en
culture, I'exposition a I'alcool provoque jusqu'a 63% d'exencéphalie, taux qui est

réduit par I'adjonction d'un antioxydant, la superoxidedismutase [38].
Formes anatomocliniques et diagnostic post-natal

Les dysraphies ouvertes

Le craniorachischisis
C’est la forme la plus sévere des MTN, associant une anencéphalie et un spina

bifida total. C’est une forme non viable, aboutissant a une mort foetale.

Le rachischisis complet
Il correspond a I’ouverture des arcs vertébraux postérieurs sur toute I’étendue du

rachis sans association d’anencéphalie. Cette forme est également létale.
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Le myéloméningocele
C’est la forme viable et la plus fréquente du groupe des dysraphies ouvertes. A
travers le défect osseux font hernies les structures nerveuses normalement intra-

canalaires (moelle, racines nerveuses et meninges).

L’anomalie locale

La myélo-meéningocele peut se présenter sous la forme aperta (Fig. 7). 11 s’agit
de la plague neurale, non recouverte ni de méninges, ni de revétement cutané.
Elle prend I’aspect d’une plaie, exposant a ciel ouvert la plaque neurale, dont les
bords sont en continuité avec le revétement cutané. Elle peut se présenter
également sous la forme cystica (Fig. 8), qui est une tumefaction kystique,
fluctuante, de volume variable contenant des éléments nerveux et du LCR. La
paroi de cette tuméfaction est faite d’une peau mince (en périphérie), se
continuant par une zone épithelio-meningée et se terminant au niveau central par

la zone meédullo-vasculaire rougeéatre ou plague médullaire.

1 spophyse epircuse (2 canal eperdymare
1apophyse dpineuse ; 2 placode newrale 3 pesuipresence alaytcire ) recouvrant by

3dure-mace ;4 peau [usquiau defiot dy tube naory malforrmation du tube newrad ; 4 rmcelin
Gpkere S A e-mare

Figure 14:Myéloméningocele Figurel5 : Myélomeéningoceéle forme cystica [67]
forme aperta [67]
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Le tableau clinique

La myélo-meningocéle est responsable d’un certain nombre de manifestations

cliniques dont I’existence et I’importance varient en fonction de la localisation et

de I’étendu des 1ésions neurologiques.

>

>

>

Les troubles moteurs et sensitifs sous-lésionnels, et les deformations
orthopédiques ; les Iésions médullo-radiculaires entrainent un déficit
moteur dont le degré varie de I’atteinte de quelques muscles a la
paraplégie flasque avec abolition des réflexes ostéotendineux. Ces
paralysies musculaires, la pression et les mauvaises postures intra-uterines
sont responsables de déformations orthopediques plus ou moins
irréversibles. Suivant le niveau de la lésion les groupes musculaires
paralyses et les déformations orthopédiques qui en résultent varient.
Niveau S2 : on observe une déformation en pied creux plus ou moins
sévere suite a I’atteinte quasi constante des muscles intrinseques du pied.
Niveau S1 : il existe une atteinte partielle du muscle grand fessier et
surtout du triceps responsable d’un pied talus.

Niveau L5 : on observe un flexum de la hanche par prédominance des
muscles fléchisseurs sur les extenseurs. Un défaut d’extension des genoux
lié a ’action des muscles ischio-jambiers et une paralysie du triceps avec
un pied talus.

Niveau L4- L5 : il existe une paralysie des muscles abducteurs,
extenseurs et des rotateurs internes alors que les muscles antagonistes sont
normaux, la consequence peut étre alors une luxation de la hanche.
Niveau L4 : il existe une paralysie complete du segment jambier ; seul le
jambier antérieur reste actif entrainant un talus irréductible.

Niveau L2 - L1 : on observe une paralysie subtotale. Seuls les muscles

flechisseurs et les adducteurs de la hanche restent partiellement actifs.
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> Niveau D12 et au-dessus : c’est la paraplégie totale. Quel que soit le
niveau de I’atteinte, des déformations du rachis a type de cyphose, de

lordose, ou de scoliose peuvent étre observeées.

En plus du déficit moteur et des déformations orthopédiques, les lIésions
nerveuses sont bien souvent a 1’origine d’une hypoesthésie sous-lésionnelle de

degré et de limite supérieure variables.
> Les troubles sphinctériens urinaires, anaux et génitaux

Sur le plan physiopathologique les probléemes urologiques se résument
schématiquement a deux types d'anomalies vésicales : la vessie hypotonique
avec sphincter insuffisant, dont les conséquences sont une vidange vésicale
imparfaite et une incontinence ; et la vessie spastique avec coordination
imparfaite entre I'action du muscle détrusor de la vessie et le sphincter, qui
provoque une rétention urinaire, des mictions par regorgement et parfois un
reflux urétéral. La réalité est cependant souvent plus complexe. Le tableau
clinique est ainsi polymorphe avec des signes variables : pollakiurie, impeériosité
mictionnelle, rétention d’urine, persistance de résidu post-mictionnel, une
incontinence urinaire qui est constante et des fuites d’urine qui peuvent survenir
quel que soit le type de fonctionnement vésico-sphinctérien [39]. A moyen et
long terme des complications de cette dysfonction vésico-sphinctérienne
apparaissent et constituent alors un probléme majeur pour les patients. Il s’agit
entre autres des infections urinaires répétées, 1’altération du haut appareil
urinaire, les lithiases urinaires et rarement la dégénérescence de la paroi
vesicale. Les troubles sphinctériens anaux sont parfois évidents, marqués par
une incontinence anale caractérisée par une perte de selles trés fréquente,
survenant lors des cris et a la verticalisation, une béance anale, voire un
prolapsus. Ailleurs il s’agit d’une constipation, les nouveau-nés et jeunes

nourrissons constipés emettant des selles en billes (« crottes de lapin »).
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Les signes peuvent étre plus discrets ; leur détection est alors difficile et ils ne
s’apprécient que par ’examen de 1’anus, qui met en évidence une disparition des
plis radiaires de la marge anale, une absence du réflexe anal, une hypotonie du

sphincter anal et du périnée.

Des troubles génitaux sont généralement constatés chez les patients plus agés
(ayant atteint leur période d’activité génitale). Chez le gargon il s’agit de
dysfonctions érectiles (I’aptitude a obtenir des érections étant liée a I’intégrité de
I’arc réflexe sacre€), et des troubles de I’¢jaculation. L'érection et 1'éjaculation
sont cependant possibles pour certains adolescents, mais beaucoup sont steriles

du fait d'une prostatite ou d'une éjaculation rétrograde [39].

> L’hydrocéphalie : Parmi les enfants atteints de myeélo-méningocéle,
plusieurs d’entre eux présentent une hydrocéphalie a la naissance ou en
développent une dans les premiers mois de vie extra utérine. Dans la
majorité des cas, I’hydrocéphalic est li¢e a la malformation d'Arnold-
Chiari de type II, mais elle peut étre ¢également liée a d’autres
malformations associées telle qu’une sténose congénitale de 1’aqueduc de

Sylvius, un kyste de Dandy Walker, des kystes intra intracérebraux ...

La malformation d’Arnold Chiari Il (Fig. 9) est une anomalie de la fosse

cérébrale postérieure et de la région cervicale caractérisée par :

» Une ectopie des amygdales cérébelleuses et du vermis dans le canal
cervical,

» Un comblement des citernes de la fosse cérébrale postérieure, une
compression du mésencéphale par le cervelet,

> Une hydrocéphalie supratentorielle,

A\

Une dilatation du canal épendymaire,
» Une dysraphie spinale : spina bifida surtout myélo-meningoceéle.
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Le développement des symptdmes dépend de la sévérité de la malformation,
c'est-a-dire du degré de descente du cerveau dans le canal cervical. Cette

descente peut entrainer :

» Une compression du tronc cérébral responsable d’une difficulté a la
déglutition, d’un stridor inspiratoire, d’un cri faible. Dans les formes
séveres, il peut y avoir une défaillance respiratoire, responsable de la
majorité des décés néonataux

» Une compression de la moelle épiniéere : plus tardivement dans I'enfance
ou l'adolescence, une spasticité et un déficit sensitif des membres
superieurs peuvent alors s'installer ;

> Une compression du cervelet : moins fréquente, entrainant des troubles de

I'équilibre et de la coordination.

_—Fosse postérieure

Ectopie desamygdales cérébelleuses
Haut

L’ Arriére

Figure 16: vue schématique d’une malformation d’Arnold Chiari II sur une

coupe sagittale
Source :Barkovich AJ. PediatricNeuroimaging ; 4éme Ed 2005

Les dysraphies fermées :
Le méningocele
Elle se définie par la hernie des méninges a travers le défect vertébral, sans la

participation des structures nerveuses intra-canalaires. Elle se présente sous la
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forme d’une tuméfaction kystique de taille variable, contenant purement du LCR
et recouverte d’une peau saine. Elle peut étre assimilée a la forme
cysticadumyéloméningocele, a la seule différence qu’elle n’entraine pas de

troubles neurologiques sous-lésionnelles.

Le spina lipome :
Il associe habituellement les Iésions suivantes

» Un spina bifida : constant, prédominant nettement au niveau lombaire et
sacré, et étendu au moins a deux niveaux.

» Un lipome : |l sagit typiqguement d'une masse graisseuse a
développement extra- et intrarachidien. Des anomalies nerveuses : Il
existe de facon quasi-constante une moelle basse, se terminant le plus
souvent en L4-L5 ou au-dessous, avec parfois une hydro-myélie ou des

malformations plus ou moins complexes des racines nerveuses.
Les conséquences physiopathologiques de ces lésions sont :

v La moelle fixée ou moelle attachée : La moelle est amarrée a la peau, au
tissu sous-cutané et aux méninges par l'intermédiaire du lipome ;

v La moelle tendue : Conséquence directe de sa fixation, cette tension de la
moelle peut étre la cause de troubles neurologiques apparaissant
progressivement.

v La moelle comprimée : Le volume du lipome peut étre tel qu'il peut agir

sur la moelle a la maniere d'une tumeur extra-médullaire.
Sur le plan clinique le spina lipome se traduit par :

v Des anomalies cutanées : Il s'agit la plupart du temps d'une voussure des
parties molles, médiane ou paramédiane, pouvant donc entrainer une
déviation du pli fessier. Les autres anomalies sont un angiome, une
hypertrichose, une zone d'aplasie cutanée, une ombilication cutanée. Dans

5% des cas seulement il n'existe pas d'anomalies cutanées.
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v" Des troubles neurologiques : Ils consistent essentiellement en des troubles
sphinctériens (pollakiurie, dysurie, mictions impérieuses, constipation), et
aux membres inférieurs, en des déficits mixtes et distaux (pieds creux,
amyotrophie d'un mollet ...). Ces troubles sont souvent congénitaux ;
parfois ils sont acquis et évolutifs. Ils sont d'autant plus souvent observeés

que le sujet est plus agé.

Le spina bifida occulta simple

Il représente la forme mineure de la malformation et comme son nom 1’indique,
il demeure souvent caché, ne présentant aucun stigmate cutané. Son diagnostic
est alors fait de fagcon fortuite lors d’un bilan radiologique du rachis réalisé pour
une autre raison. Cependant dans de rares cas il peut étre révélé par certains
signes tels qu’une hypertrichose ou une fossette au niveau du revétement cutané

en regard.

Les fistules dermiques

Elles sont le plus souvent lombaires et sont révélées par I'examen clinique, par la
survenue de meningites a répétition, ou par l'apparition d'une paraplégie
d'évolution rapide (ce dernier cas devant avant tout faire évoquer la possibilité
d'un abcés). Anatomiquement, elles sont soit borgnes, et alors bénignes, soit
ouvertes dans la dure mere, et éventuellement prolongeées par un kyste dermoide

qui peut étre intra- ou extra- médullaire.
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Figure 17 : Vue schématique d’un spina bifida avec méningocéle (coupe

sagittale) [67]
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Figure 19 : Vue schématique d’un spina spina bifida occulta (coupe

sagittale)[67]
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Figure 20 : Fistule dermique (fleches noires) se terminant par un kystedermique
(étoile) [40]

Les explorations paracliniques

Les radiographies simples
I1 s’agit de clichés du rachis, du crane, et de la charniére cervico-occipitale. Ce
bilan radiologique standard permet 1’é¢tude du rachis entier selon les 2 incidences
orthogonales (face et profil). Sur ces clichés radiographiques on peut observer

le spina bifida osseux, et éventuellement d’autres anomalies osseuses associées.

L’échographie
C’est un examen simple, efficace, peu onéreux facile a réaliser chez le nouveau
-né. Elle permet une analyse canalaire globale en étudiant les parois ostéo-
cartilagineuses du canal, et surtout son contenu (cordon médullaire, racines,
LCR). C’est un examen dont les résultats dépendent de I’appareillage, de
I’expérience ou de I’expertise de ’opérateur. Elle doit toujours étre complétée

par une imagerie en coupe.

La tomodensitométrie (TDM)
Elle permet de bien comprendre les anomalies osseuses lorsque les clichés
simples sont insuffisants. Les nouvelles générations de scanners multi-coupes

permettent, grace aux reconstructions multi-planaires et volumiques, de réaliser
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un bilan précis et exhaustif des malformations vertébrales. Elle reste la

meilleure technique d’exploration en I’absence d’IRM.

L’imagerie par résonance magnétique (IRM)
C’est l’examen de choix dans [’exploration des dysraphismesvertébro-
médullaires car elle permet de réaliser un bilan complet, précis et exhaustif des
anomalies médullaires, vertébrales et cérébrales. Elle est de plus en plus utilisée
comme moyen de dépistage en complément de 1’échographie anténatale avec

une sensibilité variable selon les equipes.

Les autres explorations
Ce sont des examens qui permettront surtout de faire le bilan des malformations
associées et des complications. Il s’agit entre autres d’explorations
fonctionnelles (explorations urodynamiques, I’électromyogramme),
d’endoscopies (digestives, respiratoires) ; d’échographies (abdominale,

cardiaque), et d’examens biologiques (sang ; urine, LCR...).

Figure 21 : Radiographie du rachis lombaire montrant une déhiscence osseuse
du spina bifida (fleche)[73]
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Figure 22: TDM du rachis en coupe sagittale montrant un spina bifida (fleche

orange)
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Figure 23 : IRM du rachis en coupe sagittale montrant un spina bifida avec une

lipomyéloméningocele [71]
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Le diagnostic prénatal du spina bifida

Il est basé sur un certain nombre d’explorations paracliniques biologiques ou

radiologiques realisees pendant la grossesse.

Les marqueurs biologiques

Le dosage de I’alpha-Foteo-protéine amniotique
(AFP)

Dans les defauts de fermeture du tube neural, le LCR trés riche en AFP, est
directement déversé dans le liquide amniotique a travers la malformation. Une
elévation du taux d’AFP amniotique (amniocentése entre la 15¢ et 17¢ semaine
d’aménorrhée) fera suspecter un défaut de fermeture du tube neural. Cet examen
a une bonne sensibilité (98%) qui dépend cependant de 1’age gestationnel, de la
forme anatomoclinique du spina bifida et de I’existence d’une contamination du
liguide amniotique par du sang. Sa specificité est influencée par les
malformations de la paroi abdominale, les atrésies digestives, les malformations
rénales et /ou urinaires, les hygromes kystiques, les tératomes sacro-coccygiens

etc.

L’étude de I'acétylcholinestérase amniotique
L’acétylcholinestérase E est spécifique des cellules du systéme nerveux central.
Dans les spina bifida, cette derniére, exclusivement présente dans le LCR feetal,
se retrouve dans le liquide amniotique. Il est alors possible a travers une étude
qualitative (électrophorése) ou quantitative (hydrolyse et détection des radicaux
thiols libérés) de faire le depistage des spina bifida.

Autres margueurs amniotiques
1. La « concanavalin non reactive fraction » (Con A) en cas de spina bifida
le Con A non réactive fraction est anormalement basse dans le liquide
amniotique. Cet examen est indiqué en complément au dosage de I’AFP

amniotique lorsque ses résultats sont douteux.
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2. La « Lens culinarisagglutinin » (L.C.A) c’est un examen permettant de
réduire le nombre de faux positifs rencontrés lors du dosage de I’AFP
amniotique ; mais plus sensible dans le diagnostic des malformations de la
paroi abdominale.

3. Le dosage de la protéine D2 de membrane synaptique C’est une protéine
de la membrane synaptique qui comporte une forme soluble dans le LCR
et une forme liée a la membrane synaptique. Dans les spina bifida la
forme soluble se retrouve dans le liquide amniotique et peut étre dosée par
radio-immunologie.

4, L’alpha-2-macroglobuline (A-2-M) Il s’agit d’une protéine dont le taux
est anormalement augmenté dans le liquide amniotique lors des grossesses
avec feetus porteur de spina bifida.

5. Les « rapidlyadheringcells » La culture du liquide amniotique permet de
mettre en évidence la presence de cellules adhérant précocement aux

parois vasculaires en cas de défaut de fermeture du tube neural.

L’alpha foeto-protéine sérique maternelle (AFPSM)
En cas de ou par radio-immunologie. La sensibilité de cet examen est spina
bifida, I’augmentation excessive de I’AFP amniotique s’accompagne d’une
augmentation de I’AFPSM et pendant que la courbe de ’AFP amniotique
décroit celle de ’AFPSM croit. Le dosage de I’AFPSM se fait immuno-
enzymologie assez élevée dans le dépistage des spina bifida surtouts ouverts,
mais les formes épidermisées n’entrainent pas d’élévation d’AFPSM. Sa
spécificité est nuancée par d’autres situations pathologiques maternelles
(diabéte, obésité, HTA, infections virales, cirrhose, cancer du foie, cancer
digestif...) et feetales (malformations de la paroi abdominale, néphrose

congénitale, hydrocéphalie...).
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L’échographie anténatale
En examen de routine elle permet de faire le diagnostic de 75 a 80% des
ouvertures du tube neural a partir de la 14e SA. Les signes classiques sont
classés en signes directs (signes osseux et signes cutanés au niveau du rachis) et
en signes indirects (déficit du diametre bipariétal, 1’hydrocéphalie, le signe du

citron, la malformation de Chiari II...)

L’IRM anténatale

Elle peut étre indiquée en cas de doute sur les résultats de 1’échographie.
Les aspects thérapeutiques du spina bifida

Le traitement du spina bifida, dans ses formes graves, est multidisciplinaire
faisant appel a la fois, aux pédiatres, aux neurochirurgiens, aux orthopédistes,
aux urologues, aux Kkinésithérapeutes, aux psychologues, et surtout a

I’implication des parents et plus tard du patient lui-méme.

Cette prise en charge est longue, commencant dés la naissance (parfois méme
avant) et s’étalant le plus souvent sur toute la vie du patient compte tenu des
conséquences handicapantes de la malformation. Elle peut étre divisée en trois
phases, avec a chaque étape des objectifs précis et des moyens divers, le but

final étant d’obtenir un meilleur pronostic vital et fonctionnel.

La phase initiale

C’est la phase des premiéres mesures thérapeutiques devant un spina bifida qui

vient d’€tre diagnostiqué. Les objectifs a cette phase sont :

Eviter la rupture et la surinfection
Cela concerne les cas de spina bifida aperta et cystica dans lesquels 1’anomalie
locale en regard du défect vertébral correspond a une tuméfaction kystique ou
non, dont le revétement cutané peut étre soit complet soit incomplet. Pour

atteindre cet objectif le recours est fait a :
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1. Des mesures d’hygiéne rigoureuses : le port de vé€tements et de couches
propres, 1’éviction des manipulations intempestives de la malformation,
les pansements locaux... ;

2. L’utilisation de certains moyens médicaux : tels que les antiseptiques pour
les pansements, les antibiotiques en cas de surinfection, et ailleurs les

antalgiques en cas de douleur.

La cure de la malformation
C’est 1’objectif principal dans cette phase initiale et fait appel au

neurochirurgien. Il existe deux tendances dans son indication :

1. La premiére recommande une intervention précoce, deés la naissance avant
la 24e et tout au plus la 72e¢ heure de vie. Cela permet d’obtenir un
meilleur pronostic vital chez les enfants atteints, avec un meilleur controle
des complications infectieuses et de I’hydrocéphalie. [41]

2. La seconde tendance est I’intervention retardée de quelques semaines,
mois, voire méme années. Diverses raisons expliquent cette tendance ; on
peut citer : le retard de consultation des patients, les cas déja surinfectes,
I’insuffisance des plateaux techniques, les cas de pathologies graves
associées, la demande des parents, les cas nécessitant une équipe
multidisciplinaire et les cas de malformations épidermisées sans risque de

rupture...
En cas de myelo-méningocele la cure consiste a :

Sous anesthésie générale et sous microscope opératoire ; individualisation de la
plagque neurale par dissection périphérique ; respect des racines nerveuses sur la
face ventrale ; dissection de la dure mere ; réintégration de la plaque neurale
dans le canal médullaire ; fermeture étanche du sac dural et du plan musculo-

aponévrotique ; fermeture cutanée étanche et sans tension.

En cas de méningoceéle la cure consiste a :
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Sous anesthésie genérale ; dissection curviligne du sac kystique ; dissection de
la dure mére, que I’on referme de fagon étanche ; fermeture cutanée étanche et

sans tension.
En cas de spina-lipome la cure consiste a :

Sous anesthésie générale ; dissection de la tuméfaction ; sous microscope
opératoire resection du lipome et libération des éléments nerveux (moelle et
racines nerveuses dure-mere) ; fermeture durale étanche ; fermeture cutanee

étanche et sans tension.

La dérivation d’une hydrocéphalie associée
En fonction de la gravité de I’hydrocéphalie, il peut étre indiqué soit une simple
surveillance, soit une chirurgie de dérivation. Selon les cas, cette dérivation peut
se faire avant, en méme temps ou apres la cure chirurgicale du spina bifida.
Parmi les techniques de dérivation, la dérivation ventriculo-péritonéale est la
technique la plus utilisée. La ventriculo-cysternostomie est possible mais son

indication est discutée.

La phase secondaire
Cette phase concerne toute la durée de la croissance de 1’enfant. Il s’agit d’un
suivi rigoureux et multidisciplinaire dont le but est d’obtenir le meilleur

pronostic fonctionnel possible pour le patient.
Lors de cette phase les principales mesures thérapeutiques sont, selon les cas :

Le traitement orthopédique
Il comporte un volet chirurgical qui vise a corriger les déformations
orthopédiques séveres. Parmi les nombreuses et lourdes interventions qui
s'échelonnent en général sur plusieurs annees, celles qui sont destinées a réduire
les luxations de hanche et a assurer la stabilité de l'articulation coxo-fémorale
sont essentielles. D’autres interventions viseront a assurer l'extension des

enoux et a réparer les déformations des pieds pour obtenir un appui plantaire
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suffisant. L’autre volet est la kinésithérapie, qui doit étre débutée le plus tot
possible, et viser a obtenir une meilleur e indépendance fonctionnelle chez un
patient présentant le plus souvent un déficit moteur et des déformations
orthopédiques. Plusieurs techniques sont utilisées, telles que les techniques de
mise en charge progressive, les massages, les techniques de gain d’amplitude
articulaire, les appareillages orthopédiques et fauteuils roulants, destinés a

faciliter le déplacement des patients handicapés.

Le traitement des troubles sphinctériens
Dans le spina bifida, I’implication des éléments nerveux dans la malformation
confere des caractéres bien particuliers aux dysfonctionnements sphinctériens et
donc a leur approche thérapeutique. A défaut d’offrir une guérison, le but est
d’obtenir le meilleur contréle possible des fonctions sphinctériennes et de

préserver le patient des possibles complications.

Le traitement des troubles urinaires comporte une large gamme de méthodes, qui
sont entre autres les sondages vésicaux (hétéro-sondage, auto-sondage, sondage
intermittent propre, sondage urinaire a demeure...), les traitements médicaux
(anticholinergiques, la toxine botulique) et les traitements chirurgicaux (la
neuromodulation sacrée, les agrandissements vésicaux, les techniques de

renforcement ou de réduction des résistances sphinctériennes...).

Le traitement de troubles anaux fait également appel a diverses méthodes telles
que : les mesures diététiques (régimes alimentaires laxatifs ou constipants selon
les cas), I’'usage de médicaments (certains anti-diarrhéiques comme lopéramide)
et la chirurgie (sphincters artificiels, la colostomie...). Ces méthodes
donneraient cependant peu de résultats satisfaisants et la chirurgie serait

rarement indiquée. [42]
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Phase tertiaire

Cette phase correspond a la fin de la croissance staturale, quand 1’état clinique
est considéré comme stable. Il n’y a plus de chirurgie orthopédique envisagée,
I’incontinence urinaire et fécale est gérée, I’enfant est intégré (en milieu scolaire
ordinaire ou non) et I’appareillage est définitivement adapté. Il est alors
impératif d'offrir au patient une prise en charge en Médecine Physique et
Réadaptation par une équipe spécialisée pour les adultes blessés médullaires.
Cette nouvelle équipe devra assurer le suivi neurologique, orthopédique,
sphinctérien, sexuel et fonctionnel et accompagner la famille et I’enfant vers
I’état adulte et 1’apprentissage professionnel, la conduite automobile, la

participation a la vie sociale...

La Prévention du spina bifida

La Prévention primaire
L’¢tiologie du spina bifida restant mal connue, la prévention primaire passe par

le contréle des facteurs de risque modifiables.

La supplémentation en acide folique
C’est la méthode la plus utilisée dans la prévention du spina depuis qu’il a été
établi un lien entre la survenue de la maladie et une carence maternelle en acide
folique. La prévention peut se faire soit a travers un large programme de
supplémentation en acide folique des produits alimentaires de grande
consommation, soit a travers la prise individuelle de 1’acide folique par les
femmes pendant la période péri-conceptionnelle. Des résultats satisfaisants ont
été rapportés avec cette méthode. [43, 44]. Les doses d’acide folique

recommandées chez la femme pendant la période péri-conceptionnelle sont :

1. Devant toute grossesse, en I’absence d’antécédent on recommande la dose

de 0,4 mg par jour d’apport d’acide folique ;
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2. En cas d’antécédents personnels ou familiaux de MTN, et en cas de prise
de valproate ou de carbamazépine, on recommande la dose de 4 mg par
jour d’apport d’acide folique ;

3. La prise de I’acide folique doit débuter au mieux 2 mois avant la

conception et se poursuivre pendant 1 mois apres celle-ci. [45].

Le conseil génétique
Il s’adresse aux femmes chez qui il existe un risque identifi¢ tel que la
consanguinité, ou un antécédent de spina ou de toute autre malformation dans la
famille. Ce conseil génétique pourrait apporter au couple les informations sur la
maladie, le risque particulier inhérent a leur couple, les conditions de prévention

et sur les moyens disponibles pour un diagnostic antenatal.

La prévention secondaire
Elle se base sur le dépistage anténatal et D’interruption de la grossesse. Le
dépistage précoce, anténatal est suivi d’une décision d’interruption médicale de
la grossesse. Cette décision est surtout prise par le couple et suppose une
évaluation préalable de la gravite de la malformation a travers un bilan complet
des malformations associ€es, et 1’avis d’un neuropédiatre sur les séquelles
ultérieures possibles. Il subsiste a ce niveau un probleme législatif et éthique car
I’interruption de grossesse n’est pas partout autorisée, et en plus, 1’évaluation de
la gravité et le diagnostic des formes a évolution favorable ne sont pas toujours

fiables.

Le traitement anténatal du spina bifida
Une équipe de chirurgiens aux USA a mené une étude sur une technique
experimentale de chirurgie visant a réaliser une réparation de la malformation
avant I’accouchement [46]. Cette étude, débutée en 2003, a porté sur 158 cas de
myeélo-méningoceles détectées avant la 26e semaine de grossesse. Cinquante
pour cent (50%) d'entre eux ont été opérés in utero, et les autres a la naissance.

Au bout d'un an, seulement 40% des enfants opeérés in utero avaient eu besoin
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d'une dérivation d’hydrocéphalie, alors que la proportion était de 82% dans
I'autre groupe. Les petits patients opérés en prénatal étaient aussi beaucoup plus
souvent autonomes pour marcher a trente mois que ceux opérés a la naissance
(42% contre 21%). Ces résultats sont encourageants, cependant cette technique a

des limites car elle serait associée a un plus grand risque de prématurité [46].

Evolution et pronostic
L’évolution et le pronostic du spina bifida dépend étroitement de la nature, de
I’étendue et du siege des Iésions nerveuses, des complications, des
malformations associées et enfin des mesures thérapeutiques réalisées. Dans le
spina bifida occulta simple le patient vit tout a fait normalement sans handicap.
Dans les formes avec atteinte nerveuse minime et sans malformations graves
associées, le patient présente tout au plus quelques troubles neurologiques qui
n’entravent pas une vie normale. Par contre dans les formes majeures (myélo-
méningoceles) le pronostic fonctionnel est lourdement compromis par des
troubles neurologiques invalidants (déficit moteur grave, anesthésie des parties
sous-jacentes au lésions, déformations orthopédiques, troubles sphinctériens...).
Le pronostic vital peut étre engagé a moyen ou long terme a cause des

malformations associées ou des complications graves.
Les complications des spina bifida peuvent étre :

1. Une rupture de 1’anomalie locale et la surinfection des 1ésions ouvertes :
elles surviennent avant la cure chirurgicale du spina bifida) ;

2. Complications orthopédiques (déformations articulaires, troubles de la
statique rachidienne, fractures pathologiques, de maux perforants...) qui
compromettent la mobilité du patient ;

3. Complications urologiques et néphrologiques : il peut s’agir d’infections
urinaires, de reflux urétéral, d’hydronéphrose, de lithiases, d’une

dégénérescence de la paroi vésicale, d’une insuffisance rénale etc.
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Ces complications sont la principale cause de déces des enfants et
adolescents présentant un spina bifida [39] ;

Complications neurochirurgicales : Dans bon nombre de cas, apreés la cure
du spina bifida, les patients développent une hydrocéphalie plus ou moins
sévere, pouvant indiquer une dérivation. Ailleurs les complications post-
opératoires peuvent étre a type de surinfections (plaies opératoires et
matériels de dérivations), de complications mécaniques de la dérivation
(obstruction, désinsertion, hyper-drainage...) ;

Séquelles psychologiques et sociales : les troubles sphinctériens et
sexuels, peuvent étre sources de frustrations et d’exclusion sociale pour

ces enfants, I’hydrocéphalie est trés souvent source de retard intellectuel.
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METHODOLOGIE
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IV. METHODOLOGIE
Cadre d’étude

Notre étude s’est déroulée dans le service de chirurgie pédiatrique du Centre

Hospitalier Universitaire Gabriel Touré de Bamako.

Présentation du CHU Gabriel Touré
En 1959, I’ancien dispensaire central de Bamako a été érigé en hopital. 11 fut
baptisé « Hopital Gabriel Touré » en hommage au sacrifice d’un jeune
médecin voltaique (actuel Burkina Faso) mort lors d’une épidémie de peste,
maladie qu’il contracta au cours de son stage en 1934. En 1992, I’hopital
Gabriel Touré a été érigé en Etablissement Public a caractéere Administratif
(EPA), doté de la personnalit¢ morale et de I’autonomie de gestion. L hopital
Gabriel Touré est I'un des onze (11) Etablissements Publics a caractére
Hospitalier (EPH) institués par la loi n°94- 009 du 22 Mars 1994 modifiee par la
loi n°02-048 du 12 Juillet 2002 portant création du Centre Hospitalier
Universitaire.
Situation géographique

Le CHU Gabriel TOURE est situé dans la commune I11 du District de Bamako.
Il est limité a ’Est par le quartier populaire de Médina coura, a 1’Ouest par
I’école nationale d’ingénieurs (E.N.I), au Nord par le quartier général de 1’Etat-
major de ’armée de terre et au sud par la gare du chemin de fer du Mali. Il est
devenu hopital le 17 février 1959 et a été baptisé au nom de Gabriel Touré, en
hommage a un étudiant en medecine, mort de peste contractée auprés d’un de
ses patients a Dakar.

Dans I’enceinte de cet établissement, on retrouve au nord et a I’étage (de la
partie centrale vers 1’ouest) respectivement les services de chirurgie générale et
pédiatrique ; a ’angle sud-ouest le service d’accueil des urgences (SAU) ou se

font les urgences chirurgicales.
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Le service de chirurgie pédiatrique

Le service de chirurgie pédiatrique est composé de :

Neuf (9) bureaux : 1 bureau pour le chef de service, 04 bureaux pour 07
chirurgiens, 1 secrétariat, 1 bureau pour le major, 1 salle de garde pour les
infirmiers, 1 salle pour les thésards faisant fonction d’interne et 1 salle pour les
archives. Deux (2) salles de consultation, sept salles d’hospitalisations (31 lits)
dont deux salles de premiere catégorie (salle VIP), deux salles de deuxieme
catégorie, trois salles de troisieme catégorie dont une réservée pour les brulés et
une salle de pansement.

Les opérations se font dans le bloc opératoire de la chirurgie pédiatrique a
I’é¢tage dans I’enceinte du bloc technique en face de la chirurgie générale cote

sud.

Le personnel de la chirurgie pédiatrique
Dans le service nous avons : 07 chirurgiens pédiatres dont 2 professeurs, un
jouant le role de chef de service, 1 maitre-assistant,1 chirurgien plasticien,
esthétique et reconstructif, 2 assistants médicaux dont un est le major et I’autre
I’aide de bloc, 4 techniciennes de santé, 3 aides-soignantes, une secrétaire, des
¢tudiants en fin de cycle de FMOS et de I’INFSS (institut national de formation
en science de la sant¢), 1 manceuvre.

Les activités en chirurgie pédiatrique
Les consultations externes ont lieu tous les jours du lundi au vendredi. La visite
se fait chaque matin, les hospitalisations se font tous les jours. Le staff du
service a lieu tous les jours du lundi au jeudi, le staff général rassemblant toutes
les spécialités chirurgicales a lieu chaque vendredi, la programmation des
patients a operer se fait tous les jeudis, les différentes interventions ont lieu tous
les jours pour les urgences et tous les lundis et mercredis pour les malades au
programme. Les thésards sont répartis dans les différentes salles

d’hospitalisation, le bloc opératoire et la consultation externe.
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Type d’étude
Il s’agissait d’une étude prospective descriptive réalisée dans le service de
chirurgie pédiatrique du CHU GTde Bamako.

Période d’étude
Notre étude s’est déroulée sur une période allant du 1% janvier 2018 au 31

décembre 2019 soit deux années.

Echantillonnage

4.1. Critéres d’inclusion
Ont été inclus dans notre étude :
-Tous les patients admis dans le service pour spina bifida dont les parents étaient
consentants.

4.2. Critéres de non inclusion

N’ont pas été inclus dans notre étude :
- Les patients ayant présenté d’autres malformations congénitales autres que le
spina bifida ;
- Tous les patients opérés dans d’autres services ou structures pour spina bifida
et adressés dans le service pour autre cause (hydrocéphalie) ;

- Tous les parents non consentant pour 1’étude.
4.3. Définition des cas

Le patient est sélectionné comme porteur de spina bifida lorsqu'il présente une
tuméfaction postérieure en regard du rachis ayant un aspect en cocarde avec ou

sans troubles neurologiques, neuro-orthopédiques ou urologiques.
Méthodes

5.1. Déroulement

Chez ces patients, nous avons analysé les données des radiographies standards
et du rachis, de I'ETF, de la TDM cérébrale ou de la malformation. Un bilan

malformatif a toujours été demandé ainsi qu’un bilan prénatal a savoir : NFS,
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goutte épaisse, sérologie (toxoplasmose, rubéole, syphilis, rétrovirale, hépatite

B), glycemie, groupage rhésus, albuminurie, test d’Emmel, échographie.
5.2. Matériels

Les données ont été collectées a partir des :
Fiches d’enquéte préétablies ;
Registre de consultation ;

Dossiers d’hospitalisation de pédiatrie (Néonatologie) ;

> W o

Registre de compte rendu opératoire.
5.3. Variables

Sur les fiches de collecte nous avons regroupé les variables mesurees en
différents groupes, a savoir les caractéristiques du patient et des parents, les
antécédents personnels et familiaux, les aspects cliniques, les aspects
paracliniques, les aspects thérapeutiques et évolutifs. Le suivi des malades était
assuré par nous-mémes.

Saisie et analyse des données
La saisie du texte a été faite sur Microsoft Word 2016 et Excel 2016.

L’analyse des données a été effectuée par le logiciel Epi-info version 7.2.2.6.

Aspects éthiques

L’anonymat et la confidentialité ont été respectés.
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RESULTATS
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V. RESULTATS

Aspects épidémiologiques

Fréquence

Au cours de notre période d’étude nous avons colligé 72 cas de spina bifida sur
2800consultations, 975 hospitalisations. Ce qui a représenté2,6% des
consultations, 7,4% des hospitalisations.

Sexe

Effectif (N)=72

54%

B Masculin

B Féminin

Graphique 1 : Répartition des patients selon le sexe

Le sexe masculin a éteé le plus représenté soit 54% (39 cas) avec un sex-ratio de
1,18.
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Age a I'admission
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Graphique 2 : Répartition des patients selon la tranche d’age

La tranche d’age 0-7 jours a été la plus représentée avec72, 22%, 1’age moyen
était de 14,79 jours, I’écart type : 59,08 jours avec des extrémes de 0 et 450
jours.
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Ethnie

1. Tableau I: Répartition des patients selon 1’ethnie

‘Ethnie =~ Effectif =~ Pourcentage (%)
Bambara 31 43,05
Peulh 12 16,7
Malinké 10 13,8
Soninké 8 11,11
Dogon 3 4,17
Sénoufo 3 4,17
Sonrhai 3 4,17
Minianka 1 1,39
Mossi 1 1,39
TOTAL 72 100,00

Les Bambaras étaient majoritairement représentés avec une fréquence de
43,05%.
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L'age paternel
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Graphique 3 : Répartition des patients selon 1’age paternel

La tranche d’age 26-35 a été la plus fréquente avec 25 cas soit 36,11%.

L’age moyen : 38,14 ans  Ecart type : 10,47 ans Extrémes : 16 et 65 ans
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L’age maternel
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Graphique 4 : Répartition des patients selon 1’age maternel

La tranche d’age maternel de 26-35 ans a été la plus fréquente avec 33 cas soit
45,83%.

L’a4ge moyen : 26,44 ans  Ecarttype : 6,25ans  Extrémes : 16 et 38 ans
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La profession paternelle

Tableau I1: Répartition des patients selon la profession paternelle

‘Profession ~~ Effectif =~ Pourcentage (%)
Cultivateuer 27 35
Ouvrier 18 25
Commercant 7 9,72
Chauffeur 5 7
Eleveur 3 4,17
Enseignant 3 4,17
Etudiant 2 2,7
Comptable 1 1,39
Douanier 1 1,39
Gardiennage 3 4,17
Météorologiste 1 1,39
Pompiste 1 1,59
TOTAL 72 100,00
Les cultivateurs ont éte les plus representés avec 37,5%des cas.
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La profession maternelle

Tableau I11: Répartition des patients selon la profession maternelle (des meres)

Professon  Effectif  Pourcentage (%)
Meénagere 58 80,6
Vendeuse 6 8,3
Aide-ménagére S 7
Etudiante 2 2,1
Monitrice 1 1,39
TOTAL 72 100,00

Les meénageres étaient majoritaires avec 80,6% des cas.

La scolarisation des parents

Tableau IV : Répartition des patients selon la scolarisation des parents

Scolarisation Pére Meére
N % N %
Ou 2 (@8 12 (167
Non 52 (72,2 60 (83,3)
TOTAL 72 (100,00) 72 (100,00)

Plus de la moitié des peres soit 72,2% et des meres soit 83,3% n’étaient pas

scolarisés.

Thése de Médecine Bamako 2020 Abou Traoré

>[w | <



Aspects épidemiologiques, cliniques et thérapeutiques du spina bifida dans le service de chirurgie
pédiatrique du CHU Gabriel TOURE

La provenance des parents

Tableau V: Répartition des patients selon la provenance

‘Provenance ~ Effectif ~ Pourcentage (%)
Bamako 19 26,4
Kayes 17 23,6
Koulikoro 16 22,2
Sikasso 8 11,11
Mopti 6 8,3
Ségou 4 5,6
Tombouctou 1 1,39
Guinée 1 1,39
TOTAL 72 100,00

Nos patients provenaient de Bamako dans 26,4%.
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Antécédents anténataux
Pathologies maternelles péri-conceptionnelles
Tableau VI : Répartition des meres selon la présence de la fievre péri-

conceptionnelle

Fievre Effectif Pourcentage (%)
Oui 10 13,9

Non 62 86,1
TOTAL 72 100,00

Seulement 10 soit 13,9% des meres ont présenté de la fievre dans la période
péri-conceptionnelle.
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Tableau VII: Répartition des meres selon le nombre de CPN

‘NombredeCPN ~ Effectif ~ Pourcentage (%)
0 10 13,9
1 7 9,7
2 15 20,8
3 21 29,2
4 11 15,3
5 8 11,11
TOTAL 72 100,00

13,9% de nos meres n’avaient pas fait de CPN.
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La prise d’acide folique
La supplémentation en acide folique et dérivés a été effectuée dans 58 cas soit
80,5% des cas et non suivie dans 14 cas soit 19,5%.

Tableau VII1I: Répartition des méres selon la durée de la prise d’acide
folique

Durée de Ila prise Effectif Pourcentage (%)

d'acide folique (en

MOis)

<1 9 15,5
1-2 26 44,8
3-4 10 17,2
5-6 7 12,07
7-8 4 6,9

9 2 3,4
TOTAL 58 100,00

Vingt-six (26) cas soit 44,8% des méres ont prisl’acide folique pendant une

durée de 1-2 mois.
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La réalisation de bilan prénatal

Tableau IX: Répartition des meres selon la réalisation de bilan prénatal

‘Bilan prénatal réalis¢ ~ Effectif =~ Pourcentage (%)
Oui 55 76,4
Non 17 23,6
TOTAL 72 100,00

Le bilan prénatal a été réalisé chez 55 meres soit 76,4% des cas.

Le terme de la grossesse

Tableau X: Répartition des méres selon le terme de la grossesse

‘Grossesseaterme  Effectif ~ Pourcentage (%)
Oui 67 93,05
Non 5 6,95
TOTAL 72 100,00

La grossesse a été a terme dans 93,05%.
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La voie d’accouchement

Tableau XI: Répartition des méres selon la voie d’accouchement

‘Voie d'accouchement ~ Effectif ~ Pourcentage (%)
Basse 66 91,66
Haute(césarienne) 6 8,34
TOTAL 72 100,00

L’accouchement par voie basse a été le plus représenté avec 91,7% des cas.

La consanguinité entre les parents

Tableau XI1 : Répartition des patients selon la consanguinité entre les parents

Notion de consanguinité Effectif Pourcentage (%)
Oui 46 63,9

Non 26 36,1
TOTAL 72 100,00

La consanguinité entre les parents a été retrouvee dans 63,9% des cas.
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Le rang de naissance

Tableau X111 : Répartition des patients selon le rang de naissance

Rang de naissance

1er

2éme
3éme
4éme
5éme
6éme
7éme
8éme

géme

12eme

TOTAL

Pourcentage (%)

9,7
16,7
111

9,7
16,7

9,7

9,7

6,9

8,3

1,39

100,00

Les rangs de naissance les plus représentés ont été le 2°™ et le 5°™; 12 cas soit
16,7% chacun. Moyenne : 4,40 ; Ecart-type : 2,46 ; Extrémes : 1 et 12.
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Aspects cliniques
L’état général a 'admission

Tableau XIV: Répartition des patients selon leur état a I’admission

‘Etatalentrée ~ Effectif =~ Pourcentage(%)
Conserve 64 88,89
Altéré 8 11,11
TOTAL 72 100,00

L’état général était conservé dans 88,89% a 1’admission et altéré dans seulement
11,11%.
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La nature de I'anomalie locale

Tableau XV: Répartition des patients selon la nature de I’anomalie

Nature de 1’anomalie Effectif Pourcentage(%)
Tuméfaction 71 98,61
Plane 1 1,39
TOTAL 72 100,00

La tuméfaction a été la principale anomalie locale retrouvée avec 98,61%.

L’aspect du revétement de la malformation

Tableau XVI: Répartition des patients selon I’aspect du revétement de la
malformation

Aspect du revétement Effectif Pourcentage (%)
Plaque neurale 34 47,2
Epiderme anormal 34 47,2

Peau saine 4 5,6
TOTAL 72 100,00

L’épiderme anormal et la plaque neurale ont été retrouvés dans les mémes

nombres de cas soit 47,2% chacun.
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L’aspect anatomo-clinique de la malformation

Tableau XVII: Répartition des patients selon I’aspect anatomo-
pathologique de la malformation

Aspect anatomo- Effectif Pourcentage (%)

pathologique

Myélo-méningoceéle 51 70,84
Méningocele 17 23,6
Spina lipome 3 4,17
Rachischisis 1 1,39
TOTAL 72 100,00

Le myélo-meéningocele a éte retrouvée dans 70,84% des cas.

La localisation de la malformation

Tableau XVIII: Répartition des patients selon la localisation de la
malformation

Localisation Effectif Pourcentage (%)
Lombo sacrée 31 43,05
Lombaire 19 26,38
Sacrée 16 22,22
Dorso lombaire 6 8,3
TOTAL 12 100,00

La localisation lombo-sacrée a été majoritaire avec 43,05% des cas.
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Les complications locales

Tableau XIX: Répartition des patients selon les complications locales

Complications locales ~ Effectif =~ Pourcentage (%)
Rupture ou 20 27,8
fistulisation
Surinfection 8 11,1
Absente 44 61,1
TOTAL 72 100,00

Une fistulisation a été notée dans 28% des cas environ

Le déficit moteur

Tableau XX: Répartition des patients selon le déficit moteur

‘Déficitmoteur ~ Effectif =~ Pourcentage (%)
Absent 21 29,17
Paraplégie 26 36,11
Paraparésie 25 34,72
TOTAL 72 100,00

Un déficit moteur était noté dans 70,83% des cas.
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Les déformations orthopédiques

Tableau XXI: Répartition des patients selon les déformations
orthopédiques

Déformations Effectif Pourcentage (%)

orthopédiques

Absentes 39 54,17
Présentes 33 45,83
TOTAL 72 100,00

La déformation orthopédique a été retrouvée dans 45,83% de nos patients.

La déformation du rachis

Tableau XXI1: Répartition des patients selon la déformation du rachis

‘Déformation du rachis ~ Effectif =~ Pourcentage (%)
Lordose 1 1,39
Cyphose 4 5,56
Absente 67 93,05
TOTAL 63 100,00

La déformation du rachis a été absente dans 93,05% des cas.
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L’augmentation du périmétre cranien
Tableau XXII1: Répartition des patients selon I’augmentation du périmetre
cranien

Périmeétre cranien Effectif Pourcentage (%o)
Augmenté 49 68,05
Normal 23 31,95
TOTAL 72 100,00

L’augmentation du Périmétre cranien (PC) a été retrouvée chez 68,05% de nos

patients.
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L’association d’autres malformations

D’autres malformations ont été associées dans 9 cas soit 14,28%.

Tableau XXIV : Répartition des patients selon le type de malformations

associées

Malformations Effectif Pourcentage (%o)
associéees

Agénésie bilaterale des 2 1 1,39
rotules

Agénésie rénale gauche 2 2,77

Bi mamelon droit 1 1,39
Communication 2 2,77

interventriculaire

membraneux

Hernie inguinale gauche 1 1,39
Oreilles bas implantées 1 1,39
Ptérigium poplité 1 1,39
Absence de 63 87,5

malformation

TOTAL 72 100,00

Une malformation associée avait été notée dans 12,5% des cas.
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La réalisation de la TDM cérébrale

Tableau XXV : Répartition des patients selon la réalisation de la TDM

cerébrale
‘TDM cérébrale ~ Effectif =~ Pourcentage (%)
Réalisee 25 34,73
Non réalisée 47 65,27
TOTAL 72 100,00

La TDM cérébrale a été réalisée chez 34,73% de nos patients.

La réalisation de la radiographie du rachis

Tableau XXVI1 : Reépartition des patients selon la realisation de la radiographie

du rachis
'Radiographie =~ Effectif =~ Pourcentage (%)
Réalisee 14 19,45
Non réalisée 58 80,55
TOTAL 63 100,00

Seulement 14 de nos patients ont réalisé une radiographie standard du rachis soit

19,45%.
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La réalisation de I"’échographie transfontanellaire
Tableau XXVII : Répartition des patients selon la réalisation de I’échographie

transfontanellaire

ETF Effectif = Pourcentage (%)
Réalisée 60 83,3
Non réalisée 12 16,7
TOTAL 72 100,00

L ETF a été réalisée dans 83,3% de nos patients.

Aspects thérapeutiques

Traitement chirurgical

Tableau XXVIII : Répartition des patients selon la décision thérapeutique

‘Décision thérapeutique ~ Effectif =~ Pourcentage (%)
Opére 54 75
Non operé 18 25
TOTAL 72 100,00

La cure du spina bifida a été realisée dans 75 % des cas .
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La raison si non opéré

Tableau XXIX : Répartition des patients selon la raison si non opéré

‘Raisonsinonopéré ~ Effectif ~  Pourcentage (%)
Perdu de vu 15 83,3
Déces 3 16,7
TOTAL 18 100,00

Parmi les patients non opérés 3 soit 16,7% sont décédés en préopératoire.

La durée d’hospitalisation

Tableau XXX: Répartition des patients selon la durée d’hospitalisation (en
jour)

Durée d’hospitalisation Effectif Pourcentage (%)
[0-10[ 46 63,8
[11-20[ 20 27,8
[21-30[ 4 5,6
[31-40[ 1 1,39
[41-50] 1 1,39
TOTAL 72 100,00

La durée d’hospitalisation la plus représentée a été de 0-10 jours avec 63,8% des

cas.

Moyenne : 11,42 jours  Ecart-type : 8,04 jours Extrémes : 0 et 50 jours
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L’évolution post-opératoire immédiate

Tableau XXXI: Répartition des patients selon I’évolution post-opératoire
immédiate

Evolution post- Effectif Pourcentage (%o)

opeératoire immeédiate

Favorable 43 79,6
Complications 8 14,8
Déces 3 5,6
TOTAL 54 100,00

L’évolution post-opératoire immédiate a été favorable dans 43 cas soit 79,6%.
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Le type de complication

Tableau XXXI1: Répartition des patients selon le type de complication
présente

Complications Effectif Pourcentage(%)
Hydrocéphalie 4 50
Détresse respiratoire + 1 12,5

Hypothermie

Hydrocéphalie + 1 12,5
dénutrition

Hydrocéphalie + 1 12,5
surinfection + anémie

Surinfection +méningite 1 12,5
TOTAL 8 100,00

La complication la plus représentée a été une augmentation du périmetre cranien

dans 4 cas sans autre Iésion associée soit 50%.

Le contrble a un mois post-opératoire

Tableau XXXIII: contréle a un mois post opératoire

‘Revusalmoispost ~ Effectif(N) ~ Pourcentage (%)
opeératoire
Oui 26 48,14
Non 28 51,86
Total 54 100

Vingt-six (26) de nos patients soit 48,14% ont été revus aprés un mois post-

opératoire et 28 cas soit 51,86% n’ont pas été revus.
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COMMENTAIRES
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VI. COMMENTAIRES ET DISCUSSION

Limites et contraintes de 1’étude

Pendant notre étude nous avons rencontré quelques difficultés qui sont :

- L’insuffisance du plateau technique (insuffisance de matériels au bloc
opératoire adaptés a I’enfant) retardant souvent les interventions chirurgicales ;

- Le bas niveau socio-économique de certains parents ;

- le manque d’assurance maladie

- Le suivi apreés la sortie des patients difficile a cause du non-respect des rendez-
VOus.

Aspects épidémiologiques

Fréquence

Au cours de notre période d’étude (du 01 Janvier 2018 au 31 Décembre 2019 ;
soit deux années) nous avons colligé 72 cas de spina bifida.

Ce resultat est supérieur a ceux de Sanoussi S. et coll. [74] qui ont rapporté 387
cas de malformations du tube neural dont 329 cas de spina bifida entre 1990 et
2000 dans les 2 hopitaux de Niamey ; leur fréquence annuelle était de 32,9
cas/an. Kabré A. [47] dans une étude semblable menée au CHU de Dakar en
1989, affirmait que : « le spina bifida constitue aprés les traumatismes
craniorachidiens et 1’hydrocéphalie la troisieme cause d’hospitalisation en
neurochirurgie pédiatrique ». AZENNOUD A. [48] a rapporté 13 cas en 5 ans.
SAWADOGO 1 [1] a rapporté 122 cas de spina bifida sur la période des 05
années allant du ler Décembre 2006 au 30 Novembre 2011 ; ce qui donne une
fréquence annuelle de 24,4 cas par an.

Ces études montrent que le spina bifida est une pathologie fréquente dans les
services pédiatriques et neurochirurgicaux des hopitaux de la sous-région.

Il faut également noter que notre ¢tude ne permet pas d’estimer 1’incidence de

cette malformation parmi les naissances dans notre pays a cause de sa pris en
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charge dans beaucoup de structure du Mali ou existent les chirurgiens pédiatres
ou des neurochirurgiens.

Sexe

Dans notre série le sexe masculin a été le plus représenté soit 54% avec un sexe-
ratio de 1,18. Plusieurs auteurs confirment cet état de fait :

SYLLA S. [2] a rapporté 34 cas de sexe masculin soit 54,8% avec un sexe-ratio
de 1,21

SAYAD H A. [9] a rapporté 41 garcons (56,94%) soit un sex-ratio de 1,3;
AZENNOUD A. [48] a trouvé 9 garcons (69,23%) avec un sex-ratio de 2,25.
D’autres auteurs ont révélé par contre une prédominance féminine :
SAWADOGO I. [1] a trouve 66 filles (54,1%) soit un sex-ratio de 0,85.
Sanoussi S. et Coll. [74] ont trouvé 53,74 % de filles (sex-ratio M/F = 0,86),
Age a I’admission

La tranche d’age la plus représentée était celle de O-7jours (72,22%). L’age
moyen était de 14,79 jours avec des extrémes de 0 et 450 jours. Ces résultats
étaient différents de ceux rapportés par SAWADOGO 1. [1] dont I’age moyen
était de 05 mois. SYLLA S. [2] a rapporté une fréquence plus élevée chez les
nourrissons avec 53,3%.Cette différence d’age pourrait s’expliquer par une
consultation précoce dans notre série contrairement a plusieurs autres. Le retard
a la consultation dans notre série était d0 d’une part a la méconnaissance de la
pathologie par les soignants et 1’¢loignement avec des difficultés de transport
entre le domicile et notre service.

Ethnie

Les Bambaras ont été les plus représentés avec 31 cas soit 43,05% suivis des
Peulhs 12 cas (16,7%) et des Malinkés 10 cas (13,8%).

Ces resultats sont proches de ceux de SYLLA S. [2] qui a observé une
fréquence plus élevée chez les Bambaras dans 25 cas soit 40,3% suivis des
Peulhs 11 cas soit 16% et Dogons 7 cas soit 11,3%.

Cela pourrait s’expliquer par la prédominance de ces ethnies a Bamako.
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Age maternel

La tranche d’age 26-35 ans était la plus fréquente avec 33 cas soit 45,83%. Nos
résultats étaient proches de ceux de SAWADOGO 1. [1] chez qui la tranche
d’age maternel la plus concernée allait de 26 a 31ans avec un pic a 28ans.

Nos résultats étaient différents de ceux de SYLLA S. [2],Behrooz A. etColl.
[49] et AZENNOUD A. [48] qui ont rapporté respectivement une fréquence
plus élevee entre : 18-20 ans, 21 a 30 ans, 20 a 25 ans. Pour Viera A R. et Coll.
en 2005 [28] dans une meta- analyse de plusieurs publications portant sur les
malformations du tube neural 1’age maternel peut étre un facteur de risque de
survenue du spina bifida. Le risque serait élevé chez les méres ayant moins de
19 ans et chez celles ayant plus de 40 ans, donnant ainsi un aspect en « U » a la
courbe de fréquence des ages maternels [29].

Profession des parents

Dans notre étude 37,5% des peres étaient des cultivateurs et 58 meres soit 80,6%
faisaient des activités ménageéres. Ces taux étaient proches de ceux de SYLLA
S. [2] qui a rapporté une fréequence plus élevée chez les enfants nes de pere
cultivateurs et mére ménagere(18 cas soit 29% et 58 meéres ménageres soit
92,8% Dans ces familles le niveau socio-économique peut étre bas.

Scolarisation des parents

Plus de la moitié des parents n’étaient pas scolarisés (péres 52 cas soit 72,2% ;
meéres 60 cas soit 83,3%).

Ce résultat est supérieur a celui de SYLLA S. [2] qui a trouvé 67,2 % de meres
non scolarisées. Le niveau d’instruction semble avoir une relation dans la
survenue du spina bifida par la méconnaissance des moyens de prévention en
particulier la supplémentation en fer acide folique et dérivée.

Antécédents anténataux

Fievre peri-conceptionnelle

Seulement 13,9% des meres de nos patients ont présenté de la fievre dans la

période péri-conceptionnelle, cette fievre était due au paludisme et a I’infection
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urinaire. Cette notion a été retrouvée dans d’autres études comme celle de
SAWADOGO |I. [1] qui a retrouvé une notion d’hyperthermie au cours du
premier mois de leur grossesse chez 28,4% des méres de ses patients. Sangram
S. et Coll. [50] qui, dans une étude épidémiologique sur le spina bifida en Inde,
concluaient sans donner de chiffres, que la fievre maternelle au premier
trimestre est un facteur de risque retrouve dans plusieurs cas dans leur contexte.
Ces résultats sont en concordance avec ceux trouvés dans la littérature et selon
lesquels D’exposition a la chaleur pendant la période d'embryogenese, est
reconnue comme étant un facteur de risque pour les MTN [51, 52, 53].

La présence de ce facteur de risque dans notre étude était liée au fait que dans
notre contexte la fievre est trés courante a cause du paludisme et de nombreuses
autres maladies infectieuses.

Suivi de la grossesse et nombre de CPN

La grossesse a été suivie dans 62 cas soit 86,1% ; 29,2% des meres ont fait 3
CPN. Nous n’avons pas trouvé de relation entre le nombre de CPN et la
survenue du spina bifida. Le suivi de la grossesse a éte irregulier dans la
majorité des cas et n’a pas été un facteur protecteur, ni diagnostique de la
malformation dans notre série. Ce résultat est semblable a celui de SYLLA S.
[2] dont les consultations prénatales (CPN) ont été faites irrégulierement dans 56
cas soit 90,3 %.

Contrairement a DIARRA O. et N’Diaye [64], ou la majorité des méres n’ont
pas fait de consultation prénatale alors que 95 % le font dans les pays
développés [2].

Prise d’acide folique

La supplémentation en acide folique et dérivés a été effectuée dans 58 cas soit
80,6%. La majeure partie des méres ayant pris 1’acide folique 1’ont débuté apres
le premier trimestre et aucune ne l’avait fait avant la conception. Chez
SAWADOGO 1. [1] 78 meres de ses patients (96,29%) ont pris du fer et de

I’acide folique dans le cadre des consultations prénatales.
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Durée de la prise de I’acide folique

Dans notre étude 36,11% des méres ont pris 1’acide folique pendant une durée
de 1-2 mois. La prise d’acide folique était irréguliére dans plusieurs cas ; ce qui
est similaire a 1’étude de SYLLA S [2].Cette irrégularité était duea
I’inobservance du traitement due aux effets indésirables (nausées et
vomissements) aprés la prise et I’ignorance de I’importance de 1’acide folique au
cours de la grossesse.

Antécédents familiaux

Consanguinité entre les parents

La consanguinité entre les parents a été retrouvée dans 46 cas soit 63,9%. Ce
taux est supérieur a ceux de AZENNOUD A.[52], SAYAD H A. [9],
SAWADOGO I. [1] qu’ont trouvé respectivement 33%, 40%, 11,5% de
consanguinité dans leurs séries.En Arabie Saoudite Murshid WR et Coll. [15]
dans une étude cas-témoins ont rapporté 89% de consanguinité dans le groupe
de cas, contre 67% dans le groupe témoin. Ces résultats sont supérieurs au notre.
Cette différence doit étre nuancée par le fait que les mariages consanguins de
facon génerale, sont plus fréquents dans ces pays pour des raisons de culture.

La consanguinité multiplie le risque de survenue du spina bifida.

Rang de naissance

Les 2éme et 5éme nés ont été les plus représentés soit 16,7% chacun. Les
premiers nés ont été representés dans 7 cas soit 9,7%. Ce résultat est inférieur a
ceux de: SYLLA S. [2], SAWADOGO I.[1], SANOUSSI S et Coll.[74],
AZENNOUD A.[48], SAYAD H A.[9] qui ont observé une fréguence plus
élevée chez les premiers ou secondsnés.Cependant, ces resultats semblent
controverser la tendance genérale rapportée en 2004 par Viera AR. [28], selon
laguelle, les enfants de rang de naissance élevé auraient plus de risque d’avoir le

spina bifida.
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On ne peut pas établir de relation entre le rang de naissance et la survenue du
spina bifida si on ne tient pas compte d’autres facteurs comme 1’age maternel
[1].

Aspects cliniques

Etat général a I’admission

L’état général a ’admission était conservé chez 77,78% de nos patients et altéré
chez 8 de nos patients soit 11,11%.

Ce resultat est inférieur a celui de SAWADOGO |I. [1] qui a trouvé 15 cas
d’altération de I’état général (21,74%).

Cette différence pourrait s’expliquer par une consultation précoce de nos
patients par rapport a ceux de SAWADOGO 1. [1].

Cette situation était favorisée par le retard a la consultation et la méconnaissance
des parents et certains personnels de santé des mesures a adopter devant cette
pathologie.

La nature de I’anomalie locale et 1’aspect du revétement de la malformation

La tuméfaction a été la principale anomalie locale retrouvée avec 98,61%.
L’épiderme anormal, la plaque neurale ont été retrouvés dans les mémes
nombres de cas soit 47,2%.

Les cas d’¢piderme anormal étaient constitués de troubles d’épidermisation et
des formes ulcéreuses. Ces résultats étaient comparables a ceux de SAYAD H
A. [9], SAWADOGO I. [1] et AZENNOUD A. [48] qui ont observe les mémes
types d’anomalies mais a des proportions différentes.

Aspects anatomocliniques

Le myéloméningocele a été retrouve dans 51 cas soit 70,84%, méningocele 17
cas soit 23,6%, spina lipome 3 cas, soit 4,17%, rachischisis 1 cas, soit 1,39%.

Ce résultat était semblable a ceux de : SAWADOGO 1. [1] qu’a trouvé 57 cas
de myélomeningoceéles, soit 70,37% des cas, 22 cas de méningoceles, soit
27,16% des cas, 2 cas de spina-lipome soit 2,47%, précisément 01 cas de

lipomyéloméningocele et 01 cas de lipoméningocele, Sanoussi S. [74] a trouve
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63,22% de myeloméningocele, 27,39% de méningocele, Kabré A. [48] a trouvé
66,22% de myéloméningocele, 25,16% de meningocéle, 08 cas /211, soit 3,79%
de spina-lipome dans sa série. Tous ces auteurs ont rapporté une prédominance
du myéloméningocele.

Contrairement a SYLLA S. [2] dont les méningoceles ont représenté 80,6 % (49
cas).

Localisation de la malformation

La localisation lombo-sacrée a été majoritaire avec 43,05%, les localisations
dorsale et cervicale n’ont pas été retrouvées ; ce résultat est semblable a ceux
de SAYAD H A. [9], AZENNOUD A. [48], Alaise OIl, Nigeria, 2006 [55]
qu’ont rapporté respectivement la prédominance de la localisation lombo-sacrée
dans leurs séries : 80,5%, 69%, 66,04 %. Contrairement a notre étude toutes les
localisations ont été rapportées par SAWADOGO 1. [1] avec toujours la
prédominance de la localisation lombosacrée (40,74%), lombaire (33,33%),
sacrée (16%), dorsolombaire (6%), cervicale (2,47%) et dorsale (1,23%) et
TRAORE A. Mali, 2002 [75] a retrouvé 100 %(lombo-sacree).

La localisation lombo-sacrée (S1-S2) est pourvoyeuse de troubles neurologiques
(sphinctériens, déformations orthopédiques avec impotence fonctionnelle des
membres inférieurs), les localisations dorsale et cervicale sont responsables
d’hydrocéphalie obstructive.

Complications locales

La complication locale la plus retrouvée a été la rupture ou fistulisation de
I’anomalie représentée dans 20 cas (27,8%) et8 cas (11,1%) présentaient une
surinfection locale. Cette surinfection était due & une rupture précoce et une
consultation tardive dans notre contexte. Les lésions initialement ouvertes et
celles secondairement ulcérées ont été le siége d’une surinfection. Dans 44 cas
soit 61,1% il n’y avait pas de fuite de LCR. Ces résultats sont supérieurs a ceux
de : SAWADOGO 1I. [1] qui a trouvé 39,44% (une surinfection locale
préopératoire a eté notée dans 22,54% des cas ; la fistulisation avec écoulement
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du LCR a été retrouvée chez 16,9%) et Sanoussi S. et Coll. [74] au Niger a
trouvé : 21,18% de surinfections et 18,34% de fistulisations.

Cette différence était due au fait que la majorité de nos patients ne portaient pas
de pansement a I’admission. Une consultation précoce et une prise en charge
dans un milieu spécialisé pourraient permettre de réduire le taux de ces
complications.

Déficit moteur

Le déficit moteur a eté retrouvé dans 41 cas soit 70,83%. Ce déficit moteur était
lie a la myéloméningocele qui représentait 70,83% des cas et de localisation
lombo-sacrée. Ce résultat était proche de ceux de SAWADOGO |I. [1] et
Kumar R. et Coll. [56] qui ont rapporté respectivement 65,43% et 66,5%. Cette
similitude s’explique par le fait que dans leurs séries, la proportion des
myéloméningoceles était de 72% (proportion semblable a la notre). Par contre
Petronic 1. et Coll. [57] en 2011 dans leur étude trouvaient des proportions
supérieures ; dans un sous-groupe de 43 cas de spina bifida aperta, 53.49% des
patients avaient une paresie et 46.51 % avaient une parapléegie.

Déformations orthopédiques

La déformation orthopédique a été retrouvée dans 33 cas soit 45,83% de nos
patients, de nature et gravités différentes.

Ce resultat était proche de ceux de : SAWADOGO 1. [1] qui a retrouvé chez 36
de ses patients (44,44%).De méme, Kabré A. [47] a rapporté 41,70% d’attitudes
vicieuses avec les mémes types de déformations ; les pieds bot varus équin étant
les plus observes.

D’autres auteurs ont trouvé des résultats différents : SYLLA S, Mali, 2007 [2] :
6,45%,Shehu BB, Nigeria, 2000 [58] : 21% et Amira T, Jordan, 2006 [10] :
64,71%.

Tous ces types de déformations orthopédiques ont été décrits dans la littérature
[61], et sont considérés comme les conséquences des positions vicieuses in utero

et des paralysies musculaires.
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Augmentation du périmetre cranien

L’augmentation du périmétre cranien (PC) a été retrouvée chez 68,05% de nos
patients. Le diagnostic d'’hydrocéphalie a été évoqué cliniqguement pour étre
confirmé par ETF ou la TDM cérebrale.

Ce reésultat est largement supérieur aux 53,8% de Alatise Ol. [55] et aux 46% de
Kumar R. et Coll. [59], mais il reste en dessous des 80% rapportés dans la
littérature.

L’hydrocéphalie au cours du spina bifida etait consecutive a une sténose de
I’aqueduc de Sylvius dans la majorité des cas.

Autres malformations associées

D’autres malformations (en dehors de I’hydrocéphalie et des déformations
orthopédiques) ont été associées dans 7 cas soit 9,72%.

Ces resultats étaient différents de ceux de SAWADOGO 1. [1] qu’a observé
huit (08) cas (9,87%), Stoll C. et Coll. [60] ont trouvé une fréquence de 23,7%
de malformations associées au spina bifida selon le Registre des malformations
congeénitales en France, SAYAD H A. [9]a trouvé 4 cas d'hypospadias.

Cette différence pourrait s’expliquer par le fait que dans notre étude, les
explorations visant a rechercher les malformations associ€ées n’étaient pas
poussées et un manque de moyen chez la majorité des parents de nos patients.
Dans la littérature il est décrit le cas du complexe OEIS, syndrome poly-
malformatif associant Omphalocele, Exstrophie cloacale, Imperforation anale, et
Spina bifida [61 ; 62]. L’association du spina bifida avec les cardiopathies
congénitales d’une part, et les malformations anorectales d’autre part, est
également connue. Stoll. C [60] et Di Cesare [63] ont rapporté des cas
d’association du spina bifida avec respectivement les cardiopathies congénitales
et les malformations anorectales et génitales.

Il faut noter que pour toutes ces malformations associées, aucune exploration
génétique n’a €té réalisée dans notre étude.

Examens paracliniques
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TDM cérébrale

Dans notre étude25 cas soit 34,73% de nos patients ont réalisé une TDM
cerébrale. Une TDM cérébrale a été prescrite devant toute suspicion
d’hydrocéphalie associée. La TDM cérébrale a objectivé : une hydrocéphalie
tétra ventriculaire dans 4 cas, une hydrocéphalie tri ventriculaire dans 18 cas,
une hydrocéphalie tri ventriculaire modérée + séquelle de Iésion anoxo-
ischémique cérébrale +encéphalo-méningocele frontale, une agenésie partielle
du corps calleux avec dilatation moderée des cornes frontales et occipitales +
atrophie cortico-sous corticale, TDM normale dans 1 cas.

Nos résultats étaient légerement supérieurs aux 34,56% rapportés par
SAWADOGO I. [1] et legérement inferieur aux 6 (46 %) de AZENNOUD A.
[51].

Cette hydrocéphalie était majoritairement tri ventriculaire et due a une sténose
de I’aqueduc de Sylvius.

Radiographie standard du rachis

Seulement 14 de nos patients ont réalisé une radiographie standard du rachis soit
19,45% dont tous avaient des anomalies d’ossification, 2 cas d’anomalies de la
statique rachidienne (lordose et cyphose), 58 cas soit 80,55 n’ont pas pu réaliser
la radiographie.

Nos résultats étaient proches de ceux de SYLLA S. [2] dont la Radiographie du
rachis a éte effectuée chez 18 patients (29,1 %) et dont tous avaient un trouble
de l’ossification des arcs vertébraux, AZENNOUD A. [48] a trouvé 84% des
cas, SAWADOGO 1. [1] a rapporté 6,17% et le diagnostic du spina bifida a été
confirmé dans tous ces cas.

Contrairement a TRAORE A. [75] qu’a effectué chez tous ses patients et cela
lui a permis de rechercher les déformations de la hanche, du rachis et a ainsi
objective entre autres des troubles de 1’ossification des arcs vertébraux 76 %, un
amincissement antéro-postérieur de 1’arc vertébral 52 %.

Echographie transfontanellaire (ETF)
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Dans notre étude I’ETF a été réalisée chez 60 (83,3%) de nos patients. Elle
permet, de confirmer le diagnostic de I’hydrocéphalie et d’en préciser la
topographie.

Ce résultat était inférieur a ceux de : SAWADOGO 1. [1] (8,64%), SYLLA S.
[2](35,5 %), AZENNOUD A. [74] (61%) dont tous avaient une dilatation
ventriculaire.

Aspects thérapeutiques

Traitement chirurgical

Cure de la malformation

La prise en charge a été principalement chirurgicale : la cure du spina bifida et la
dérivation d’une hydrocéphalie associée. La cure du spina bifida a été realisée
dans 54 cas soit 75 %. Cette cure a été réalisée en urgence dans la majorité des
cas ou par programmation. Tous les patients operés ont recu un traitement fait
d’antibiotique et d’antalgique en post-opératoire. Elles réalisent la phase initiale
de la prise en charge, a laquelle fera suite une longue série de mesures
thérapeutiques multidisciplinaires dans les formes graves de la maladie. Elle a
eté precoce chez plusieurs de nos patients, retardée chez d’autres. Ce retard était
en grande partie lié au fait qu’un certain nombre de problemes entravait
I’application du principe de la cure immédiate de la malformation suggérée dans
la littérature [41].

Ses problémes sont entre autres : le manque de moyen pour la réalisation des
examens complémentaires et la cure de la malformation (le colt de ce bilan,
relativement ¢€levé, qu’est enticrement a la charge des parents, qui sont tres
souvent pauvres) ; la consultation tardive ; la surinfection (qui doit étre prise en
charge avant la cure du spina bifida). Ce résultat était supérieur a celui de
SAWADOGO 1. [1]dont 48 patients (59,3%) ont subi la cure de leur spina
bifida, Kabré A. [47] (60,19%) et Sanoussi S. [74], qui était 49,35%. Ce qu’il
faut retenir ici, c’est la forte proportion de patients non opérés dans ces trois

études, fait lié et reflétant les difficultés sanitaires connues dans ces trois pays.
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Contrairement a notre série tous les patients de AZENNOUDA. [48] ont été
opéres.

Parmi les 18 patients (25%) non operés : 3cas (16,7%) sont décédés avant
I’intervention, 15 patients soit 83,3% sont perdus de vue. Cette perte de vue était
due a un manque de moyen.

Comparativement, SAWADOGO.I [1] a rapporté 13,58% des cas et Vingt (20)
de ses patients (24,69% des patients) ont été perdus de vue avant 1’intervention,
sans qu’on ne puisse expliquer pourquoi ceux-ci ne sont pas revenus. Sanoussi
S. [74] a fait cas d’un plus bas taux de décés préopératoire a savoir 9,30%.
SYLLAS. [2] les non opérés sont décédés avant I’ intervention.

Durée d’hospitalisation

La durée d’hospitalisation la plus représentée a été de 0-10 jours dans 46 cas soit
63,8%. Moyenne : 11,42 jours, Ecart type : 8,04 jours, Extrémes : 0 et 50 jours
Comparativement a SYLLA S. [2] qu’a trouvé une fréquence plus élevée chez
38 patients soit 60,8% entre 1 a 6 jours avec des extrémes de 1 et 21 jours.
Evolution post-opératoire immédiate

L’évolution post-opératoire immediate a éte favorable dans 43 cas soit 79,6%.
Ce résultat était supérieur a ceux de SAYAD H A. [12], AZENNOUD A.
[48],SAWADOGO . [1] qui ont rapporté respectivement 70 %, 84%, 79,16%.
Cette évolution a été émaillée de complication dans 8 cas (14,8%) a type de fuite
du LCR, et de déces 3 cas (5,6%), ce résultat est inférieur a celui de
SAWADOGO I. [1] qui a rapporté 8,33% de fuite du LCR, 6,25% de
surinfection de la plaie opératoire et 3 cas de déces (6,25%) 3 et Sanoussi S. et
Coll. [74] qui ont rapporté 5,75% de fuite du LCR, 37,69 % de surinfection
locale et un taux de déces a 10,99 %.

Cette différence de taux pourrait s’expliquer par une couverture pPrécoce par
antibiotique dans notre contexte.

Contréle a un mois
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Vingt-six (26) de nos patients soit 48,14% ont été revus aprés un mois post-
opeératoire et 28 cas soit 51,86% n’ont pas été revus. Tous les patients qui n’ont
pas été revu résidaient hors Bamako. Ce résultat est inférieur a celui de
SAWADOGO I. [1] dont 35 de ses patients, soit 77,77% des 45 patients sortis,
ont été revus, les 10 autres (22 ,22%) ayant été perdus de vue. Cette situation a
également été relevée de facon p importante au Sénégal par KABRE A. [48] et
au Niger par Sanoussi S. [74] ou, respectivement 45,67% et 66,49% des patients
opérés ont été perdus de vue apres leur sortie d’hospitalisation.

Cette perte de vue dans notre contexte était due a la distance entre leur
provenance et Bamako et un manque de moyen.

La présence d’autres complications

Les patients ayant présenté d’autres complications sont au nombre de 12 cas soit
19,05%.

La complication la plus représentée a été une augmentation du périmetre cranien
dans 6 cas sans autre associee soit 49,99%.

Nous avons enregistré 8 cas de déces dans série. Ce taux est inférieur a celui de
SYLLAS. [2] qui a enregistre 10 cas de déces.

Thése de Médecine Bamako 2020 Abou Traoré

102



Aspects épidemiologiques, cliniques et thérapeutiques du spina bifida dans le service de chirurgie
pédiatrique du CHU Gabriel TOURE

CONCLUSION ET
RECOMMANDATIONS
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VIlI. CONCLUSION ET RECOMMANDATIONS

Conclusion
Le spina bifida est une anomalie congeénitale présent dans nos contrés, les
étiologies sont encore méconnues. Cependant il existe des facteurs
prépondérants comme le jeune age maternel, la multiparité, la consanguinité, le
bas niveau socio-économique, le manque de supplémentation en fer acide
folique et les hyperthermies au cours du premier trimestre de la grossesse.
La réalisation du diagnostic anténatal par la pratique de 1’échographie

obstétricale pourrait aboutir a des découvertes précoces des cas.

La constatation chez un nouveau-né du spina bifida constitue toujours un
douloureux probleme psycho-social. Il faut envisager pour I’avenir la survenue
d’hydrocéphalie évolutive, un handicap sévere pour la marche, des troubles

sphinctériens centrés sur I’existence d’une vessie neurogene.

Donc une prise en charge pluridisciplinaire s’impose dans le but d’améliorer le

pronostic fonctionnel.

Le pronostic vital était grevé par le retard de prise en charge et la présence des

complications.
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Recommandations

Au terme de cette étude, nous formulons des recommandations suivantes :

1. Aux autorités administratives et politiques :
-Adoption d’une stratégie de prévention basée sur I'utilisation de I’acide folique
chez toutes les femmes en &ge de procréer, surtout lors des premieres
grossesses ;
-Promotion de la médicalisation des grossesses a travers une meilleure prise en
charge des infections et une amélioration des techniques de diagnostic prénatal
des malformations congénitales ;
-Création d’un cadre de concertation et de discussion pluridisciplinaire pour la
prise en charge des malformations congénitales, de méme qu’un registre de
malformation congénitale.

1. Au directeur du CHU GT :
- Equipement des services de radiologie d’une IRM afin de permettre la
réalisation de bilans lésionnels complets. Rendre plus accessibles ces examens
(TDM, IRM) en réduisant ou en subventionnant le co(t de leur réalisation pour
ses patients ;
- Equipement des services de chirurgie pédiatrique, de neurochirurgie,
d’urologie, de chirurgie orthopédique et I'unité de kinésithérapie afin d’offrir
aux patients d’avantages de possibilités de prise en charge ;
- Formation du personnel qualifié en chirurgie urologique, pédiatrique
neurologique, neuro- anesthésistes pédiatrique aux niveaux des hopitaux
régionaux ;
- Mise en place des moyens diagnostiques et thérapeutiques adaptés pour une
prise en charge adéquate ;
- Mise en place d’assurance maladie pour permettre une meilleure prise en

charge.
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2. Aux personnels soignants :
-Reference le plus t6t possible dans un service de chirurgie pédiatrique tout cas
de spina bifida dépisté et ce dans des conditions aseptiques et non
traumatisantes ;
- Sensibilisation de la population sur les bienfaits des consultations prénatales, la
pratique d’échographie anténatale et I’effet bénéfique de I’acide folique ;
- Application systématique de I’examen du nouveau—né pour I’identification des
malformations en générale et celle du spina bifida en particulier ;
- Renforcement de la collaboration interdisciplinaire pour la prise en charge du
spina bifida.
1. Aux chirurgiens pédiatres:
- Implication d’avantage des autres spécialistes a savoir les neurochirurgiens, les
urologues, les orthopédistes et les kinésithérapeutes pour un meilleur suivi et
une bonne coordination des soins.
- Amélioration de I’enregistrement et 1’archivage des renseignements sur les
patients et leurs parents.
1. A la population :
2. Prise correcte de 1I’acide folique dans la période périconceptionnelle et
continuer avec si possible jusqu’a 2 mois apres 1’accouchement ;
3. Consultation dans un centre de santé des les premiers signes de la
grossesse ;
4. Eviction des mariages consanguins surtout s’il y’a un antécédant familial

de malformation congénitale.
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IX. ANNEXES
FICHE D’ENQUETE
N°delafiche:............. N° dudossier: .........c.ccoeuennes
1°) DONNEES SOCIO-DEMOGRAPHIQUES
1.PATIENT : Nom: ........coevininnnen. Prénom: ...,
Sexe: M/ /F/ [/ Age (al’admission) ............ jours/mois/ans

S. PARENTS:

Pére: Age:...... Ethnie.................. Scolarisation : OUlI/ / NON/ /
Profession..................... Provenance ...........c.oceeeiiiiinnn.n.
Tel:
Mere: Age: ...... Ethnie............... Scolarisation : OUlI/ /  NON/ /
Profession..................... Provenance..................ooeiiia,
Tel:

11°) ANTECEDENTS :
1. Antécédents anténataux
Pathologies maternelles périconceptionnelles :
Notion de fievre : OUI//  NON/_/

Autres pathologies

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

Suivi de la grossesse OUI / _/ NON/ /

Traitements maternels périconceptionnels :
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Prise d’acide folique : OUI/ / NON/ /
Période de laprise siOUIl : ...,

Autres médicaments

2. L’accouchement :

Terme de la grossesse.................. voie d’accouchement

Lieud’accouchement : ........covveieeiiiiennnnnn..

-------------------

-----

Diagnostic de la malformation a la naissance : Oui /_/ Non //

3. Antécedents Familiaux :

Ascendants :

Malformations dans la famille : Oui [/ Non [/ /
PIECISET ST OUL. ..ttt ittt ettt et ettt et et e e e e e et e e e e eeaeeaaaas
Habitudes alimentaires de la mere

Notion de consanguinité : Oui/ / Non/_/

Collatéraux :
Nombre d’enfant dans la fratrie : .........

Rang de naissance du patient : ...............

Malformations congénitales dans la fratrie: Oui/ / Non/_/
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111°) EXAMEN CLINIQUE :

1. Etat général a I’admission :

Conservé /_/ Altéré / /
Préciser signes généraux Si état général
Altere. ...

2. Examen des appareils :

Examen locorégional :

* Nature de I’anomalie locale : Tuméfaction / / hypertrichose / /
Angiome // Fossette [/ / Autres
» Aspect du revétement de la malformation : Peau saine / / épiderme
anormal /_/ plaque neural /_/

* Localisation : Cervicale / / Dorsale / / Dorsolombaire / / Lombaire / /

Lombosacrée / / Sacrée / /

* Complications locales : Surinfection / /  Rupture ou fissuration / /

Absentes / /

Examen Neurologique :

* Le déficit moteur : Absent/ / Parésie/ /  Plégie/ /

* Les troubles de la sensibilité : Absents/ / Présents/ /

* Les troubles sphinctériens : Urinaires/ / Anaux/ / Absents/ /
Natures des troubles : Incontinence urinaire / / Rétention d’urine / /

Incontinence anale / / Constipation / / Prolapsus anal / /
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AULTCS . . et e
* Les déformations orthopédiques : Présentes / / Absentes / /

Natures des déformations si présentes ; Rachis : scoliose /_/ lordose / /

cyphose / /
Hanche : Luxation /_/ arthrogrypose /_/
Genoux : Flexum/_/ recurvatum/ /varum/_/ valgum/_/ arthrogrypose /_/
Pieds : Varus-equin/ / Talus/ / Valgus/_/

* Périmétre cranien : Augmenté / / Normal /_/

Les malformations associées

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

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

1V°) EXAMENS PARACLINIQUES :
1. TDM du rachis : réalisée / _/ Non réalisée /_/

Résultats Si réalisés :

Confirmation du spina bifida: OUI/ / NON/ /
Nombre de vertébres concernées : ................cooeeinnnl.
Contenu du sac : Précis€ / / .......cooovviiiiiiiiiinn... Non précisé /_/

Autres anomalies associées

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

2. TDM cérébrale : Prescrite et réalisée / / Prescrite  mais non réalisée / /
Non prescrite /_/

RESUILALS ST 18AIISCE . .. ettt e e e e e e e et
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Confirmation de I’hydrocéphalie : OUI / / NON/ /

Topographie si OUI : biventriculaire /_/ triventriculaire /_/ tétraventriculaire / /

Autres anomalies associées :

3. Radiographie standard :
Prescrite et réalisée /_/ Prescrite mais non réalisée / / Non prescrite /_/
Confirmation du spina bifida si réalisée : OUI/ / NON/_/

Autres anomalies associées Si réalisée

4. E T F : Prescrite et réalisée /_/ Prescrite mais non réalisée / / Non prescrite
/1

Confirmation de I’hydrocéphalie si réalisée : OUI/ / NON/ /

Topographie de 1’hydrocéphalie si confirmée : Biventriculaire /_/

Triventriculaire /_/ Tétraventriculaire /_/

Autres anomalies associées Si réalisée :

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

V°) ASPECTS THERAPEUTIQUES
1. Traitement Neurochirurgical :
* Décision thérapeutique : Opéré [/ / Non operé / /

Raisons si non opéré : Perdu de vue / /  Déces / / Abstention

thérapeutique /_/
* Gestes réalisés si opéré : Cure du spina bifida / /

. Aspect anatomopathologique :

.................................................................................................
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* Dérivation d’hydrocéphalie / / Type si dérivée : DVP / / VCS/ /

2. Autres traitements :

* Orthopédiques : Kinésithérapie Oui/ /Non/ /

 Chirurgie Oui/_/ Non/_/

* Traitement des troubles sphinctériens : Oui/ / Non/ /

* Soutien psychologique : Oui/ / Non/ /
VI°) EVOLUTION POST-PEC
* Durée d’hospitalisation...........c.ooiiiiiiiiiiiii i

* Evolution postopératoire immédiate : Favorable / / Complications /_/

Préciser

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

» Controle a un mois postopératoire Patient revu :  Oui/_/ Non/ /
» Etat des plaies opératoires : bonne cicatrisation / / ; Surinfection/ / ;

Lachage des fils de suture / / Evolution des troubles : amélioration / /;
Stationnaire / /; Aggravation/ /

Autres complications

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

.................................................................................................
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RESUME :
Il s’agissait d’une étude Prospective portant sur les cas de spina bifida enregistrés dans le
service de Chirurgie Pédiatrique sur une période d’une année allant du 1% Janvier 2019
au 31Décembre 2019. Nous avons enregistré 72 cas de spina bifida dont le myélo-
méningocele a été la forme la plus représentée avec 51cas soit 70,84%.
La prédominance était de sexe masculin (54%); 1’dge moyen était de 14,79 jours. La
tranche d’age maternelle la plus représentée a été de 26-35 ans soit 45,83%. La fievre
péri-conceptionnelle a été retrouvée chez 13,9% de nos patients ; la grossesse était suivie
dans 86,1% et la supplémentation en acide folique était faite chez toutes ses méres. La
notion de consanguinité entre parents a été retrouvée dans 63,9% ; L’état général a
I’admission était conservé dans 88,89% des cas. L’épiderme anormal et la plaque neurale
ont été retrouvés dans 47,2% des cas chacun ; la localisation lombo-sacrée a été la plus
représentée soit 43,05%. Le déficit moteur a été retrouvé chez 70,83% ;
La déformation orthopedique a été retrouvee dans 45,83%. Une hydrocéphalie a éte
trouvée dans 68,05%.
Une TDM cérébrale chez 34,73%, une échographie transfontanellaire chez 83,3% et une
radiographie du rachis chez 19,45%.
La cure de la malformation a éte réalisée chez 75%. L’évolution post-opératoire
immeédiate a été favorable dans 79,6% ; et 48,14% de ceux opérés ont éte revus a 1 mois
post opératoire. Nous avons enregistré 3 cas de déces.

Mots clés : Spina bifida ; Méningoceéle ; Myélo-méningocele
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