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Introduction :
Les &eacute;tats dysgraphiques sont la cons&eacute;quence d’un trouble du d&eacute;veloppement de la goutti&egrave;re neurale
ou du tube neural. Les malformations qui en r&eacute;sultent peuvent donc affecter un ou plusieurs des tissus
d&eacute;rivant du neurectoderme : syst&egrave;me nerveux, m&eacute;ninges, rachis, muscles para vert&eacute;braux,
rev&ecirc;tement cutan&eacute;. L’atteinte du syst&egrave;me nerveux ou, au contraire, son int&eacute;grit&eacute; conditionnent la
gravit&eacute; de ces &eacute;tats dysraphiques.
Pour la plupart des auteurs, les dysraphies spinales r&eacute;sultent d’un trouble de d&eacute;veloppement du
neuropore post&eacute;rieur, qu’il s’agisse soit d’un d&eacute;faut de fermeture de la goutti&egrave;re neurale vers la 3e, 4e
semaine de la vie fœtale, soit pour GARDNER de la r&eacute;ouverture d’un tube neural d&eacute;j&agrave; form&eacute; sous
l’effet d’une hydroc&eacute;phalie &eacute;volutive, et ceci vers le 2e, 3e mois du d&eacute;veloppement fœtale.
Un spina bifida survient lors d’1 grossesse sur 2000 environ. Si l’un des parents est atteint de spina
bifida, ou si un spina bifida a &eacute;t&eacute; diagnostiqu&eacute; lors d’une pr&eacute;c&eacute;dente grossesse, il existe un risque
d’environ 5 % de trouver chez le foetus soit un spina bifida, soit une anenc&eacute;phalie (c’est-&agrave;-dire, dans
les deux cas, une malformation du tube neural). Ainsi, s’il y a une personne atteinte de spina bifida
dans la famille, ou si une malformation du tube neural a &eacute;t&eacute; diagnostiqu&eacute;e lors d’une pr&eacute;c&eacute;dente
grossesse, il est important d’&ecirc;tre inform&eacute; sur les risques pour la grossesse &agrave; venir, par un g&eacute;n&eacute;ticien
par exemple. Celui-ci peut donner une information personnalis&eacute;e, en tenant compte de l’histoire
familiale.
1. D&eacute;finition :
* La my&eacute;lo-m&eacute;ningoc&egrave;le Celle ci est beaucoup plus grave et malheureusement beaucoup plus
fr&eacute;quente.
Il y a hernie de tissu nerveux malform&eacute; dans la poche m&eacute;ning&eacute;e. Le plus souvent, la moelle se
termine &agrave; la face profonde du sac m&eacute;ning&eacute; en s’y &eacute;talant, prenant alors le nom de plaque m&eacute;dullaire.
Les racines naissant de cette plaque sont malform&eacute;es ; la mo&euml;lle en amont peut aussi &ecirc;tre malform&eacute;e
( syringomy&eacute;lie, diast&eacute;matomy&eacute;lie). Habituellement, le recouvrement cutan&eacute; de ces malformations
n’est pas complet et est fr&eacute;quemment remplac&eacute; par la dure-m&egrave;re voire la seule arachno&iuml;de. De la
sorte, la mo&euml;lle est visible au d&ocirc;me de la malformation. Celle-ci est fragile et laisse fr&eacute;quemment
suinter du L.C.S..
*Le rachischisis est la forme extr&egrave;me de la My&eacute;lo-m&eacute;ningoc&egrave;le, et la plus grave. Ici, plus de sac ; la
malformation n’est plus recouverte de m&eacute;ninges ; sur la ligne des &eacute;pineuses, existe un large d&eacute;fect
cutan&eacute; et m&eacute;ning&eacute; permettant de voir la moelle anormale. Les corps vert&eacute;braux en regard sont
&eacute;galement le si&egrave;ge de malformations majeures.
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2.
Incidence :
En France, l’incidence des Spina bifida aperta est de 0,5 o/oo environ, sup&eacute;rieure dans le Nord - Pas
De Calais et la Bretagne (plus pr&eacute;cis&eacute;mment le nord finist&egrave;re o&ugrave; elle atteint 2 o/oo).
L’incidence des spina bifida aperta est plus &eacute;lev&eacute;e dans les pays anglo-saxons et notamment l’Irlande,
l’Ecosse, ou le Pays de Galles (4/oo).
3. Epid&eacute;miologie :
Les enqu&ecirc;tes &eacute;pid&eacute;miologiques montrent que la fr&eacute;quence des Spina bifida aperta d&eacute;pend au moins
de trois facteurs :
1. Ethniques Ces malformations sont moins fr&eacute;quentes chez les Noirs et les Jaunes que chez les
Blancs o&ugrave; elles affectent plus particuli&egrave;rement les Anglo-Saxons
2. G&eacute;n&eacute;tiques Elles sont plus fr&eacute;quentes chez les filles que chez les gar&ccedil;ons, et dans la famille d’un
proposant, le risque chez un germain est grossi&egrave;rement multipli&eacute; par 10
3. Exog&egrave;nes Variations s&eacute;culaires de la fr&eacute;quence des dysraphies ( 3 fois plus vers 1935 que vers 1965
&agrave; Boston ), et augmentation de leur incidence durant les mois d’hiver et dans les cat&eacute;gories socioprofessionnelles d&eacute;favoris&eacute;es en Grande Bretagne.
Ces facteurs exog&egrave;nes consistent probablement en une carence vitaminique, notamment en acide
folique .
Si la future m&egrave;re est trait&eacute;e par valproate de sodium (D&eacute;pakine) pour une &eacute;pilepsie, le risque de
spina bifida pour le fœtus est multipli&eacute; par 10. De fa&ccedil;on g&eacute;n&eacute;rale l’&eacute;pilepsie majore le risque de spina
bifida pour le fœtus. Certains autres m&eacute;dicaments contre l’&eacute;pilepsie (comme la carbamaz&eacute;pine)
augmentent aussi ce risque. Il est donc n&eacute;cessaire avant la grossesse de faire le point avec le
m&eacute;decin en charge de l’&eacute;pilepsie : le traitement doit &ecirc;tre adapt&eacute; au mieux, en &eacute;vitant autant que
possible le valproate de sodium.
Il existe encore d’autres facteurs de risque de malformation du tube neural : le diab&egrave;te mal &eacute;quilibr&eacute;,
l’ob&eacute;sit&eacute;, l’alcoolisme.
*Le pourcentage des risques d'avoir un enfant avec le spina-bifida selon la situation familiale est:
Parents sans ant&eacute;c&eacute;dents familiaux de spina-bifida 0.1 %
Parents ayant d&eacute;j&agrave; un enfant atteint de spina-bifida 5 %
Parents ayant d&eacute;j&agrave; deux enfants atteints de spina-bifida 9 %
Un parent atteint de spina-bifida 5 %
Un parent atteint de spina-bifida ayant d&eacute;j&agrave; un enfant atteint de spina-bifida 10 % &agrave; 15 %
Un parent ayant un fr&egrave;re ou une sœur atteint de spina-bifida 2 %
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Un parent ayant un neveu, une ni&egrave;ce, un cousin ou une cousine atteint de spina-bifida 0,1 %
Les deux parents atteints de spina-bifida 12 %
4. Cause :
Le spina bifida est li&eacute; &agrave; une fermeture incompl&egrave;te du tube neural durant le d&eacute;vloppement
embryonnaire . Normalement, le d&eacute;veloppement du tube neural se produit au cours de la 4e semaine
apr&egrave;s laf&eacute;condation. Le tube se situe dans la r&eacute;gion post&eacute;rieure, entre le bas du dos et le cr&acirc;ne. Il va
se fermer normalement en commen&ccedil;ant par le milieu, puis la fermeture progresse vers les
extr&eacute;mit&eacute;s du corps. Cependant, il arrive que le tube ne se ferme pas totalement : la fermeture cesse
avant d'avoir atteint l'extr&eacute;mit&eacute; caudale de l'embryon. Les anomalies du tube neural comprennent
aussi l'anenc&eacute;phalie et l'enc&eacute;phaloc&egrave;le. Elles sont favoris&eacute;es par le diab&egrave;te, l'hyperthermie, et
le cholest&eacute;rol.
Des recherches r&eacute;centes en g&eacute;n&eacute;tique (Docteur Hubert Journel, Vannes) ont montr&eacute; que l'une des
causes du spina bifida est d'origine g&eacute;n&eacute;tique. Les anomalies de fermeture du tube neural et des
vert&egrave;bres sont positivement corr&eacute;l&eacute;es &agrave; la pr&eacute;sence d'un all&egrave;le mutant du g&egrave;ne de la 5,10-m&eacute;thyl&egrave;ne
t&eacute;trahydrofolate r&eacute;ductase. Cette MTHFR perd environ 55 % de son efficacit&eacute; quand le codon 677 de
son g&egrave;ne porte une thymine au lieu d'une cytosine. Le risque d'avoir un enfant atteint de spina
bifida est donc plus grand chez les femmes qui ont d&eacute;j&agrave; eu un enfant atteint de spina bifida. De
m&ecirc;me, le risque d'avoir un enfant atteint de spina bifida est augment&eacute; si l'un des deux parents est
lui-m&ecirc;me atteint despina bifida et que la m&egrave;re ne prend pas d'acide folique. Les risques de
malformations gravissimes augmentent encore quand les deux parents sont touch&eacute;s et que la m&egrave;re
ne prend pas d'acide folique avant sa grossesse ou, au pire, durant son premier mois de grossesse.
Des &eacute;tudes r&eacute;centes ont montr&eacute; que le spina bifida est favoris&eacute; par un manque d'acide folique au
d&eacute;but de la grossesse. Pour &eacute;viter cette situation, il est pr&eacute;f&eacute;rable de prendre sous forme de
comprim&eacute; l'acide folique dans les six mois qui pr&eacute;c&egrave;dent le d&eacute;but de la grossesse ou, au pire, dans le
premier mois de grossesse.
La MTHFR est une enzyme clef du m&eacute;tabolisme de l'acide folique et de l'homocyst&eacute;ine. Ses
mutations ont &eacute;t&eacute; impliqu&eacute;es dans des affections multifactorielles, comme les maladies
neurologiques et cardiovasculaires qui s’am&eacute;liorent avec un apport de folates.
Quelques rapports, &agrave; confirmer, sugg&egrave;rent une corr&eacute;lation entre le g&eacute;notype 677C →T et les fentes
palatines ou les anomalies cong&eacute;nitales cardiaques. Il semble que le g&eacute;notype 677C→T accroit le taux
d’avortement spontan&eacute; de 30 % &agrave; 40 %, surtout en d&eacute;but de grossesse. Il augmente aussi de 40 % le
risque de probl&egrave;mes vasculaires placentaires et de 20 % la probabilit&eacute; de pr&eacute;-&eacute;clampsie. Il favorise
aussi les retards mentaux, les st&eacute;rilit&eacute;s et les risques de convulsions.
Des m&eacute;ta-analyses sugg&egrave;rent que le g&eacute;notype 677C→T peut &ecirc;tre un modeste facteur de risque pour
les accidents vasculaires c&eacute;r&eacute;braux, les maladies coronariennes et les thromboses veineuses, et plus
encore s’il existe une carence en acide folique.
Une association, encore controvers&eacute;e, a &eacute;t&eacute; not&eacute;e entre la schizophr&eacute;nie et l’all&egrave;le 677C→T. Une
analyse, sur 6 000 individus, a indiqu&eacute; que le g&eacute;notype 677C→T accroit de 70 % le risque de
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d&eacute;pression. Des travaux sur la d&eacute;mence et le d&eacute;clin cognitif l&eacute;ger ont trouv&eacute; une augmentation des
taux d’homocyst&eacute;ine plasmatique chez un nombre significatif de patients. Toutefois le lien entre
677C→T et la d&eacute;mence d’origine vasculaire ou encore la maladie d’Alzheimer n’a pas &eacute;t&eacute; clairement
&eacute;tabli.
Un apport insuffisant en folates pr&eacute;dispose au cancer colorectal. Cependant, si l’apport en acide
folique est suffisant, le g&eacute;notype 677C→T est paradoxalement associ&eacute; &agrave; une diminution du risque de
cancer colorectal. Il exerce aussi un effet protecteur dans les leuc&eacute;mies lymphocytaires aigu&euml;s.
Lorsque l’apport en folates est insuffisant, l’augmentation du risque de contracter certains cancers
est associ&eacute;e au g&eacute;notype 677C→T. Chez la souris mutantes MTHFR ont aussi &eacute;t&eacute; signal&eacute;es des
atteintes h&eacute;patiques et c&eacute;r&eacute;belleuses, des retards de d&eacute;veloppement, etc.
Dans la population g&eacute;n&eacute;rale le risque de survenue de spina bifida se situe entre 1,2 et 1,6 pour 1 000
grossesses en Bretagne et 0,5 &agrave; 1 pour 1 000 dans le reste de la France. Apr&egrave;s un ant&eacute;c&eacute;dent familial
le risque se situe autour de 3 pour 1 000. Apr&egrave;s un ant&eacute;c&eacute;dent personnel le risque se situe autour de
3 pour 100.
5. les anomalies associ&eacute;es &agrave; la my&eacute;lo-m&eacute;ningoc&egrave;le :
est d’autant plus fr&eacute;quentes que la My&eacute;lo-m&eacute;nigoc&egrave;le est plus s&eacute;v&egrave;re et plus bas situ&eacute;e.
1. L’ hydroc&eacute;phalie :Elle est pr&eacute;sente dans 80 % des My&eacute;lo-m&eacute;ningoc&egrave;le, et se d&eacute;veloppe d&egrave;s l’&acirc;ge
fœtal comme le montrent la plupart des &eacute;chographies ant&eacute;natales de ces enfants. La macrocr&acirc;nie est
inconstante ; ce fait s’expliquerait par une fuite de L.C.S., soit intra amniotique chez le foetus, soit &agrave;
l’air libre chez le nouveau-n&eacute;. L’&eacute;volutivit&eacute; de cette hydroc&eacute;phalie semble d&eacute;pendre du si&egrave;ge de la
malformation et surtout de la gravit&eacute; du tableau neurologique. Ainsi, elle est plus fr&eacute;quemment
&eacute;volutive dans les formes lombaires (80 %) que dans les formes sacr&eacute;es (50 %) ou thoraciques
(43 %) ; elle est aussi d’autant plus fr&eacute;quente que les d&eacute;ficits neurologiques sont plus graves : ainsi,
l’hydroc&eacute;phalie est rare dans les meningoc&egrave;les mais pratiquement constante dans
les my&eacute;lom&eacute;ningoc&egrave;les lombo-sacr&eacute;es avec paralysies importantes. La cause habituelle de cette
hydroc&eacute;phalie est la malformation d’ARNOLD CHIARI. Plus rarement, la cause en est une autre
malformation : st&eacute;nose de l’ Aqueduc de SYLVIUS, kyste de DANDY WALKER, kystes intra-c&eacute;r&eacute;braux.
Elle peut &ecirc;tre enfin la cons&eacute;quence d’une m&eacute;ningite cons&eacute;cutive &agrave; l’infection du MM. Il n’est pas rare
que cette hydroc&eacute;phalie puisse se stabiliser spontan&eacute;ment. Inversement, une hydroc&eacute;phalie
apparemment stabilis&eacute;e peut se d&eacute;compenser dans les suites de la fermeture de
la my&eacute;lom&eacute;ningoc&egrave;le. Une des raisons invoqu&eacute;es est la suppression de la fuite de L.C.S. &agrave; ce niveau.
2.. La malformation d’ARNOLD CHIARI : Elle se d&eacute;finit par la pr&eacute;sence anormale dans le rachis cervical
des amygdales c&eacute;r&eacute;belleuses, parfois d’une partie des h&eacute;misph&egrave;res c&eacute;r&eacute;belleux et du tronc c&eacute;r&eacute;bral.
Par ordre de gravit&eacute; on a d&eacute;crit les formes 1 ( hernie exclusive des amygdales), 2 (hernie des
amygdales et du tronc +/- du cervelet), 3 ( enc&eacute;phaloc&egrave;le occipitale associ&eacute;e &agrave; une forme 2).
Dans la My&eacute;lo-m&eacute;ningoc&egrave;le, la forme habituelle est le CHIARI 2. Il est &agrave; noter que dans les cas de
SBA, la malformation d’ARNOLD CHIARI ne s’associe pas &agrave; des malformations de la charni&egrave;re cervicooccipitale.
66
3. Ses cons&eacute;quences :
Ses cons&eacute;quences possibles sont au nombre de 04. Elles peuvent &eacute;ventuellement s’associer entre
elles . Par ordre d&eacute;croissant de fr&eacute;quence, elles sont :
l’ hydroc&eacute;phalie, pratiquement constante, par blocage du L.C.S. au niveau des orifices de sortie du
IVe ventricule et/ou des espaces sous-arachno&iuml;diens du rachis cervical haut et de la base du cr&acirc;ne.
la paralysie plus ou moins importante des paires cr&acirc;niennes basses ( IX, X, XI ; parfois XII),
responsable de stridor par paralysie des dilatateurs de la glotte, de troubles de la d&eacute;glutition, de
troubles de la phonation. Ces paralysies peuvent &ecirc;tre d&eacute;clench&eacute;es, aggrav&eacute;es ou entretenues par la
survenue de l’hydroc&eacute;phalie.
Des signes de compression de la moelle cervicale haute se traduisant par un syndrome pyramidal des
membres sup&eacute;rieurs et parfois des d&eacute;ficits moteurs au m&ecirc;me niveau.
Eventuellement une syringomy&eacute;lie et/ou une syringobulbie.
Autres malformations : il faut rechercher l’existence d’une ag&eacute;n&eacute;sie du corps calleux et celle d’une
petite fosse post&eacute;rieure avec implantation tr&egrave;s basse des sinus lat&eacute;raux, cons&eacute;quence de la
malformation d’ARNOLD CHIARI.
6. L’examen clinique :
l’examen clinique d’un nouveau n&eacute; porteur d’un SBAL’examen doit se fixer 4 objectifs :
- reconna&icirc;tre la malformation
- en appr&eacute;cier les cons&eacute;quences au niveau des membres inf&eacute;rieurs, des sphincters, et de l’enc&eacute;phale
- rechercher des malformations associ&eacute;es
- dresser un pronostic fonctionnel.
1. Reconna&icirc;tre la malformation Le plus souvent, le diagnostic est &eacute;vident : tum&eacute;faction de volume
variable, implant&eacute;e plus ou moins largement sur la ligne m&eacute;diane, habituellement dans la r&eacute;gion
lombo-sacr&eacute;e, plus rarement dans la r&eacute;gion cervicale, exceptionnellement au niveau dorsal. Selon le
type de la malformation, le rev&ecirc;tement cutan&eacute; est soit complet (M&eacute;mingoc&egrave;le) soit incomplet
(My&eacute;lo-m&eacute;ningoc&egrave;le). Dans ce dernier cas, le d&ocirc;me de la malformation est occup&eacute; par un tissu
charnu ros&eacute; et suintant ( la plaque m&eacute;dullaire) ; de part et d’autre de la plaque, le rev&ecirc;tement de la
poche est translucide ( arachno&iuml;de, dure m&egrave;re) jusqu’&agrave; parvenir en p&eacute;riph&eacute;rie &agrave; l’&eacute;pith&eacute;lium
normalement constitu&eacute;.
Devant un my&eacute;lo-m&eacute;ningoc&egrave;le, il faut :
- appr&eacute;cier la taille de la malformation
- appr&eacute;cier la qualit&eacute; du rev&ecirc;tement cutan&eacute;
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- rechercher une fuite de L.C.S. (suintement au niveau de l’aire m&eacute;dullaire ou &eacute;coulement massif de
L.C.S. parfois responsable de l’affaissement du sac m&eacute;ning&eacute;)
Le diagnostic clinique entre m&eacute;ningoc&egrave;le et my&eacute;lom&eacute;ningoc&egrave;le est en r&egrave;gle simple, la premi&egrave;re, au
contraire de la deuxi&egrave;me, se caract&eacute;risant par un examen neurologique normal et une malformation
&eacute;pith&eacute;lialis&eacute;e.
Dans de rares cas cependant, la My&eacute;lo-m&eacute;ningoc&egrave;le peut &ecirc;tre recouverte de peau, soit d’embl&eacute;e,
soit du fait d’une &eacute;pith&eacute;lialisation secondaire.
La M peut aussi s’accompagner de d&eacute;ficits. C’est pourquoi des examens neuro-radiologiques
s’imposent pour en d&eacute;terminer le type.
2. Appr&eacute;cier les cons&eacute;quences au niveau des membres inf&eacute;rieurs, des sphincters, et de l’enc&eacute;phale
Membres inf&eacute;rieurs :On appr&eacute;ciera la qualit&eacute; de la gesticulation spontan&eacute;e de l’enfant, sa r&eacute;activit&eacute; &agrave;
la douleur, et la pr&eacute;sence de signes indirects de paralysie : d&eacute;formation du squelette jambier, piedbot, amyotrophie des membres et des fesses, et flessum de hanche.
Sphincters :On recherchera :
soit des signes &eacute;vidents de paralysie sphinct&eacute;rienne : fuite urinaire permanente ou lors des cris et &agrave; la
verticalisation, b&eacute;ance anale, voire prolapsus
soit des signes plus discrets ; leur d&eacute;tection est alors difficile et ne s’appr&eacute;cie vraiment que par
l’examen de l’anus : disparition des plis radiaires de la marge anale, absence de r&eacute;flexe anal,
hypotonie du sphincter anal et du p&eacute;rin&eacute;e.
Cr&acirc;ne : L’objectif est de rechercher une hydroc&eacute;phalie et les cons&eacute;quences possibles d’une
&eacute;ventuelle malformation d’ARNOLD CHIARI. Il faut donc appr&eacute;cier la taille et la tension des
fontanelles, mesurer le p&eacute;rim&egrave;tre cr&acirc;nien, rechercher un stridor, des troubles de la d&eacute;glutition et des
r&eacute;flexes pyramidaux aux membres sup&eacute;rieurs en se rappelant qu’un p&eacute;rim&egrave;tre cranien normal ou bas
n’&eacute;limine pas l’existence d’une dilatation ventriculaire.
Articulation de la hanche&agrave; la recherche d’une luxation
3. Rechercher des malformations associ&eacute;es
Celles-ci sont pr&eacute;sentes chez environ 10% des enfants atteints. L’&eacute;tude de grandes s&eacute;ries d’enfants
avec SBA a montr&eacute; une moyenne de 2,2 malformations associ&eacute;es par patient. Une telle fr&eacute;quence
rend donc absolument n&eacute;cessaire la pratique d’un examen somatique clinique et radiologique
complet en vue de leur d&eacute;pistage.
4. Dresser un pronostic fonctionnel : Hormis les cas extr&egrave;mes (d&eacute;ficits massifs ou en apparence nuls),
il est toujours tr&egrave;s difficile d’estimer ce que sera le devenir fonctionnel de l’enfant.
Sch&eacute;matiquement, il faut opposer les malformations sacr&eacute;es, responsables de troubles sphinct&eacute;riens
exclusifs, &agrave; celles plus haut situ&eacute;es qui, en outre, entrainent des paralysies de gravit&eacute; variable au
niveau des membres inf&eacute;rieurs. Parmi ces derni&egrave;res, il faut distinguer celles o&ugrave; les paralysies incluent
les fessiers et le quadriceps de celles o&ugrave; les paralysies sont essentiellement distales. Les premi&egrave;res
vont entraver la station debout et n&eacute;cessiter de grands appareillages pelvi-cruro-p&eacute;dieux avec aide
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de marche, voire le fauteuil roulant. Les secondes n&eacute;cessiteront des appareillages plus l&eacute;gers, ou de
simples chaussures orthop&eacute;diques. Cependant, quant l’atteinte des fessiers est importante (S1),
l’&eacute;rection du tronc est compromise pouvant n&eacute;cessiter l’utilisation de cannes ou d’appareillage lourd.
7. Examens compl&eacute;mentaires :
Certains sont &agrave; faire d’embl&eacute;e :
1-radiographies du rachis et du thorax pour pr&eacute;ciser le niveau et l’&eacute;tendue du Spina Bifida et d&eacute;pister
d’autres malformations
2-radiographies des hanches &agrave; la recherche d’une luxation
3-radiographies des pieds en charge
4-radiographies du cr&acirc;ne
5-une &eacute;chographie et/ou un scanner ou I.R.M. c&eacute;r&eacute;bralpour appr&eacute;cier le degr&eacute; de dilatation des
ventricules et l’existence &eacute;ventuelle d’une malformation c&eacute;r&eacute;brale associ&eacute;e
&Eacute;chographie a 21 semaines du my&eacute;lom&eacute;ningoc&egrave;le foetale
6-Une I.R.M. m&eacute;dullairequand la malformation est &eacute;pith&eacute;lialis&eacute;e ou de si&egrave;ge dorsal ou cervical.
D’autres seront &agrave; faire secondairement, apr&egrave;s l’intervention sur la malformation :
une &eacute;chographie r&eacute;nale et v&eacute;sicale +/- une urographie intra veineuse avec cystographie
r&eacute;trograde pour conna&icirc;tre l’&eacute;tat des voies excr&eacute;trices urinaires et rechercher r&eacute;sidu v&eacute;sical et reflux
v&eacute;sico-ur&eacute;t&eacute;ral
enfin, en cas de stridor, de paralysies de la d&eacute;glutition, ou de troubles neurologiques des membres
sup&eacute;rieurs, il peut &ecirc;tre utile de demander une laryngoscopie pour pr&eacute;ciser l’&eacute;tat de motricit&eacute; des
cordes vocales, et une I.R.M. de la charni&egrave;re cranio-cervicale pour appr&eacute;cier la gravit&eacute; de la
malformation d’ARNOLD CHIARI.
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8. Conduite &agrave; tenir
1. En p&eacute;riode pr&eacute;natale Dans la maternit&eacute; Il faut pr&eacute;server la l&eacute;sion de toute souillure et &eacute;viter sa
rupture. Pour ce faire, placer l’enfant en d&eacute;cubitus ventral, recouvrir le Spina Bifida d’un pansement
st&eacute;rile, gras ou humide, de compresses puis d’un pansement occlusif et &eacute;pais.
Dans le service sp&eacute;cialis&eacute; L’enfant doit &ecirc;tre pris en charge par une &eacute;quipe pluridisciplinaire, dont le
r&ocirc;le est de faire le bilan des l&eacute;sions et de porter l’indication op&eacute;ratoire. En th&eacute;orie, il faut op&eacute;rer
d’urgence les malformations rompues, op&eacute;rer rapidement celles qui menacent de se rompre, op&eacute;rer
de fa&ccedil;on diff&eacute;r&eacute;e celles qui sont &eacute;pith&eacute;lialis&eacute;es ( &agrave; l’abri d’une rupture et donc de m&eacute;ningite).
En pratique, les indications sont parfois modul&eacute;es en fonction de la gravit&eacute; des d&eacute;ficits et de la
volont&eacute; des parents ; de ce fait, dans certains centres, l’abstention chirurgicale en p&eacute;riode n&eacute;o-natale
est devenue plus fr&eacute;quente, le traitement de la malformation &eacute;tant alors retard&eacute; de quelques
semaines pour ne s’appliquer qu’aux survivants. La cure chirurgicale de la malformation ne peut en
principe esp&eacute;rer am&eacute;liorer les paralysies existantes ; elle vise &agrave; r&eacute;int&eacute;grer dans le canal rachidien les
&eacute;l&eacute;ments nerveux &eacute;ventuellement contenus dans la poche puis &agrave; fermer de fa&ccedil;on &eacute;tanche les
m&eacute;ninges et la peau.
Le traitement chirurgical de la my&eacute;lo-m&eacute;ningoc&egrave;le ne r&eacute;sume pas les soins &agrave; apporter &agrave; l’enfant. Il
faut en outre :
traiter l’hydroc&eacute;phalie : quand elle est &eacute;volutive, par la mise en place d’un valve : la
my&eacute;lom&eacute;ningoc&egrave;le est associ&eacute; dans 80 % des cas &agrave; une hydroc&eacute;phalie qui n&eacute;cessite la
pose d'une d&eacute;rivation ventriculo-p&eacute;riton&eacute;ale pour &eacute;vacuer le trop-plein deliquide c&eacute;phalorachidien. Autrefois la d&eacute;rivation ventriculo-cardiaque &eacute;tait utilis&eacute;e, mais d&eacute;sormais les
chirurgiens l'&eacute;vitent g&eacute;n&eacute;ralement, la d&eacute;rivation ventriculo-p&eacute;riton&eacute;ale &eacute;tant aussi efficace et
moins dangereuse. L'op&eacute;ration (lorsqu'elle est n&eacute;cessaire) doit se faire peu de temps apr&egrave;s
la naissance (quelques semaines &agrave; quelques mois), sinon le nouveau n&eacute; souffrira de
troubles neurologiques et dans les cas les plus graves, des retards mentaux irr&eacute;versibles (le
liquide c&eacute;phalo-rachidien &eacute;crase le cerveau, et la pression d&eacute;forme les plaques cr&acirc;niennes
non encore soud&eacute;es, faisant grossir anormalement la t&ecirc;te du nouveau-n&eacute;).
Une hydroc&eacute;phalie non trait&eacute;e conduit &agrave; la mort de l'enfant.
pr&eacute;venir les d&eacute;formations articulaires ou les corriger par une kin&eacute;sith&eacute;rapie et la confection
d’attelles de posture et/ou coussins d’abduction
pr&eacute;venir ou d&eacute;j&agrave; traiter les infections urinaires en instaurant, &agrave; condition qu’il n’y ait pas de reflux
v&eacute;sico-ur&eacute;t&eacute;ral, des expressions v&eacute;sicales pluriquotidiennes +/- antibiotiques. En cas de reflux, on
pratiquera des sondages v&eacute;sicaux intermittents.
2. Traitement &agrave; long terme : Il n&eacute;cessite la collaboration d’une &eacute;quipe multidisciplinaire. Il a pour
objectif d’&eacute;viter, de d&eacute;pister ou de traiter trois types de complications :
Orthop&eacute;diquesAvant tout les d&eacute;formations articulaires, parfois les troubles de la statique
rachidienne, les fractures pathologiques, les maux perforants
UrologiquesInfections urinaires, reflux ur&eacute;t&eacute;ral, hydron&eacute;phrose, lithiases
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NeurochirurgicalesInfection ou obstruction de valve, d&eacute;compensation tardive de la malformation
d’ARNOLD CHIARI, ou beaucoup plus rarement aggravation neurologique que pourraieny entra&icirc;ner
une syringomy&eacute;lie, une diast&eacute;matomy&eacute;lie ou une moelle fix&eacute;e.
La prise en charge de ces patients n&eacute;cessite en outre la pr&eacute;sence de r&eacute;&eacute;ducateurs, de
kin&eacute;sith&eacute;rapeutes, d’&eacute;ducateurs, et de psychologues.
10 R&eacute;sultats :
Cette prise en charge pluridisciplinaire a permis une am&eacute;lioration consid&eacute;rable du sort de ces
enfants. Les handicaps majeurs restent les troubles moteurs et l’incontinence sphinct&eacute;rienne.
Sur le plan moteur, la majorit&eacute; des enfants auront des appareillages et subiront des interventions
orthop&eacute;diques correctrices multiples. Certaines s&eacute;ries font &eacute;tat de 32% de sujets autonomes avec ou
sans appareillage.
Sur le plan sphinct&eacute;rien, il faut distinguer d’un point de vue social les enfants dont la paralysie
v&eacute;sicale est flasque de ceux dont la paralysie v&eacute;sicale est spastique. Les premiers sont en effet
incontinents , ce qui g&egrave;ne leur int&eacute;gration sociale. Les seconds peuvent &ecirc;tre propres &agrave; condition que
la vessie soit vid&eacute;e &agrave; intervalles fixes par sondages. Chez l’enfant de plus de 5-6 ans, il peut s’agir
d’auto-sondages. La pratique de ces sondages et, chez les enfants incontinents les expressions
v&eacute;sicales pour vider la vessie le plus compl&egrave;tement possible ont permis de r&eacute;duire consid&eacute;rablement
les indications de d&eacute;rivations urinaires &agrave; la peau ainsi que la fr&eacute;quence des infections urinaires.
L’insuffisance r&eacute;nale est devenue l’exception.
Plus de 70% des malades ont des possibilit&eacute;s intellectuelles leur permettant une scolarit&eacute; ou un
apprentissage normaux.
Le traitement d’un SBA est lourd. Un enfant valv&eacute; n&eacute;cessite une moyenne de 3 interventions
chirurgicales ; 80% des enfants subissent entre quatre et six interventions orthop&eacute;diques et 41% au
moins une intervention urologique.
11 Conseil g&eacute;n&eacute;tique
:
diagnostic ant&eacute;natal et pr&eacute;vention
1. Le depistage Le v&eacute;ritable &quot;traitement&quot; d’un SBA est pr&eacute;ventif soit par d&eacute;tection ant&eacute;natale et
interruption th&eacute;rapeutique de grossesse, soit prophylactique.
Le diagnostic antenatal se fait par :
L’&eacute;chographie foetale Elle montre typiquement le d&eacute;fect osseux, l’ectasie m&eacute;ning&eacute;e, l’hydroc&eacute;phalie,
la petite fosse post&eacute;rieure et souvent des pieds bots et des membres inf&eacute;rieurs peu mobiles.
L’amniocent&egrave;se Elle permet le dosage &agrave; la 16e semaine de grossesse de l’alpha-foeto-prot&eacute;ine et de
l’ac&eacute;tylcholinest&eacute;rase dans le liquide amniotique . Leur augmentation n’existe cependant que dans
les malformations ouvertes.
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L’I.R.M. Si l’&eacute;chographie fait partie du bilan syst&eacute;matique de surveillance d’une grossesse,
l’amniocent&egrave;se est r&eacute;serv&eacute;e aux grossesses &agrave; risque ( premier enfant atteint de SBA) et aux foetus
avec anomalies &eacute;chographiques, et l’I.R.M. est indiqu&eacute;e en cas d’&eacute;chographie douteuse. Il faut savoir
que l’&eacute;chographie peut &ecirc;tre apparemment normale dans les formes mineures de SB.
2. La pr&eacute;vention Des &eacute;tudes r&eacute;centes ont d&eacute;montr&eacute; qu’un r&eacute;gime riche en acide folique administr&eacute; &agrave;
titre prophylactique pendant la p&eacute;riode p&eacute;ri-conceptionnelle aux femmes &agrave; risque ou originaires des
r&eacute;gions ou les Spina Bifida Aperta sont particuli&egrave;rement fr&eacute;quents aboutissait &agrave; une diminution
significative de l’incidence de ces malformations.
Pour toute les femmes
L'acide folique (ou vitamine B9) a prouv&eacute; son utilit&eacute; dans la pr&eacute;vention du spina bifida. Il est
recommand&eacute; aux femmes ayant planifi&eacute; leur grossesse de prendre au moins 0,4 mgd'acide
folique &agrave; partir d'un mois avant la conception, puis 1 mg par jour pendant les trois premiers
mois de la grossesse, ce qui r&eacute;duit le risque de 50 &agrave; 85 %. L'acide folique est un facteur de
maturation des cellules, qui est aussi indispensable &agrave; l'h&eacute;matopo&iuml;&egrave;se (voir an&eacute;mie). Les
sources les plus importantes d'acide folique sont le pain complet, les pois et haricots, les
l&eacute;gumes verts, et les fruits. Ses carences sont favoris&eacute;es par une insuffisance d'absorption
en particulier apr&egrave;s r&eacute;sections intestinales, mais aussi par la prise de la pilule et/ou
d'anticonvulsivants et/ou d'alcool.
Pour les femmes pr&eacute;sentant un facteur de risque identifi&eacute;
Pour les femmes &eacute;pileptiques prenant un traitement (valproate de sodium, carbamaz&eacute;pine,
M&eacute;thotrexate) ou pour celles ayant des ant&eacute;c&eacute;dents d'anomalie de fermeture du tube neural,
une dose plus &eacute;lev&eacute;e de vitamine B9 est propos&eacute;e, de l'ordre de 5 mg/j, selon les m&ecirc;mes
modalit&eacute;s. On propose par ailleurs un d&eacute;pistage sp&eacute;cifique, portant sur le dosage sanguin de
l’homocyst&eacute;ine, de la b&eacute;ta&iuml;ne, de l'alpha-fœtoprot&eacute;ine, et des &eacute;chographies morphologiques
r&eacute;p&eacute;t&eacute;es par un m&eacute;decin sp&eacute;cialis&eacute;.
12 QUE FAIRE AVANT ET PENDANT LA GROSSESSE ?
Afin de diminuer ces risques chez les enfants &agrave; na&icirc;tre, la future maman doit consommer un minimum
de 0,4 milligrammes (mg) (soit 400 microgrammes) d’acide folique chaque jour (si pas
d'ant&eacute;c&eacute;dents). La plupart des multivitamines que l’on recommande pour les femmes enceintes
contiennent cette quantit&eacute; d’acide folique, voire, bien souvent, 1 mg. Cette quantit&eacute; minimale est
suffisante pour des personnes qui n’ont pas d’ant&eacute;c&eacute;dent familial de spina-bifida, c’est-&agrave;-dire
qu’aucune personne proche dans la famille de la future maman ne pr&eacute;sente cette malformation. Par
&laquo; personne proche &raquo;, on entend, les oncles et tantes, les parents et les fr&egrave;res et sœurs. Une
personne dont un cousin pr&eacute;sente un spina-bifida n’aura pas plus de risque d’avoir un enfant qui a le
spina-bifida que tout autre personne dans la population qui n’aurait pas d’ant&eacute;c&eacute;dents familiaux.
Les troubles maternels entra&icirc;nant une carence en vitamine B12, y compris l'an&eacute;mie pernicieuse, les
troubles de l'absorption comme la maladie cœliaque, peuvent entra&icirc;ner un risque accru d'ATN
(anomalies du tube neural). Chaque femme devra &ecirc;tre bien pr&eacute;cise et ne rien oublier dans les
informations qu’elle transmettra au m&eacute;decin. Cette recommandation vaut &eacute;galement si elle
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s’adresse &agrave; un pharmacien pour avoir des renseignements sur la pr&eacute;vention du spina-bifida et sur les
quantit&eacute;s d’acide folique qu’elle devra prendre.
Plusieurs &eacute;tudes ont d&eacute;montr&eacute;es que l'alimentation contribue au bien-&ecirc;tre du fœtus et que de fa&ccedil;on
pr&eacute;ventive, toutes les femmes (ayant des ant&eacute;c&eacute;dents) devraient s'assurer que leur menu comporte
des aliments riches en acide folique : orge, haricots au four, levure de bi&egrave;re, endives, pois chiches,
l&eacute;gumes-feuilles verts, lentilles, jus d'orange, oranges, pois, riz, f&egrave;ves de soya, pois secs, choux de
Bruxelles, bl&eacute; et germe de bl&eacute;. Les l&eacute;gumes devraient &ecirc;tre cuits l&eacute;g&egrave;rement car une cuisson excessive
d&eacute;truit les vitamines qu'ils contiennent.
La r&egrave;gle d’or : trois mois avant la conception, trois mois apr&egrave;s
Le tube neural, qui sera &agrave; l’origine du cerveau et de la colonne vert&eacute;brale de l’enfant, se forme dans
les trois premi&egrave;res semaines du d&eacute;veloppement du fœtus. Ainsi, l’avenir de l’enfant se joue avant
m&ecirc;me que la plupart des femmes savent qu’elles sont enceintes. Afin de permettre &agrave; la pr&eacute;vention
d’&ecirc;tre efficace, une future m&egrave;re devrait donc commencer &agrave; consommer de l’acide folique d&egrave;s qu’elle
pense avoir des enfants ou qu’elle arr&ecirc;te l’emploi de son moyen de contraception. Enfin, id&eacute;alement,
puisque pr&egrave;s de la moiti&eacute; des grossesses n’est pas planifi&eacute;e, il faudrait que toutes les femmes en &acirc;ge
de concevoir prennent de l’acide folique.
13 QU'EST CE QUE VOUS POUVEZ FAIRE POUR AMELIORER LA SITUATION
DE VOTRE ENFANT ?
Il n'y a pas grand-chose que vous pouvez faire, mais l'une des choses les plus importantes, c'est de
prendre du temps pour parler de vos sentiments. Voici une liste des choses que vous pourriez faire :
* Continuez le style de vie sain comme vous l'aviez au d&eacute;but de la grossesse. Fumer et l'abus d'alcool
sont mal pour tous les enfants, aussi quand ils ont une incapacit&eacute;.
* Acceptez que l'enfant &agrave; na&icirc;tre soit le v&ocirc;tre. C'est le m&ecirc;me enfant que vous aimiez avant le
diagnostique. La seule diff&eacute;rence est le diagnostique que vous avez re&ccedil;u. Vous aimez votre enfant et
cet amour vous aidera vous ,ainsi que votre enfant.
* Faites un rendez-vous avec des conseillers sp&eacute;cialistes qui peuvent d&eacute;livrer de l'information
actualis&eacute;e sur le Spina Bifida et l'Hydroc&eacute;phalie. Le traitement a beaucoup &eacute;volu&eacute; pendant les 10
derni&egrave;res ann&eacute;es, influen&ccedil;ant les perspectives.
* Demandez de rencontrer d'autres parents qui ont un enfant atteint de Spina Bifida et
d'Hydroc&eacute;phalie. Ils peuvent vous parler de comment ils r&eacute;ussissent et vivent avec les probl&egrave;mes qui
peuvent se pr&eacute;senter.
* Dans la plupart des cas, la situation id&eacute;ale pour votre enfant est d'avoir une grossesse enti&egrave;re et
compl&egrave;te. Votre enfant se trouve en s&eacute;curit&eacute; dans votre ventre.
* G&eacute;n&eacute;ralement, le traitement commencera directement apr&egrave;s la naissance. Ceci inclura la cl&ocirc;ture du
dos et souvent aussi le traitement de l'Hydroc&eacute;phalie. Le choix du m&eacute;decin, pr&eacute;f&eacute;rablement un
neurochirurgien qualifi&eacute;, est important. Id&eacute;alement, choisissez un h&ocirc;pital avec une &eacute;quipe sp&eacute;cialiste
de Spina Bifida et d'Hydroc&eacute;phalie pour l'accouchement, pour que la maman et l'enfant ne soient pas
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s&eacute;par&eacute;s. Si cela n'est pas possible, l'expertise d'un (neuro)chirurgien qualifi&eacute; est importante car cela
peut pr&eacute;venir beaucoup de probl&egrave;mes et peut r&eacute;duire le niveau du paralyse.
* Lisez tout ce que vous pouvez trouver sur le Spina Bifida et l'Hydroc&eacute;phalie et informez les grandsparents et vos amis de votre enfant diff&eacute;rent.
14 LES AVIS MEDICAUX
Les deux partenaires devraient &ecirc;tre ensemble pour &eacute;couter l'information et les avis m&eacute;dicaux. Les
m&eacute;decins expliqueront les &eacute;l&eacute;ments m&eacute;dicaux de la condition de l'enfant. Il est plus facile quand les
deux partenaires &eacute;coutent toute l'information. Ensemble vous entendrez plus. et mieux
L'information strictement m&eacute;dicale peut &ecirc;tre alarmante et peut-&ecirc;tre il faudra le r&eacute;p&eacute;ter plusieurs
fois avant que vous compreniez v&eacute;ritablement tout ce qui est dit et vous aurez besoin de temps pour
absorber cette information. M&ecirc;me &agrave; l'&eacute;poque technique d'aujourd'hui, il est difficile pour les
m&eacute;decins d'estimer pr&eacute;cis&eacute;ment la s&eacute;v&eacute;rit&eacute; de l'incapacit&eacute; de votre enfant m&ecirc;me s'ils se sont
sp&eacute;cialis&eacute;s dans le domaine.
15 CERTAINS MEDECINS PROPOSERONT UN AVORTEMENT
Certains m&eacute;decins jugent que les personnes atteintes de Spina Bifida ont une qualit&eacute; de vie
inf&eacute;rieure qui ne pourrait pas valoir la peine. Celle-ci est une vision &eacute;troite, m&eacute;dicalement align&eacute;e qui
ignore d'autres points de vue. Certainement, il y a plusieurs probl&egrave;mes m&eacute;dicaux li&eacute;s au Spina Bifida
et &agrave; l'Hydroc&eacute;phalie, mais la qualit&eacute; de vie n'est pas seulement une affaire m&eacute;dicale. Ceux qui sont
les mieux qualifi&eacute;s &agrave; juger - les personnes atteintes de Spina Bifida et d'Hydroc&eacute;phalie - sont
convaincues que leurs vies en valent la peine.
M&eacute;ningisme
D&eacute;finition
Syndrome (ensemble de sympt&ocirc;mes) incluant la presque totalit&eacute; de tous les signes (fonctionnels) qui
apparaissent le plus souvent au cours de la m&eacute;ningite aigu&euml; alors qu'il n'existe pas de l&eacute;sions (objectives)
des m&eacute;ninges.
G&eacute;n&eacute;ralit&eacute;s
La m&eacute;ningite se d&eacute;finit comme une inflammation des m&eacute;ninges s'accompagnant de
sympt&ocirc;mes tels que des maux de t&ecirc;te (c&eacute;phal&eacute;e), une hypertermie (fi&egrave;vre), des
naus&eacute;es, des vomissements, des troubles moteurs, des ph&eacute;nom&egrave;nes psychiques etc...
Au cours du m&eacute;ningisme certains de ces sympt&ocirc;mes sont pr&eacute;sents mais il n'existe pas
d'inflammation m&eacute;ning&eacute;e.
Historique
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Ce terme a &eacute;t&eacute; propos&eacute; par E. Dupr&eacute; en 1894.
Classification
On distingue plusieurs vari&eacute;t&eacute;s de m&eacute;ningisme (liste non exhaustive) :
 M&eacute;ningisme r&eacute;flexe
 Le m&eacute;ningisme d&ucirc; &agrave; une infection ou &agrave; une intoxication
Physiopathologie
Le m&eacute;ningisme s'observe essentiellement dans l'enfance et au d&eacute;but de l'adolescence. Pour
certains sp&eacute;cialistes en neurologie voir en psychologie il s'agit d'une forme de n&eacute;vropathie.
Mat&eacute;riel et m&eacute;thodes :
Notre travail est une &eacute;tude r&eacute;trospective portant sur 32 patients
porteurs de my&eacute;lo-m&eacute;ningoc&egrave;le+d’hydroc&eacute;phalie et hospitalis&eacute;s au
sein du service de neurochirurgie du CHU de Tlemcen sur une p&eacute;riode
de 10 ans allant du mois de Janvier 2004 au mois de d&eacute;cembre 2014.
Pour mener ce travail, nous avons consult&eacute; :
Les registres des admis au service de neurochirurgie et les
dossiers des malades hospitalis&eacute;s pour hydroc&eacute;phalie.
Nous avons recueilli et analys&eacute; les param&egrave;tres suivant
 Nom et pr&eacute;nom du patient.
 Age du malade.
 Sexe du malade.
 Origine g&eacute;ographique
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R&eacute;sultats :
I. Epid&eacute;miologie :
I-a R&eacute;partition des cas selon les ann&eacute;es :
Graphique N &deg;1 :R&eacute;partition des cas selon les ann&eacute;es.
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Tableau 1 : r&eacute;partition des cas selon les ann&eacute;es.
ann&eacute;es
nbre de cas
pourcentage
2004
2
6.25
2005
1
3.1
2006
5
2007
6
18.75
2008
1
3.1
2009
3
9.37
2010
3
9.37
15.62
76
2011
2
6.25
2012
2
6,25
2013
2014
4
3
12.5
9.37

 Le nombre maximal de cas d’hydroc&eacute;phalie a &eacute;t&eacute; not&eacute; en 2007 avec
06cas, soit 18.75 %(le pourcetage =le nombre de cas durant l’ann&eacute;e
concern&eacute;*100/le nombre totale des cas durant les 10 ans(32) )
par example :en 2007 on a 6 cas ; le pourcentage :6*100/32=18.75%)
 Dans notre s&eacute;rie, la moyenne annuelle des cas des hydroc&eacute;phalies est
de 3 cas /an.
I-b R&eacute;partition des malades selon le sexe :
 On note une pr&eacute;dominance masculine avec 20 cas, soit 62.5% ; contre 12
cas pour le sexe f&eacute;minin, soit 37.5 %.
 Le sexe ratio est de 1.2 .
Tableau 2 : r&eacute;partition des cas selon le sexe.
masculin
f&eacute;minin
20
12
Graphique 2 : r&eacute;partition des cas selon le sexe.
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feminin
38%
masculin
62%
I-c R&eacute;partition des cas selon l’&acirc;ge :
 La r&eacute;partition d’&acirc;ge est bien illustr&eacute;e dans le tableau ci-dessous, en
notant un pic pour la tranche d’&acirc;ge des nourrissons comprise entre 2et
24 mois avec 26 cas, soit 81.25%
Tableau3 : r&eacute;partition des cas selon l’&acirc;ge
tranche d'&acirc;ge
nouveau-n&eacute;
nourrisson
nombre
6
26
Graphique3 : r&eacute;partition des cas selon l’&acirc;ge.
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1-d R&eacute;partition des cas selon l’origine g&eacute;ographique:
*La r&eacute;partition est bien illustr&eacute;e dans le tableau ci – dessous notant que le
nombre maximal de cas a &eacute;t&eacute; not&eacute; &agrave; Tlemcen avec 17 cas, soit 53.12 % .
Tableau 4 : R&eacute;partition des cas selon l’origine g&eacute;ographique
Tlm
SBA
Ain t&eacute;mouchent
El bayed
Naama
Saida
B&eacute;char
Tiaret
Oran
17
3
3
3
2
1
1
1
1
Graphique4 : r&eacute;partition des cas selon l’origine g&eacute;ographique
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Discutions :
L’association my&eacute;lo- m&eacute;ningoc&egrave;le et hydroc&eacute;phalie est une pathologie assez
fr&eacute;quente , son incidence est variable d’un payer &agrave; l’autre
Dans notre s&eacute;rie , nous avons recens&eacute; 32 cas d’ association de my&eacute;lom&eacute;ningoc&egrave;le et d’hydroc&eacute;phalie durant les 10 ans allant de 2004 au 2014 soit
4.95% de l’ensemble des hospitalisations enfant, nourrisson et nouveau-n&eacute;e
dans le service ( le pourcentage =le nombre totale des malades pr&eacute;sente une
association my&eacute;lo-m&eacute;ningoc&egrave;le et hydroc&eacute;phalie durant les 10 ans * 100 / le
nombre totale des hospitalisations dans le service de neuro- chirurgie Tlemcen
durant une p&eacute;riode de 10 ans allant de 2004 au 2014 qui est 646cas )
Ces &eacute;tudes ne refl&egrave;tent pas l’incidence r&eacute;elle au niveau de la population
g&eacute;n&eacute;rale.
La pr&eacute;dominance du sexe masculin est maintenant admise, cette
pr&eacute;dominance s’explique en partie par le fait que l’association my&eacute;lom&eacute;ningoc&egrave;le et hydroc&eacute;phalie cong&eacute;nitale peut se transmettre sur un mode
li&eacute; au sexe. (On a retrouv&eacute; un sex ratiode 1.2)
Dans notre s&eacute;rie nous reportons 26 cas r&eacute;v&eacute;l&eacute; &agrave; l’&acirc;ge nourrisson comprise
entre 2 mois et 2 ans.(on estime que cette maladie est l’apanage du
nourrisson)
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La r&eacute;partition des cas selon l’origine g&eacute;ographique notant un nombre
maximale des cas &agrave; Tlemcen.ce nombre s’explique en partie par le fait du
proximit&eacute; des malades au CHU
Tlemcen.
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LISTE DES ABREVIATIONS :
LCS : liquide c&eacute;r&eacute;brospinal.
LCR : liquide c&eacute;phalo rachidien
PC
: p&eacute;rim&egrave;tre cr&acirc;nien.
SA
: semaine d’am&eacute;norrh&eacute;e
HTIC : hypertension intracr&acirc;nienne.
MMG : my&eacute;lo-m&eacute;ningoc&egrave;le.
BIP
: diam&egrave;tre bipari&eacute;tal.
LVR : lat&eacute;ral venticular ratio.
VHR : ventricular Horn ratio
CMV : cytom&eacute;galovirus.
mmHg : millim&egrave;tre de mercure.
HSD
: h&eacute;matome sous durale.
ETF
: &eacute;chographie transfontanellaire.
TDM
: tomodensitom&egrave;trie.
IRM
: imagerie par r&eacute;sonance magn&eacute;tique.
EEG
: &eacute;lectroenc&eacute;phalogramme.
PL
: ponction lombaire.
VCS
: ventriculocisternostomie.
DVP
: d&eacute;rivation ventriculop&eacute;riton&eacute;ale.
DVA
: d&eacute;rivation ventriculoatriale.
V3
SBA
: troisi&egrave;me ventricule.
:Spina bifida aperta.
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