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I.INTRRODUCTION

Les céphaloceles sont des anomalies congénitales appartenant au groupe
cranium bifidum. Ce dernier fait partie avec le Spina bifida, des dysraphies du
systeme nerveux central et désigne une déhiscence congénitale de la boite
cranienne associeée ou non a une hernie du contenu meningo-encéphalique [1]

I1 peut s’agir de méningocele, d’encéphalocele et de méningoencéphalocele.
Plusieurs études récentes [2] évoquent une anomalie de séparation entre le tube
neural et I’ectoderme dans la survenue des céphalocéles.

L’incidence varie entre 0.8 et 3.0 pour 10.000 naissances [3].

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

- En Asie, c’est au sud de I’Inde que I’on observe la plus grande fréquence au
monde soit 11,2%o0 des naissances

La fréquence est actuellement en France de 1/2 000 naissances. La plus grande
fréquence se rencontre dans les pays anglo-saxons (jusqu'a 6/1 000) [4]

- En Afrique, elle est de 0,5%o des naissances [1].

Au Cameroun, les anomalies de fermeture du tube neural (AFTN) sont les plus
frequentes des malformations du SNC avec une prévalence de 1,4 pour 1000
naissances et 1’encéphalocéle représente 11,5 % des AFTN [5].

Au Mali, I’encéphalocele a constitué 1,5 % de ’activité opératoire et 40 % du
total des dysraphies cranio-spinales[6]

La classification est basée sur la localisation du défect osseux [4]. La localisation
occipitale est la plus fréquente dans toutes les séries [7, 8, 9,10].

Dans les pays développés la prévention par le conseil génétique et la prise d’acide
folique en période periconceptionnelle, la précision du diagnostic anténatal, la
légalisation de I’avortement thérapeutique ont fait baisser la

prévalence des défects du tube neural [11,12]. Sur le plan étiologique plusieurs
facteurs sont en cause, ces facteurs agissent pour certaines malformations pendant
la neurulation (30 premiers jours de la gestation) et la fermeture du neuropore
antérieur et pour d’autres en période post-neurulation [13,14].

Le traitement chirurgical a la naissance n’est que palliatif avec fermeture des
différents plans au regard et la mise en place d’une dérivation du LCR en cas
d’hydrocéphalie . Du fait de ses retentissements, elle nécessite une prise en charge
multidisciplinaire avec un soutien psychoaffectif du malade et de son entourage.
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OBJECTIFS

Géneral :
Déterminer D’apport de I’imagerie dans le diagnostic anténatal de la
meningocele.

Spécifique :
- Décrire les critéres de diagnostic echographique retrouvés chez notre

cas.
- Décrire les  éléments distinctifs entre la méningocele et la

méningoencephalocele.
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Il. GENERALITES
2.1- Définition
La céphalocéle est une déhiscence du tissu intracranien par une ouverture
anormale du crane géenéralement une anomalie congénitale dans le créne et la
dure-mere.
La céphalocele occipitale est une hernie du tissu nerveux (encéphalocéle) et ou
des méninges (méningocele) ou des deux (méningoencéphalocéle) au travers d’un
défect osseux occipital, en relation avec un défaut de fermeture de la partie
créniale du tube neural.
2.2- Epidémiologie
L’incidence varie entre 0.8 et 3.0 pour 10.000 naissances [3].
- En Amérique la fréquence est égale a 5%o des naissances [1].
- En Asie, c’est au sud de I’Inde que I’on observe la plus grande fréquence au
monde soit 11,2%o des naissances
La fréquence est actuellement en France de 1/2 000 naissances. La plus grande
fréquence se rencontre dans les pays anglo-saxons (jusqu'a 6/1 000) [4]
- En Afrique, elle est de 0,5%o des naissances [1].
Au Cameroun, les anomalies de fermeture du tube neural (AFTN) sont les plus
frequentes des malformations du SNC avec une prévalence de 1,4 pour 1000
naissances et I’encéphalocéle représente 11,5 % des AFTN [5].
Au Mali, I’encéphalocele a constitué 1,5 % de I’activité opératoire et 40 % du
total des dysraphies cranio-spinales[6]
2.3. Rappels embryologique et anatomique du cerveau
Eléments d’embryologie

> developpement du disque embryonnaire
On observe une prolifération et une différenciation des cellules embryonnaires
pour former trois couches qui sont I’ectoderme, le mésoderme et I’endoderme.

> développent du systeme nerveux central

- La neurulation : de la plague neurale au tube neural
La partie axiale de I’ectoderme primitif forme la plaque neurale au 16éme jour
apres la fécondation. La plaque neurale se déprime sagittalement au-dessus de
la notochorde pour former la gouttiére neurale. La fermeture dorsale des deux
levres de la gouttiere neurale forme le tube neural vers la fin de la troisieme
semaine. Les extrémités du tube neural, ou neuropores sont ouvertes dans la
cavité amniotique. Il devient isolé de 1’ectoderme de surface. La fermeture des
neuropores antérieur et postérieur aux 24eme et 27éme jour respectivement. Les
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cellules du toit du tube neural migrent latéralement pour former les crétes
neurales.

Plaque neurale

-

Notochorde Gouttiére neurale

Futur épiderme

e
Dorsal

T—’ Gauche

Neuropore antérieur

[~ Neuropore postérieur
21% Jour 22¢ Jour Rostral

I—o Droite

Figure 2 : Fermeture du tube neural aux 21émeet 22éme jour [15]
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1a éminence caudale meésenchymateuse pleine Rostral

1b éminence caudale creuse

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

2 tube neural Dorsal

Figure 3 : vue schématique de la neurulation secondaire [15]

- L’ostéologie du crane
La téte comprend le créane et la face. Le crane est forme de 29 os, dont 11sont
des os pairs.
La Vodte cranienne formée de I’os frontal, des deux os pariétaux et de
I’osoccipital

> Le systeme nerveux central
Le systeme nerveux central comprend I’encéphale et la moelle épiniere, qui se
développent tous les deux a partir du tube neural.
- L’Encéphale protége par les os du crane et par les méninges craniennes.

> Les méninges
Le systéeme nerveux central est entierement recouvert par trois couches de tissu
conjonctif, appelées méninges. Les méninges craniennes sont unies aux
méninges spinales. De 1’extérieur vers I’intérieur, il s’agit de la dure-mere, de
I’arachnoide et de la pie-meére.
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1. ETIOPATHOGENIE
Sur le plan étiologie plusieurs facteurs ont été mis en cause dans la survenue
des défects du tube neural.

3.1. Les facteurs génetiques :

a)Les facteurs ethniques

De récentes estimations pour la période 2003-2005 aux USA révélent 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 [16].

b) La récurrence familiale de la malformation

Déja en 1965, Lorber J [17] dans une étude, concluait qu’il est possible que le
spina bifida soit une situation récessivement heritée.

c)La consanguinité

11 s’agit d’un facteur de risque évoqué dans plusieurs malformations congénitales,
dont celles du tube neural.

Ce facteur de risque a ainsi été relevé par plusieurs auteurs dans des études portant
sur les malformations du tube neural : Murshid WR. [18] en Arabie Saoudite,
Rittler M. et Coll [19] en Argentine.

Les génes impliqués

Parmi ces génes, une attention particuliere a été portée sur les genes intervenant
dans le métabolisme des folates car, tres tot, les études epidémiologiques ont
montré une corrélation entre un taux critiqgue de folate sérique maternel (en
période péri-conceptionnelle) et les malformations du tube neural [20, 24, 21 26].
Une association a ainsi été retrouvee entre ces anomlies et certains genes tels que
les génes ALDHIL1, DHFR, MTHFR, MTHFD1, MTR,

MTRR, TYMS..., 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.

3.2-Les facteurs non génétiques

a) Les facteurs nutritionnels

La carence en acide folique chez la mére pendant la période périconceptionnelle
est le facteur de risque nutritionnel le plus connu [20, 24, 21].

Le bas taux sérique maternel de vitamine B12 serait également associé a un risque
accru de malformations du tube neural [21, 24].

Le deficit en zinc, élément necessaire a la transcription des genes, a la division

et a la différenciation cellulaire,
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Chez beaucoup de meéres d'enfants porteurs de spina bifida on a retrouvé un taux
sérique en zinc inférieur de 5% (IC 95%,09%) [22].

b) Les facteurs socioéconomiques
Certaines ¢tudes ont rapporté un risque ¢levé d’anomalies de fermeture du tube
neural dans les progenitures des menages ayant un bas niveau socioéconomique
[15, 23].
c)Le rang de naissance des enfants et I’Age maternel
Viera A. [24], 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 élevé
qui seraient les plus exposés.
Un age maternel inférieur a 19 ans et supérieur a 40 ans serait associé a un
risque élevé de spina bifida.
d) Les hyperthermies maternelles en début de grossesse
L’exposition a la chaleur pendant la période d'embryogenése (fievre, sauna,
bains chauds) serait un facteur de risque pour les MTN [22].
e)La prise de certains médicaments pendant la grossesse

> Le valproate de sodium

> La carbamazépine
) Le diabete maternel
Les deux types (1 et 2) de diabéte seraient impliqueés ; c'est leur mauvais équilibre
qui  favoriserait la survenue des malformations congénitales [25].
L'hyperglycémie potentialiserait la tératogénicité d'autres agents, tels l'acide
valproique
g) L’obésité maternelle
Elle est egalement 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 [26].
h) L'alcoolisme chronique
Il serait un facteur de risque de malformations du tube neural car responsables
habituellement d’une carence en folates, ainsi qu'un déficit d'activité de la
méthionine synthétase.
1) Les pathologies maternelles générales
Les facteurs familiaux comme, une IRC maternelle, la rubéole, la toxoplasmose,
sont rapportés dans la survenue des céphalocéles [28].
Plusieurs études indiquent un plus grand risque de céphaloceles le bas niveau
socioéconomique [29,30]. Leur incidence semble ainsi liée aux conditions de vie
déléteres, [31,32]
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j) Les facteurs physiques

L’irradiation pendant la période d’organogenése (entre 32éme et 70éme jour de la
grossesse) est un facteur de risque des céphalocéles occipitales [31].

IV. ANATOMIE PATHOLOGIQUE

-Le sac : il est forme par la dur- mére

-Le contenu : tissu nerveux degénératif, des meninges et une partie kystique
contenant du LCR.

-Classification : Selon le type de structure les céphalocéles herniés, ils

peuvent étre classés en :

A. méningoencéphalocéle (hernie des méninges du
tissu cérebral et du LCR) ;

B. méningocele (hernie des méninges du LCR seulement)

C. céphaloceles atrésiques (formes frustres composeés de Dura, le tissu fibreux

et dégénéré cerébral) et glioceles (un kyste glial aligne).
Selon I’emplacement des céphalocéles on distingue :

D. Les céphalocéles occipitales sont les plus communs, les deux structures
Supra et infratentorielle (pble occipital et les cornes, le cervelet et le 4éme
ventricule), avec la tente du cervelet et les grands sinus veineux peuvent hernies
a travers 1’ouverture anormale.

E. Les céphaloceles frontales antérieures

F. Les céphaloceles pariétales sont rares, généralement associées a des
anomalies Dandy-Walker , une malformation du Chiari 11 et holoproencéphalie

G.Les céphaloceles du nasopharynx
V. DIAGNOSTIC ANTENATAL DES CEPHALOCELES OCCIPITALES
I1 est possible lors de I’échographie morphologique du 2éme trimestre.

Lorsque le diagnostic échographique de céphalocéle est pose, il faut alors
rechercher I’existence de malformations associées qui vont intervenir dans le
pronostic foetal.

5.1-L’Echographie

L’échographie obstétricale est le moyen le plus str d’effectuer un dépistage de
cette malformation. Le diagnostic peut étre facilement établi par les ultrasons 2
dimensions lorsque le défect est grand. Cependant, le diagnostic de petits
defects, pourrait étre difficile et exiger 1’utilisation des ultrasons 3 Dimensions
pour un diagnostic définitif en espérant I’emplacement exact du défect et en
utilisant le mode multipare [33, 34, 35,36] . La découverte se fera soit sur
signe d’appel, soit par le diagnostic de la malformation, soit enfin parce qu’il
existe un antécédent.
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5.1.1- Les signes d’appel
Les signes foetaux : RCIU, polymalformations, hydrocéphalie, anomalies
rénales,
Les signes amniotiques : hydramnios, oligoamnios.
Les signes maternels : taux anormalement ¢élevé de I’alpha foeto protéine.
5.1.2. Le diagnostic
La téte foetale est bien visible autour du 14-16semaines d’aménorrhée et de ce
fait, I’encéphalocéle peut étre identifiée sans difficultés lors de 1’échographie
du premier trimestre de grossesse [37,38] . La seconde échographie est
effectuée au milieu du deuxiéme trimestre et ¢’est doc celle-la qui sera la plus
soignée sur le plan morphologique. Trop souvent le diagnostic est meconnu et
sera alors fait au troisieéme trimestre, soit sur signe d’appel, soit sur
malformation évidente.
Le diagnostic repose sur deux éléments directs

e Une masse kystique purement liquidienne (méningocele) ou une masse
hétérogene avec une proportion variable de tissu cérébrale (encéphalocele
ou méningo-encephalocele).

e Un défect du pourtour de la vodte cranienne Il faut également tenir
compte du diametre bipariétal qui a des dimensions pathologiques. [39,40]

e Microcéphalie par hernie de I’encéphale dans le sac.

e Macrocéphalie secondaire a une hydrocéphalie associée.
Et il faut effectuer une étude morphologique détaillée du feetus a la recherche
d’autres anomalies (spina-bifida, malformations faciales, squelettiques,
rénales, polydactylie...) pouvant entrer dans le cadre d’une anomalie génétique
telle que le syndrome de MECKEL.
Le diagnostic differentiel echographique se fait essentiellement avec les
hygromas kystiques de la région cervico-occipitale, les tératomes cervicaux ou
buccopharyngés, les hémangiomes, les kystes branchiaux et les
neuroblastomes.
5.2- La Tomodensitométrie :
Permet de déterminer la nature du contenue du sac et rechercher par ailleurs
I’existence d’autres malformations cérébrales associées.
La TDM peut se faire en fenétre osseuse, c’est une méthode essentielle pour
définir de maniere exacte les contours osseux car elle a une excellente résolution
a ce niveau, elle permet d’apprécier la trame osseuse et de visualiser
le défect osseux et une fenétre parenchymenteuse permettent 1’étude du tissu
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nerveux a la recherche de malformations. Son principal inconvénient est qu’elle
ne donne pas une trés bonne résolution des tissus mous. Une autre de ces limites
réside dans le fait que sa définition spatiale est restreinte et qu’il n’est pas possible
d’obtenir certaines incidences.

5.3- L’Imagerie par résonnance magnétique

C’est le meilleur examen pour mettre en évidence les encéphalocéles et les
malformations cérébrales parfois associees. [41]

Les principaux inconvénients de cet examen sont la durée qui est relativement
longue

5.4- Diagnostic biologique

5.4.1-Le dosage de ’AFP sérique maternelle (AFPSM) :

Cette protéine est présente dans les tissus foetaux pendant leur développement, et
dans le liquide amniotique tant que le tube neural et la paroi abdominale antérieure
ne sont pas fermés. Si 'un de ces mécanismes ne s’effectue pas normalement,
I’AFP persiste a concentration élevée dans le liquide amniotique, et diffuse dans
le sang maternel. C’est une méthode de dépistage ou de confirmation diagnostic.
5.4.2-Le dosage amniotique :

On peut étre amene a proposer une ponction amniotique (ou amniocentése) (entre
la 14éme et 16éme SA) :

- soit pour antécédent de DFTN.

- soit devant une AFPSM élevé.

- soit devant un signe d’appel.

- soit parce que la ponction amniotique est réalisée pour une autre raison (age
maternel, translocation...).

L’AFP amniotique et I’acétylcholinestérase (ACA) peuvent étre dosées.
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VI. DIAGNOSTIC CLINIQUE
6.1. Diagnostic positif
L’objectif du diagnostic est en partie neuroradiologique pour confirmer la
présence de la lésion, surtout de définir précisément les structures concernées,
6.2. Diagnostic differentiel
6.2.1. Ostéome : tumeur bénigne formee par du tissu osseux. Le caractére dure
de I’os a la palpation et I’absence de défect osseux a la Neuroradiologie permettent
de faire le diagnostic.
6.2.2. Granulome : une petite tumeur arrondie, I’absence de défect osseux et la
caractéristique plus ferme permettent de faire le diagnostic.
6.2.3. Xanthome
Lésion tumorale cutanée constituée par un filtrat dermique riche en cellules dites
exanthémateuses et dont le protoplasme est bourré de granulations
lipidiques. L’absence de défect osseux et la caractéristique plus ferme permettent
de faire le diagnostic.
6.2.4. Céphalhématome
Epanchement sanguin entre un des os du créne et le périoste. La notion de
traumatisme obstétrical et la présence du sang au scanner (hyperdense)
Malformations associees

e La malformation de Chiari

e L’Hydrocéphalie
Elle dérive des mots grecs hydro qui signifie eau et kephalus qui veut dire téte.

e Le Spina bifida
Il dérive des mots Spina qui signifie épine (et désigne la partie postérieure des
vertebres), bifida signifie fendue en deux. Le spina bifida désigne une
malformation osseuse localisée du rachis caractérise lors du développement de
I'embryon par un défaut de fermeture de la partie arriere des vertebres qui se
constitue a la fin du premier mois du développement embryonnaire. Il se
manifeste par :
Avant la naissance : I'échographie peut détecter une anomalie de fermeture du
canal rachidien des la 18e semaine de grossesse (I'échographiste doit étre
expérimenté). Des e€léments d'orientation peuvent guider : hydrocéphalie
débutante, anomalies des pieds, rareté des mouvements de membres inférieurs.
Une suspicion fait proposer des dosages specifiques dans le liquide amniotique
(amniocentese) qui confirment la breche médullaire.
A la naissance : la malformation n'empéche pas le déroulement normal de la
grossesse et de I'accouchement. Les mensurations du bébé a terme sont en
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regle générale normales, seul le périmetre cranien peut étre un peu augmenté
(hydrocéphalie débutante). L'examen du dos révele la malformation masse
molle rougeatre plus ou moins recouverte de peau ou ouverte a l'air libre,
laissant paraitre les tissus sous-jacents.

VII. TRAITEMENT
7.1. La Prévention

- La Prévention primaire
La prévention primaire passe par le controle des facteurs de risque modifiables.
= Lasupplémentation en acide folique pendant la période péri-
conceptionnelle.
Devant toute grossesse, en I’absence d’antécédent on recommande la dose
de 0,4 mg par jour d’apport d’acide folique ;
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 ;
La prise de I’acide folique doit débuter au mieux 2 mois avant la conception et se
poursuivre pendant 1 mois apres celle-ci
= Le conseil génétique
I1 s’adresse aux femmes chez qui il existe un risque identifié tel que la
consanguinite, ou un antécédent de spina ou de toute autre malformation dans la
famille.

- La prévention secondaire
Elle se base sur le dépistage anténatal précoce. Il subsiste a ce niveau un probleme
législatif et éthique car I’interruption de grossesse n’est pas partout autorisée,
7.2. Les buts du traitement
Les objectifs thérapeutiques doivent viser :

> Reéintégrer le contenu de la hernie :
La réintégration n’est envisageable que pour de petites méningoencéphaloceles
lorsque le tissu cerébral hernié parait fonctionnel et assez précocement. Au
contraire, la réintégration de volumineuses méningoencéephaloceles
expose a une hypertension intracranienne brutale [42]

> Fermer la bréche méningée
La technique de fermeture des enveloppes méningées doit étre la plus étanche
possible, consolidée par un paletot aponévrotique, sus-jacent, et suivie par la
fermeture cutanée sans tension, sont les meilleurs gages de succes. Tout échec
en ce domaine expose aux incidents infectieux et au fistules.

> Fermer la bréche osseuse si possible.
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» Corriger les déformations faciales associées :
Ceci concerne le type d’encéphaloceles antérieures, le plus souvent il s’agit de
I’hypertélorisme.
7.3. Méthodes chirurgicales
L’indication opératoire de I’encéphalocele doit tenir compte : de la taille, du
contenu , la situation anatomique, 1’état général et des anomalies associées.

7.3.1. Pour les formes occipitales
La cure neurochirurgicale ne se discute pas dans les malformations peu
volumineuses, sans anomalies associées. Dans les formes plus volumineuses
ou entrant dans un contexte polymalformatif, il pourrait ne pas étre de méme.
7.3.2. Les formes antérieures
La cure neurochirurgicale n’est pas une urgence né¢onatale que dans les rares
cas ou la malformation menace de se rompre.[40]

7.4- Evolution/ Complication
L’évolution et le pronostic dépend étroitement de la nature, de I’étendue et du
siege des lésions nerveuses, des complications, des malformations associees et
enfin des mesures thérapeutiques réalisees.

On peut observer des troubles neurologiques invalidants (déficit moteur grave,
anesthésie des parties sous-jacentes aux 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

VIIl. OBSERVATION DU CAS
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Nous rapportons ici le cas d’une meningocele occipitale chez une patiente de
37ans ménagere, mariée, sans notion de consanguinité

Antécédent personnel : elle ne présente aucun antécédent médical connu
Antécédent chirurgicaux : aucun
Antécédent familiaux : pas de notion de tare familiale

Antécédent obstétricaux : elle est septieme geste, cinquiéme pare, un
avortement, cing enfants vivants tous bien portants.

Habitude alimentaire et mode de vie : pas de notion de tabagisme, pas de notion
d’alcoolisme, alimentation a base de céréales.

Histoire de la grossesse :
DDR : inconnue

Elle a fait 4 CPN avec une sage-femme, la premiére consultation était tardive a
31 SA.

Elle n’a pas bénéficié d’une supplémentation en acide folique au premier
trimestre, la supplémentation en fer incorrectement fait.

La chimioprophylaxie antipalustre : recue a deux doses

Elle a réalisé sa premiére échographie & 31 SA ayant mise en évidence une
malformation feetale a type de myélomeningocele.

Un counseling fut fait a la famille et une échographie de confirmation fut
demandée.

La deuxieme échographie réalisée a I’aide de I’échographe MINDRAY 2T3 muni
de deux sondes, une sonde linéaire et une sonde profonde de 3,5MHZ et 7,5
MHZ.
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Les resultats échographiques sont les suivants :
= Biométrie feetale :
- diametre bipariétal : 82 mm

- longueur du fémur : 76 mm

- circonference abdominale : 338 mm

- circonférence céphalique : 324 mm

= Etude morphologique : - systtme nerveux central : mise en évidence sous
occipitale médian a travers une solution de continuité de méme niveau, d’une
poche a contenu anéchogene, multi cloisonnée, a paroi fine réguliere et nette,
avec une saillie du parenchyme cérébelleux. Elle mesure 135x132x86mm soit
805cm3 de volume. Présence d’une hydrocéphalie ventriculaire latérale de
faible abondance.

- Le rachis est d’aspect normal

- Le cceur: les 4 cavités sont vues sans particularité avec fréquence a 159
battements /minute

- Les reins et la vessie sont normaux

- L’estomac, le foie, la vésicule biliaire sont en position normale et sans
particularité.

= [esannexes:

- le placenta est antérieur bien inseré loin du col

- Le liquide amniotique est de quantité suffisante pour 1’age
- Le cordon est libre et porte deux arteres et une veine
- Le sexe est feminin sans ambiguité.
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Image échographique 1 : coupe sagittale de la téte foetale mettant en évidence

un défect occipitale avec une image d’hydrocéphalie ventriculaire, pas de lacune
au niveau cervical
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Image échograpique2 : coupe sagittale du crane feetal et du tronc mettant en
évidence d’une poche a contenu anéchogeéne, multi cloisonnée, a paroi fine
réguliére et nette, avec une saillie du parenchyme cérébelleux
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Image échograpique3: Iimage de la masse au doppler couleur n’est pas
vascularisée Elle mesure 135x132x86mm soit 805cm3 de volume

Un bilan prénatal fut réalisé compose de :

- Groupage rhésus : B+ rhésus positif
Glycémie a jeun : 0.92g/dI
- Hémoglobine glycqué (HBA1C) :6.9% normes du laboratoire <6.5%
- Hyper glycémie provoquée orale : 1°" heure aprés : 1.229/1,
2°M heures aprés : 1.05¢/I
- Taux d’hémoglobine : 13.5g/dl ; hématocrite : 41.7%
- Sérologie toxoplasmose : Ig G : positif et 1g M : négatif
- Sérologie rubéole : Ig G : positif et Ig M : négatif
- Sérologie syphilitique de Bordet- Wasserman : négatif
- Pas de notion de prise médicamenteuse avant et pendant la grossesse ni

conventionnelle ni traditionnelle.
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Apres le diagnostic échographique une réunion de concertation pluridisciplinaire
composée de gynécologues obstétriciens, neonatalogie, neuro-chirurgiens; une
extraction par césarienne fut indiquee.

La césarienne réalisée selon la technigue de Misgav Ladach sous rachianesthésie

a permit la naissance d’un nouveau-né vivant de sexe féminin pesant 3600g taille
50 cm, périmétre cranien 35cm. Score d’apgar 1°¢ minute 9/10 et 5°™ minute
10/10.

L’examen somatique met en évidence une volumineuse masse rénitente a paroi
mince de contour regulier de130x120mm ; il n’y avait pas de malformation sur
le rachis, pas de malformation ostéo articulaire ou génitale.

- Photol : vu du nouveau-né a la naissance
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Le nouveau-né fut adressé immédiatement en néonatologie, ou une équipe de
neuro-chirurgiens et néonatologues était composée.

Un bilan préopératoire biologique et radiologique fut délivré

Le scanner réalisé en héelice avec des coupes axiales juxtaposées sans injection
de produits de contraste réalisé a j5 de vie ; met en évidence : un défect osseux
pariétale mesurant 13mm a I’issu du quel on note la présence d’une image de
collection liquidienne mesurant 116x98mm. Aspect hypotonique des citernes
occipitales des VL. Les structures de la ligne médiane sont en place. Pas de
processus expansif endocranien. Systeme citerno-ventriculaire de taille et de
morphologie normale. Transparence normale des sinus de la face.

Conclusion : aspect TDM évocateur d’une méningocele occipitale.

Image scannographique du nouveau-né a j5 de vie

TRAITEMENT :
Une intervention chirurgicale fut réalisée avec succes au 5°™ jour de vie

Dont les suites immédiates ont été simples.
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Photo2 : aprés I’intervention chirurgicale et cicatrisation compléte de la plaie
IX. Discussion

Le cephalocele occipital est une hernie du tissus nerveux et ou des meninges au
travers d’un defect osseux occipital congenital, en relation avec un defaut de
fermeture de la partie craniale du tube neural L’incidence est de 0.8 a 3.0 pour
10.000 naissances selon les etudes La classification est basée sur la localisation
du defect osseux. La localisation occipitale est la plus frequente dans toutes les
series. C’est une anomalie de la fermeture du tube neural antérieur peu fréquente
comparée a I’anencéphalie ou au spina bifida elle représente environ 10-20% de
toutes les dysraphysmes craniospinales .[45]

- L’age maternel et le rang de naissance : notre patiente était agée de 37ans ;
ne contrastant pas avec la plu part des auteurs qui évoquent le jeune dans leurs
études pour étre un facteur favorisant, Pour Viera A R. [24] dans une méta-
analyse de plusieurs publications portant sur les malformations du tube neural,
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I’age maternel inférieur a 19 ans et supérieur a 40 ans peut étre un facteur de risque
de survenue MTN.

- Gestité —parité : notre patiente était une multipare, septieme geste et
cinquiéme pare, Viera A. [24], dans une méta-analyse de plusieurs études a conclu
que ce seraient les enfants de rang de naissance éleve qui seraient les plus exposés.
Ce qui s’oppose aux études de Sylla S. [44], Traore A. [45] et Dramane O. [46]
qui rélevent des primipares et des paucipares.

- Diabéte maternel : il y’avait une hyperglycémie chez notre patient pendant

la grossesse bien qu’il n’y avait pas de notion de diabete préalable,
I’hyperglycémie est évoque pour un facteur favorisant des defauts de fermetures
du tube neurale.

- Obésité : I’indice de masse corporelle était de 33,80kg/m2, 1’obésité est
reconnue comme un facteur de risque de MTN avec un risque relatif de 1,9 (95%
IC : 1,3-2,9) en cas d'IMC >29 rapporté par Shaw GM. et al [26].

- Défaut de supplémentation en acide folique ; Le suivi prénatal : était fait

de facon tardive avec la premiére CPN a 31SA.
Pas de notion de prise d’acide folique au premier trimestre de la grossesse

Le suivi de la grossesse a été irrégulier ce résultat est semblable a celui de SYLLA
S. [44] dont les consultations prénatales (CPN) ont éte faites irréegulierement 90,3
%.

La prise d’acide folique n’était pas fait au 1 trimestre, la prise du fer +acide
folique était incorrect cela se retrouve dans 1’étude de Traoré A.[45]. La majeure
partie des méres ayant pris 1’acide folique I’ont débuté aprés le premier trimestre
et aucune ne ’avait fait avant la conception.

- Evolution

L’évolution a été favorable dans la majorité des cas comme dans les séries de LO
BW. [1], Diallo D.[15] BA [45] qui sont a plus de 80% de pronostic favorable.
Dans notre cas, au 2°™ mois aprés la chirurgie, il y a eu installation d’une
hydrocéphalie augmentant progressivement de volume, sans autres signes
neurologiques associés ayant nécessité une DVP dérivation venticulo- péritonéal.
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CONCLUSION

Les céphaloceles restent peu décrites dans notre pays, I’absence ou le retard
dans les CPN fait que son diagnostic anténatal n’est pas développé.

Sa prise en charge onéreuse nécessite un plateau technique multidisciplinaire.
La baisse de I’incidence d’une telle affection exige un meilleur suivi des femmes

gestantes, et d’une facon générale I’amélioration de leurs conditions de vie
surtout la supplémentation en acide folique.
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Introduction : Les céphaloceles sont des anomalies congeénitales
appartenant au groupe Cranium Bifidum. Ce dernier fait partie avec le
Spina bifida, des dysraphies du systéme nerveux central et désigne une
déhiscence congénitale de la boite crénienne associée ou non a une
hernie du contenu meningo-encéphalique

Objectif : évaluer I’apport de I’imagerie dans le diagnostic anténatal de
la méningocele

Methodologie : Nous avons étudie un cas clinique.

Résultat : patiente de 37 ans mariée sans notion de consanguinite. Elle
est sans antécédent medico chirurgicaux particuliers, elle est septieme
geste cinquiéme pare cing enfants vivants tous bien portants. La
grossesse n’a pas €té correctement suivi, , il n y a pas eu de
supplémentation en acide folique , 1’échographiec morphologique :
systéeme nerveux central : mise en évidence sous occipitale médian a
travers une solution de continuité de méme niveau, d’une poche a
contenu anéchogene, multi cloisonnée, a paroi fine réguliere et nette,
avec une saillie du parenchyme cérebelleux. Elle mesure
135x132x86mm soit 805cm3 de volume.. Aprés accouchement par
cesarienne le nouveau-né a bénéficié d’une chirurgie dont les suites
immédiates ont été simples. A partir du 2™ mois une hydrocéphalie
s’est installé ayant nécessité une dérivation,

Mots clés : méningocele, acide folique, chirurgie
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