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I- INTRODUCTION ET OBJECTIFS

1-INTRODUCTION:

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 associée ou non a

une hernie du contenu méningo-encéphalique.

Il peut s’agir de méningocele, d’encéphalocele et de
méningoencéphalocéle. Plusieurs études récentes (12,35)
evoquent une anomalie de séparation entre le tube neural et
I'ectoderme dans la survenue des céphaloceles. L’incidence est de
0.8 a 3.0 pour 10.000 naissances selon les études (12,13,16,23).
La classification est basée sur la localisation du defect osseux
(33).La localisation occipitale est la plus fréquente dans toutes les
séries (2,7,11,14,24,30). Habituellement le contenu de la
malformation est composé de tissus nerveux dégénératif, des
méninges et du liquide (2,14,35).Dans plusieurs pays développés
la prévention par le conseil génétique et la prise d’acide folique en
période périconceptionnelle, la précision du diagnostic anténatal, la
|eégalisation de I'avortement thérapeutique ont fait baisser la
prévalence des defects du tube neural (17,22,24). Sur le plan
étiologique plusieurs facteurs ont été mis en cause dans la

survenue des defects du tube neural.
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Selon Lemire cité par Robert L, ces facteurs agissent pour
certaines malformations pendant la neurilation c'est-a-dire entre les
30 premiers jours de la gestation et la fermeture du neuropore
postérieur et pour d’autre en période post-neurilation (21,24). Le
jeune age maternel et la multiparité sont aussi associés aux

anomalies du tube neural (19).

Bien que touchant plusieurs domaines de la médecine, I'étude des
céphaloceles occupe une place relativement réduite dans la

littérature en particulier Africaine (1,4,28).

La céphalocéle occipitale dont le defect osseux siege entre le
foramen magnum et le lamda est 'une des céphalocéles les plus
graves du point de vue pronostique. Elle engage le pronostic
fonctionnel en laissant de lourdes séquelles notamment :
I'arriération mentale et I'épilepsie.

Aucune étude au Mali n’a porté spécifiguement sur les
céphaloceles occipitales, ceci a motiver notre étude dont les

objectifs sont les suivants :
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2-Objectifs

2-1 Général :
. Etudier les céphaloceles occipitales au CHU Gabriel TOURE

2-2 Spécifique _:

. Déterminer la prévalence hospitaliere des céphaloceles

occipitales ;
. Identifier les facteurs de risque des céphaloceles occipitales ;

. Décrire les aspects cliniques et para-cliniques des céphalocéles

occipitales
. Analyser les résultats du traitement ;

. Evaluer le codt de la prise en charge des céphaloceles

occipitales.
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II GENERALITES

1-Historique :

Les données relatives a la fréquence des malformations
congénitales sont variables, il semble que cette fréquence soit de
I'ordre 2 a 3 p.100 jusqu’au début de 1940, il semblait admis que
ces malformations étaient essentiellement ddes a des facteurs
héréditaires. Ces facteurs sont d’'ordre chromosomique et
génétique (mongolisme, syndrome de Turner par exemple).Apres
la découverte du fait que la rubéole, lorsqu’elle survenait chez la
mere en début de grossesse, entrainait des malformations, il
apparut qu’elles pouvaient étre ddes a des facteurs exogéenes.
Ces facteurs sont d’ordre trés divers : infectieux (rubéole,
toxoplasmose, virus...) chimique (thalidomide...) hormonal,
carences nutritionnelles ou en oxygene, rayons X ou radiations
atomiques. Ces facteurs exogenes pour produire un tel effet,
doivent agir avant le troisieme (3eme) mois ; apres cette date ne
peuvent s’observer que des déformations. S’ils agissent
intensément et tres précocement, ces facteurs induisent des
malformations multiples et gravissimes qui réalisent une
monstruosité. S’ils agissent pendant la phase de morphogénese,
iIs induisent des malformations de la paroi ventrale, des membres,

du péle céphalique ou caudal.
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2-DEFINITION :

La céphalocéle est une dehiscence du tissu intracranien par une

ouverture anormale du crane généralement une anomalie

congénitale dans le crane et la dure-mere.

La céphalocéle occipitale est une hernie du tissu nerveux et ou
des méninges au travers d’'un defect osseux occipital, en relation

avec un défaut de fermeture de la partie craniale du tube neural.
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3-RAPPELS EMBRYOLOBIQUE ET
ANATOMIQUE DU CERVEAU

3-1 Eléments d’embryologie

3-1-1 Développement 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.

3-1-2 Développement du systeme nerveux central

3-1-2-1 La neurilation _ : de la plaque neurale au tube neural

La partie axiale de I'ectoderme primitif forme la plaque neurale au
16°™ jour aprés la fécondation. La plaque neurale se déprime
sagittalement au-dessus de la notochorde pour former la gouttiere
neurale. La fermeture dorsale des deux levres de la gouttiere neurale
forme le tube neural vers la fin de la troisieme semaine. Fermeture
d’abord rostrale puis caudale. Il devient isolé de I'ectoderme de

surface.

La fermeture des neuropores antérieur et postérieur aux 24°™ et

27°™ jour respectivement.

Les cellules du toit du tube neural migrent latéralement pour former
les crétes neurales. Elles migrent abondamment et se différentient en de

nombreux dérivés qui sont:
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o Les ganglions spinaux des racines postérieures des nerfs
rachidiens

o Certains ganglions des nerfs craniens sensitifs

o La névroglie périphérique

o Les cellules sécrétoires de la glande medullo-surrénale

o Les mélanocytes etc.

3-1-3 Développement du mésoderme para-axial : les somites

Les segments mésodermiques se condensant régulierement de
part et d’autre du tube neural. Chague somite se différencie

en :dermatome, myotome, et en sclérotome. lls s’étendent du
rhombencéphale a la terminaison de l'innervation et vascularisation

segmentaire par une moelle épiniére.

3-1- 4 Développement de I'extrémité rostrale du tub e neural :

3-1-4-1 Stade trois vésicules : fin de la 4 ®™ semaine

On observe la subdivision de I'extrémité rostrale du tube neural en trois
vésicules qui sont : le prosencéphale, le mésencéphale et le

rhombencéphale.

3-1-4-2 Stade cing vésicules

Le prosencéphale et le rhombencéphale se divisent chacun en deux

vésicules aboutissant au stade cing vésicules.
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3-1-4-2 Courbures :

Elles permettent le passage d’une forme tubulaire a la forme définitive du
cerveau dans un volume réduit (comme un accordéon). Elles basculent
I'axe optique perpendiculairement a la colonne vertébrale. On distingue

la courbure cervicale, la courbure céphalique, et la courbure pontique.

3-1-5 Développement de la moelle épiniere

a Croissance différentielle de la moelle épiniere : la queue de cheval

La longueur initiale de la moelle est égale a la longueur du rachis
(foetus 30 mm : cbne terminal au niveau de la premiere vertebre
coccygienne). La croissance de la colonne vertébrale plus rapide
(foetus 221 mm : cOne terminal au niveau dela troisieme vertebre
lombaire). Le processus se poursuit jusqu’a la fin de la croissance

(céne terminal au niveau du disque intervertébral L1-L2).

Les trous de conjugaison au niveau cervical sont a la méme
hauteur que les segments médullaires. En descendant, les
trous de conjugaison se trouvent de plus en plus décalés
vers le bas. Les racines sont horizontales au niveau cervical
puis elles se verticalisent de plus en plus. Sous le cone
terminal (niveau L1-L2), les racines occupent a elles seules

le canal rachidien et forment la queue de cheval.
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o Histogenese

Le tube neural initialement est formé d’'un épithélium
pseudostratifié en colonnes : couche germinative (épithélium
germinatif). On observe une prolifération importante pour
donner les neuroblastes et les glioblastes puis une migration
périphérique au cours de laquelle les cellules quittent la
couche germinative, cessent de se diviser et migrent vers le

manteau.

Un sillon limitans s’étend longitudinalement et divise le tube
neural en lame alaire en arriere et lame basale en avant. Les
crétes neurales sont a l'origine des ganglions des racines
dorsales et des ganglions sympathiques de la chaine
paravertébrale.

Au cours de la différentiation des neuroblastes du manteau
les axones se développent, les racines ventrales et dorsales
atteignent leurs cibles au niveau des somites, apparait la
couche marginale (futurs cordons de substance blanche)
puis la fusion des racines pour former une paire de nerfs

rachidiens mixtes a chague segment médullaire.

3-1-5 Développement du bulbe rachidien

Il se caractérise par :
-L’éversion latérale des lames alaires (embryon de 6 mm)

contemporaine de la flexion pontique

Thése de médecine Dian DIALLO Page 11



Prise en charge des céphaloceles occipitales dans le service d’Ortho-
Traumatologie et de Neurochirurgie du CHU Gabriel TOURE

-L’élargissement du canal neural : quatrieme ventricule

-L’amincissement de la plaque recouvrante qui devient une fine

couche épendymaire

Une nouvelle disposition de la substance grise dans le plancher
du quatriéme ventricule avec de dedans en dehors les noyaux

des nerfs craniens disposés en colonnes qui sont :

-Les dérivés des lames basales : noyaux moteurs des nerfs

craniens

-Les dérivés du sulcus limitant : noyaux moteurs puis sensitifs

végetatifs
-Les dérivés des lames alaires : noyaux sensitifs et sensoriels

En arriére, les capillaires de la méninge primitive envahissent le toit
épendymaire pour former la toile choroidienne inférieure entre cervelet et
bulbe.

3-1-6 Développement de la protubérance et du cervel et:

L’évolution est identique au myélencéphale : éversion des lames

alaires, nouvelle distribution de la substance grise

Les neuroblastes de la lame alaire migrent en avant pour former
les noyaux du pont. D’autres neuroblastes migrent dorsalement

pour former les lévres rhombiques.
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Les deux levres rhombiques fusionnent sur la ligne médiane pour

former I'’ébauche cérébelleuse.

Les afférences corticales du cervelet relaient dans les noyaux du
pont puis forment la paire de pédoncules cérébelleux moyens.
Les fibres issues de la moelle épiniére (spinocérébelleuses), des
noyaux vestibulaires (vestibulo-cérébelleuses) et de I'olive
inférieure (olivo-cérébelleuses) forment la paire de pédoncules
cérebélleux inférieurs ou corps restiformes et juxtarestiformes
entre le bulbe et le cervelet. La majorité des efférences
constituent le pédoncule cérébelleux supérieur ou brachium

conjonctivum.

3-1-8 Développement du mésencéphale

Le mésencéphale est la partie la plus rostrale du tronc cérébral et
morphologiquement la plus primitive des vésicules cérébrales. Elle est la
seule a ne pas se diviser en vésicules secondaires. Le mésencéphale
est initialement une structure tubulaire dont la cavité épendymaire est a
I'origine trés large, mais va voir sa lumiére diminuer pour ne former plus

gu'un canal étroit, 'aqueduc mésencéphalique.

La partie dorsale ou toit donnera les tubercules quadrijumeaux
antérieurs et postérieurs qui se prolongent latéralement par les

corps genouillés.

Les parties latérale et médiane sont les centres des réflexes visuel et

auditif chez les vertébrés supérieurs.
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La partie ventrale ou plancher regroupe les noyaux moteurs efférents
somatiques représentes par les nerfs craniens Ill et IV et le noyau
efférent viscéral du lll. L'origine des neuroblastes du mésencéphale
donnant naissance au noyau rouge ainsi gqu’a la substance noire reste
contestée, pour certains ils dérivent des lames fondamentales, alors que

d'autres auteurs pensent qu'ils dérivent des lames alaires.

La zone marginale enfin s'élargit et forme les pédoncules cérébraux
(voie de passage des fibres descendant du cortex cérébral vers les

centres inférieurs).

3-1-9 Développement du télencéphale _ : hémispheres

cérébraux et néostriatum

On observe un développement important des deux vésicules
télencéphaliques a partir de la cinquieme semaine du développement

caractérisé par deux phénomeénes histologiques importants qui sont :

-Le développement du cortex cérébral ou pallium par migration du

manteau vers la couche marginale dirigé par la glie radiaire.

-L’accumulation de neuroblastes dans le manteau de la base des

vésicules télencéphaliques : ganglions de la base.

La croissance des vésicules télencéphaliques est plus rapide au 3 et 4
mois de la vie fcetale caractérisée par :

-La rotation des vésicules sur un axe lenticulo-insulaire ;

-L’apparition d’'un lobe temporal et du sillon latéral ;
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-L’enfouissement de l'insula.

Chaque hémisphére prend une forme en fer a cheval ouvert en avant.
Les structures internes suivent cet enroulement (ventricules, noyau

caudé...)

3-1-10Développement des commissures

Il est assure par le fornix et la plaque commissurale.

3-1-11 Développement des méninges et plexus choroid es:

La formation de la cavité centrale du tube neural est réalisée au cours de
la neurilation lors de la quatrieme semaine du développement. Le
premier événement majeur correspond a l'occlusion du canal central du
tube neural (neuroceéle spinal) qui survient peu de temps apres la
neurilation. Cette occlusion empéche la libore communication entre le
liquide ventriculaire primitif et le liquide amniotique. Les méninges se
développent et séparent le systeme nerveux central du reste de
I'organisme.

L’origine embryonnaire des méninges est assez difficile a établir car il
existe d'importantes différences selon les espéeces étudiées. Chez les
oiseaux (et semble-t-il chez les mammiferes), les méninges spinales
dérivent des somites, celles du tronc céréebral du mésoderme
céphalique, enfin celles des hémisphéres de créte neurale.

La différenciation méningée avec en particulier la formation de I'espace
sous-arachnoidien est un processus précoce qui survient avant méme le

début de la circulation peri-névraxiale du LCR.

Thése de médecine Dian DIALLO Page 15



Prise en charge des céphaloceles occipitales dans le service d’Ortho-
Traumatologie et de Neurochirurgie du CHU Gabriel TOURE

Les plexus choroides sont des différenciations histologiqgues complexes.
lls ont une double origine : leur épithélium dérive de celui du tube neural
alors que leur mésenchyme a la méme origine que les méninges. Au
cours du développement, la morphologie et les syntheses des cellules
des plexus choroides se modifient. Ces changements sont encore tres

mal connus chez 'lhomme.

3-1-12 Cytogenese et histogenese

Le neuroépithélium périventriculaire est formé de cellules souches a
I'origine des neuroblastes, glioblastes, épendymoblastes et pinéoblastes.
La multiplication des neuroblastes dans la zone périventriculaire du tube
neural se fait entre la 4°™ et la 20°™ semaine. Les neuroblastes

subissent :

-La multiplication cellulaire dans la couche germinative la plus profonde ;
-La migration vers le manteau en dehors de la couche germinative ;

-Le développement des prolongements

-L’établissement des synapses

-La mort cellulaire des neurones n’ayant pas établit de connexions

synaptiques : apoptose

Le sulcus limitans, sillon longitudinal sépare la lame basale (ventrale) et
la lame alaire (dorsale) de part et d’autre de la cavité épendymaire en

formation. La production des glioblastes se fait & partir de la 19°™®
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semaine qui se différencieront en astrocytes, oligodendrocytes,

microgliocytes et cellules épendymaires

3-1-13 Développement de la myéline

La couche de myéline, qui est déposée par des cellules spécialisées
tant dans le SNC que le SNP, est un composant essentiel du
fonctionnement normal du systeme nerveux. Les cellules myélinisantes
du SNP, les cellules de Schwann sont dérivées de la créte neurale a
travers une séquence de stades de développement, caractérisés par des
marqueurs moléculaires, des propriétés de croissance et des restrictions
développementales spécifiques. Dans le lignage des cellules de
Schwann, la créte neurale donne d’abord naissance a des précurseurs,
puis a des cellules de Schwann immatures et finalement se divise en
deux branches correspondant aux cellules myélinisantes et non

myélinisantes.
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3-2L’OSTEOLOGIE DU CRANE :
La téte comprend le crane et la face. Le crane est formeé de 29 os,

dont 11sont des os pairs. A I'exception de la mandibule (machoire
inférieure) et de trois petits osselets (petits 0s) de I'oreille
moyenne, tous les os du crane adulte sont unis par des
articulations immobiles appelées sutures.
- La Vodte cranienne:
La vodte cranienne est formée de 'os frontal, des deux os
pariétaux et de I'os occipital
= L’os frontal
L’os frontal est un os impair occupant la région antéro-
supérieure du crane. Cet os se forme a partir de deux
0S séparés joints par une suture médiane, la suture
métopique .Cette suture n’est généralement pas visible
chez l'adulte. L'os frontal forme le front et le plafond
des orbites. Les sinus frontaux occupent lintérieur de
I'os frontal, juste au-dessus de la jonction avec les os
nasaux ; ce sont des cavités aériennes recouvertes
d’'une muqueuse.
En arriére, la suture coronale unit I'os frontal aux deux os
pariétaux.
» Les 0s pariétaux :
Les deux os pariétaux forment la majeure partie de la voQte
cranienne. lls sont unis sur la ligne médiane par la suture

interpariétale et aux os temporaux par des sutures sguameuses.
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» L’os occipital :
L’os occipital est un os impair qui forme la paroi postérieure de la
voute cranienne et du plancher squameux et lambdoidal de la boite
cranienne. Cet 0s est percé par le trou occipital (foramen magnum)
gui met en communication la boite cranienne et le canal vertébral
(rachidien). En plus il s’articule avec les os pariétaux (suture
lambdoidale), les deux os temporaux et le sphénoide.

- Les os du plancher de la boite cranienne

Six os constituent le plancher de la boite cranienne sur lequel
repose I'encéphale : la partie médiane de I'os frontal, I'ethmoide, le
sphénoide, I'os occipital et deux os temporaux.

» [’'ethmoide :
L’ethmoide est lIéger et délicat, car il contient plusieurs sinus. IL se
divise en quatre parties : la lame perpendiculaire médiane et les
deux masses latérales se projetant vers le bas a partir de la lame
criblée.

= Le sphénoide :
Le sphénoide occupe tout le plancher de la fosse cérébrale
moyenne. IL s’articule avec les os suivants : en arriere avec I'os
occipital, latéralement avec les os temporaux et les os pariétaux et
en avant avec I'os frontal et I'ethmoide.

= |Les 0s temporaux :
Les deux os temporaux délimitent avec le sphénoide la fosse
cérébrale moyenne. Chaque os temporal se divise en quatre

regions :
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-La partie squameuse mince se projette vers le haut pour s’articuler avec
I'os pariétal au niveau de la suture squameuse.
-La partie tympanique comprend les parois du méat auditif externe et la
région de I'os qui I'entoure étroitement.
-La partie pétreuse, souvent appelée rocher, s’étend vers la ligne
médiane, entre le sphénoide et I'os occipital. Le rocher contient les
cavités de I'oreille moyenne et de l'oreille interne.
-La partie mastoidienne est située derriere le méat auditif externe.

» Le massif facial :
Six os forment la plus grande partie du massif facial : deux os impairs,
I'os frontal et la mandibule ; quatre os pairs, les maxillaires, les os
malaires (0s zygomatique), les os lacrymaux et les 0s nasaux.

» Les maxillaires :
Les maxillaires forment la partie centrale du massif facial. Sauf la
mandibule, tous les os de face s’articulent directement avec les
maxillaires. Les deux maxillaires s’'unissent pour former la machoire
supérieure (os maxillaire supérieur).De plus, chaque maxillaire participe
a la formation du plafond de la bouche, du plancher et des parois
latérales des cavités nasales et du plancher de I'orbite. Le corps du
maxillaire est creusé de grandes cavités aériennes, les sinus maxillaires.

» Les os malaires :
Les os malaires (os zygomatiques) s’articulent avec les maxillaires et les
0s temporaux pour former la proéminence des joues. De plus, ils
s’articulent avec les os frontaux et les grandes ailes sphénoidales pour

former une partie du plancher et de la paroi latérale de I'orbite.

Thése de médecine Dian DIALLO Page 20



Prise en charge des céphaloceles occipitales dans le service d’Ortho-
Traumatologie et de Neurochirurgie du CHU Gabriel TOURE

* |Les 0s nasaux :
Les os nasaux sont deux petits os allongés qui se joignent au milieu de
la face pour former I'aréte du nez. De plus ils s’articulent avec I'os
frontal, 'ethmoide (lame perpendiculaire) et les maxillaires (apophyse
montante).

= |Les os Lacrymaux :
Les os lacrymaux (unguis) droit et gauche sont des petits os délicats
situés a la surface médiane de l'orbite. lls s’articulent en haut avec 'os
frontal, en arriére avec I'ethmoide (surfaces orbitales des masses
latérales), et en avant avec les maxillaires (apophyse montante).

» La mandibule :
La mandibule est I'os de la machoire inférieure (os maxillaire
inférieur).Elle comprend un corps horizontal en forme de U et deux
branches montantes perpendiculaires a I'axe du corps.

- Les os de la cavité nasale :

La lame perpendiculaire de I'ethmoide forme la partie la plus importante
de la cloison nasale. Les cornets supérieur et moyen de I'ethmoide
composent une grande partie des parois latérales de la cavité nasale.
Deux autres os composent la cavité nasale : le vomer et les cornets
nasaux inférieurs.
Le vomer est un os mince quadrangulaire situé a la partie postérieure de
la cloison nasale.
Les deux cornets nasaux inférieurs forment des étageres allongées qui
se projettent, en ligne médiane, a partir des parois latérales de la cavité
nasale. lls se situent juste au dessous des cornets moyens de

'ethmoide.
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- Les os du palais dur :
Les apophyses palatines des maxillaires forment la partie antérieure du
palais dur tandis que les lames horizontales des os palatins en forment
la partie postérieure. Chaque os palatin a la forme d’'un L, avec une
partie horizontale et une partie verticale.

- Les os de l'orbite :
Nous avons déja décrit la participation de différents os a la formation de
I'orbite et sinus de la face. A l'intérieur de I'os frontal, de I'ethmoide, du
maxillaire et du sphénoide, se trouve une série de cavités osseuses
remplies d’air, les sinus aériens de la face.
Les sinus frontaux sont situés entre les orbites, dans la région de la
gabelle, dans certains cas ils peuvent se situer jusqu’ au plafond de
I'orbite. Les sinus ethmoidaux sont une série de petites espaces
remplies d’air situées dans les masses latérales de I'os.
Les sinus maxillaires, les plus gros des sinus de la face, occupent
presque tout I'os a partir de I'orbite jusqu’ au bord alvéolaire. Les sinus
sphénoidaux se trouvent a I'intérieur du corps de l'os, en bas de la selle
turcique ; mais souvent ils ne sont pas retrouveés a ce niveau.

- Les osselets de l'oreille :  Les osselets sont trois os

minuscules situés dans l'oreille moyenne (cavité

tympanique), ce sont :
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— Le marteau
— L’étrier
- L’enclume

Les cavités tympaniques se trouvent a l'intérieur du rocher de l'os

temporal.
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Schéma 1 : Crane vue de face [27]
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Schéma 2 : Crane vue de profil [27]
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3-3 Le systéeme nerveux central

Le systéme nerveux central comprend I'encéphale et la moelle
épiniere, qui se développent tous les deux a partir du tube neural.
3-3-1 L’Encéphale

C’est la partie du systeme nerveux central comprise a l'intérieure de la

boite cranienne. Il compte parmi les plus gros organes du corps humain.

Les quatre principales parties de I'encéphale sont : le tronc cérébral, le
cervelet, le diencéphale, et le cerveau. L’encéphale est protégé par les

os du crane et par les méninges craniennes.

3-3-2 Le Tronc Cérébral

Il est constitué par le bulbe, le pont et le mésencéphale.

- Le bulbe : il relaie les influx sensitifs et les commandes motrices
entre les autres parties de I'encéphale et la moelle épiniéere. Les centres
vitaux régissent les battements du cceur, la respiration, (avec
I'intervention du pont) et le diamétre des vaisseaux sanguins. La
formation réticulaire remplie des fonctions liées a la conscience et au
réveil. D’autres centres coordonnent la déglutition, le vomissement, la
toux, I'éternuement et le hoquet. Le bulbe rachidien contient des noyaux

d’origine des nerfs craniens VIII, 1X, X, Xl et XII.
>¢- Le pont : il est localisé au dessus du bulbe et en avant du cervelet.

Il relaie les influx nerveux entre les hémisphéres du cervelet et entre le
bulbe rachidien et le mésencéphale. Il contient les noyaux d’origine des
nerfs craniens V, VI, VIl et VIII. Avec le bulbe rachidien, le centre

pneumo taxique et le centre apneustique concourent a la respiration.
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>¢- Le mésencéphale : il relaie les commandes motrices entre le cortex
cérébral et le pont et les influx sensitifs entre la moelle épiniére et le

thalamus. Il contient les noyaux d’origine des nerfs Il et IV.

3-3-3 Le cervelet : il est situé en arriere du tronc cérébral. Il compare

les mouvements planifiés aux mouvements en cours afin de coordonner

les mouvements complexes et précis ; il régit la posture et I'équilibre.

3-3-4 Le diencéphale_: il surmonte le tronc cérébral, sa partie dorsale

est couverte par les hémispheres cérébraux, il est creusé d’'une cavité
médiane, le troisieme ventricule. Il est formé pour I'essentiel du thalamus

et de I'hypothalamus.

>€ L'épithalamus : il situé au dessus et a I'arriere du thalamus. Il est
formé de la glande pinéale et des noyaux habénulaires dont ces
dernieres interviennent dans I'olfaction et particulierement dans les

réponses émotionnelles aux odeurs.

>€ Le thalamus : il est formé de deux masses jumelles de
substance grise organisées en noyaux avec ici et la des faisceaux

de substance blanche.

Il relaie tous les influx sensitifs du cortex cérébral, assure une perception
grossiéere du toucher, de la pression, de la douleur et de la température.

Intervient dans les émotions et la mémoire.

>€ L’hypothalamus : il régit et intégre les activités du systéme
nerveux autonome et de I'hypophyse. Il régit les émotions, les
comportements et les rythmes circadiens. Il regule la température

corporelle ainsi que I'apport d’aliments et de liquides.
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3-3-5 Le cerveau :

Couvre le diencéphale comme le chapeau d’un champignon en
couronne. Il forme la plus grosse partie de I'encéphale. Le cortex
cérébral, sa couche superficielle est constituée de substance grise. Cette

couche recouvre la substance blanche cérébrale.

Il présente a sa surface de multiples replis saillants appelés gyrus entre
lesquels il existe des rainures superficielles (fissures) et profondes
(sillons). Une fissure tres profonde longitudinale sépare le cerveau en

deux moitiés appelées hémispheres cérébraux.

Le cerveau est le siege de I'intelligence. C’est lui qui hous permet de lire,

d’écrire, de parler, de nous rappeler du passé et de planifier I'avenir.

3-3-6 les méninges

Le systeme nerveux central est entierement recouvert par trois couches
de tissu conjonctif, appelées méninges. Les méninges craniennes sont
unis aux méninges spinales. De I'extérieur vers I'intérieur, il s'agit de la

dure-mére, de I'arachnoide et de la pie-mére.

v' La dure-mere : C’est la méninge la plus externe ; elle présente
deux feuillets, le feuillet le plus externe qui adhere fermement aux
os du crane et le feuillet interne qui se transforme en dure-mére de

la moelle épiniére.
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v L’arachnoide : Elle est formée par une membrane mince qui
adhere a la face interne de la dure-mere, elle est séparée de celle-
ci par un espace étroit : espace sous dural. Entre I'arachnoide et la
plus profonde des méninges (la pie-mére), se trouve I'espace sous

arachnoidien qui contient du liquide céphalorachidien.

v La pie-mere : C’est la méninge la plus interne, elle est formée par
une fine membrane richement vascularisée, formée de tissu
conjonctif lache. La pie-mere adhere intimement a 'encéphale et a
la moelle épiniére dont elle épouse tous les replis, scissures et
sillons.

Trois prolongements de la dure-mére délimitent des parties du

cerveau .

La faux du cerveau sépare les deux hémisphéres cérébraux ;
La faux du cervelet sépare les deux hémisphéres du cervelet ;

La tente du cervelet sépare le cerveau du cervelet.
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Schéma 3 : Le cerveau, vue latérale [27]
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Schéma 4 : Coupe sagittale du cerveau [27]
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3-5 La vascularisation

3-5-1 Les artéres du crane

Les arteres carotides primitives prennent naissance au niveau du tronc
brachio-céphalique a droit (carotide primitive droite), et directement sur
la crosse de I'Aorte a gauche (carotide primitive gauche) pour donner
naissance aux deux carotides internes et externes.

—L’artere carotide externe [34] est plus superficielle que la carotide
interne ; elle dessert la plupart des structures de la téte au cou, sauf

I'encéphale.

Elle irrigue toute la région du cuir chevelu.

Ses principales branches sont : I'artére thyroidienne supérieure, l'artere
linguale, I'artere faciale, I'artere pharyngée ascendante, l'artere
maxillaire interne, I'artere temporale superficielle, I'artere auriculaire
postérieure et I'artere occipitale.

—L’artere carotide interne  pénetre dans la cavité cranienne par le canal
carotidien de I'os temporal ; ses ramifications terminales, les artéres
cérébrales antérieures et cérébrales moyennes irriguent I'encéphale.
Les arteres cérébrales antérieures gauche et droite communiquent
ensemble par I'intermédiaire de I'artere communicante antérieure.

Tous ces vaisseaux contribuent a former I’hexagone artériel de Willis qui
entoure la base de I'hypophyse.

L’encéphale recoit aussi du sang par la premiére ramification de l'artere
sous-claviére, I'artére vertébrale. Ces vaisseaux entrent dans la cavité
cranienne par le trou transverse des vertebres cervicales et par le trou

occipital.

Thése de médecine Dian DIALLO Page 32



Prise en charge des céphaloceles occipitales dans le service d’Ortho-
Traumatologie et de Neurochirurgie du CHU Gabriel TOURE

Les arteres vertébrales gauche et droite fusionnent a la surface ventrale
de la protubérance et forment le tronc basilaire. Ce dernier poursuit sa
course plus en avant, puis se subdivise en artéres cérébrales
postérieures gauches et droites qui irriguent les régions postérieures des
hémisphéres cérébraux. Le tronc basilaire assure aussi un apport
sanguin a la protubérance et au cervelet.

Les artéres communicantes postéerieures proviennent des carotides
internes et s’unissent aux arteres cérébrales postérieures pour compléter
I'hexagone artériel de Willis.

3-5-2 Les veines du crane

Les jugulaires internes et externes et les veines vertébrales assurent le
retour au cceur de la quasi totalité du sang veineux provenant de la téte
et du cou.

Les veines jugulaires internes sont a la fois plus grosses et plus
profondes que les veines jugulaires externes. Chaque jugulaire interne
draine un sinus latéral recevant lui méme du sang des quatre sinus : le
sinus caverneuy, le sinus longitudinal supérieur, le sinus longitudinal
inférieur et le sinus droit.

Les veines jugulaires internes forment donc la principale voie de
drainage veineux de I'encéphale. Chacune des jugulaires internes
émergent du crane par une couverture (le trou déchiré postérieur) et
descend dans le cou le long de I'artére carotide commune et du nerf
vague.

La veine jugulaire interne rejoint la veine sous-claviere et forme la veine

brachio-céphalique et ensuite la veine cave supérieure.
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Les veines vertébrales drainent les régions postérieures de la téte.
Chacune de ces veines passent par le trou transverse des vertebres

cervicales et joint la veine brachio-céphalique.
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Schéma 5 : Le systéme circulatoire artériel de la téte [27
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[27]
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4-Etiopathogénie

Sur le plan étiologie plusieurs facteurs ont été mis en cause dans la

survenue des defects du tube neural.

4-1 Facteurs de risque :

4-1-1 Les pathologies maternelles générales

Les facteurs familiaux comme un diabete maternel, une IRC maternelle,
une carence alimentaire, la rubéole, la toxoplasmose, la consanguinité

sont rapportés dans la survenue des céphaloceles occipitales (19).

4-1-2 Facteurs socio-économiques

Plusieurs études indiquent un plus grand risque de céphaloceles
occipitales chez les parents qui ont un bas niveau socioéconomique
(4,29).Leur incidence semble ainsi liée aux conditions de vie déléteres,

telles que les déséquilibres nutritionnels (28,31)

4-1-3 Les facteurs physiques

L’irradiation pendant la période d’organogenése (entre 32°™ et 70°™®
jour de la grossesse) est un facteur de risque des céphaloceles

occipitales (32).
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5-Anatomie pathologique

a Le sac : il est formeé par la dur- mere

o Le contenu : tissu nerveux dégénératif, des méninges et une partie

kystique contenant du LCR.
a Classification :

Selon le type de structure les céphalocéles herniés peuvent étre classés
en méningo- encéphaloceles (hernie des méninges du tissu cérébral et
du LCR) ; méningoceles (hernie des meéninges et du LCR seulement)
céphaloceles atrésiques (formes frustres composés de Dura, le tissu

fibreux et dégénéré cérébral) et glioceles (un kyste glial aligné).
Selon I'emplacement des céphaloceles on distingue :

-Les céphaloceles occipitales sont les plus communs, les deux
structures supra et infratentorielle (pole occipital et les cornes, le cervelet
et le 4°™ ventricule), avec la tente du cervelet et les grands sinus

veineux peuvent herniés a travers I'ouverture anormale.

-Les céphaloceles frontales antérieures sont des anomalies
congénitales de la ligne médiane, souvent associée a des dermoides
nasales et des gliomes nasaux. Elles sont considérées comme ayant
une dérivation embryologique résultant du manque de régression
normale d’'une projection de la durée qui s’entend a travers le foramen
caecum embryologique, entre le cartilage et les os du nez en

développement.
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Les céphaloceles pariétales sont rares, généralement associées a des
anomalies cérebrales importantes comme le Dandy-Walker
malformation, une agénésie du corps calleux, une malformation du
Chiari Il et holoproencéphalie et ont un mauvais pronostic. Un
pourcentage élevé de céphaloceles pariétales sont atrétiques et se
présente comme des petites masses nodulaires au- dessus de la
protubérance occipitale externe qui communiquent avec la cavité
intracranienne par un petit défaut cranien. Le tube se termine

habituellement dans la faux du cerveau et de la tente du cervelet.

Les céphaloceles du nasopharynx sont rares, souvent occultes, et un
diagnostic plus tard encéphalocéle dans d’autres lieux, lorsque I'enfant
manifeste des difficultés a la respiration nasale secondaire a une

obstruction du nasopharynx.

Autres lieux pour les céphaloceles sont frontal, temporal,

sphenomaxillaire et spheno-orbitaire.

Les défauts de 'embryogenése qui explique la formation des
céphaloceles sont différentes pour les différents endroits et pas encore

totalement élucidés.

6-Diagnostic anténatal des céphaloceéles occipitales

Il est possible lors de I'échographie morphologique du 2°™ trimestre.

Lorsque le diagnostic échographique des céphaloceles occipitales est
pose, il faut alors rechercher I'existence de malformations associées qui

vont intervenir dans le pronostic fcetal.
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7-CLINIQUE :

7-1 Signes fonctionnels

Les signes fonctionnels sont surtout dominés par la douleur.

Cette douleur est évaluée selon les signes indirects qui sont : les cris,

I'aspect du visage, la posture.

7-2 Sighes généraux

Ces enfants ont le plus souvent un bon état général.

7-3 Signes physiques

Dans les cas habituels, I'inspection suffit pour poser le diagnostic.

La palpation apprécie I'état du collet, le contenu du sac et recherche

d’autres masses palpables.
Les différentes formes rencontrées sont :
a Ceéphaloceles avec membrane intacte, collet étroit inférieur a 8 cm.

a Céphaloceles avec membrane intacte, collet large supérieur a

8cm.

La cavité cranienne est d’autant plus petite que la céphalocele est plus

grande, les organes extériorisés sont tres volumineux.

a Céphaloceles rompues a examiner minutieusement (lambeaux

de sac tout au tour du collet)

L’'auscultation recherche des bruits anormaux surtout cardiaques.
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La percution apprécie le contenu du sac.

Au terme de I'examen physique le diagnostic est évident mais certains

examens para-cliniques peuvent étre entrepris

8-EXAMENS COMPLEMENTAIRES :

8-1 Biologiques

Le bilan biologique a comporté une NFS, une Vs a défaut Hb, Ht un
Groupage-rhésus, une Glycémie, une CRP, une Créatinémie, un TP, un
TC etun TCA

8-2 Radiologiques

Nous nous sommes limites a 'ETF, [aTDM et la Rx

O- Diagnostic positif

L’objectif du diagnostic est en partie neuroradiologique pour confirmer la
présence de la Iésion, ce qui est souvent tout a fait évident, mais surtout
de définir précisément les structures concernées, en particulier
vasculaires, des anomalies associées du systeme nerveux, des lésions
occultes. L'IRM est la modalité de choix pondérée en T1 elle est
particulierement utile pour les anomalies ligne médiane alors que
I'angiographie permet de démontrer la position des sinus veineux

duraux.
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10- Diagnostic différentiel

10-1 Ostéome : c’est une tumeur bénigne formée par du tissu osseux
adulte. Le caractere dure de I'os a la palpation et I'absence de défect

osseux a la Neuroradiologie permettent de faire le diagnostic.

10-2 Granulome_: c’est une petite tumeur arrondie quelque soit sa

nature qui sert également a nommer certaines affections (granulome
coccidioidigue de posadas). L'absence de défect osseux et la

caractéristique plus ferme permettent de faire le diagnostic.

10-3 Xanthome _: Iésion tumorale cutanée constituée par un filtrat
dermique riche en cellules dites exanthémateuses et dont le protoplasme
est bourré de granulations lipidiques (graisseuses) constituées par du
cholestérol, des phospholipides stérides graisses neutres. L’absence de
défect osseux et la caractéristique plus ferme permettent de faire le

diagnostic.

10-4 Céphalematome_: épanchement sanguin entre un des os du crane

et le périoste. La notion de traumatisme obstétrical et la présence du

sang au scanner (hyperdense)

11-Malformations associées

11-1 La malformation de chiari

La malformation de Chiari se caractérise par la position plus basse que
la normale du cervelet (amygdales cérébelleuses) dans la fosse
postérieure.

Il existe deux principaux types de malformations de Chiari appelés Chiari

| et Chiari Il selon le degré de la malformation. La classification inclut
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aussi les Chiari lll et IV, ces anomalies sont trés rares et souvent
incompatibles avec la vie.

Beaucoup de gens avec malformation de Chiari n‘'ont pas de symptomes
et la malformation est découverte fortuitement lors d'études
radiologiques effectuées pour d'autres pathologies. Les patients atteints
de malformation de Chiari symptomatiques peuvent se plaindre de
douleurs au cou, des problemes d'équilibre, faiblesse musculaire,
engourdissement ou d'autres sentiments anormaux dans les bras ou les
jambes, des étourdissements, des problemes de vision, difficulté a
avaler, bourdonnements dans les oreilles, perte auditive, vomissements,
insomnie, dépression, maux de téte ou qui s'aggrave lorsque vous
toussez. Les symptdmes peuvent étre différents pour certains patients
en fonction de l'augmentation dans le liquide céphalorachidien et la
pression qui en résulte sur les nerfs. Les adolescents et les adultes
atteints de malformation de Chiari qui avait initialement n'ont pas de
symptémes peuvent survenir avec le passage des années. Dans
I'enfance les symptdémes de la malformation de Chiari se compose de la
difficulté a avaler, de l'irritabilité lorsque l'alimentation, une salivation
excessive, un cri faible, vomissements, faiblesse des membres
supérieurs, raideur de la nuque, des problemes respiratoires, des retards
de développement, et une incapacité a gain de poids. Chez les enfants
peut étre accompagné par le ronflement pendant le sommeil.

Si aucun traitement n’est prodigué et que le Chiari évolue gravement, en
plus des complications reliées a I'’hydrosyringomyeélie, a I'hnydrocéphalie
et aux autres malformations associées, la progression de la compression

de la moélle épiniere par le cervelet et/ou I'hydrosyringomyélie peut
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entrainer ultimement une atteinte de tous les nerfs craniens et du bulbe
rachidien. Ce dernier étant le siege des fonctions vitales, la respiration,
entre autre, peut étre perturbée jusqu’a I'arrét complet, qui est la
principale cause de décés chez ces patients.

Son traitement est neurochirurgical consistant a créer un espace afin de
décomprimer la région cervicale et de permettre a nouveau la circulation
normale du LCR a cet endroit. Pour créer cet espace, le neurochirurgien
va « reconstruire » une grande citerne. Cet espace permettra le passage
du LCR derriere le cervelet et conséquemment vers le canal rachidien
autour de la moélle et non plus vers le canal épendymaire dans la

moélle.

11-2 L’'Hydrocéphalie _: elle dérive des mots grecs hydro qui signifie

eau et kephalé qui veut dire téte. Elle est une anomalie neurologique
sévere définie par 'augmentation du volume des espaces contenant le
liquide céphalo-rachidien (LCR) : ventricules cérébraux et espace sous
arachnoidien. Cette dilatation peut étre due a une hypersécrétion de
LCR, un défaut de résorption, ou une obstruction mécanique des voies
de circulation. Elle peut é&tre communiquante, obstructive ou a pression
normale.Son traitement est neurochirurgical consistant en la mise en
place d'une dérivation ventriculo-péritonéale (DVP), cette dérivation est
interne entre le systéme ventriculaire et le péritoine (ou le cceur plus
rarement) ou va se drainer I'exces de LCR. Les effets sont inconstants
d'un patient a l'autre : la récupération motrice est souvent trés
satisfaisante si le traitement est précoce (troubles de la marche sans

démence si troubles sphinctériens), en cas de bonne réponse a la
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ponction lombaire évacuatrice, et en cas d'hydrocéphalie secondaire (a
un traumatisme, une infection etc.). Lorsque le blocage se situe au-dela
des trous de Monro et du troisieme ventricule, on réalise actuellement
une ventriculo-cisternostomie sous endoscopie transventriculaire et en
effondrant le plancher du 3eme ventricule a l'aide d'un ballonnet
gonflable. Les risques de ces interventions sont les mémes que ceux liés

a toute intervention chirurgicale.

- Infectieux : Il peut se déclarer quelques jours ou quelques
semaines aprées l'opération. La gravité de I'infection peut étre trés
variable et dicte le traitement. Souvent des traitements locaux de la
plaie suffisent, mais il arrive que I'on doive réintervenir et/ou traiter
ensuite le patient par des antibiotiques.

- Hémorragique (caillot de sang): Il se présente le plus souvent dans
les 48 premieres heures apres I'opération. Un hématome peut se
créer n'importe ou sur la trajectoire d’'insertion de la sonde ou du
drain. En fonction de sa gravité, cet hématome sera soit surveillé
Soit nécessitera une reprise chirurgicale. Ceci peut se manifester
par une aggravation neurologique due a la compression provenant
du caillot.

- En cas d'’hyperdrainage de la valve de dérivation, il peut également
survenir un hématome sous-dural nécessitant son évacuation et le
clampage temporaire de la valve.

- Obstruction, obturation : Ce dysfonctionnement retardé n’est pas

prévisible et peut apparaitre méme apres des années.
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11-3 Le Spina bifida_: il derive des mots Spina signifie épine (et

désigne la partie postérieure des vertebres), bifida signifie fendue en
deux. Le spina bifida désigne une malformation osseuse localisée du
rachis caractérisée lors du développement de I'embryon par un défaut de
fermeture de la partie arriere des vertébres 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 &tre expérimente). Des éléments d'orientation
peuvent guider : hydrocéphalie débutante, anomalies des pieds, rareté
des mouvements de membres inférieurs. Une suspicion fait proposer
des dosages spécifiques dans le liquide amniotique (amniocentése) 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 régle 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.
Pour sa prise en charge :

En période néonatale une intervention chirurgicale est réalisée dans les
24 a 36 heures aprés la naissance, et consiste a explorer le sac
herniaire puis a refermer les méninges, les muscles, puis la peau. La
cicatrisation demande une douzaine de jours pendant lesquels la

surveillance clinique se poursuit et le bilan |ésionnel se précise.
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Une aggravation rapide de I'hydrocéphalie est fréquente justifiant une
nouvelle intervention pour dériver le liquide céphalo-rachidien en excés
au moyen d'un cathéter dont I'extrémité d'aval rejoint par un trajet sous-

cutané la cavité péritonéale (abdominale) ou l'oreillette droite du coeur.

Par la suite I'éducation motrice développe le sens du mouvement
améliore les positions vicieuses, installe des postures correctrices. Le
chirurgien doit parfois libérer un tendon trop court ou transposer un
muscle fort pour améliorer la verticalisation, fixer une hanche luxée ou
encore rigidifier une scoliose évolutive de I'adolescent, redresser un pied
pour le rendre chaussable. L'appareillage des membres inférieurs est
presque toujours nécessaire pour protéger les hanches et permettre la
verticalisation puis la marche. Le fauteuil roulant est introduit le plus tot
possible pour permettre la découverte du déplacement facile, rapide et
autonome. A l'adolescence le jeune fera le choix soit d'une marche avec
cannes et attelles courtes, soit d'un fauteuil roulant qui lui donne une
efficacité de déplacement bien plus rentable pour les longs trajets
(rarement la marche sans aides techniques ni appareillage est possible).

La prévention des escarres est capitale.

Sur le plan urinaire le sondage intermittent propre améliore le temps de
continence, diminue le risque d'infection (n‘ont d'importance que celles
avec fievre et/ou douleur abdominale). Ce sondage est toujours appris
facilement par les parents a qui on le montre. Apres 6 ans, le jeune
motivé et habile de ses mains peut effectuer ce sondage si sa
déambulation est autonome. Plus tard un sphincter artificiel sera proposé

a ceux peu nombreux, qui bénéficient en outre d'une vessie
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suffisamment souple et contractile. Ces jeunes doivent étre motivés et
disciplinés pour vider a heure réguliere leur vessie. Quelle que soit la
solution retenue, il est souvent nécessaire a un moment ou un autre de
réaliser un agrandissement chirurgical de la vessie a l'aide d'une plastie
d'intestin.

Sur le plan intestinal, il n'y a pas de panacée : un traitement aura des
effets différents d'un sujet a l'autre. Le régime fibreux, les laxatifs doux,
les massages, |'évacuation digitale ont chacun leur place un jour ou
I'autre.

Dans notre étude nous n’avons pas enregistré de cas de malformation
associée.
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12-TRAITEMENT :

12-1Médical :

a Préventif : 'amélioration des conditions de vie des gestantes surtout la

supplémentation en acide folique en période périconceptionnelle.

a Curatif : 'amélioration de I'état général des nourrissons ayant un

mauvais état général avant I'intervention.

12-2 Chirurgical :

Les céphaloceles occipitales sont chirurgicalement réparées bien que

pas toujours immeédiatement.

Actuellement dans les pays développés, l'indication chirurgicale est
systématique grace aux progres de I'anesthésie et de la réanimation

néonatale ainsi qu’au développement du diagnostic anténatal.
a Prise en charge néonatale préopératoire :

Cette prise en charge médico-chirurgicale doit étre précoce des la salle
d’accouchement. Le diagnostic prénatal a grandement amélioré les
conditions pratiques de la prise en charge immédiate de ces malades
permettant un accouchement dans un centre spécialisé associant dans
une méme unité de lieu : réanimation néonatale, chirurgie pédiatrique,

neurochirurgie.

En salle d’accouchement la prise en charge immédiate est la lutte contre

la déshydratation et I'infection.
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On associera une antibioprophylaxie par voie parentérale en cas de

céphalocele occipitale rompue.

L’infection représente un risque potentiel a combattre par les mesures
locales et surtout par une chirurgie précoce en cas de céphalocéle

occipitale rompue.

Apres les gestes de réanimation et de prise en charge immeédiate, le

bilan Iésionnel complet préopératoire sera réalisé.

Recherche de malformation associée avant de réaliser la cure

chirurgicale de la céphalocéle occipitale.
a But :

L’intervention a pour but la fermeture du collet et la réintégration des

organes herniés.

a Protocole chirurgical :

Patient en décubitus ventral avec la téte reposant sur le cote,
L’ouverture durale se fait aprés isolement du plan cutané,
On procéde en une résection du tissu central dysplasique,

Une coagulation systématique du plexus choroide au sein de la
malformation, et dans certains cas une conservation sans pression du

tissu nerveux d’allure saine,

La dure mére est fermée par un surjet et puis fermeture de la galéa, de

la sous peau et de la peau.
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12-3 Méthodes chirurgicales :

a |ndication

La multiplication des aspects anatomo-cliniques crée plusieurs

situations.

Céphalocele occipitale rompue  nécessite un traitement chirurgical

immeédiat.

Céphalocele occipitale non rompue : les indications tiennent compte :

- de l'existence et du type de malformation associée,
- de la taille des céphaloceles occipitales,

- des possibilités anesthésiques et chirurgicales.

a Complications des céphalocéles occipitales

Elles ont de nombreuses causes, leur fréquence diminue avec

I'expérience de I'équipe médicochirurgicale.
— Complications pré opératoires :
Infections

Septicémie

— Complications per opératoires

Les difficultés d’anesthésie liées a I'age
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— Complications post opératoires

L’infection locale qui entraine un lachage ;
Septicémie.

4éme _ 5éme

Elles surviennent généralement aux jours, il s’agit toujours

d’un tableau infectieux.

o Les séquelles

Elles sont tardives :

Les séquelles esthétiques beaucoup plus fréquentes

Les cicatrices cutanées de ces enfants sont souvent inesthétiques

Il faut proposer une chirurgie réparatrice de ces cicatrices au moment de
la puberté. L’arriération mentale et I'épilepsie heureusement pas

observées dans notre étude.

o Pronostic :

Le pronostic des céphalocéles occipitales isolées est relativement bon.
Le pronostic dépend des anomalies associées.

Le taux de mortalité est augmenté quand les anomalies associées sont

présentes.
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11 METHODE :

1- Cadre d’étude : Ce travail a été réalisé dans le Service d’Ortho-

Traumatologie et de Neurochirurgie du CHU Gabriel TOURE.

2- MATERIELS ET METHODES

2-1 Echantillonnage

Il s’agit d’une étude prospective réalisée au CHU Gabriel TOURE

2-2 Durée d'étude :

Elle s’est déroulée sur une année du 23 Mars 2009 au 22 Mars 2010

2-3 les patients :

Tous les patients ont été recrutés dans le service d’Ortho-Traumatologie
et de Neurochirurgie du CHU Gabriel TOURE.

2-3-1 Ciriteres d’inclusion

Ont été inclus tous les nourrissons portants une céphalocele occipitale et
ayant consulté au service d’Ortho-Traumatologie et de Neurochirurgie du
CHU Gabriel TOURE, hospitalisé et pris en charge par le personnel

soignant, opérés ou non.

2-3-2 criteres de non inclusion

Ont été exclus de cette étude tous les nourrissons portants une autre

malformation.
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2- 4 Matériel :

Nous avons consulté les registres d’hospitalisation, les registres de
compte rendu opératoire.

Des photographies ont été réalisées pour des raisons didactiques avec
I'accord des parents.
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@

IV RESULTATS:

1-Fréquence :

1-1 Hospitaliere :

Nous avons consulté 348 enfants dont 92 malformations, hospitalisé 198
enfants dont 8 céphaloceles occipitales et opéré 8lenfants dont 7
céphaloceles occipitales.

Les céphaloceles occipitales ont représenté 8,7% des malformations.

1-2 Fréguence selon le mois de recrutement

Tableau | : Répartition des nourrissons selon le mois et I'a nnée

Année 2009 2010 TOTAL

Mois

Avril - - -
Mai
Juillet

Octobre

I e N
1

Décembre

Janvier - 2

1
N N PR R P

Mars - 2

TOTAL 4 4 8

En Janvier et Mars 2010 le plus grand nombre de recrutement a été
observe avec 50%.
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1- Aspects épidémiologiques

2-1_Sexe .
Tableau Il : Répartition des nourrissons  selon le sexe

Le sexe féminin a représenté 75 % avec un sexe ratio de 1/3.

2-2_Aqge:
Tableau lll : Répartition des nourrissons  selon I'age
Age Nombre de cas Pourcentage
0-10 Jours 4 50
11- 12 jours 2 25
13j-06 mois 1 12,50
Sup a 06 mois 1 12,50

L’age moyen a I'admission était de 38 jours avec les extrémes allant de
ljour a 2ans.
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2-3 Ethnies :
Tableau IV : Répartition des nourrissons  selon les ethnies
40.00% 2l
35.00%
30.00%
25.00% M Bambara
M Malinké
20.00%
m Sarakolé
15.00% ks
M Peulh
10.00%
5.00%
0.00%
1 2

L’Ethnie Bambara a représenté 37,50% des cas.

2-4 La provenance
Tableau V : Répartition des nourrissons selon la provenance

70.00% - 62.50%
60.00% -
50.00% -
[ |
40.00% - Kayes
o m Koulikoro
30.00% - .
W Bamako
20.00% - 12,509
10.00% -
0.00% . .
1 2

Le District de Bamako a représenté 62,50 % des cas.
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2-5 Nationalité
Tableau VI : Répartition des nourrissons selon la nationalité

o/.0
t

1 2

90

80

70

60

50
® Malienne

40 LA
M Guinéenne

30

20

10

La nationalité Malienne a représenté 87,50% des cas.

2-6 Mode de recrutement

Tableau VIl : Répartition des nourrissons  selon le mode de

recrutement
M Consultation
W Urgent

Les cas urgents ont représenté la majorité avec 75% des cas.
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2-7 Motif de consultation

Tableau VIl : Répartition des nourrissons selon le motif de
consultation

Motif de consultation Nombre de cas Pourcentage
Malformation 3 37,50
congénitale
Masse occipitale 5 62, 50
TOTAL 8 100

La majeure partie des motifs de consultations a été la masse occipitale
avec 62,50% des cas.

2-8 Mode de référence

Tableau IX : Répartition des nourrissons selon qu’ils soient orientés
par les agents de santé ou hon

Mode de référence Nombre de cas Pourcentage
Orienté 6 75
Non orienté 2 25
TOTAL 8 100

Les patients orientés ont représenté 75% des cas.
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2-9 Age maternel :

Tableau X : Répartition des meres des nourrissons selon I'ag e

Age des méres Nombre de cas Pourcentage
15-19 ans 6 75
20-25ans 2 25

TOTAL 8 100

La tranche d’age 15 — 19 ans a été la plus représentative avec 75% des
cas avec un age moyen de 17 ans.

2-10 Situation matrimoniale

Tableau Xl : Répartition des meres des nourrissons selon leur
situation matrimoniale

Situation Nombre de cas Pourcentage
matrimoniale
Mariée 7 87,50
Célibataire 1 12,50
TOTAL 8 100

Seulement 12,50% des meres des nourrissons dans notre série n'étaient

pas mariées.
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2-11 Niveau d’instruction des meres

Tableau Xll : Répartition des meres des nourrissons selon leur
niveau d’instruction

Niveau Nombre de cas Pourcentage
d’instruction
lllettrée 7 87,50
Primaire 1 12,50
TOTAL 8 100

Dans notre série 87,50% des meéeres des nourrissons étaient illettrées.

2-12 Principales activités des meres
Tableau XllI : Répartition des méres des nourrissons selon leur

principale activité

Principale activité Nombre de cas Pourcentage
Cultivateur 2 25
Ménagere (femme 6 75
au foyer)
TOTAL 8 100

Les ménageres ont représenté 75% des cas.
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2-13 Antécédents médicaux des meres

Tableau X1V : Répartition des nourrissons selon les antécédent
médicaux des méres

S

Antécédents Nombre de cas Pourcentage
Diabéte 1 12, 50

Infection urinaire 4 50,00
Néant 3 37,50
TOTAL 8 100

L’'infection urinaire a été retrouvée chez 50% des meres des nourrissons.

2-14 Antécédent gynéco-obstétrigue

Tableau XV : Répartition des meres selon la gestité

Gestité Nombre de cas Pourcentage
Primigeste 7 87,50
Multigeste 1 12,50

TOTAL 8 100

Seulement 12,50% des meres des nourrissons étaient multi gestes.
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Tableau XVI : Répartition des meres selon la parité

Parité Nombre de cas Pourcentage
Primipare 7 87,50
Multipare 1 12,50

TOTAL 8 100

Dans notre série 87,50% des méres des nourrissons étaient primipares.
Répartition des nourrissons selon le terme de la gr 0ossesse :

Toutes les grossesses ont été a terme.

Tableau XVII : Répartition des nourrissons selon I'état vaccina | de
la meére
Etat vaccinal Nombre de cas Pourcentage
Vaccinée 3 37,50
Non vaccinée 5 62, 50
TOTAL 8 100

Plus de la moitié (62, 50%) des méres des nourrissons n’ont pas été

vaccinées.

Thése de médecine Dian DIALLO Page 63



Prise en charge des céphaloceles occipitales dans le service d’Ortho-
Traumatologie et de Neurochirurgie du CHU Gabriel TOURE

Tableau XVIII : Répartition des méres selon la consultation
prénatale

CPN Nombre de cas Pourcentage
Faite 3 37,50
Non faite 5 62, 50
TOTAL 8 100

Plus de la moitié (62, 50%) des meres des nourrissons n’ont pas fait de

CPN.

Tableau XIX : Répartition des nourrissons selon le lieu

d’accouchement

Lieu Nombre de cas Pourcentage
d’accouchement

Domicile 1 12,50
CSCOM 4 50
CSREF 3 37,50
TOTAL 8 100

La moitié (50%) des méres des nourrissons ont accouché dans les
CSCOM.
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Tableau XX : Répartition des nourrissons selon le type

d’accouchement.

Type Nombre de cas Pourcentage
d’accouchement

Voie basse 7 87,50
Voie haute 1 12, 50
TOTAL 8 100

Chez seulement 12,50 % des meres d’enfant, 'accouchement a été fait
par voie haute.

2-15 Age du pére :

Tableau XXI : Répartition des nourrissons selon I'age du pere au

moment de I'accouchement.

Age du pere Nombre de cas Pourcentage
20 — 25 ans 2 25
26 — 30 ans 4 50
Sup a 30 ans 2 25
TOTAL 8 100

La tranche d’age 26-30 ans a représenté 50 % des peres des

nourrissons avec un age moyen de 27 ans.
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2-16 Niveau d’instruction des péeres

Tableau XXII : Répartition des nourrissons selon le niveau

d’instruction du pére

Niveau Nombre de cas Pourcentage
d’instruction

Non instruit 5 62, 50
Primaire 1 12,50

Coranique 2 25
TOTAL 8 100

Plus de la moitié (62, 50%) des peres des nourrissons étaient non

instruits.

2-17 Principale activité du péere

Tableau XXIII : Répartition des nourrissons selon la profession du
pere
Profession Nombre de cas Pourcentage
Paysan 2 25
Ouvrier 1 12,50
Commercant 4 50
Berger 1 12, 50
TOTAL 8 100

La moitié (50%) des péres des nourrissons étaient des commercgants.
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2-18 Notion de mariage consanguin des parents

Tableau XXIV : Répartition des nourrissons selon la notion de
Mariage consanguin des parents

Mariage consanguin Nombre de cas Pourcentage
Oui 5 62, 50
Non 3 37,50
TOTAL 8 100

Chez plus de la moitié (62, 50%) des patients la consanguinité a été

retrouveée.

2-Examen de I'enfant

3-1 Délai de consultation

Tableau XXV : Répartition des nourrissons selon le délai de
consultation aprés I'accouchement

Délai de Nombre de cas Pourcentage
consultation

0-1jour 3 37,50
2—10 jours 2 25

11 et plus 3 37,50
TOTAL 8 100

Plus de la moitié (62, 50 %) de nos patients ont été recu avant 11 jours

a la consultation avec un délai moyen de 5 jours.
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3-2 Groupe sanguin

Tableau XXVI : Répartition des nourrissons selon le groupe

sanguin-rhésus

Groupe sanguin Nombre de cas Pourcentage
A+ 3 37,50
O+ 5 62,50
TOTAL 8 100

Plus de la moitié (62, 50%) de nos patients sont du groupe O+

3-3 Echographie anténatale

Tableau XXVII : Répartition des nourrissons selon I'échographie

anténatale
Echographie Nombre de cas Pourcentage
anténatale
Fait 1 12, 50
Non fait 7 87, 50
TOTAL 8 100

Dans notre série 87, 50 % des méres des nourrissons n’ont pas fait

d’échographie anténatale.
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3-4 Résultat de I'’échographie anténatale

Répatrtition des nourrissons selon le résultat de I échographie
anténatale :

La céphalocele n'a pas été vue a I'échographie anténatale.

3-5 Etat général a 'admission

Tableau XXVIII : Répartition des nourrissons selon I'état général a
I'admission
Etat général Nombre de cas Pourcentage
Bon 6 75
Passable 2 25
TOTAL 8 100

Dans notre série 75 % de nos patients avaient un bon état général.

3-6 Etat de la membrane

Tableau XXIX : Répartition des nourrissons selon I'état de la

membrane de la céphalocéle occipitale

Membrane de la Nombre de cas Pourcentage
céphalocele
Membrane intacte 6 75
Membrane rompue 2 25
TOTAL 8 100

Chez 75 % de nos patients la membrane de la céphalocele était intacte.
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3-7 Nature de la tuméfaction

Tableau XXX : Répartition des nourrissons selon que la

tuméfaction soit propre ou sale (infectée)

Tuméfaction Nombre de cas Pourcentage
Propre 6 75

Infectée : sale 2 25
TOTAL 8 100

Chez 75 % de nos patients, la tuméfaction était propre.

3-8 Diameétre du collet

Tableau XXXI : Répartition des nourrissons selon le diamétre du

collet
Diameétre du collet Nombre de cas Pourcentage
Infa 8 cm 3 37, 50
Sup ou égal a 8 cm 5 62, 50
TOTAL 8 100

Chez 62, 50 % de nos patients le diametre du collet était sup ou égal a

8 cm avec un collet moyen de 8cm.
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3-9 Pathologies associées

Nous n’avons pas trouvé de cas de pathologies assoc iées.

3-10 Examens complémentaires

Tableau XXXIII : Répartition des nourrissons selon les examens

complémentaires

Examens Nombre de cas Pourcentage
complémentaires

Groupe-rhésus 8 100
NFS 4 50
VS 4 50
Hb, Ht 8 100
Glycémie 8 100
TP 6 75
TC 6 75
TCA 6 75
Creatinémie 8 100
CRP 6 75
ETF 6 75
TDM 2 25

Tous les malades ont bénéficié de groupage-rhésus, de glycémie, de

creatinémie, le taux d’hémoglobine et d’hématocrite.
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4- Traitement

4-1 Médicaments utilisés

Tableau XXXIV : Répartition des nourrissons selon les

médicaments utilisés

Médicaments utilisés Nombre de cas Pourcentage
Antibiotique 8 100
Antalgique 8 100
Perfusion 8 100
Vit — K 3 37,50
Transfusion 1 12,50
Antiseptique 2 25

Tous les malades ont bénéficié de perfusion, d’antalgique et
d’antibiotique.
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4-2 Mode opératoire

Tableau XXXV : Répartition des nourrissons selon le contexte

opératoire utilisé

Contexte opératoire Nombre de cas Pourcentage
uUrgences 2 25
En dehors des 6 75
urgences
TOTAL 8 100

Dans notre série 75 % de nos patients ont été opérés en dehors des

urgences.

4-3 Traitement chirurgical

Tableau XXXVI : Répartition des nourrissons selon le traitement

chirurgical
Traitement Nombre de cas Pourcentage
chirurgical
Opéreé 7 87, 50
Non opéré 1 12, 50
TOTAL 8 100

Chez 87, 50 % de nos patients le traitement a été chirurgical.
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4- 4 Durée d’hospitalisation

Tableau XXXVII : Répartition des nourrissons selon la durée

totale d’hospitalisation

Durée de Nombre de cas Pourcentage
traitement
0 —5jours 2 25
6 — 11 jours 3 37,50
Sup a 11 3 37, 50
TOTAL 8 100

Plus de la moitié (62, 50 %) de nos patients ont eu une durée
d’hospitalisation inferieure a 11 jours avec une durée moyenne de 4

jours.

4-5 Suites opératoires

Tableau XXXVIII : Répartition des nourrissons selon les suites

opératoires

Suite opératoire Nombre de cas Pourcentage
Simple 5 71,43
Infectée 2 28, 57
TOTAL 7 100

Chez 71,43 % de nos patients opérés, les suites ont été simples.
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4-6 Complications apres traitement

4-6-1 Leur suivi :

Tableau XXXIX : Répartition des nourrissons selon leur suivi

Suivi Survivants Décédés TOTAL
1mois 7 1 8
3mois 7 0 7

>6mois 7 0 7

Jusqgu’a 7 mois nous n'avons enregistré qu'un (1)d  éces.
Un nourrisson a été suivi jusqu’a 12 mois.

4-6-2 Leur devenir :

Tableau XL : Répartition des nourrissons selon leur devenir

Devenir Nombre de cas Pourcentage
Vivants 7 87,50
Déces 1 12, 50
TOTAL 8 100

Nous avons enregistré 12, 50 % de déces selon leur devenir.

Il s’agissait d’'un nourrisson de 10 jours, de sexe féminin en période
postopératoire immédiate, dans un tableau d’adynamie, de bombement

fontanellaire, se présentant dans un mauvais état général.
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5- Le cout de la prise en charge

Tableau XLI : Répartition des nourrissons selon le frais pay € par la
famille

Frais pay € par la Nombre de cas Pourcentage
famille
Inf. & 75.000f CFA 2 25
75.000f — 90.000f 5 62, 50
CFA
Sup a 90.000f CFA 1 12, 50
TOTAL 8 100

Le frais pay é par la famille a été sup a 90.000f CFA chez seulement
12, 50 % avec un colt moyen de 81.565 f CFA.
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6- Résultats analytiques

6-1 Le sexe et la membrane

Tableau XLII : Répartition des nourrissons selon le sexe et la
membrane de la cephalocele

Membrane Intacte Rompue TOTAL
Sexe
Masculin 2 0 2
Féminin 4 2 6
TOTAL 6 2 8

Dans le sexe masculin nous n’avons pas observé de cas de membrane

rompue.
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6-2 Mode d’accouchement et la nature de la membrane

Tableau XLIII : Répartition des nourrissons selon le mode
d’accouchement et I'état de la membrane

de d’accouchement Basse Haute TOTAL

Membrane

Intacte 5 1 6
Rompue 2 0 2
TOTAL 7 1 8

Nous n’avons pas enregistré de cas de membrane rompue dans les cas

d’accouchement par voie haute.

6-3 Le Diameétre du collet et la membrane

Tableau XLIV_: Répatrtition des nourrissons selon le diamétre du

collet et la membrane

Membrane Rompue Intacte TOTAL
Collet
Inf. &8 cm 0 3 3
Sup ou égal a 8 2 3 5
cm
TOTAL 2 6 8

Nous n'avons pas enregistré de cas de membrane rompue dans les cas
de collet inf. 2 8 cm.
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ICONOGRAPHIE :

1- Ceéphaloceles occipitales non rompues
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2- Céphaloceles occipitale rompues

3-  Céphalocéle occipitale au bloc opératoire
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4-  Céphalocele occipitale réduite en salle de révei |
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5- Pieces opératoires
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6 -Céphaloceles occipitales r éduites
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v COMMENTAIRES ET DISCUSSION :

1-Méthodologie

Nous avons réalisé une étude prospective allant du 23 Mars 2009 au 23
Mars 2010.

Nos difficultés rencontrées ont été les suivantes :
La collecte de I'information sur les parents a été difficile ;

Le bas niveau socio-économique.

2-Fréquence

Notre étude a porté sur 8 cas de céphaloceles qui ont représenté 2,3%
des consultations ; 8,7% de malformations et 9,9% des opéreés.

Elles représentent environ 9% des malformations.

3-Facteurs de risque

= |a parité :

Notre étude a retrouvé seulement 12,50 % des meres multipares.
La parité ne semble pas étre un facteur de risque;
= |a consanguinité :

La transmission des tares est classique, elle s’accentue surtout dans les

mariages consanguins.
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Notre étude a retrouvé 5 cas 62,50 % des parents consanguins.

Ce résultat est proche de celui retrouvé par Mabogunje (14) qui a trouvé
67,08% mais differe de ceux de : BA (4), Sanoussi(25), Suwanwela(29)
et David(9) qui ont trouvé respectivement 37,50%, 41,08%, 41,08% et

3,6% de consanguinité.

Le mariage consanguin est une pratique coutumiére dans certaines

ethnies au Mali.

= |_e diametre du collet :

L’encéphalocele volumineux (diametre supérieur a 50mm), est un
facteur de mauvais pronostic selon Kotil(11).

= | es conditions de vie

Les céphaloceles dans notre série survenaient dans les populations a
bas niveau socio-économique. Leur incidence semble ainsi liée aux
conditions de vie déléteres, telle que les déséquilibres nutritionnels (27,
32).

= Consultation prénatale : (CPN)
Dans notre série, 6 cas, soit 75% des meres n’ont pas fait de CPN.
95% des meres le font dans les pays Européens.

= | e terme de la grossesse :
Dans notre série toutes les grossesses ont été a terme.

Ce résultat est proche de celui de Suwanwela(29) qui a trouvé 93,16%.
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< |ncidence :

Au Mali, il est actuellement impossible de déterminer leur incidence car
toutes les naissances ne sont pas recensees et tous les cas de

céphaloceles ne parviennent pas toujours a I'hopital.

Diebler (10) estime cette incidence en France entre 1/4000 a 1/5000

naissances vivantes.

Mutaz (20) estime les céphaloceles aux USA représentent 1/10.000

naissances vivantes

4-Clinique_:

4-1 Signes fonctionnels

Selon la littérature les signes fonctionnels sont dominés par la douleur,
son évaluation étant difficile, nous I'avons notée a partir de signes

indirects comme les cris, grimaces, postures.

Nous avons retrouvé des signes indirects de la douleur dans 6 cas, soit
75% des cas

4-2 Signes généraux

Parmis les signes généraux la baisse de la température corporelle est la

plus fréquente.

Nos nourrissons ayant une hyperthermie avaient une céphalocele

rompue.
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5- Examens complémentaires

5-1 Le diagnostic anténatal

La fiabilité de I'échographie dans le diagnostic de céphalocele est de
87,9 %(32).

Les nourrissons qui ont bénéficiés de cet examen sont trop peu

nombreux avec échec 1cas.

5-2 Malformations associées

Dans notre étude nous n'avons pas enregistré de cas de malformations
associées ; ce résultat differe de ceux de BA (4) qui a trouvé 18 ,75%
d’hydrocéphalie et 6,2% de microcéphalie ; David(9) dans ces deux
pathologies a retrouvé 15% ; Suwanwela(29) a retrouvé 23,60%
d’hydrocéphalie ; Sanoussi(25) a retrouvé 52,71% ; selon Kotil(11) 50 %

des céphalocéles s’accompagnent de malformations associées.
5-3 Sexe ratio_:

Dans notre étude le sexe ratio était de 1/3 en faveur du sexe masculin,
ce résultat differe de ceux de BA (4), de Simpson(25), de David(9) et
Suwanwela (29) qui ont trouvés respectivement : 1, 1/ 2, 1/ 2 en faveur

masculin et 0,92% en faveur du sexe féminin.

5-4 La durée moyenne d’hospitalisation

Elle a été de : 4 jours dans notre série.

Suwanwela (29) a trouvé 24,41 jours
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5-5 L’age moyen des enfants

Il a été de 38 jours dans notre série avec les ages extrémes allant de 0 a
2ans. Ce résultat differe de ceux de : Suwanwela(29) a trouvé 8,34 mois
(J1 - 4 ans), Sanoussi(25) 1,375 ans (0 — 5 ans) ; mais proche de celui
de BA (4) qui a trouvé 2 mois (7J — 13 mois).

5-6 L’age maternel moyen

Il a été de 17 ans, ce résultat est proche de celui de Suwanwela(29) qui
atrouveé 17,2 ans. Le jeune age maternel et la multiparité sont aussi
associes aux anomalies du tube neural(19).Dans une étude rapportée
par Wen(35), la prévalence des céphaloceles en dehors de toute
anomalie chromosomique, est plus forte dans la progéniture des meres
de moins de 20 ans comparée a celles des meres entre 20-24 ans et 25-

29 ans. Par contre, il n’y a aucune relation avec I'age paternel(2)

o- Traitement

= Type de traitement

Il a été chirurgical dans 87,5% des cas dans notre étude, ce résultat est
proche de celui de BA (4) qui a trouvé 93,75% mais differe de ceux de
Sanoussi et de Mobogunje (14) qui ont trouvé respectivement : 49,35%
et 26%.

< Mortalité :

Elle a été de 12,5% dans notre étude, ce résultat est proche de celui de
Date(8) qui a trouvé 8,33% mais differe de ceux de Brown(6), de BA (4)
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et de Suwanwela(29) qui ont retrouvés respectivement : 29%, 6,25%, et
22, 36%.

= | 'évolution :

Elle a été favorable dans 87,5% des cas dans notre étude, ce résultat
est proche de celui de BA (4) qui a trouvé 81,21%.Dans la série de
LO(12), I'évolution a long terme se présentait comme suit :
développement psychomoteur normal dans 48% des cas, retard
psychomoteur moyen dans 11% des cas, modéré dans 16% des cas et
sévere dans 25% des cas.

D’aprés Bannister(5), le développement psychomoteur normal dépend
essentiellement de I'absence des malformations associées. Ce
développement normal est I'apanage des céphaloceles isolées. Ainsi, les
facteurs pronostics les plus importants sont : I'importance et la
différenciation du tissu cérébral a l'intérieur du sac, la taille du cerveau
en place, I'hydrocéphalie, le siege de la malformation, les lésions
cutanées, les lésions associées et la qualité du traitement

neurochirurgical (15,18)
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VI CONCLUSION ET

ECOMMANDATIONS:

1-Conclusion

Les céphaloceles occipitales restent peu décrites en Afrique.

Son diagnostic anténatal n’est pas développé dans nos structures

hospitalieres.

Sa prise en charge onéreuse nécessite un plateau technique
multidisciplinaire neurochirurgiens, pédiatre anesthésiste, pédiatre
réanimateur, gynéco obstétriciens avec le concours des foeto
pathologiste et des généticiens. Une meilleure analyse morphologique
nécessite la multiplication des examens neurologiques,

tomodensitométriques mais surtout I'RM.

La baisse de l'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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2- Recommandations

< Aux autorités :

- Formation d’équipes de chirurgie pédiatrique, de neurochirurgie :

chirurgien, infirmier anesthésiste.
- Doter le Service de Neurochirurgie d’un bloc opératoire

- Doter le service de neurochirurgie et de chirurgie pédiatrique d’'un

équipement performant.
- Formation des Radiologues a I'imagerie fcetale

- Doter les hopitaux de moyens de dépistage anténatal : échographie,

amniocentése
- Introduire le systeme du tiers 1/3 payant ou des assurances maladies.
- Diminuer le colt des examens complémentaires.

- Développer un programme de prévention de la survenue des

céphaloceles occipitales.
= Au personnel soignant :

- Référer rapidement tous les cas de céphalocéle en chirurgie

pédiatrique ou en neurochirurgie.
- Les référer dans de meilleures conditions.

- Former les personnels paramédicaux a la prise en charge des cas de

céphalocele dés la naissance.

- Renforcer la collaboration multidisciplinaire.
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= A la population :

- Encourager les consultations prénatales,
-Eviter les mariages consanguins,

-Amener les nourrissons porteurs de céphalocéles a la consultation.
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Ministere de la Santé République du MALI
............ Un Peuple - Un But - Une Foi
Hoépital Gabriel TOURE
BAMAKO

FICHE D'ENQUETE.

6-Sexe : 1-Masculin 2-Féminin

7-Ethnie : 1-Bambara ; 2-Peulh ; 3-Malinké ; 4-Sarakolé ;

5-AULIES @ PrECISEI ... ittt et et e e e e e e ae s 6-Indéterminé

8- Provenance : 1-Kayes ; 2-Koulikoro ; 3-Sikasso ;

4-Ségou ; 5- Mopti; 6-Tombouctou; 7-Gao; 8-Kidal; 9-

These de médecine Dian DIALLO



Prise en charge des céphaloceles occipitales dans le service d’Ortho-
Traumatologie et de Neurochirurgie du CHU Gabriel TOURE

12 - Siege de la lésion : créane -Frontale ; 2-Temporale ;

13-Pariétale ; 4-Occipitale ; 5-Fronto-temporale ; 6-Temporo-pariétale ;

13 - Mode de recrutement : 1-Urgence ; 2-Consultation
14 - Adresse par: 1-Médecin ; 2-Sage femme ; 3-
Infirmier ;

15 - Principale activité de la meére : 1-Cultivateur ;
2-Ouvriére ; 3-Ménageére ; 4- Commercante ; 5-
Etudiante ; 6-Fonctionnaire ; 7-Autres a

PrECISEN &t et

16-Niveau d’instruction de la mere : 1-lllettrée ;
2-Primaire;3-Secondaire ; 4- Supérieur ; 5-
Coranique ;

17-Antécédents médicaux de la meére : 1-diabete ;

2-IRC : 3-Infection urinaire ; 4-HTA ; 5- Asthme ;

18-Situation matrimoniale de la mere : 1-Mariée ;

2-Célibataire ; 3-Veuve ; 4-Autres a

PrECISEN &ivire ittt
19-Gestité de la mere : 1-Primigeste ; 2-Multigeste
3-Autres a PreCISEr v ie e ve e eennas
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20-Parité de la mere :

1-Primipare ; 2-Multipare ;

3-Autres a

21-Terme de la grossesse :

2-Grossesse non a terme ; 3-

22-Etat vaccinal de la meére :

23-Consultation prénatale :

24-Lieu d’accouchement :

3-CSREF ; 4-Hopital ; 5-

25-Type d’accouchement :
26-Echographie anténatale :
2-Céphalocéle non vue
27-Nature de la tuméfaction :
28-Etat de la membrane :

2-Membrane rompue

1-Grossesse a terme ;

Autres a

1-Vaccinée ; 2-Non vaccinée

1-Faite ; 2-Non faite

1-Domicile ; 2-CSCOM

Autres a

1-Voie basse ; 2-Voie haute

1-Céphalocéle vue ;

1-Propre ; 2-Infectée

1-Membrane intacte ;

29-Diametre du collet :

1-Infa8cm;2-Supa8cm

30-Fonction du pere :

1-Cultivateur ; 2-Ouvrier ;

3-Commercant ; 4-Fonctionnaire ; 5-Etudiant ;
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31-Niveau d’instruction du pére : 1-lllettré ; 2-Primaire ;

3-Secondaire ; 4-Supérieur ; 5- Coranique ;

32-Situation matrimoniale du peére : 1-Marie ;

2-Célibataire ; 3-Veuf ; 4-Autres a

PréCISer @..oovi it iiiiiieiieenen,
33-Antécédents médicaux du pere : 1-Diabete ;
IRC ; 3-Drépanocytaire ; 4-HTA ; 5- Asthme ;

34-Consanguinité : 1-Mariage consanguin ; 2-Mariage non
consanguin.
35-Frais :

Frais Montant en CFA

Consultation

Examens complémentaires

Hospitalisation

Médicaments

Anesthésie

Opération

Cout total
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36-Examen neurologique :

Etat de la conscience : 1-Bonne ; 2-Confuse ;

3-Obnubilée ; 4-Coma

37-Examens para cliniques :
a-Biologiques :

-Groupe : 1-A; 2-B; 3-AB; 4-O

-Rhésus : 1-Positif ; 2-Neégatif

-CRP : 1-Positif ; 2-Négatif

-TP : IN

-TCA: IN e

-TC: T1: T2 :

€)oY 1=
ol At N I ©t et e e e e e e e e e e

AN S AN N A S S ettt e ettt e e e e e e e e e e
-NFS-VS

HD oo o |
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b-Radiologiques :
1-Radiographie ; 2-TDM ; 3-ETF ; 4-Autres a

39-Traitement :

a-Médical pré opératoire : 1 -Oui ; 2- Non

Sioui:

Produits Posologie Yoie Durée
d’administration

Theése de médecine Dian DIALLO




Prise en charge des céphaloceles occipitales dans le service d’Ortho-
Traumatologie et de Neurochirurgie du CHU Gabriel TOURE

b-Chirurgical : 1-Oui ; 2-Non
Si oui quel type d’'intervention a
PIrECISE. ..ttt et e e e,

# Type d’anesthésie : 1-Locale ; 2-Locorégionale ;

3-Générale ; 4-Autres a
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c-Traitement médical postopératoire : 1-Oui ; 2-Non

Sioui:

Produits Posologie Yoie Durée
d’administration

40-Hospitalisé : 1-Oui ; 2-Non

41-Evolution :

A courte durée : 1-Favorable ;
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A longue durée : 1-Favorable ;

3-Déces
Evader :

Sortie sous décharge :
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FICHE SIGNILETIQUE :

Prénom : DIAN Nom : DIALLO
Année : 2010 - 2011

Ville : Bamako Pays d’origine : MALI

Lieu de dépbt_: Bibliotheque de la Faculté de Médecine de Pharmacie

et d’Odonto-stomatologie.

Titre : Prise en charge des céphalocéles occipitales.

Secteur d'intérét _: chirurgie pédiatrique, neurochirurgie, néonatologie.

Résumeé :

Le pronostic des céphalocéles dépend de la taille de la précocité de la

prise en charge et des malformations associées.

Les objectifs de notre travail étaient d’identifier les facteurs de risque et

de décrire les aspects cliniques et thérapeutiques des céphaloceles.

Nous avons réalisés une étude prospective portant sur les enfants ayant
éteé traités pour céphalocele dans le service d’Ortho-Traumatologie et de
Neurochirurgie du CHU Gabriel TOURE.

Du 23 Mars 2009 au 23 Mars 2010 nous avons colligé 8 enfants.
Il s’agit de 2 garcons et de 6 filles ayant un age moyen de 38 jours.

Les principaux facteurs de risque ont été la consanguinité et 'age moyen

des meres et le diabéete chez une maman.

Le diagnostic anténatal de céphalocéle n’a pu étre établi dans nos cas.
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Le diametre moyen du collet a été de 8 Cm

7 des 8 cas ont bénéficies d’un traitement chirurgical

Le taux de mortalité a été de 12, 50%.

La durée moyenne d’hospitalisation était de 4 jours.

Le colt moyen en de la prise en charge était de 81. 565f CFA
Avec les extrémes de 59.900f CFA et de 110.700f CFA

Mots clés : céphalocéle, traitement, Mali
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SERMENT D’ HIPPOCARTE :

En présence des maitres de cette faculté, de mes chers condisciples,

devant I'effigie d’Hippocrate, je promets et je jure, au nom de I'étre
supréme, d’étre fidéle aux lois de I’honneur et de la probité dans

I’exercice de la Médecine.

Je donnerai mes soins gratuits a I'indigent et je n’exigerai jamais un
salaire au-dessus de mon travail, je ne participerai a aucun partage

clandestin d’honoraires.

Admis a l'intérieur des maisons, mes yeux ne verront pas ce qui S’y
passe, ma langue taira les secrets qui me seront confiés et mon état ne

servira pas a corrompre les meurs, ni a favoriser le crime.

Je ne permettrai pas que des considérations de religion, de nation, de
race, de parti ou de classe sociale viennent s’interposer entre mon

devoir et mon patient.

Je garderai le respect absolu de la vie humaine dés sa conception.

Méme sous la menace, je n’admettrai pas de faire usage de mes
connaissances médicales contre les lois de 'humanité.

Respectueux et reconnaissant envers mes maitres, je rendrai a leurs

enfants l'instruction que j'ai recue de leurs peres.

Que les hommes m’accordent leur estime si je suis fidele a mes

promesses.

Que je sois couvert d’'opprobre et méprisé de mes confreres si j'y

mangue.

JE LE JURE.
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