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A Les malformations médullairesdysraphisme} ont une origine génétique et environnementale et sont liées a
altération des différentes phases du développement meédullaire. tdgsraphismesse manifestent par un
syndrome clinique de fixation médullaire qui associe des troubles neurologiques moteurs et sensitifs, des
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et cardiopulmonaire sont associees.
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et les malformations recouvertes de tissu cutané dysraphismesspinaux fermés. Ces derniers peuvent étre
associés a une masse recouverte par la peau de nature liquidienne (méningou@mcystoceéleterminale et
non terminale) ou lipidique riyélolipome et lipomyéloméningocel¢. Lesdysraphismesspinaux fermés sans mas
peuvent étre simples (ventricule terminal, lipome intradural, anomalies du filum terminale, sinus dermique)

complexes (agénésie caudale, dysgénésie spinale segmentaire, fistule entérique dorsalehéysdentérique et
diastéematomyelig.

La plupart de ces malformations doivent étre opérées précocement, en dehors des formes simples, et le
pronostic fonctionnel qui dépend de leur sévérité est souvent péjoratif.




Physiopathologie

Embryologie

Laneurulation primaireest la transformation de I'ectoderme de la région-sus
chordale en un tube neural primitif. Elle est contrblée par 'action inductrice du
mesoblaste axial, de la chorde dorsale et de la plaque préchordale

Le déterminisme du systeme nerveux passe non seulement par lI'induction
neuroblastique, mais aussi par la différenciation de ses populations cellulaires

Laneurulation secondaire par opposition a la neurulation primaire, concerne le
developpement de la partie terminale de la moelle épiniere a la hauteur du 31e
somite (entre la 4e et la 7e semaine)

La ligne primitive produit avant de disparaitre (29e jour), une structure
meésoblastique qui persistd'éminencecaudale. Cette derniére sera a l'origine dg
la partie caudale du tube neural et de I'élongation de la moelle épiniere

Le cordon initialement plein se creuse d'une lumiére qui s'unit au canal neural,
sera finalement revétu par le neuroépithélium

L'induction neuronale aboutit a I'identification de trois territoires ectoblastiques
I'avenir distinct:

i l'ectoblastedorsomédian(future plaque neurale) a l'origine du tube neural

i l'ectoblaste a la jonction du neuroépithélium a l'origine de la créte neurale

i l'ectoblaste latéral a I'origine de I'épiderme et des placodes épiblastiques

Extrémité

ceéphalique \

Extrémité caudale Début de fermeture La fermeture est

Gouttigre au niveau cervical compléte en bas.
neurale (4¢ somite] comme La gouttiére est
(dérivée du une double devenue un tube
neuroectoderme) fermeture Eclair neural

la Eminence caudale mésenchymateuse pleine
1b- Eminence caudale creuse
1c Le canal neural s'unit a I'éminence caudale

2-Tu be neu ral http://iwww.embryology.ch/francais/vcns/tubecrete01.html
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Embryologie

Ligne primitive vue dorsale vers 19 jour Ligne primitive vue dorsale vers 21 jour:

A C'est I'apparition de la plaque neurale au 19e jour qui
constitue le premier évenement de la formation du futur
systeme nerveux. La plaque neurale se développe en avant
de la ligne primitive sous forme d'un épaississement medio
sagittal de I'ectoblaste et suit un gradient craitiaudal.Le
développement de la plague neurale est plus rapide a
I'extrémité craniale, qui s'élargit en forme de raquette, a
I'origine du futur cerveau. L'extrémité caudale reste étroite
et donnera la moelle épinier€€es modifications sont
concomitantes de la gastrulation

1- Plague neurale
2- Processugaotochordal
3- Ligne primitive

Processusiotochordal19e jour (stade 7)

A C'est lors de l'apparition de la notochorde et sous l'influence
inductrice du mésoblaste axial sejaxent (plaque
préchordale et portion craniale du processustochorda)
gue se développe la plaque neurale. Le mécanisme
d'induction neural est complexe et serait lié a des substances
inductrices sécrétées par les cellules mésoblastiques axiales.
Ces facteurs, diffusant vers les cellules ectoblastiques sus
jacentes, activent des genes responsables de la
différenciation de I'épithélium ectoblastique en un

1- Processusotochordal

épithélium prismatique pseudostratifié: le neusxtoblaste > Ectoblaste
3- Entoblaste embryonnaire

http://www.embryology.ch/francais/vcns/tubecrete01.html
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La plaque neurale apparait donc a I'extrémité craniale de
I'embryon et progresse par recrutement de nouvelles
cellules neureectoblastiques a son extrémité caudale

Au cours de la 3e semaine, les bords de la plague neurale {
surélevent, formant des bourrelets neuraux qui délimitent la
gouttiere neurale

La partie la plus antérieure de la plaque neurale présente u
mouvement d'enroulement faisant basculer les territoires
antérieurs et dorsaux en position ventrale

Les bords de la gouttiere neurale vont se rapprocher puis
s'accoler dés le 28e jour pour délimiter le tube nepegires
que se soit détaché de chaque c6té un amas cellulaire
longitudinal issu de la zone de jonction de la gouttiere
neurale et de I'ectoblaste

Ces amas latéraux constituent les crétes neurales. La fusio
des gouttieres neurales est liée au fait que les cellules
neuroectodermiquese reconnaissent et augmentent leur
capacité d'adhésion

L'ectoblaste se reconstitue adessus du tube neurflanqué
de ses deux crétes neurales. Environ 50% de I'ectoblaste
constitue la plague neurale, le reste constituera le futur
épiderme

La fermeture du tube neural commence dans la région
cervicale (au niveau du 4e somite) et progresse alors
simultanément en direction céphalique (le neuropore rostral
se ferme au 29e jour) et caudale (le neuropore caudal se
ferme au 30e jour)

, . . 1- Plaque neurale 5- Somites
L'emplacement du neuropore antérieur correspond a la lame " . . L
terminale du cerveau adulte. Celui du neuropore postérieur, ~ 2- Bourrelet neural (cellules des crétes neurales en orangé)Replis neuraux fusionnés
correspond au 31 somites (environ S1), ou se fera la 3- Gouttiére neurale 7- Rhombencéphale
neurulation secondaire a partir de I'éminence caudale, quise , - ) S x & AT 5 & ) x
terminera chez I'adulte par le cone médullaire 4 ngne pr|m|t|Ve 8. 2 NR asSOuAz y y. $ RS htttp://vgvzwv‘!.emeoYo.gAh/?angis/vcns/tubecreteOl.html
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A Les cellules des crétes neurales constituent un véritable 4e feuillet embryonnaire avec une organisation segmentaepditiphnt a la
formation du systéme nerveux périphérique (neurones ainsi que cellules gliales des systemes nerveux sympathique, pacpsyetpathi
sensoriel)

A Lors de la fermeture de la gouttiere neurale, les cellules de la jonctaroectoblaste ectoblaste proliferent suite a I'interaction de ces deux
tissus et migrent en profondeur

A Ces cellules présentent des capacités migratoires remarquables ainsi qu'une diversité phénotypique puisqu'elles donaemt aaiss
nombreux types cellulaires differenciés

1- Epiblaste 1- Epiblaste 4- Neuroépithélium
2- Bourrelets neuraux 5- Canal épendymaire
3- Cellules des crétes neurales en migration 6- Tube neural | ... cmbryology.chiirancaisihensitubecreteor. ntm

A- Plague neurale
B- Gouttiere neurale  2- Gouttiére neurale
3- Cellule de la future créte neurale
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Newborn Adult

A 8 semainesla longueur de la moelle et des ses trois couches |
de méninges en formation est égale a celle du canal vertébral

Le cbne médullaire se situe au niveau de la premiére vertébre
coccygienne. Les nerfs rachidiens émergent perpendiculaireme
de la moelle et passent par les trous de conjugaison des
vertébres immédiatement adjacentes

A partir du 4e moisla croissance de la colonne vertébrale se
poursuit, alors que celle de la moelle ralentit beaucoup. Cette
croissance différentielle est a I'origine de la formation de la
queue de cheval rassemblant les filets radiculaires ventraux et
dorsaux situés en aval du cone médullaire

En effet, la colonne vertébrale et la dungere s'allongeant plus
rapidement que la moelle épiniere, les nerfs rachidiens
lombaires et sacrés initialement horizontaux, cheminent
finalement obliquement depuis leur segment médullaire
d'origine vers l'etage vertébral correspondant. En dessous du
cbne medullaire la moelle se poursuit par la-piére qui s'étire
pour former un long filament, le filum terminal (ligne de
régression de la moelle épiniere) qui s'attache au niveau de la
premiere vertebre coccygienne

100 mm

A la naissancdge cone médullaire se situe au niveau de la 3e SRSSSEESSSEEEEEEES
vertebre lombaire (L3), alors qu'a I'age adulte ce dernier se situe

au niveau des premiéres vertébres lombaires (L1/L2) 1- A'rach\no'l'de 6- Ganglion rachidien ou spinal
2- Piemere 7 - Filum terminal

A I'age adulteJa duremére et l'arachnoide s'étendent jusqu'ala  3- Duremere 7a Filum terminal interne

deuxieme vertebre sacrée (S2) et le filum terminal va s'étendre  4- Moelle épiniére 7b- Filum terminal externe

au-dela du cul de sac dural pour prendre la dénomination de

filum terminal externe 5- Racine dorsale de S1 Fleche noire = cone médullaire

http://www.embryology.ch/francais/vcns/moelle04.html



Physiopathologie

A Les malformations de la moelle ont une origine génétique et environnementale (déficiences en micronutr
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Gastrulation L3 Fermeture du tube neural Neurulation secondaire
]

Disquetrilamaire : Moelle épiniere & * Moelle terminale
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Avec masse Sans masse

- Lipomyélocele - Ventricule terminal Syndrome de
- Lipomyéloméningocéle - Lipome intradural (tglie==lol caudale
Dysgénésie spinale

4

Méningocele
Myélocystoceleterminale
Myélocystocelenon
terminale

- Myélocele
- Myéloméningocéle

- Hémimyélgméningocele - Anomalies dufilum

terminale segmentaire

- Sinus dermique Fistule entérique
dorsale
Kystes
neuroentéeriques
Diastématomyélie
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Presentation

Syndrome de fixation caudale : Anomalies cutanées marqueurs aky/sraphisme
A Troubles neurologiques moteurs ou sensitifs A Hypertrichose diffuse ou localisée

A Troubles sphinctériens A Taches pigmentées

A Troubles de la statique A Angiomes plans

A Déformation des extrémités A Fossette sacraoccygienne : localisée dans le
A Anomalies cutanées sillon interfessier

A Anomaliesanorectales urogénitales, cardiopulmonaire ou A Undysraphismespinal occulte doit étre

RS fQF LI NBAf RA3ISaAGAT RIya f Srichdidh&devard tgueNBs¥tle fadrs a
coccygienne présentant :
A Taille > a 5mm
A Avec une distance > & 25mm par
NI} LILIZ NG Lt f QI ydza
A Avec signes cutanés associées
A Fossette lombaire : toute anomalie au dessus d
silloninterfessier= fossette lombaire = anomalie
sousjacente

https://neurochirurgiepediatrique.com/lepathologiesprisesen-charge/lesspinabifida/phigqcz/




Dysraphismesuverts

. L e , ;4 . Z_O'm Central
A Le dysraphismeouvert est caractérisé pam defect cutané médian, exposant la malformation ZEUEIEEe canal

'a f QF ANJ
ATl YEEF2NXYEFGAZY Sali ASYSN}tSYSyi f 20! f

A Seuls quatre types daysraphismesuverts existent: myélocéle myéloméningocéle
hémimyélocéleet hémimyéloméningoceéle

A Le dysraphismeouvert résulteR Q dzy RS T I dzi RS .Létlibe nedraldaelief |
ferme pas sur un segment plus ou moins étendu. Il persiste ainsi un segment de tissu
non neurulé conservant la forme de plagque neurale appelépld@ode

A La surface ventrale de la placode correspond & la surface extermeé(p)ede la moelle et
al adzNF I OS R2ZNAI f S 3 f QSLISY Re Y S Ay iGSN

ATl LI | O2 RS LIS dzi s 0 NB GSNYAYLF S 'a f QS
sacrée), ou segmentaire (lombaitlegracolombaire thoracique). La moelle épiniere sous
jacente a un aspect normal

A oy NI A&dz2y Rdz RSTI dzi RS FSN)Y S G dzNB R dz
f QSO0 2 RSNIXS Yy S dzNJ € Sd ¥y S Il seHtdeide cHatjue cotéNiB O
f QSO0 2 RSNIXS Yy SdzNJ f = SELX Aljdz yi f QL 6aSy O
A Par le méme mécanisme, le mésenchyme ne peut pas migrer en arriére du tube neural

se développe latéralement avec une orientation anormale (canal vertébral ouvert, lames
éversées). Lesracines émergent de la surface ventrale de la placode



Dysraphismesuverts

=Spina bifidacystica

Une des plus fréquente malformation du SNC

1/500 naissances vivantes

A Le myéloméningoceéleest caractérisépar une
élévation de la placode par la dilatation des
espaces soudarachnoidiens sodgcents

A Le diagnostic néonatal est clinique devant
uneYl aasS Yz2ftfS YSRALY
tissu anormal hypervascularisé et fragile, qui
peut suinter ou se rompre

A Les manifestations cliniques comprennent un
déficit sensitivomoteur des membres
inférieurs, une incontinence urinaire et anale

A Enfin, les malformations cérébrales associées

A
A

Localisations :
azyﬁ 2 fQQNJ\EI)\yS ﬁquy aFf2yO0tAz2yy - lombo-sacrée : 45%

- Thoracelombaire : 30%
- Lombaire : 20%
- Cervicale2%

0 NRYy O OSNB o6 NI € Si F

A [ Qdzf OSNI GA2Y RS £
NB & LJ2 y & | onfogadité éldvé@clzgzSes
nouveaunés non traités

A Ainsi, ces patients doivent étre opérés Ll
rapidement, seulement quelques jours aprés [
naissance, car il faut le temps de distendre &
peau saine du nouveamé

Soto Ares G, Caron BempremantF. Imagerie des
malformations médullaires. EMC Radiologie et imagerie
médicale- musculosquelettique- neurologique -
maxillofaciale 2012;7(1)18 [Article 31673A-15].

PrenatalEvaluation oMyelomeningocele ANeurosurgical
Perspective. Natalia Birgisson,Robem. Lober,GeraldA. Grant.
NeoReviewsAmericanAcademyof Pediatrics Jan 1, 2016



Dysraphismesuverts

bifida ¢ orientation sagittale des lames, qui sont écartées d '\ %
la ligne médiane et élargissement du canal rachidien) et ‘
position basse du cordon médullaire qui forme la paroi
dorsale dudéfect

A Dansle myéloméningocelges espaces sous \
arachnoidiens sont largement dilatét traversés par les '
racines nerveuses émergeant de la surface ventrale de
placode qui est surélevée par rapport a la surface
cutanée




. Dysraphismesuverts

Myélocele

A Correspond anoins de 2% dedysraphismes

A Pathogénie et symptomes neurologiques identique
aumyélomeningocele

A Pour le myélocele la placode est au méme
niveau que la peau et directement exposée a sa

surface
A Dorsalement, la durenére est inexistante ey, EPithelialmembrane e o
A Les espaces soasachnoidiens ne sont pas dilatés o

P
\

Nerve roots-

A Les racines nerveuses ventrales et dorsales naisse
de la face ventrale de la placode Epidural fat

Soto Ares G, Caron BempremantF. Imagerie des malformations médullaires. EMC Radiologie et imagerie médiaeulosquelettique- neurologique - maxillofaciale 2012;7(1)18 [Article 31673-A-15].
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Imagerie

A Dansle myélocele la
placode est au niveau de
la peau

Al 0aSyO0OS RQSELJ
espaces soudarachnoidiens

\ ’ ' Ventriculomégalie

malformation de
Chiari de type Il et

myéloceldombo-

sacrésur IRM
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Hémimyeéldmeninggcele

A Leshémimyéldméninggcéles ont une origine embryologique
complexe, et sont secondaires a une gastrulation anormale et a un
RS T I dzi RS t y Shdrhidtabrde (0 A 2 Y LINR

A [KANRBRdzOAAYS S f 2 yV é&kposéR @sizifes ObL 0 S
évocateur de ces malformations

A Les symptdbmes neurologiques sont similaires a ceux de la
diastématomyéliemais sont asymeétriques

At 2 dAMmimfélacele les deux hémichordes sont séparées par un
éperon fibreux ou osseux et une des deux hémichordes preésente
un myélocéle hemicord

A Quand il y a une expansion méningée associée, la malformation est bony spur \ membrano-
alors appeléenémimyéloméningocele epithelial

hyperthrichosis zone

A La moelle épiniére peut étre fendue-@essus, en dessous ou au hemiplacode
méme niveau qude myelameéninggcele

PediatricNeuroradiology PTortori-Donati A RossiCh39. CongenitaMalformations of theSpineand SpinaCord
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Imagerie

Hémimyeéldmeninggcele

Hémicorde

S

5

Méningocele

Diastématomyéli@vecherniationR Shérmiérdedroite
- au seinR Q daghingocele
- Diastematomyeliavith hemimyelomeningoceteAnexceptionaland complexspinaldysraphism Singh N, Singh DK, Kumar RediatrNeurosci 2015 JuBep;10(3):23®




































































































