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Dysraphismes : Rappel IRELE

Ouverts Fermés
0.1 a5 %o grossesses 0.05 a 0.1%o naissances
Malformation globale du SNC Malformation locorégionale
Accidentel Génétique
Rble de I'A. Folique Pas d’effet de I'A. Folique
Tres fréquents Rares
M=F F>>>M
Rachis, moelle Moelle
+/- Chiari, encephale +/- rachis, reins, vessie, digestif
Myélodysplasie Compression, étirement,

microtraumatisme, myélodysplasie




Classification embryologique  jrgussea

Développement Spinal

Gastrulation

Neurulation lI2ire

Disque Neurulation . . . .
. q . : Disjonction ME terminale
Trilaminaire Jaire
Py Al . 3 B Lipomes
Diastématomyelie MMC Incompléte Prématuré P
Kystes - Filum épais
neurentériques LDM Lipomes - Myélocystocele
Sinus
Inus. (dorsaux) . Régression
Dermique

caudale



Classification : Imagerie TROUSSEAL

LA ROCHE-GUYON

Masse Défect rachidien Masse Anomalie Anomalie
postérieure postérieur sans antérieure des position cone contenu intra-
Tissus Mous masse tissus mous terminal canalaire

MMC Myéloschisis Kyste Trop haut Kystes

neurentérique
LDM Régression Neurenterique
) caudale Dermoide
Masse pre-
Méningocele sacrée Masse
Trop bas tissulaire
LipoMMC .

P Moelle Lipomes

attachée ;
basse Elargissement
canal médullaire

Diastématomyélie



Approche pronostique TROUSSEAD

LA ROCHE-GUYON

Dysraphismes ouverts Dysraphismes fermés

Myéloméningoceles Groupe hétérogene
= Moelle attachée basse
Pronostic péjoratif Lipomes (filum, cone, lipoMMC)
Limited Dorsal Myeloschisis
Diastématomyélie
Kystes neurentériques
Sinus dermique +/- K. dermoide

(Sd Curarino/Régression caudale)

Handb Clin Neurol. 2013:112:975-91. doi: 10.1016/B978-0-444-52910-7.00018-0. Meilleur pronostic

Spinal cord malformations.
Zerah M', Kulkarni AV.




'Q) R
. . , Paris Est
objectif de I'examen WEiE e

Distinguer les formes de bon et mauvais pronostic +++

Dysraphisme ouvert Dysraphisme fermé

Diagnostic exact si possible

Description lésionnelle




Ce gque veut savoir le chirurgien jrousseay

1. Peau? 5. Position du cervelet et du V4?
Intégrité de la peau Chiari 2
Epaisseur de la peau Position du V4
Etendu du défect Aspect du tronc (Kink)
2. Ouverture osseuse du canal? 6. Cerveau?
Derniere vertebre normale Microcéphalie
Ouverture suspendue Hydrocéphalie

Réapparition d’un canal normal

7. Evolutivité?

3. Topologie de la moelle? Moelle
Intracanalaire Meningocele
Si myélocele, dernier niveau normal Ventricules

Visibilité d’'un coéne
Niveau d’issue de la moelle . . L
8. Evaluation générale?

Anomalies extra-cérébrales

Visibilité de racines

, . Caryotype
4. Présence d’'une poche de LCR extra-canalaire? yovp
Méningocele . .
Taille Information pronostique
Contenu Organisation de la naissance

Rachischisis



Dysraphismes ouverts TROUSSEAU
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1 diagnostic unique : MMC  [rousseay

LA ROCHE-GUYON

Ecoulement de LCR :

Signes cérébraux constants +++




MMC : signes indirects TROUSSEAY

LA ROCHE-GUYON




MMC : signes directs TROUSSEAY

LA ROCHE-GUYON

Analyse Rachis + Moelle

* Forme sacculaire ou rachischis

* Derniére vertebre normale
* Niveau d’issue de la moelle
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MMC : signes directs TROUSSEAY
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Formes sacculaires
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MMC : signes directs TROUSSEAY
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Dysraphismes fermeés TROUSSEAY
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Principal élément distinctif  rousseay

LA ROCHE-GUYON

Dysraphisme fermé = Pas de fuite de LCR

N

Cerveau toujours normal (ou presque) +++




Anomalie de la gastrulation  rousseay

LA ROCHE-GUYON

l Développement Spinal

[ Gastrulation ] Fermeture TN Neurulation Il3ire

Disque Neurulation . . . .
i q . : Disjonction ME terminale
Trilaminaire jaire
Diastematomyelie MMC Incompléte Prématuré
Kystes
neurentériques Lipomes

(dorsaux)



: AT @ =5
astématomyélie Bl eco sy

LA ROCHE-GUYON

=

Diastématomyélie de type |

Double sac dural

Eperon osseux
Vue axiale
Sac dural
== /unique
Vue Sagittale / '
Ablsence Vue sagittale
d’éperon

Diastématomyélie type I




diastématomyelie TROUSSERU

LA ROCHE-GUYON

* 2 hémi-moelles bien vues en coupe axiale +/- coronale

 Eperon : structure linéaire hyperéchogene de direction antéro-postérieure
* Moelle attachée basse dans 75% cas

* Anomalies associées de la segmentation vertébrale




diastématomyelie TROUSSERU
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Elargissement canal rachidien




Kyste neurenterique TROUSSEAU

LA ROCHE-GUYON

Partie extra-canalaire du kyste

T g /4 7
Communication entre les parties
intra- et extra-canalaires

Partie intracanalaire
du kyste

Moelle
comprimée

£

Kyste neurentérique
7




KySte neurenterlque TROUSSEAU

LA ROCHE-GUYON

» Défaut de séparation entre 'endoderme de l'intestin et I'ectoderme
de la notochorde

* Entité rare —— Diagnostic prénatal exceptionnel +++

* Masse kystique antérieure des tissus mous et/ou masse kystique
intra-canalaire




Tube neural : défaut disjonction rousseay

Développement Spinal

Gastrulation [ Fermeture TN ] Neurulation I3

Disque Neurulation

e : Disjonction ME terminale
Trilaminaire jaire J
e < . i i Lipomes
Diastematomyelie MMC Incomplete Prematureé
Kystes - Filum épais
neurentériques - DM Lipomes . Myélocystocele
Sinus . .
. (dorsaux) . Régression
Dermique

caudale
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Limited Dorsal Myeloschisis  [rousseay
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0 Incomplete disjunction between cutaneous and
neural ectoderm

Non saccular saccular

Central Dorsal Band

Bifid Vertebra

Pang et al. 2010
McComb et al. 2015



Limited Dorsal Myeloschisis

Non-Saccular

Thick _ Thin Squamous me  Membranou
Squamous Top Top Pit Sac

Saccular

Basal Nodule Stalk to Dome

Neural Stalk



Limited Dorsal Myeloschisis  [rousseay

LA ROCHE-GUYON

Formes sacculaires +++ Niveau lésionnel
Coupe axiale Cervical

Dorsal

Elargissement modéré des lames Lombaire
postérieures sans parallélisme

Coupe sagittale

Contour épais

Moelle d’aspect normal,
« attirée » sur sa face dorsale

Tige neuro-fibreuse




Limited Dorsal Myeloschisis  [rousseay

LA ROCHE-GUYON
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Limited Dorsal Myeloschisis  [rousseay
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Piege ! Cerveau normal ou presque...

Formes avec fistule possibles

Signes indirects a minima



Limited Dorsal Myeloschisis  rreusssns

- 55% patients asymptomatiques en préopératoire
- 100% grades 0/1 avant 12 mois

- Pas de corrélation niveau lésionnel/pronostic

TABLE 3. Neurological Grading System in Limited Dorsal

Myeloschisis r //

Neurological Grade Deficits 16 /

0 No deficits or symptoms Lt

1 Mild upper o 127
or lower extremity & 10
weakness; or pure E 8-
sensory deficits = pain "c'! 6

2 Moderate to severe s 3
upper or lower & 2
extremity weakness * sensory 21 1 é‘?’
deficits; or neurogenic oA 0o @
bladder without weakness 0-6m 7-12m 1-5yr 510yr  10-18yr  >18yr

3 Upper or lower Age Groups
extremity weakness + neurogenic bladder

FIGURE 9. Clustered bar graphs showing neurological grade classified by pa-

Neurosurgery. 2010 Dec;67(6):1555-79; discussion 1579-80. doi: 10.1227/NEU.0b013e3181f93e5a. Hent age gmup; (bm;’ t0 6 mut&;; 6-12 mmr;ﬁ; I-5Jt9.dﬂ; E_IGJJEM; 11-18
.. .. . .. . . years; and older than 18 years) within each neurological grade of 0 to 3. There is
Limited dorsal myeloschisis: a distinctive clinicopathological entity. . . .
A ) a preponderance of younger children with better neurological grades and pre-
Pang D', Zovickian J, Oviedo A, Moes GS. i )
ponderance of older patients with worse grades.




Sinus dermique TROUSSERU
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Sinus dermique avec une portion intra-durale

n Sinus dermique avec kyste dermoide
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Sinus dermique TROUSSEAY
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* Association possible avec K. Dermoide intra-canalaire :
masse kystique
* Moelle basse +/-

* Diagnostic tres difficile +++ (signes cutanés post-
nataux)
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Classification embryologique  jrousseny
S s

Gastrulation

Disque
Trilaminaire

Diastématomyélie

Kystes
neurentériques

Développement Spinal ‘L

Fermeture TN Neurulation llaire

Neurulation .. . .
jaire Disjonction ME terminale
. ; , - Lipomes
MMC Incomplete Prématuré
Filum épais
LDM .
Lipomes . Myélocystocele
Smus. (dorsaux) . Régression
Dermique

caudale



Pathologies lipomateuses TROUSSEAU
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Moelle
attachée
basse
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Pathologies lipomateuses TROUSSEAU
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Lipomyéloméningocele

T Lipomyéloméningocélé
}v ‘l. " -) | \ 7 / \
I Moelle l'aﬂacﬁj"éé“bé“érs:e i-
" Kyste termi n{!}f‘ ;
/




Pathologies lipomateuses TROUSSEAL
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e Masse tissulaire intra-canalaire

e Développée au dépend du cone : lipome du cone
e Dans le filum : lipome du filum '

* Moelle attachée basse fréquente
* LipoMMC:

e Défect rachidien

* Lipome sous-cutané
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Pathologies lipomateuses Wbl

Lipome du filum
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Syndrome de régression caudale;rgussea

LA ROCHE-GUYON

 Diabete +++ Jasioms de:f Sf‘i‘ﬁfs‘_"??‘_ci“_df'e

* Moelle trop haute :

* Cone d’aspect tronqué Aspect Tenae /
 Absence de filum ?“ C‘?I:;“ A
erminal *~
* Agénésie sacrée \ Lot /
Absémje"ae

filum® '

o~

Agénésie /'

sacrée’




Anomalies complexes TROUSSERAU
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o Anomalie de la neurulation secondaire

Curarino :Triade diagnostique

1. Agénésie sacrée
2. Malformation ano-rectale

3. Tumeur pré-sacrée
\ P y,
Syndro LiTarinogape | Syndrome, dé Currarino type Il
= RS - 'Lipome
\ L}lg‘gome‘”du filum 1 -
V b \ ,A' A e
: ‘Agénésie sacrée , Agénésie sacrée

¢ s w 92729,
eﬁ - partielle | “partielle
_ | |
/ | | /M ’:’{”:J: | ‘ I
q Tératome N 1 ‘Méningocele

. }L;/ pré=sacré ‘I/an-térieure



Anomalies complexes TROUSSEAL

LA ROCHE-GUYON




Démarche diagnostique R

]
Anomalie rachis/moelle
,l, Pole Céphalique ‘1’

[ Anormal ]

* Défect rachidien?

* Masse postérieure des T. mous?

e Position du cone terminal?

* Anomalie de structure intra-
canalaire?

[ Myéloméningocele ]




Q) Ur\éivFe)ri;gierez

. Paris Est
kB SSEA

conclusion TROUSSEAU

Groupe de pathologies tres diverses et complexes

Impact pronostic de I’évaluation prénatale

Péjoratif

« MMC
Régression caudale

Intermédiaire

Lipomyéloméningocele

Currarino (l)

Favorable

Tous les autres....



