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Les malformations congénitales de la colonne vertébrale et de la moelle épinière les 

plus fréquemment observées sont les anomalies de la fermeture du tube neural : « les 

dysraphismes » [1].Le diagnostic peut être établi en anténatale grâce à l’échographie 

obstétricale ou l’IRM fœtale. Quoique la plupart des dysraphismes soient diagnostiqués à la 

naissance ou dans la petite enfance, certains sont découverts chez des enfants plus âgés ou 

même des adultes. L'imagerie par résonnance magnétique à un rôle crucial dans le diagnostic 

de ces anomalies permettant ainsi d’instaurer   un traitement plus précoce et personnalisé. 

L’évaluation du dysraphisme rachidien associé à des masses sur l'IRM peuvent être 

déroutantes et devraient être obtenu par une évaluation étape par étape du contenu deces 

lésions (graisse, liquide, tissus mous et composants neuraux), étendue (intraspinale, à la fois 

intra et extraspinale, sous-cutanée), les composants passant par le défaut dural et vertébral, et 

de l’interface de la graisse intratumorale avec la placode neurale et avec la graisse sous 

cutanée [ 2]. 

Les objectifs de ce travail sont : 

 Rappeler l’intérêt de l’imagerie en pré opératoire dans le diagnostic des 

dysraphismes spinaux, des malformations associées et dans l’orientation de la prise 

en charge chirurgicale. 

 Connaître la classification clinico-radiologique permettant au radiologue de faire 

une lecture structurée de l’IRM médullaire des différents types des dysraphismes. 

 Illustrer via une iconographie riche colligée au sein de notre service les formes les 

plus fréquentes des dysraphismes. 
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I-Matériéls et méthodes : 

 Notre travail est une étude rétrospective s’étalant sur 5 ans entre Juin 2017 et Aout 

2021.Cette étude a concerné 50 dossiers d’enfant suivis pour dysraphismes spinaux 

au service de chirurgie infantile de l’hôpital d’enfant - CHU Ibn Sina de Rabat. 

 Les critères diagnostiques ont été basé sur un ensemble de signes cliniques, et 

radiologiques. 

 Une IRM médullaire a été réalisée chez tous les patients inclus dans notre étude, 

une tomodensitométrie a été réalisé chez 7 patients pour la caractérisation des 

malformations rachidiennes associées . 

 Nous avons revu tous les dossiers radiologiques en précisant pour chaque examen 

le type de dysraphisme, la localisation et les malformations associées 

(cérébrales,rénales, vertébrales), en utilisant la fiche d’exploitation suivante : 

Age /sexe Moyens d’imagerie Typede dysraphisme Localisation Malformations  
Associées  

 IRM  Dysraphisme ouvert Cervicale 

Dorsale 

Lombaire 

Lombo-sacré 

Vétébrale : 

Echographie  Dysraphisme fermé avec 

masse sous cuatnée 

Rénale : 

TDM  Dysraphisme fermé sans  

masse  sous cutanée 

Neurologique : 
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I. ANALYSE EPIDEMIOLOGIQUE : 

1. Age: 

L’âge moyen est de 18 mois  avec des extrêmes allant de  J7 de vie à  13 ans. 

 

 
2. Répartition selon le sexe : 

On note une prédominence masculine avec un taux de 71%  pour les garcons et 29% 

pour les filles. 
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3. Clinique : 

La symptomatologie clinique est variable, dominée par les manifestations cutanées, vient 

ensuite les signes neurologiques et orthopédiques. 
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II. REPARTITION DES CAS EN FONCTION DU TYPE DE DYSRAPHISME: 

1. Dysraphismses fermés / ouverts : 

 
 

2. Dysraphismes fermés avec ou sans masses sous cutanées : 

Dans notre série, les  dysraphismes fermés avec masse sous cutanées  représentent 14% 

des cas  et les DSF sans masses sous  cutanées représentent 46%  de l’ensemble des cas. 
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3. Répartition des dysraphismes fermés: 

 

 

Figure 1 : Lipomyélocèle : extension d’une masse graisseuse sous-cutanée en hypersignal T2  (a,c) et 
hyeprsihnal T1 (b), s’invaginant dans le canal rachidien. 
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Figure 2 :Lipome intra dural de localisation lombaire. L’IRM met bien en évidence le signal graisseux  
(flèche bleue) du lipome enhypersignal T1 (a) et T2 (b) s’effaçant en T2 Fat Sat (c). Notez l’élargissement 

canalaire associé. 

 

 

 

Figure 3 : IRM médullaire coupe  coronale T2 (a) et axiale T2 (b) : Diastématomyélie dorso-lombaire avec   
éperon osseux (flèche orange) ;syringomyélie dorsale associée (flèche verte). 
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4. Répartition des dysraphismes ouverts : 

 

Figure 4: IRM médullaire sagittale (a) et axiale T2 (b) : objectivant un myéloméningocèle lombaire : notez 

la présence  d’une hérniation myéloméningée à travers un défect osseux. 
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Figure 5: IRM médullaire sagittale (a), sagittale T1 (b) axiale T2 (c) objectivant une myéloméningocèle 
lombaire avec anomalie de segmentation lombaire. 

5. Les malformations associées:  
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Figure 6: IRM médullaire : sagittale (a), axialeT2 (b) : MMC  siège lombo-sacré   (flèche jaune) avec 
anomalie de segmentation vertébrale et syringomyélie étendue (flèche bleue). 

 

 

Figure 7: IRM médullaire  en coupe sagittale T2 :  Syringomyélie cervicale dans le cadre d’une 
myéloméningocèle cervicale. 
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I-RAPPEL EMBRYOLOGIQUE : 

o Le développement du rachis et de la moelle débute dès la différenciation des trois 

feuillets embryonnaires, et se poursuit jusqu’à la naissance; elle se prolonge d’ailleurs 

ultérieurement, l’ossification des vertèbres ne se terminant qu’à l’âge de 25 ans. 

o Le développement embryonnaire normal de la moelle épinière se déroule au cours de 3 

phases successives : 

 La gastrulation (2-3ème semaine), 

 La neurulation primitive (3-4ème semaines) 

 La neurulation secondaire (5-6 ème semaines). 

1.Formation de la moelle : 

a-la neurulation primaire : 

Durant cette phase , la couche ectodermique va donner lieu au système nerveux central et 

aux téguments (peau et ses annexes).Sous l'influence de la notocorde sous-jacente deux 

plis se développent dans l'ectoderme, les lèvres de ces plis se rencontreront dans la 

ligne médiane puis  réalise un « zip vers le haut » dans une direction rostrale et caudale 

établissant la structure tubulaire du système nerveux central.  Cette phase dépend de 

l'activité enzymatique des folates. Les extrémités ouvertes du tube neural, antérieure et 

postérieure,les neuropores, se ferment en dernier à environ 24 et 27 jours après la 

fécondation. 

En effet, on sait maintenant que la fermeture du tube se produit à un certain nombre de 

« points de fermeture », il y a donc essentiellement plus de « deux neuropores ».  

Ce repliement de l'ectoderme établit l'ébauche tubulaire du système nerveux central et est 

connue sous le nom de neurulation primaire. la structure ainsi formée subit une série 

complexe de plis à son extrémité rostrale pour former le cerveau, la partie caudale du tube 

neural conserve sa forme tubulaire dans la forme de la moelle épinière avec son mince canal 

central. Une fois les plis de l'ectoderme se sont réunis, le tube neural se sépare du reste de 

l'ectoderme (celui destiné à être la peau) dans un processus appelé dysjonction, de cette 

façon cette partie de l'ectoderme destinée à être neural : «le neuroectoderme » devient 
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distinct de celui qui formera la peau, l'ectoderme cutané.La moelle épinière ainsi formée ne 

s'étend cependant qu'au deuxième segment sacré [3, 4,5]. 

b-La neurulation secondaire : 

  La neurulation secondaire concerne le développement de la partie terminale de la moelle 

épinière, le cône médullaire, le filum terminal et  les éléments de la queue de cheval. 

Dans le bourgeon caudal de l'embryon se trouve une masse de cellules pluripotentes : la 

masse cellulaire caudale, celle-ci formera la   la partie terminale de la moelle épinière et 

contribuera également à la fomation de  la partie inférieure du tractus gastro-intestinal et 

génito-urinaire.  Ces cellules fusionnenent autour d'une lumière centrale et rejoignent  la 

partie inférieure de l’extrémité du tube neural qui a été formée par  la neurulation primaire 

complétant ainsi la moelle épinière. Initialement, la moelle épinière s'étend dans la queue de 

l'embryon, mais avec la croissance et la régression du bourgeon caudal une grande partie de 

cette composante terminale de la colonne vertébrale et du cordon involue progressivement, ce 

qui reste constitue le cône de la moelle épinière et le filum terminal [5]. 

 

 

Figure 8: Shéma objectivant les trois territoires ectoblastiques résultant de L'induction neuronale[6]. 
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2. Formation du tube neural  

Le tube neural secondaire aboutit finalement à la pointe du cône médullaire et au filum 

terminale, qui est une structure fibroconnectivale pratiquement dépourvue d'éléments 

neuraux. 

 Ceci a traditionnellement été expliqué par le concept de différenciation rétrograde, dans 

lequel une combinaison de régression, de dégénérescence et de différenciation supplémentaire 

se produirait.  

Cependant, un tel processus n'a pas été clairement démontré chez l'homme, et il est 

possible qu'un manque de prolifération, plutôt qu'une régression ou une dégénérescence, 

contribue au caractère éventuellement rudimentaire du filum terminal.  

Une légère expansion du canal central à l'intérieur du cône médullaire, appelée 

ventricule terminal, représente le reste éventuel de la lumière secondaire du tube neural. Il est 

généralement indétectable par IRM chez les individus normaux [7] . 

 Un défaut de fermeture du neuropore postérieur résulte en une pathologie appelée 

Spina bifida, alors que l’absence de fermeture du neuropore antérieur est responsable 

d’une anencéphalie. 

 Après la fermeture du tube neural, les cellules neuroépithéliales de sa paroi prolifèrent, 

et donnent naissance à une couche cellulaire périphérique, constituée des neuroblastes 

primitifs : ils vont former la zone du manteau, et sont à l’origine de la substance grise 

de la moelle.  

 La partie la plus externe du manteau devient la couche marginale, qui constituera la 

substance blanche après myélinisation de ses fibres nerveuses. Par prolifération des 

cellules de la zone du manteau, il se produit un épaississement ventral, ou lame 

fondamentale, future aire motrice de la moelle, et un épaississement dorsal, lame 

alaire, future aire sensitive. Au niveau thoracique et lombaire haut, une corne 

intermédiaire contient les racines du système nerveux autonome.  

 Les cellules neuroépithéliales donnent naissance aux neuroblastes (futurs neurones), et 

aux glioblastes (futurs astrocytes) et cellules oligodendriales (constituant la gaine de 
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myéline des neurones de la zone marginale, à partir du quatrième mois de vie intra-

utérine, jusqu’en postnatal). Puis les cellules neuroépithéliales se différencient en 

cellules épendymaires, bordant le canal central de la moelle. 

 Certaines cellules de la crête neurale forment les ganglions spinaux et, à partir de ces 

derniers, les racines rachidiennes postérieures sensitives.  

 les cellules de la crête neurale donnent par ailleurs naissance aux neuroblastes 

sympathiques, aux méninges molles (la dure-mère provenant du mésoblaste) et aux 

cellules de la gaine de Schwann (permettant la myélinisation des nerfs périphériques). 

 Las racines motrices antérieures naissent de la lame fondamentale, à partir de la 

quatrième semaine de développement. Les racines postérieures et antérieures se 

rejoignent pour former le nerf rachidien, qui se divise en branches dorsale et ventrale.  

 La croissance rachidienne est plus importante que celle de la moelle, ce qui provoque 

une ascension relative de celle-ci, avec un allongement du Filum terminal et des 

racines de la queue de cheval. Ainsi le cône terminal, situé au bas du canal sacré à la 

fin du deuxième mois, se trouve au dessus de L3 à partir de 20SA. 

3.Formation du rachis : 

Vers le 17ème jour de vie embryonnaire, les cellules du mésoblaste jouxtant la ligne 

médiane se mettent à proliférer, pour former le mésoblaste para axial. 

Ce dernier s’organise en segments, les somites. Cette métamérisation débute en région 

céphalique et se poursuit dans le sens crânio-caudal : la première paire de somites apparaît au 

20ème jour puis la segmentation continue au rythme de trois paires par jour. A la fin de la 

cinquième semaine, on observe ainsi 42 à 44 paires de somites : 4 occipitales, 8 cervicales, 12 

thoraciques, 5 lombaires, 5 sacrées, et 8 à 10 coccygiennes. La première paire occipitale et les 

5 à 7 dernières coccygiennes disparaîtront. A cette période, on peut fixer l’âge de l’embryon 

en fonction du nombre de somites [8,9]. 
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a.stade pré cartilagineux : 

Au début de la quatrième semaine, les cellules des parois médiale et ventrale du somite 

se dispersent et se disposent autour de la chorde, formant le sclérotome.  

 Les différents massifs de sclérotomes forment une colonne mésenchymateuse, les 

sclérotomes restant séparés par des espaces moins denses contenant les artères inter 

segmentaires. Puis les cellules des sclérotomes prolifèrent activement, de telle façon 

que chacun d’entre eux fusionne par se partie caudale (plus dense) avec l’extrémité 

craniale du sclérotome sous-jacent. Le corps vertébral pré cartilagineux devient ainsi 

inter segmentaire. 

 Des cellules originaires de la partie craniale de chaque sclérotome remplissent l’espace 

intervertébral ; le chorde régresse en regard des corps vertébraux, au contraire 

s’élargit dans la région des espaces intervertébraux, et se transforme en nucleus 

pulposus par dégénérescence mucoïde. Le disque intervertébral est ainsi constitué. 

Quant aux cellules de la paroi dorsale du somite, certaines entourent le tube neural 

pour former l’arc vertébral; d’autres migrent vers la paroi pour donner dermatome, 

myotome et éléments précurseurs des membres. Les cellules ventrolatérales du somite 

sont à l’origine des processus costaux. 

 

b.stade cartilagineux : 

Au cours de la sixième semaine apparaissent des points de chondrification, qui 

fusionnent rapidement : 2 dans le corps vertébral, 2 dans les arcs vertébraux, et 1 dans chaque 

processus costal.  

 Les points d’ossification primaire sont en général au nombre de trois pour chaque 

vertèbre : un pour chaque arc, et un pour le corps, les points des arcs se situent à la 

jonction d’une lame et d’un pédicule ; ils apparaissent vers la 7ème semaine en région 

cervicale, et s’étendent en direction caudale.  

 Les points des corps apparaissent vers la 9ème semaine dans les vertèbres thoraciques 

basses puis s’étendent crânialement et caudalement. Partir de 14 semaines de 
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développement, un nouveau point d’ossification est visible chaque semaine. Tous les 

corps vertébraux sont ossifiés à la 30ème semaine.  

 A la naissance chaque vertèbre présente trois jonctions cartilagineuses: la 

synchondrose inter neurale, qui unit les deux arcs à leur extrémité postérieure, et deux 

synchondroses neurocentrales, entre le corps et les arcs. L’ossification des 

synchondroses, et la formation des processus épineux, transverse et articulaire se 

feront pendant l’enfance. L’ossification secondaire ne se fera qu’après la puberté. 

c.Acquisition des courbures : 

 La courbure primordiale de l’embryon présente une concavité ventrale. A partir de 6 

semaines de développement, l’embryon réalise des mouvements irréguliers de flexion 

de la nuque. A 7 semaines, il acquiert sa lordose cervicale, sous l’effet de vigoureux 

mouvements de flexion extension de la tête et du tronc. Elle est donc congénitale. Vers 

10-11 semaines, la tête présente des mouvements de rotation. La lordose lombaire 

s’acquiert en post-natal, lors du passage de l’enfant en position debout. 
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II. ETHIOPATHOGENIE : 

Le terme dysraphisme spinal ne fait pas référence à une anomalie spécifique mais à un groupe 

d'affections congénitales dont chacune a son origine présumée selon les  différents stades du 

développement de la moelle épinière, et ceci sous l’influencée de multiples  interactions 

genetiques et environnementales. 

Le risque de récidive pour les frères et sœurs est de 2% à 5%, soit environ 50 fois plus 

important que dans la population générale. Même s’il est admis que la grande majorité des cas 

est sporadique avec relativement peu de rapports de cas familiaux, des sources de données 

épidémiologiques ont conclu à l’importance des facteurs génétiques dans la prévalence des 

défauts de fermeture du tube neural[10]. 

Concernant les aspects génétiques, moléculaires et cellulaires, des progrès importants 

ont été faits et ont permis une meilleure compréhension des mécanismes impliqués dans 

toutes les étapes du développement. Des gènes spécifiques (par exemple : MTHFR 

homocysteineremethylation), des voies de signalisation intracellulaires et des anomalies du 

cycle cellulaire influencant l’apparition des malformations ont été identifiés. Il a été reconnu 

l’influence de multiples facteurs, entre autres, l’action des molécules signalisatrices SHH, 

BMP (influenc¸ant les voies d’acquisition de la polarité cellulaire du tube neural), Notch (et 

son rôle dans la neurogenèse).  

Quant aux mécanismes cellulaires, il a été démontré l’importance des protéines 

cytoarchitecturales, des protéines impliquées dans le cycle cellulaire (la prolifération et la 

viabilité cellulaire) et des mécanismes d’interaction entre protéines de la matrice 

extracellulaire et de la surface cellulaire. Cependant, l’exactitude et les détails de tous ces 

facteurs et processus restent à élucider.  

Concernant  l’influence des facteurs environnementaux, plusieurs études suggèrent 

l’influence des facteurs nutritionnels et de l’environnement dans l’apparition des 

dysraphismes. Les plus cités sont les déficiences en micronutriments (folate, inositol, 

vitamine B12, zinc), le rôle de l’acide rétinoïque, les troubles de la glycémie, les 
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anticonvulsivants et l’altération de la régulation thermique, par exemple l’hyperthermie dans 

les 3e-4e semaines de grossesse [10]. 

Dans chacun de ces cas, il est raisonnable de supposer qu’il existe une interaction entre 

la prédisposition génétique et l’agent tératogène. 

III. CLINIQUE 

Les dysraphismes  spinauxsont souvent révélés par la présence  d’une masse sous-

cutanée ou d’une excroissance sacrée, et aussi par des desmarqueurs cutanésde la ligne 

médiane : 

 une hypertrichose diffuse ou localisée 

 des taches pigmentées 

 des angiomes plans (sacrococcygien ou lombaire) 

 une fossette sacrococcygienne atypique ou un sinus dermique.  

Après la période périnatale,les signes cliniques d’appel sont variables et correspondent 

au syndrome de fixation caudale complet ou incomplet regroupant : 

 des anomalies cutanées (« marqueurs cutanés de dysraphisme »), 

 Les troubles neurologiques moteurs ou sensitifs, 

 Les troubles sphinctériens, 

 des troubles de la statique et des déformations des extrémités. 

Dans les formes syndromiques, ils s’associent à des anomalies anorectales, des 

anomalies de l’appareil urogénital, gastro- et aussi cardiopulmonaire [11]. 

Toutes les formes de dysraphisme spinal peuvent provoquer un syndrome de la moelle 

attachée. Le terme cordon attaché fait référence à toute lésion qui fixe anormalement la 

moelle épinière et empêche l'ascension normale de la moelle épinière pendant la grossesse et 

la petite enfance. La tension mécanique provoque une atteinte neurologique directe [12]. La 

tension affecte négativement la perfusion médullaire et peut provoquer une lésion ischémique 

[13]. 
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Cela peut entraîner un dysfonctionnement de la moelle épinière qui se manifeste par des 

symptômes de faiblesse sensorielle et motrice des membres inférieurs ainsi qu'un 

dysfonctionnement de l'intestin et de la vessie [14]. 

 

 

VI. MOYENS D’IMAGERIE : 

A- IRM médullaire : 

L’IRM médullaire est l’examen de référence, permettant l’exploration de la totalité du 

rachis et de la moelle.  Dans notre séries tous les patients ont bénéficié d’une IRM médullaire 

couplée souvent  à une IRM cérébrale. 

 Protocole: 

 Les séquences pondérées T1, T2 et une séquence de suppression du signal de la 

graisse(T2 Fat SAT/STIR), dans le plan sagittal permettent d’étudier les 

anomalies médullaires. En fonction des signes cliniques et selon les résultats obtenus 

après ces premières séquences réalisées, d’autres plans de coupe peuvent être 

nécessaires : 

• Des coupes axiales en pondération T2 : pour une meilleure caractérisation des 

masses associées et de leurs contenus. 

• Un plan coronal T2 : si l’on suspecte un dédoublement médullaire. 

• Coupes axiales pondérées en T1 centré sur le filum terminal et le cône pour 

repérer et mesurer l’épaisseur du filum. 

• Un plan sagittal en T1 avec saturation de la graisse et après injection de 

gadolinium :peut être nécessaire si l’on suspecte un sinus dermique qui n’est pas 

facilement visualisé sur les principales séquences, si les premières séquences 

démontrent une masse associée ou dans le bilan postopératoire.  
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B. IRM cérébrale : 

Une IRM cérébrale peut être couplée à l’IRM médullaire permettant l’étude des 

malformations cérébrales associées.Le protocole de l’examen est basé sur les séquences 

conventionnelles :T2 axial, T1 sagittale  , et  Flair coronale. 

 Le plan axial pour l’étude des malformations, le diagnostic d’hydrocéphalie ou 

d’autres lésions parenchymateuses secondaires.  

 Le plan sagittal pour l’étude de la fosse postérieure (recherche de malformation de 

Chiari II) et de la ligne médiane. 

C. Echographie médullaire: 

L'échographie est également une modalité d'imagerie bien établie pour étudier la 

moelle épinière et le canal pendant la grossesse. Il est essentiel de reconnaitre l'aspect 

échographique normal la moelle épinière, des structures osseuses et des tissus mous 

dans les différents plans.   Cette analayse est possible dès l’échographie obstétricale  

du deuxième trimestre [15], Plus précisement à 22 semaines d’aménorrhée  à l’aide de 

sondes curvilinéaires de moyenne fréquence (5-7 MHz) [15]. 

 La  moelle apparait sous forme d’une  une structure allongée, hypoéchogène avec une    

ligne centrale échogène .Cette derniere pouvant correspondre au canal épendymaire ou 

 l’interface entre le fond de la scissure médiane et la commissure blanche antérieure 

[16]. Le diamètre médullaire est plus large au niveau du cône terminal [17].  

 On peut visulaiser  les  racines nerveuses de la queue de cheval, aussi bien que  le filum 

terminal  en utulisant  une sonde de haute fréquence surtout  s’il s’agit d’une paroi 

maternelle fine et d’une  la position fœtale est favorable (dos antérieur)[18].Pendant la 

période néonatale et jusqu'à l’age de  3 mois,l'échographie médullaire peut fournir une 

excellente imagerie de la moelle épinière terminale. 
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D.TDM : 

Le scanner permet d’objectiver le défect osseux postérieur et les autres anomalies 

osseuses associées : anomalies de segmentation vertébrale (hémi vertèbres, vertèbres en ailes 

de papillons, agénésie sacrée…). 

Dans notre série, 7 patients ont bénéficié d’un complément scannographique  du rachis 

pour une meilleure caractérisation des anomalies vertébrales associées. 

 

 

V. CLASSIFICATION CLINICO-RADIOLOGIQUE 

Plusieurs classifications des dysraphismes rachidiens ont été publiées dans la littérature. 

Les plus convaincantes sont celles de Tortori-Donati et Byrd [18, 19]. 

Ils distinguent trois types de dysraphisme rachidien (Tableau 1) : 

 Type I : dysraphisme rachidien ouvert avec masse dorsale non recouverte de peau. 

 Type II : dysraphisme rachidien fermé avec masse dorsale sous-cutanée recouverte de 

peau. 

Type III : dysraphisme rachidien fermé sans masse dorsale (dysraphisme rachidien 

occulte). 

Les dysraphismes rachidiens ouverts (type I) correspondent à des malformations avec 

exposition du tissu nerveux et/ou des méninges à l'environnement par le biais d'un défaut 

osseux congénital. Ces malformations incluent les patients atteints de myéloméningocèle et de 

myélocèle. Contrairement aux dysraphismes rachidiens fermés qui  sont recouverts de peau, et 

le tissu neural n'est pas exposé à l'environnement. 
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Type Description Anomalies 
Type I 
spina bifida aperta 

Dysraphisme spinal avec 
masse non recouverte de 
peau 

Myéloméningocele 
myélocele 

Type II 
spina bifida cystica 
 

Dysraphisme spinal avec 
masse sous cutanée couverte 
de peau 

lipomyéloméningocele 
Myélocystocele 
Méningocele postérieur 

Type III  
spina bifida occulta 

 Diastématomyélie 
sinus dermique  
spinallipoma 
filum terminal étroit 
Méningocèle sacréantérieure 
Méningocèle thoracique 
latérale 
syndromede régression 
caudale  
Hydromyélie 
Split notochordsyndrom 

 
 

Tableau 1 : Classification clinico-radiologique « Tortori-Donati et Byrd » 
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VI. LES  DYSRAPHISMES FERMES 

Les dysraphismes fermés regrroupent les dysraphismes ayant un défect vertébral 

recouvert par le tissu  cutané. Dans notre série, Ils représentent 60% de l’ensemble des cas. 

Classiquement, ces anomalies sont divisées en deux types : les DSF avec   masse sous 

cutanée  tels que : le lipomyéloméningocèle,  le lipomyélocèle,  la méningocèle et les DSF 

sans masse sous cutanée : diastématomyélie,  le syndrome de régression caudale et DSF 

simples. 

A. Les dysraphismes fermés avec masse sous cutanées : 

a- DSF avec Masse graisseuse: Lipomyélocèle et lipomyéloméningocèle 

Les lipomyéloméningocèles et les lipomyélocèles sont  des DSF caractérisées par la 

présence d’une masse graisseuse avec défect dural recouvert par le plan cutané.  

Ces dysraphimes résultent d’une défaillance de la neurulation primaire, suite à un 

accolement du  tissu mésenchymateux à la placode neurale ,formant ainsi un tissu lipomateux. 

[20]. 

La lipomyélocèle et la lipomyéloméningocèle sont très similaires et sont évaluées et 

traitée  à  peu près de la même manière. La différence entre les deux est qu'une lipomyélocèle 

n'implique pas directement la dure-mère. En IRM, l'interface neurale-lipome est située dans le 

canal rachidien. Ce dernier  peut être agrandi par le lipome, mais l’espace  sous-arachnoïdien 

ventrale est normal et la dure-mère n'est pas dilatée. Quant  à la lipomyéloméningocèle, 

l’interface neurale-lipome est située en dehors du canal rachidien [21]. 

L’IRM objective la présence d’une masse graisseuse, en hypersignal T1 et T2 

(hyperéchogène à l’échographie), de siège intra canalaire et se continuant en extra canalaire 

dans le tissu graisseux sous cutané à travers une spina bifida, et associée ou non à une hernie 

des structures nerveuses. 
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Les caractéristiques communes  des deux dysraphimessont :  

• le siège habituel lombosacré. 

• la continuité de la peau qui recouvre la masse graisseuse extracanalaire. 

• la continuité du lipome intracanalaire avec la masse graisseuse sous cutanée, à 

travers un défect dural et une spina bifida plus ou moins étendue.  

• La fixation caudale de la moelle par le lipome. 

• La déformation médullaire, le plus souvent en croissant à concavité postérieure, par 

le lipome intracanalaire. 

 Dans la Lipomyélocèle, la jonction placode neural-lipome est située dans le canal 

vertébral. Il n’y a pas d’hernie méningée, pas d’anomalies des espaces sous arachnoïdiens 

prémédullaires. 

 

 

Figure 9 : Lipomyélocèle (A, B). l'interface placode neurale et lipome est située dans le canal 
 rachidien [ 28 ]. 
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Figure 10 : IRM médullaire  objectivant une masse graisseuse en hypersignal T2 (a et d), hypersignal T1 
(b),s’effacant  après saturation de la graisse  qui se continue avec le canal spinal. 

 Dans la lipomyéloméningocèle, la placode neurale et les méninges sont herniées à travers 

la spina bifida. Les espaces sous arachnoïdiens prémédullaires apparaissent alors 

anormalement élargis. 
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Figure 11 : Lipomyéloméningocèle (A, B). L’expansion des espaces sous arachnoïdiens produit une hernie 
méningée et déplace l’interface placode-lipome en dehors du canal rachidien [28]. 

 

 

Figure 12 : IRM médullaire objectivant une hernie sous cutanée du tissu neural etd’arachnoïde à 
travers un lipome recouvert par le plan cutané,en hyper signal T2 (a) et T2 (b) qui disparait sur les 

séquences de saturation, formant une lipomyélo méningocèle. 
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Figure 13:Notez la hernie sous cutanée de l’arachnoïde en hyposignal T1 (a),hypersignal T2 (b) et T2 
Fat Sat (c)à travers un lipome recouvert par le plan cutané sans interface de séparation et s’étendant en 

endocanalaire.. 

 

b-Méningocèle 

Les méningocèles postérieures sont des hernies de sacs remplis de LCR bordée par la 

dure-mère et l'arachnoïde à travers un defect osseux postérieur. Classiquement, les 

méningocèles ne contiennent  pas du tissu neural, mais parfois  peut renfermer des racines 

nerveuses ou encore le filum terminal. 

Souvent les méningocèles ont  une  localisation lombaire ou sacrée, mais  la 

loacliasation thoracique et  et même cervicale peut être trouvées. Leur embryogénétique est 

inconnue, mais ils pourraient résulter d’un ballonnement des méninges à travers un spina 

bifida postérieur en raison des pulsations répétitives du LCR [22].  

Les méningocèles antérieures sont généralement présacrées et sont retrouvée chez les patients 

présentant une agénésie caudale [23]. Ils sont généralement découvert chez les enfants plus 

âgés ou les adultes se plaignant de Lombalgie, incontinence urinaire ou constipation. 
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L’imagerie a pour but : 

 De préciser la taille et la position exacte de la méningocèle  

 L’absence de tissu nerveux dans la méningocèle 

 La position du filum et du cône terminal  

 Il faut également reconnaître une éventuelle anomalie associée (Chiari II, 

syringomyélie). 

 L’IRM permet une meilleure analyse du contenu de la méningocèle à la recherche de 

racines, et précise leurs origines et leurs trajets. Elle permet aussi de préciser les 

anomalies osseuses à type de défaut de fermeture de l’arc postérieur qui est constant et 

souvent limité à une ou deux vertèbres contigües. 

 

Figure 14:Méningocèle (A, B). Hernie de la  dure-mère et de l’aarachnoïde à travers un défect des arcs 
vertébraux postérieurs. Sans tissu neural [ 30 ]. 
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Figure 15: IRM médullaire objectivant un défect de l’arc postérieur avec issue d’un sac herniaire  en 
hypersignal T2 (a et c)  et hypo signal T1(b) de signal similaire à la LCR , en rapport avc un Méningocèle. 

 

 

Figure 16: IRM médullaire montrant une  hernie antérieure  (flèche orange) dedure-mère et d’arachnoïde 
à travers un defect antérieur, ne contenant ni tissu neural ni boucles de racines formant un méningocèle 

anterieure. 
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c-Myélocystocèle 

Les myélocystocèles terminales impliquent essentiellement une hernie d'un énorme 

syrinx terminal (syringocèle) dans une partie postérieure : méningocèle à travers un  défect 

osseux postérieur large. La syringocèle communique avec le canal épendymaire, tandis que la 

méningocèle communique avec l'espace sous-arachnoïdien. La syringocèle et la méningocèle 

ne communiquent généralement pas entre eux[24].  
Elles sont généralement associéex  au  complexe OEIS (omphalocèle, exstrophie de la 

vessie,imperforation de l'anus, défauts rachidiens)[25]. 

L’IRM permet de réaliser  une excellente cartographie des différentes composantes du 

sac herniaire. Elle montre au sein d’une méningocèle, la moelle bas insérée, avec dilatation du 

canal épendymaire avec aspect évasé de sa portion terminale, réalisant une syringocèle. 

L’IRM montre aussi les anomalies associées, à type de scoliose, spina bifida et agénésie 

sacrée [26]. 

Le scanner permet de faire un bilan des anomalies osseuses et montre le sac herniaire 

avec une faible résolution en contraste par rapport à l’IRM. 
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Figure 17 : IRm médullaire en coupes : sagittale T2 (a) ,T1 (b) et axiale T2 (c) : objectivant   une hernie 

d’une cavité syringomyélique dans une méningocèle  postérieure ,en rapport avec une myélocystocèle. 

 

B-Les dysraphismes fermés sans masse sous cutanées 

Les dysraphismes rachidiens fermés sont recouverts par la peau. Chez ces patients, le 

tissu neural n'est pas exposé à l'environnement. La plupart de ces nourrissons ont des 

marqueurs cutanés. 

 

a. Lipomes intra duraux  et lipomes intra médullaires: 

Les limpomes Intraduraux  et lipomes intramédullaires ne diffèrent pas des lipomes 

avec défauts duraux, en termes pathologiques et embryologiques.Cependant, ils sont 

contenus dans un sac dural intact. Les lipomes intraduarux  se situent le long de la 

ligne médiane dans le sillon formé par la face dorsale des plis non opposés de la 

placode, et peut bomber postérieurement dans les espaces sous-arachnoïdiens élevant 

la pie-mère. 
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Les lipomes de grande taille  peuvent déplacer le cordon latéralement, réalisant  une 

interface placode-lipome en dehors de la ligne médiane.Dans de rares cas, les lipomes sont 

complètement intramédullaires. 

Les lipomes intraduraux sont généralement situés au niveau lombo-sacré et peuvent etre 

responsable d’une moelle bas attachée.La localisation cervico-thoracique est possible,est 

associée généralement à des signes insidieux de compression médullaire. En IRM, les lipomes 

apparaissent sous forme de masses isointenses à la graisse sous-cutanée dans toutes les 

séquences, y compris les séquences  avec des techniques de suppression de graisse [27]. 

 

 
Figure 18 :IRM médullaire :  Lipome du filum terminal  en hypersignal T1 (a) et T2 (b). 
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b. Anomalie du filum terminal 

Le filum a une épaisseur supérieure à 2 mm qui peut etre mesurée sur les coupes passant 

par le disque L5 –S1.  

Ces anomalies seraient dues à un trouble de la différenciation cellulaire au cours de la 

neurulation secondaire aboutissant à un tissu neuro-glial, fibro- vasculaire ou graisseux.  

Il existe pratiquement toujours une fixation basse de la moelle. A la naissance, le cône 

médullaire se situe en regard de L2-L3. A l’âge de 3 mois il se situe en regard de L1-L2 

comme chez l’adulte [29]. 

L’IRM médullaire permet de poser le diagnostic de filum terminal épais, en précisant 

les éléments suivant : 

 l’épaisseur du filum terminales est augmentée >2 mm. 

 l’extrémité du cône terminal est plus postérieur que normalement dans le canal 

vertébral, à des contours émoussées et arrondis. 

 soit le filum garde un signal normal et apparaît court et hypertrophique. 

  Soit il a un signal graisseux correspondant à un fibrolipome. 

 Rechercher un autre dysraphisme occulte associé, une scoliose, une cavité 

médullaire (décrite chez un quart des patients est alors située en dessous de T8.  

  Les clichés du rachis montrent dans 50% des cas un spina-bifida osseux d’au 

moins 2 étages.  

 L’échographie montre une fixation anormale de la moelle associée ou non à un 

lipome, avec un diamètre du filum dépassant 2 mm au niveau de L5-S1. 
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Figure 19:IRM médullaire en coupe sagittale T2 (a) et axiale T2 (b) objectivant  unfilum terminal épais. 

 

 

Figure 20: IRM médullaire en coupe sagittale et axiale T2 (a,c) et sagittale T1 (b) montrant un  filum épais 
associé à une moelle bas attachée (fleche orange) et persistance du ventricule terminal. 
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c. Sinus dermique 

Le sinus dermique correspond à une fistule entre la peau et les méninges, due à une 

disjonction focale incomplète du neuroectoderme et de l’ectoderme cutané. Cet anomalie 

résulte d’une différenciation ectodermique de la partie dorsale du canal neuroentérique, ce qui 

pourrait expliquer l’association à une diastématomyélie dans les cas le plus sévères [30]. 

Il est fréquemment  situé  au niveau  l’étage lombo-sacré et est souvent associé à des 

anomalies cutanées en regard  telle que l’hyperpigmentation,l’hémangiome, et  également à 

un kyste dermoïde en regard de la queue de cheval ou du cône terminal [31]. 

Cliniquement cette malformation occulte et révélée à tout âge par deux signes 

cardinaux: 

• Pertuis cutané médian ou plus rarement para médian, parfois entouré d’une 

hyperpigmentation, d’une hypervascularisation, d’une pilosité anormale, parfois 

siège d’un écoulement.  

• Méningite et abcès répétés dus à la surinfection par contamination rétrograde de 

l’étui neuroméningé. 

• Plus rarement, les symptômes sont aigus est dû à la croissance rapide du kyste 

entraînant une compression médullaire ou radiculaire. Un syndrome de fixation 

caudale de la moelle peut aussi être révélateur. 

• Les complications infectieuses des sinus dermiques peuvent être diffuses 

(méningites) ou focal de type abcès (épidural, sous dural, pariétal ou 

parenchymateux) ; 3% des abcès intrarachidiens sont associés au sinus dermique 

[30]. 

En IRM, le  trajet du  sinus dermique est visualisé  sous forme d’un trajet en hyposignal 

T1, en  hypersignal T2,  au sein de la  graisse  sous-cutanée  et  profonde , qui se rehausse 

après injection du produit de contraste. 

Contrairement aux kystes pilonidaux ou aux  fistules sacrococcygiennes, qui ont une 

localisation   au-dessus  du  pli  interfessier avec une  direction  ascendante  [32].   
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Figure 21:IRM médullaire objectivant un trajet fistuleux en hyposignal T2 (a) , se rehuassant après 

injection   (b,c) en rapport avec un sinus dermique lombaire. 

 

 

Figure 22: IRM médullaire objectivant un  trajet extra-canalaire du sinus qui est en hyposignal bien mis 
en évidence par l’hypersignal de la graisse sous cutanée qui l’entoure. 
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d. Diastématomyélie : 

La diastématomyelie est une malformation médullaire rare, qui résulte d’une anomalie 

de développement de la notochorde. Elle fait partie des dysraphismes spinaux occultes. Elle 

est caracterisée par  une division de la moelle , sagittale, non totale, en deux cordons séparés 

ou non par un septum osseux, cartilagineux ou fibreux. Les deux cordons médullaires se 

rejoignent pour former un seul cordon terminal unique, mais ils peuvent rester séparés et se 

terminer en deux cordons distincts [33]. 

La diastematomyelie est classée en 2 types : 

• le type I correspond à deux hémicordes contenues dans des sacs duraux différents, 

séparées par un éperon osseux ou cartilagineux. 

• le type II correspond à deux hémi moelles situées dans le même sac dural et 

pouvant être séparés par une cloison fibreuse intradurale non rigide [34,35]. 

L’origine embryologique de cette malformation est controversée. Elle serait due à un 

défaut d’intégration dans la ligne médiane des deux notochordes paramédianes, probablement 

par une persistance anormale du canal neuroentérique. C’est une notochordodysraphie. En 

conséquence, les deux colonnes notochordales induisent chacune la formation d’une plaque 

neurale. Le mésenchyme qui s’organise autour de la notochorde et du tube neural dédoublé 

tend à produire un dédoublement du canal médullaire [36]. 

L'IRM est l’examen de choix pour  le diagnostic et la carctérisation de  de cette 

malformation en précisant les éléments suivants : 

 siège  

 Caractère uni ou multifocale 

 l'étendue de la diastématomyélie 

 La position du cône terminal  

 Situation des racines de la queue de cheval par rapport à la fente médullaire [37]. 
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 La TDM permet pour déterminer  l'anatomie osseuse, comme l'éperon osseux,de chercher les 

malformations osseuses associées  qui sont mieux analysées en reconstruction 3D :les 
hémivertèbres, les vertèbres en aile de papillon, le bloc vertèbral  et  de trouver les éventuelles 

complications (la souffrance médullaire,la scoliose sévère,  une cavité intramédullaire,). 

 Quant à L'échographie post-natal,Elle permet d’objectiver un spina bifida avec éversion des 

lames et élargissement du canal vertébral, la présence de deux hémi-moelles disposées avec 

un éperon échogène  les séparant ou de visulaisaer la dilatation du canal épendymaire [38]. Le 

diagnostic anténatal est possible grâce à l'échographie fœtale (de 22 à 24 SA )[39]. 

 

Figure 23: IRM médullaire objectivant  un rachi-ischesis (flèche orange) avec double filum terminal 
(flèche jaune)  et une cavité de syringomyélie. 
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Figure 24: IRM médullaire objectivant une diastématomyélie dorso-lombaire avec gros éperon osseux. 
Il s’y associe une scoliose et hémivertébres.A noter que les 2 hémimoelles ne se rejoignent pas en bas. 

 

 

 
 

 

Figure 25: IRM médullaire objectivant une diastématomyélie de siège lombaire avec éperon osseux. 
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Figure 26: IRM médullaire qui montre une diastématomyélie dorsale séparée par un éperon osseux et 
associée à une agénésie rénale droite.Notez que les deux cordons médullaires se rejoignent en bas ( flèche 

bleue). 

 

 

 

 

 

Figure 27: Images TDM en coupes axiales  et sagittale (fenêtre parenchymateuse): diastematomyelie avec 
éperon osseux (flèche bleue ), et spina lipome (*). 
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Figure 28: IRM médullaire qui montre une diastématomyélie dorso-lombaire avec deux hémimoelles 

symétriques (flèche bleue). 

 

e. Moelle bas attachée 

La moelle  bas attachée est definit  généralement par la présence d'un cône médullaire 

bas qui est  situé sous le plateau vertébral supérieur de L3 [40]. 

Généralement, la moelle base attachée est associé à un dysrapisme  ouvert ou fermé 

(telles que  la myéloméningocèle/lipomyéloméningocèle) [41]. Elle peut être due également  à 

un filum terminal court et épaissi [42]. 

Embryologiquement, elle est lié à une différenciation rétrograde anormale pendant la 

neurulation secondaire, aboutissant à un échec de l’involution de la moelle terminale.  

La moelle  bas attachée  peut passer inaperçue  (asymptomatique) durant la petite 

enfance et se manifeste progressivement lors des phases de croissance rapide par des 

lombalgies, des troubles vésico-sphinctériens et des troubles neurologiques des membres 

inférieurs [43,44]. 
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Figure 29: Lipome du filum terminal étendu associé à une moelle basse attachée. 

 

 

Figure 30: IRM médullaire en coupe sagittale T2 (a) et axiale T2 (b) qui met en évidence unesyringomyélie 
(flèche bleue) avec moelle bas attachée. 

 

f. Syndrome de régression caudale 

La régression caudale est une maladie congénitale relativement rare. Cette anomalie  est 

caractérisée par une agénésie vertébrale caudale ou dysgénésie (y compris  les anomalies 

hémisacrées).Lorsqu'il est associé à d'autres anomalies congénitales, en particulier celle du  

système uro-génital et gastro-intestinal, il est généralement appelé syndrome de régression 

caudale[46].  



 

47 

 Un facteur de risque majeur impliqué et  bien décrit  dans la littérature est le diabète 

maternel, augementant  le risque de cette pathologie jusqu’à 200 fois [47]. La littérature  

decrit  un spectre d'anomalies touchant l'extrémité caudale du tronc allant d'une agénésie 

isolée et partielle du rachis sacro-coccygien à des malformations plus sévères. 

Il existe deux types de séquence de régression caudale selon le niveau et la morphologie 

du cône terminal : terminaison haute et fin abrupte dans le type I, terminaison basse dans le 

type II.  

Dans le type I,  est responsable d’une agénésie sacrococcygienne niveau variable, alors  

la  topographie normale de la dernière vertèbre est  située entre L5 et S2 [48]. Le cône 

terminal a une morphologie caractéristique « en coin », de terminaison abrupte. 

Le type II intéresse  les dernières vertèbres sacrées ou coccygiennes  qui sont absentes 

ainsi que la portion distale du cône terminal. Son diagnostic plus difficile, d’autant plus 

qu’elle est souvent associée à une moelle  attachée basse, une lipomyéloméningocèle ou un 

lipome du filum terminal.   

 

 

Figure 31 :  IRM médullaire en coupe sagittale (a) et coronale T2 , et sagittale T1 (c) qui montre une mise 

au carré du cordon médullaire en regard de D10  (flèche bleue) avec agénesie des vértébres lombaires 

(L4,L5)   avec ebauche sacrée séparée par une fente médiane   (flèche jaune). 
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g. Kysteneuroentérique : 

Les kystes neuro entériques sont un type rare de kyste de duplication de l'intestin 

antérieur qui résulte d’une résorption incomplète du canal neuro entérique au cours du 

développement fœtal.  

Les kystes sont généralementintradural, extramédullaire et ventral [49]. Ils sont 

préférentiellement situés dans la région cervicale et craniocervicale.Cependant dans la 

littérature , d’autres  localisations ont été rapportés dans le clivus, le sinus caverneux et dans 

tout le canal rachidien [50]. 

 

Figure 32  :IRM médullaire en coupe sagittale T2 objectivant un Kyste neuro entérique dorsal avec 
hémimyéloméningocèle dorso-lombaire. 

 

Figure 33 : IRM médullaire en coupe sagittale T2 (a) et axiale T2 (b) objectivant un Kyste neuro entérique dorsal 
intra-thoracique (flèche bleue). 
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VII.LES DYRAPHISMES OUVERTS : 

Les dysraphismes ouverts sont des anomalies définit par la presence d’un défect osseux 

et cutané avec commmunication directe desstructures nerveuses avec l’environnement 

extérieur.Les dysraphismes ouverts résultent d’un défaut de la neurulation primaire [51].  

Dans notre série, Les DSO représentent 40% de l’ensemble des cas, avec une prédominance 

en faveur des myéloméningocèles (34% de L’ensemble des cas). 

 

a- Myéloméningocèle et myélocèle : 

Les myéloméningocèles et les myélocèles proviennent d’une fermeture défectueuse du tube 

neural primaire, avec persistance d'un segment de placode non neurulé. Vu que la neurulation 

ne se produit pas, l'ectoderme ne se détache pas de l'ectoderme neural et reste en position 

latérale. Ceci se traduit par un defect cutané de la ligne médiane et par conséquent, la surface 

externe de la  placode est directement visible à l'inspection [28]. Dans les 

myéloméningocèles, l'expansion de l'espace sous-arachnoïdien entraîne une élévation de la 

placode au-dessus de la surface cutanée, alors que dans les myélocèles la placode affleure la 

surface cutanée. L’ulcération de la placode et l'infection entraînent une mortalité élevée chez 

les nouveau-nés. Par conséquent, ces patients sont opérés  en urgence en post-natal. 

 

Figure 34  : a : Myélocèle : La placode neurale est situé au même niveau que la peau et directement 
exposée à sa surface  [  30].b,c,d :   IRM médullaire  objectivant une myélocèle lombaire 
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L’IRM montre une déhiscence de la graisse sous-cutanée et osseuse et une position 

basse du cordon médullaire qui forme la paroi dorsale du defect. Dans la myélocèle, la 

placode est au niveau de la peau.  

Dans la myéloméningocèle, Les espaces sous-arachnoïdiens sont largement dilatés et 

traversés par les racines nerveuses émergeant de la surface ventrale de la placode qui est 

surélevée par rapport à la surface cutanée. 

 

 

 

Figure 35 :a :  schéma d’une myéloméningocèle : L’expansion des espaces sous arachnoïdiens élève la 
placode neurale, provoquant cliniquement une masse molle [28]. 

b,c,d : myéloméningocèle étendue dorso-Lombo-sacre associée à une  cyphose lombaire et arnold chiari 
avec hydrocéphalie. 

 

 

 

 



 

51 

 

 
Figure 36 :IRM médullaire en coupes sagittale (a) et axiale T2 (b) : objectivant une myéloméningocèle 
lombo-sacrée : notez la présence  d’une hérniation myéloméningée à travers un défect osseux (flèche 

bleue). 

 

En post-opératoire, l’IRM peut mettre en évidence une refixation du cordon médullaire, 

un kyste arachnoïdien, un kyste dermoïde ou épidermoïde et une hydromyélie responsables 

d’une détérioration neurologique secondaire [28]. 

La refixation de la moelle par une cicatrice est difficile à mettre en évidence et il s’agit 

habituellement d’un diagnostic d’exclusion. 

Les kystes arachnoïdiens dans le foyer opératoire résultent d’adhésions postopératoires 

qui peuvent comprimer la moelle. Leur signal peut être identique à celui du LCS ou 

légèrement différent s’ils ont un contenu un peu élevé en protéines et du fait de l’absence 

d’artefacts de flux. Ils peuvent être suspectés par des signes indirects comme une compression 

focale de la moelle [28].  

Les kystes dermoïdes et épidermoïdes résultent de l’inclusion de cellules épidermiques 

lors de la chirurgie et sont en général situés à proximité du foyer opératoire. Ils sont 

habituellement hypo- à hyperintenses en T1, en hypersignal T2 et peuvent se rehausser 

modérément, voire intensément s’il y a une infection surajoutée [28].  
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Figure 37 :IRM médullaire en coupes sagittale (a) et axiale T2 (b) : réalisée chez un patient opéré pour 
une myéloméningocèle lombo-sacrée : notez la localisation basse du cône médullaire( flèchebleue). 

b-Hémimyélocèle et hémimyéloméningocèle 

Les hémimyélo(méningo)cèles sont  des malformations  rares. On distingue 

l’hémimyélocèle lorsqu’un hémicorde ne parvient pas à neuruler, et si une protrusion 

méningée est associée,la malformation est appelée hémimyéloméningocèle. 
Embryologiquement, ces malformations sont liées à une gastrulation défectueuse avec échec 

superposé de la neurulation primaire[51].  
Cliniquement, les troubles neurologiques sont similaires à ceux observé chez les patients 

atteints de diastématomyélie, mais ils sont nettements asymétriques. La présence d'hirsutisme 

le long d'un côté du défaut neural exposé peut être fortement évocateur de cette anomalie [52]. 
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Figure 38 :Diastématomyélie dorso-lombaire avec hémimyéloméningocèle secondairement (flèche orange) 
Il s’y associe un kyste neuro entérique intracanalaire dorsal (flèche jaune). 

VIII-LES DYSRAPHISMES MIXTES 

La coexistence de deux types de dysraphisme rachidien chez un même patient est 

possible, mais rare ceux les cas  qui ont été rapportés dans la littérature. Dans notre série, nous 

rapportons deux cas chez qui l’IRM a révélé l’association d’un lipome intra dural à une 

myéloméningocèle. 

 
Figure 39 : IRM médullaire :  lipome intra dural  intra médullaire (flèche bleue) en heprsignal T2 (a) et 

T1 (b), s’effacant aux séquences STIR,associée à une petite  myéloméningocèle (flèche orange). 
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Figure 40 : IRM médullaire :  petit  Lipome intra dural intra médullaire   (flèche bleue) en heprsignal T2 

(a) et T1 (b), s’effacant aux séquences STIR,associée à une Myéloméningocèle (flèche orange). 

 

IX-LES MALFORMATIONS ASSOCIEES  

A. Malformation de la charnière cervico-occipitale  

1.Malformation de Chiari de type I  

 La malformation de Chiari de type I se définit par une hernie des tonsilles 

cérébelleuses en dessous du foramen magnum de plus de 5 mm avant 5 ans, et de 

plus de 6 mm entre 5 et 15 ans. Le tronc cérébral peut être allongé mais non déplacé 

et le V4 n’est pas abaissé au dessous du trou occipital. Il n’y a pas de 

malformations supra tentorielles associées [53, 54].  

 La présentation clinique est  variable, allant d’une découverte  asymptomatique 

fortuite via une IRM, à des signes cliniques à type d’apnées, torticolis et troubles du 

tonus chez le nourrisson, céphalées et ataxie chez le jeune enfant, scoliose et signes 

de syringomyélie chez l’adolescent. Les formes symptomatiques nécessitent une 

prise en charge chirurgicale.  
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 L’IRM doit préciser: 

 Le niveau des tonsilles cérébelleuses  

 La déformation pointue des tonsilles 

 Une syringomyélie associée. 

 Les anomalies du flux du LCS dans le trou occipital et les étages sous-

jacents. 

 Les malformations osseuses associées [55]. 

 

Figure 41 :Irm médullaire en coupe sagittale T2 : Chiari I avec syringomyèlie dorsale 

 

2.Malformation de Chiari de type II 

 C’est une malformation complexe de la fosse postérieure, de la base du crâne et du 

rachis, souvent associées à des anomalies supratentorielles. Elle est souvent associée à 

un dysraphisme ouvert [53].  

 L’IRM cérébro-médullaire objective : 

 Une élongation caudale du cervelet à travers le trou occipital, au niveau 

supérieur de C1, la protrusion des amygdales et du vermis inférieur se fait plus 

bas de C2 à C4, en arrière de la moelle. La tente est hypoplasique et basse 

insérée, avec verticalisation du sinus droit.  

 Abaissement et étirement du V4 qui n’est parfois plus visible. 



 

56 

 Le tronc cérébral s’allonge vers le bas et son épaisseur diminue, le bulbe 

descend dans le canal cervical en avant du vermis et des tonsilles 

cérébelleuses. 

 La moelle cervicale s’abaisse mais cette migration est limitée par les attaches 

ligamentaires, expliquant les images de hernie en cascade : moelle cervicale en 

avant, bulbe en position intermédiaire, cervelet en arrière.  

 Verticalisation et étirement en rostre de la lame tectale qui constitue une 

obstruction de l’aqueduc.  

 Concavité des surfaces osseuses (clivus, pyramide pétreuse).  

  Elargissement progressif avec l’âge des espaces arachnoïdiens pré médullaires 

cervicaux. 

 

Figure 42:Chiari II dans le cadre d’une myéloméningocèle lombo-sacrée. 

3.Malformation de Chiari de type III  

Il s’agit d’une anomalie exceptionnelle, qui consiste en une hernie totale ou partielle du 

cervelet et même du quatrième ventricule, la moelle cervicale et les structures veineuses 

durales sous tentorielles, à travers un défect osseux touchant l’endo occipital ainsi C1 voire 

C2. 
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B-Les autres malformations  : 

1-Malformations vértébrales : 

Les dyraphismes sont souvent associés à des malformations osseuses : défaut de 

fermeture de l’arc postérieur, l’agénésie sacrée ou sacro-coccygienne, l’hémi vertèbre, 

vertèbre en Aile de papillon. 

 

 

Figure 43:IRM médullaire: (a) coupe coronale T2 objectivant une vertèbre en aile de papillon.(b) coupe 
sagittale T2 objectivant des Hémi vertèbres lombaires. 
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2.Les autres malformations: 

Les DSF  peuvent être également associée à d’autres anomalies telles que : les 

anomalies orthopédiques, urogénitales, et anorectales [55]. Et dans certaines situations, c’est 

la présence de ces anomalies qui pousse le clinicien à rechercher un DSF. 

 

Figure 44:Myéloméningocèle lombaire avec  avec Arnold chiari II (flèchebleue) et urétero-hydronéphrose 
gauche (flèche jaune) 

 



 

59 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Conclusion 



 

60 

 

Les dysraphismes spinaux résultent de la perturbation de l’embryogenèse et de 

l’organogenèse. Ces malformations correspondent à l’absence totale ou partielle de fermeture 

des structures mésenchymateuses, osseuses ou neurales constituant l’axe spinal.  

Ces anomalies sont révélées par des manifestations cliniques : neurologiques, 

orthopédiques vésicaux et par des marqueurs cutanés. L’imagerie à un rôle crucial dans le 

diagnostic positif et étiologique. 

Leur diagnostic peut être fait en anténatal grâce à l´échographie et l´IRM ou 

cliniquement à la naissance. L´IRM est l’examen de choix en post natal, permettant un bilan 

lésionnel complet et précis de ces anomalies.  
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Résumé 
Titre: Apport de l'imagerie par résonance magnétique  dans le diagnostic des dysraphismes 
spinaux 
Auteur: Hasnae Moslih 
Motes cles: dysraphismes spinaux, IRM, diagnostic  

 
Objectifs : 
Les dysraphismes spinaux résultent de la perturbation de l’embryogenèse et de 

l’organogenèse. Ces malformations correspondent à l’absence totale ou partielle de fermeture 
des structures mésenchymateuses, osseuses ou neurales constituant l’axe spinal.  

Ces anomalies sont révélées par des manifestations cliniques : neurologiques, 
orthopédiques vésicaux et par des marqueurs cutanés. L’imagerie à un rôle crucial dans le 
diagnostic positif et étiologique. 

Le but de notre travail est de mettre le point sur l’intérêt de l’imagerie, plus précisément 
l’imagerie par résonance magnétique, dans le diagnostic des dysraphismes spinaux et de 
simplifier la classification clinico-radiologique permettant de faire une lecture structurée de 
l’IRM médullaire des différents types des dysraphismes. Ceci   via une iconographie riche 
colligée au sein de notre service de radiologie pédiatrique CHU-Ibn Sina. 

Matériel et méthodes : 
Etude rétrospective de 50 cas suivi pour dysraphismes spinaux  au service de chirurgie 

infantile de l’Hôpital d’Enfant de Rabat durant une période de 5 ans s’étalant de 2017 à 2021. 
Une IRM médullaire a été réalisée chez tous les patients de notre série. 

Résultats : 
Il s’agit de 50 cas dont l’âge moyen est de 18 mois ans avec des extrêmes allant de J7 à 

13 ans ; avec une prédominance masculine. 
Les dysraphisme ouverts représentent 40% des cas. Quant aux dyraphismes fermés 

représentent 60% de l’ensemble des cas, dont 14%  sont avec masse sous cutanées  et 46% 
sans masses sous  cutanées. 

L’anomalie la plus fréquente est la myéloméningocèle qui représente 34% de 
L’ensemble des cas. 

Conclusion: 
Les dysraphismes spinaux constituent un ensemble de malformations en rapport avec 

une anomalie de fermeture du tube neural. 
Leur diagnostic peut être fait en anténatal grâce à l´échographie et l´IRM ou 

cliniquement à la naissance. L´IRM est l’examen de choix en post natal, permettant un bilan 
lésionnel complet et précis de ces anomalies.  
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Abstract 
Title: Contribution of magnetic resonance imaging in the diagnosis of spinal dysraphisms 
Autor: Hasnae Moslih 
Key word:  Spinal dysraphisms, MRI,diagnosis 
 

Objectives 
Spinal dysraphisms result from disruption of embryogenesis and organogenesis. These 

malformations correspond to the total or partial absence of closure of the mesenchymal, bone 
or neural structures constituting the spinal axis. 

These anomalies are revealed by clinical manifestations: neurological, orthopedic 
bladder and by skin markers. Imaging has a crucial role in the confirmation of diagnosis and 
etiologic diagnosis. 

The aim of our work is to focus on the interest of imaging, more precisely magnetic 
resonance imaging, in the diagnosis of spinal dysraphisms and to simplify the clinico-
radiological classification allowing a structured reading of the MRI of the different types of 
dysraphisms. This is through a rich iconography collected within our pediatric radiology 
department CHU-Ibn Sina. 

Material and methods : 
Retrospective study of 50 cases followed for spinal dysraphisms in the infant surgery 

department of the Children's Hospital of Rabat during a period of 5 years extending from 
2017 to 2021. All patients underwent for  medullar MRI. 

Results: 
These are 50 cases with an average age of 18 months years with extremes ranging from 

J7 to 13 years; with male predominance. 
Open dysraphism represents 40% of cases. As for closed dyraphisms, they represent 

60% of all cases: 14% are with subcutaneous mass and 46% without subcutaneous masses. 
The most common abnormality is myelomeningocele which accounts for 34% of all 

cases. 

Conclusion: 
Spinal dysraphisms are a set of malformations related to an abnormality in the closure 

of the neural tube. 
Their diagnosis can be made in the prenatal period using ultrasound and MRI or 

clinically at birth. MRI in the postnatal period allow a complete and specific assessment of 
these anomalies. 
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 الملخص

 مساهمة التصوير بالرنين المغناطيسي في تشخيص التشوه الشوكي في العمود الفقري العنوان:
  حسناء مصلح المؤلفة:

 التشوه الشوكي -التشخيص-التصوير بالرنين المغناطيسي الكلمات الأساسية:

 الأهداف:
م تشكل العمود الفقري والحبل من العيوب الخلقية الناجمة عن عد التشوه الشوكي في العمود الفقرييعد   

الشوكي بالشكل الصحيح، كما أن هذا المرض يندرج تحت قائمة أوسع من العيوب التي تصيب الأنبوب العصبي، 
ويعد الأنبوب العصبي أساس البنية الجنينية التي تتطور مع مرور الوقت في الحمل لتكون المخ والحبل الشوكي 

ويتشكل الأنبوب العصبي في العادة خلال وقت مبكر من الحمل ويغلق في اليوم والأنسجة التي تحيط به لدى الجنين
الثامن والعشرين من الحمل، ولكن في بعض الحالات قد يفشل جزء من الأنبوب العصبي في النمو أو الإغلاق 

 .بالشكل الصحيح مما يسبب عيوبًا في النخاع الشوكي وفي عظام العمود الفقري
الات من خلال مجموعة من الأعراض: عصبية ، بولية و جلدية. التصوير له دور يتم الكشف عن هذه الح

 حاسم في التشخيص الإيجابي والمسبب للمرض.
الهدف من عملنا هو التركيز على دور الأشعة ، وبالتحديد  دور التصوير بالرنين المغناطيسي ، في 

ل أيقونية غنية تم جمعها في قسم الأشعة التشخيص وتبسيط التصنيف الإكلينيكي الإشعاعي . هذا من خلا
 ابن سينا.-بالمركز الجامعي للأطفال

 المواد والطرق :
 5حالة تم علاجه  في قسم جراحة الأطفال بمستشفى الأطفال بالرباط خلال فترة  50دراسة بأثر رجعي لـ 

وكي لجميع المرضى في . تم إجراء التصوير بالرنين المغناطيسي للحبل الش2021إلى  2017سنوات تمتد من 
 سلسلتنا.

 نتائج:
سنة؛ مع  13أ�م  7شهراً مع حدود قصوى تتراوح ما بين  18عمر حالة بمتوسط  ضمت دراستنا خمسين

 أغلبية لصالح الذكور.
٪ من جميع الحالات 60٪ من الحالات. أما بالنسبة للصبغات المغلقة ، فهي تمثل 40يمثل الصنف المفتوح 

 ٪ بدون كتل تحت الجلد.46ة تحت الجلد و ٪ بكتل14، منها 
 ٪ من جميع الحالات.34التشوه الأكثر شيوعًا هو القيلة النخاعية السحائية التي تمثل 

 استنتاج:
 يشكل  مجموعة من التشوهات المرتبطة بخلل في إغلاق الأنبوب العصبي.مرض سبينا بيفيدا

وق الصوتية والتصوير بالرنين المغناطيسي أو سريرً� يمكن إجراء التشخيص قبل الولادة باستخدام الموجات ف
 . عند الولادة. التصوير بالرنين المغناطيسي هو الوسيلة الأنسب  لتشخيص هاته الحالات بعد الولادة
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