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Prise en charge des compressions médullaires non traumatiques chez I’enfant

INTRODUCTION




Prise en charge des compressions médullaires non traumatiques chez I’enfant

Malgré une sémiologie identique a I'adulte, le diagnostic de compression médullaire non
traumatique chez I'’enfant (CMNT) reste souvent difficile en pratique quotidienne, cela tient
compte a plusieurs facteurs : I'examen neurologique est souvent difficile chez un jeune enfant et
a plus forte raison chez un nourrisson; souvent aussi les signes de début égarent a tort vers une
affection orthopédique, ce qui explique qu’un grand nombre de ces enfants sont dirigés en
premier vers des centres orthopédiques, le diagnostic est alors fait avec retard.

C’est dire tout intérét de s’attacher a une telle étude clinique, qui intéresse non
seulement le médecin praticien qui voit presque toujours ces enfants en premier, mais
également, I'orthopédiste et le pédiatre, tout autant le neurochirurgien qui finalement n’est
consulté qu’en dernier.

Nous ne saurions pas trop rappeler qu’une moelle comprimée risque d’étre lésée
définitivement, c’est dire I'intérét de s’attacher a la reconnaissance précoce d’'une compression,
qui reléve presque toujours d’une intervention d’urgence.

Cependant, la prise en charge pré et post opératoire a connu des progres considérables ces
derniéres années et ceci grace a l'avénement d’un outil diagnostique performant a savoir
I'imagerie par résonance magnétique qui est devenue I’examen de référence pour I’exploration
de la moelle et des parties molles, ainsi que des progrés d’une instrumentation chirurgicale
sophistiquée notamment le microscope, le bistouri a ultrason et le laser et enfin des progrés de
réanimation qui assurent une bonne prise en charge post opératoire.

A la lumiére de ces données, nous avons décidé d’entreprendre une étude rétrospective
étalée sur une période de 9 ans, afin d’analyser I’expérience du service de neurochirurgie du
CHU Mohammed VI de Marrakech, dans la prise en charge des compressions médullaires non
traumatiques chez I’enfant, en fixant les objectifs suivants :

< Etablir le profil épidémiologique, clinique et paraclinique des patients admis pour CMNT
chez I’enfant.
< Décrire les modalités et les délais de prise en charge thérapeutique

% Le devenir des patients
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Matériel et méthodes
Notre travail est une étude rétrospective étalée sur 9 ans, s’étendant du Ter janvier 2002

au 31 décembre 2010 concernant 25 cas de compressions médullaires non traumatiques
survenant chez des enfants dont I'age est inférieur ou égal a 16 ans, traités et suivis au service
de neurochirurgie de CHU Mohammed VI de Marrakech.

Ce travail est basé sur I’exploitation des dossiers cliniques, l'interprétation du bilan
radiologique, I'analyse des méthodes thérapeutiques, ainsi que I’évolution a court et a long

terme.

Méthodologie de travail

Différents parameétres ont été exploités a partir des dossiers médicaux des services de
Neurochirurgie et d’oncologie du CHU Mohammed VI de Marrakech.
Une fiche d’exploitation préétablie réalisée a cet effet a permis le recueil des données
épidémiologiques, cliniques, para cliniques, thérapeutiques et évolutives.

(Fiche d’exploitation).
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CHU MOHAMMED VI Service de Neurochirurgie

PRISE EN CHARGE DES COMPRESSIONS MEDULLAIRES
NON TRAUMATIQUES CHEZ L’ENFANT

(Fiche d’exploitation)

« Identité : N° du dossier
* Age du patient Sexe du patient :
« Adresse

« Date d’entrée
« Date d’opération :
« Date de sortie
ETUDE CLINIQUE
ATCDs personnels
Délai d’évolution :
Signes de début
Douleurs rachidiennes : oui O non O
Si oui, Cervicales O Dorsales O Lombaires O Sacrofessiéres O
Douleurs radiculaires : oui O non O
Si oui, Cruralgies O Sciatalgies O Névralgies cervicobrachiales O

Névralgies intercostales O

Troubles moteurs : oui O non O
Si oui, type :

Troubles sensitifs : oui O non O
Si oui, type :

Troubles sphinctériens : oui O non O



Prise en charge des compressions médullaires non traumatiques chez I’enfant

Examen clinique a 'admission du malade

Syndrome rachidien : oui O non O
Si oui, type :
- Raideur : oui O non O
- Atteinte de la statique rachidienne : oui O non O
- Douleur rachidienne : oui O non O
Syndrome lésionnel : oui O non O
Si oui, type :
Syndrome sous lésionnel : oui O non O
Si oui,

- Troubles moteurs :
Monoplégie O Monoparésie O (siége : )
Paraplégie O Paraparésie 0O
Tétraplégie O  Tétraparésie O
Hémiplégie O Hémiparésie O (coté : )

Troubles des réflexes : oui @ non O

si oui, type :
- Troubles sensitifs : oui O non O
Si oui, type :
- Troubles sphinctériens : oui O non O

Forme topographique clinique
Cervicale O dorsale O lombosacrée O multiple O
EXAMEN PARACLINIQUE
e Bilan biologique
NFS O VS O Autres O

+ Radiographies standards
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- Normale : O
- Lyse vertébrale : O
-Tassement vertébral : O
- Déformation rachidienne : O
- Opacité paravertebrale : O
- Ostéocondensation O
- Image de spondylodiscite O
- autres :

e IRM médullaire :
Localisation :
Taille
Type
Limites
- TDM
* Autres
FORMES TOPOGRAPHIQUES
En hauteur :
Cervicales O Dorsales O Lombosacrées 0O Multiples O
L’étendue de la lésion :
Origine de la compression
Extradurale O Intra durale extra médullaire O Intramédullaire O
ETUDE ANATOMO-PATHOLOGIQUE
Processus extraduraux :
Processus intraduraux extramédullaire :

Processus intramédullaires
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PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE
Traitement médical
Antalgiques
Antibiotique
Antibacillaires
Autres
Traitement chirurgical :
Voie d’abord : Antérieur: O postérieur : O
Décompression myéloradiculaire
Fixation du rachis :
Prélevement avec biopsie :

Rééducation :

EVOLUTION :

Amélioration de I'état neurologique O
Aggravation de I’état neurologique |
Etat stationnaire O
Complications : oui O non O

Si oui, type :

Déces : O
Imprécise : O
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RESULTATS
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|. EPIDEMIOLOGIE :

1. Fréquence :

Sur une période de 9 ans, 25 cas de compressions médullaires non traumatiques (CMNT)
chez I’enfant ont été pris en charge au service de Neurochirurgie CHU Mohammed VI, ce qui

représente 0,2% de I’ensemble des hospitalisations au service de neurochirurgie et 9,8% des
CMNT tout age confondu.

2. Répartition selon le sexe :

Dans notre série, nous avons colligé 15 patients de sexe masculin (60%) et 10 cas de

sexe féminin (40%) avec un sexe ratio de 1,5 (Figurel, Figure2).

m Garcons

m Filles

Figure 1: Répartition des patients selon le sexe
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3. Répartition selon I’age :

L’age de nos patients est compris entre 2 ans et 16 ans, avec une moyenne de 11 ans et

10 mois. L'age est supérieur a 10 ans dans 19 cas ce qui représente 76% (Figure 2).

H masculin

Nombre de cas

| féminin

1
2345678910111213141516

L'age en année

Figure 2: Répartition des patients en fonction de I’dge et du sexe

II.LETUDE CLINIQUE :

1. Antécédents

Trois de nos patients (12%) avaient des antécédents pathologiques notables :
- Une tuberculose pulmonaire bien traitée chez un seul malade.
- Un médulloblastome du cervelet opéré chez un garcon de 12 ans, avec un délai de 10 mois
entre |'opération et la survenue de la compression médullaire.

- un ependymome de I’étage lombaire opéré chez une fille de 15 ans.

-11 -
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2. Délai d’évolution

Nous avons précisé le temps écoulé entre l'apparition du premier symptéme et
I’ladmission du malade au service de neurochirurgie. Ce délai varie entre 10 jours et 15 mois
avec une moyenne de 3 mois et 14 jours.

Nous remarquons le faible pourcentage des patients qui ont consulté avant le premier
mois (16%), la majorité ont consulté un neurochirurgien au dela de ce délai (84%). Dans 3 cas

(12%) ce délai dépasse un an ( Figure 3).

4 I
H12% m 16%
| 4%
" 12Y% W infericur 31 mois
W contre 1 mois et 4 mois
W entre 4 mois et & mois
Hontre 8 moiset 1an
W supcricural an
B L6%
. j

Figure 3: Délai d’évolution en mois

3. Signes fonctionnels

3-1 Douleurs rachidiennes

Neuf de nos patients (36%) présentaient des douleurs rachidiennes dont le siége était :
- Dorsal dans 5 cas
- Lombaire dans 2 cas
- Cervicale chez un malade avec un torticolis permanent.

- Dorsolombaire dans un seul cas.

-12 -
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3-2 Douleurs radiculaires :

Elles ont été rapportées par 2 malades (8%), sous forme de névralgies cervicobrachiales
bilatérales systématisées type C7 chez un patient et de lombosciatalgie droite systématisée type

L5 dans 'autre cas.

3-3 Troubles moteurs :

IIs étaient révélateurs de la maladie chez 80% de nos patients, sous forme d’une
impotence fonctionnelle totale dans 11 cas et partielle dans 9 cas.
Ces troubles touchaient les membres inférieurs dans 18 cas (90%), les membres

supérieurs dans un cas et les 4 membres dans un seul cas (5%).

3-4 Troubles sensitifs

Rapportés chez 7 malades (28%), ils concernaient surtout les membres inferieurs dans
71,4% des cas, les membres supérieurs dans un cas et les quatres membres chez un seul

malade.

3-5 Troubles sphinctériens :

IIs faisaient partie du tableau clinique de début chez 7 malades (28%), ils étaient dominés

surtout par I'incontinence urinaire.
a ™

20
18
16
14
12
10 j

[ I N = = ) @ o

T T T IE
douleurs douleurs troubles troubles troubles
rachidiennes  radiculaires moteurs sensitifs sphincteriens

Figure 4: Répartition des symptémes de début
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4. Signes physiques :

4-1. Examen général

Sept de nos patients (28%) présentaient une altération de I'état général (AEG) comportant
une asthénie, une anorexie et un amaigrissement non chiffré.

Cette AEG a été associée a une fievre dans trois cas (12%).

4.2. Syndrome rachidien

Ce syndrome a été identifié chez 11 patients (44%), il était sous forme de douleurs a la
palpation des apophyses épineuses chez 10 malades (90,9%). Par ailleurs, I'’examen du rachis a
mis en évidence une atteinte de la statique rachidienne chez 3 patients, dont 1 cas de scoliose
dorsale, 1 cas de scoliose lombaire et 1 cas d’exagération de la cyphose dorsale.

Alors qu’il était sous forme de raideur rachidienne cervicale chez un malade (Figure 5).
' N

10 ~

douleur déformation raideur

Figure5 : Répartition du syndrome rachidien

4-3. Syndrome lésionnel

Il traduit 'atteinte d’une ou de plusieurs racines au niveau de la lésion ; et il indique le

niveau de la compression.
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Ces radiculalgies ont été notées chez 2 cas (8%) a type de :
- Atteinte radiculaire C7 dans un cas.

- Atteinte radiculaire L5 dans un seul cas.

4-4 . Syndrome sous Iésionnel

Ce syndrome reflete la souffrance des faisceaux médullaires ascendants
descendants constitué de :
a. Troubles moteur¢Figure 6).

Présents chez 21 patients (84%) sous forme de :
-Paraparésie dans 10 cas, dont 9 de type spastique et flasque dans un seul cas
—Paraplégie dans 8 cas, dont 6 de type spastique et 2 de type flasque.
-Une monoparésie flasque crurale droite dans un seul cas.
-Un cas de monoplégie brachiale gauche.

-Un seul cas de tétraplégie spastique.

Tetraplégie

Monoplégie brachiale gauche

Monoparésie crurale droite

Paraplégie

Paraparésie

o
[
o
[=)]
(03]
=
o

Figure 6 : Répartition des malades en fonction du type du déficit moteur

et/ou
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b. Troubles sensitif§Figure 7).
Dans la majorité des cas, lls étaient observés en 2éme plan aprés les troubles moteurs.
L’atteinte sensitive a été objectivée chez 9 patients (36%) avec un niveau sensitif:
- 2 cas d’anesthésie touchant les 2 membres inferieurs.
- 6 cas d’hypoesthésie dont 4 cas concernaient les membres inférieurs de facon bilatérale,
un cas touche le membre supérieur droit et un cas d’hypoesthésie concernant tous les modes de
topographie radiculaire C 7.

- Un cas d’hyperesthésie du membre inferieur gauche.

m hypoesthésie

m hyperesthésie

m anesthésie

11%)|

Figure 7 : Sémiologie des Troubles sensitifs objectivés dans notre série

c. Troubles des réflexes

Pour les membres supérieurs

Chez un malade porteur d’une tétraplégie spastique, les reflexes bicipital, stylo-radial et
cubito-pronateur étaient vifs alors que le reflexe tricipital était abolis.

Chez un malade monoplégique flasque, les ROT ont été abolis.
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Pour les membres inferieurs

Les réflexes ostéotendineux étaient vifs chez 16 malades, abolis chez 3 malades et
diminué chez un seul patient.
Le signe de Babinski était présent de facon bilatérale dans 16 cas et il était asymétrique

dans 2 cas.

d. Troubles sphinctériens

On a enregistré 7 cas de troubles sphinctériens (28%) a types de :
- Incontinence urinaire dans 4 cas.
- Rétention aigue des urines dans 2 cas.

- Béance anale dans un cas.

5. formes topographiques clinigues

5-1. Les formes cervicales :

Une compression cervicale était suspectée dans 3 cas (12%) devant cervicalgies,

névralgies cervicobrachiales, torticolis et une tétraplégie.

5-2. Les formes dorsales :

Une compression de la moelle dorsale était évoquée dans 16 cas (64%), révélée par un
syndrome rachidien dorsal, un syndrome parapyramidal, ou par des troubles sensitifs avec un

niveau dorsal.

5-3. Les formes lombaires :

Une compression lombaire était retrouvée chez 4 malades sous forme de tableau de

syndrome rachidien lombaire.

5-4. Les formes étagées

Elles étaient présentes chez 2 de nos malades (8%) sous forme d’une atteinte

dorsolmobosacré chez un malade et dorsolombaire chez I'autre (Figure 8).
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4 ™
8% 12%
m cervicale
m dorsale
u lombaire
H ctagée
L S

Figure 8: Répartition des cas selon la topographie

I1l. EXAMENS PARACLINIQUES :

1. Imagerie par résonance magnétique (IRM)

Représente I’examen clé devant tout syndrome de compression médullaire, elle permet
de faire le diagnostic positif, topographique et oriente le diagnostic étiologique.

Dans notre série, I'IRM a été réalisée chez 21 patients (84%), seule dans 18 cas (72%) et
en association avec la TDM dans 3 cas (12%).

Elle a confirmé la topographie Iésionnelle dans tous les cas et elle a évoqué le diagnostic

histologique dans 9 cas (42,8%).

2. Tomodensitométrie (TDM)

La TDM permet de réaliser un bilan lésionnel osseux précis.

Cet examen a été réalisé chez quatre patients, soit 16% des cas.
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3. Radiographies standards

La radiographie standard du rachis a été réalisée chez 20 patients (80%), elle était
normale dans 9 cas (45,4%) et pathologique dans 11 cas (44%) plusieurs aspects radiologiques
ont été observés, a type de :

-Déformation rachidienne dans 3 cas.

-Elargissement des trous de conjugaison dans un seul cas.
-Lyse vertébrale dans 3 cas.

-Tassement vertébral dans 2 cas.

-Image d’ostéocondensation dans un seul cas.

Plusieurs de ces aspects coexistaient dans certains cas.

4. Autres examens radiologiques

L’échographie abdominale a été demandée chez tous les malades présentant un kyste
hydatique vertébral: elle a pu montrer un Kyste hydatique type lll (selon la classification de

GHARBI) du foie chez un seul patient.

5. Biologie:

Dans notre série, un bilan biologique a été demandé dans un but d’orientation du
diagnostique en recherchant un syndrome inflammatoire et infectieux (VS - CRP- NFS...) et aussi
dans le but de préparer le malade pour recevoir un traitement médical et/ou a un éventuel acte
chirurgical.

La sérologie hydatique par hémagglutination indirecte demandée chez un seul malade,

elle est positive a 1/60.

IV. FORMES TOPOGRAPHIQUES

En se basant essentiellement sur les résultats de I'imagerie :

1. Selon la localisation en hauteur

L’atteinte intéressait I’étage dorsal dans 16 cas (64%), I’étage lombaire dans 3 cas (12%)

et I’étage cervicale dans 2 cas (8%), I'atteinte étaient multifocale dans 4 cas (16%).
- 19 -
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2. Selon I’étendue de la lIésion

L’étendue de la lésion correspondait a la hauteur d’une vertébre dans cinq cas (20%), de

deux vertébres dans sept cas (28%), de trois vertébres dans huit cas et de plus de trois vertébres

dans cinq cas (Figure 9).

4 ™
M 1lvertébre  ®2vertebres M3 veértebres Edvertebres et plus
. vy
Figure9: Répartition des cas selon I’étendue des lésions
3. Selon l’origine de la compression
L'origine extradurale des compressions représentait 52% des étiologies avec 13 cas,

suivie par I'origine intramédullaire (32%) puis I'origine intradurale extramédullaire (Figure 10).

flrﬂf

12

10

~

extradurale

intradurale extramaedullaire

intramédullaire

Figure10: Répartition des cas selon I'origine de la compression
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V. ATTITUDE THERAPEUTIQUE

1. Traitement médical

1-1. Traitement antalgigue

Des antalgiques usuels ont été prescrit. Ce traitement était institué chez tout patient
présentant des douleurs en pré et en post opératoire, Nous avons utilise des antalgiques en

procédant par paliers d’OMS, soit seuls, soit en association avec les AINS ou les corticoides.

1-2. Traitement antibacillaire

Un traitement antibacillaire a été instauré chez trois malades qui présentaient un mal de

pott.
Les antibacillaires utilisés étaient :
= La streptomycine :aladose de 15mg/kg/j en injection intra musculaire
= La rifampicine :aladose de 10mg/kg/j
= ’isoniazide : a raison de 5mg/kg/j
= La pyrazinamide :ala dose de 25 a 30mg/kg/j

Selon le programme national de lutte antituberculeuse, Le régime mis en oceuvre
comprenait une période de 9 mois voire un an; 2 mois associant quatre antibacillaires
(Streptomycine, Isoniazide, Rifampicine, Pyrazinamide) pris six jours sur sept.

C’est la phase d’attaque, elle est suivie de la phase de continuation associant deux

antibacillaires (rifampicine et isoniazide), pris six jours sur sept pendant 7 mois.

1-3. Traitement antibiotique

Une antibiothérapie a été indiquée en post opératoire chez un garcon de 10 ans qui avait
un abces intramédullaire. Le traitement a consisté en un drainage chirurgical de I'abcés avec
aspiration du pus et lavage de la cavité apres laminectomie et myelotomie, L’examen
cytobactériologique du pus n’a pas montré de germes. L’examen anatomopathologique effectué
sur la coque n’a pas révélé de lésion tumorale. Par la suite le malade a été mis sous tri-

antibiothérapie parentéral pendant un mois a base de : ceftriaxone (2g/j) + métroéidazole
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(1,5 g/j) + thiamphénicol (750mg/j) avec un relai par voie orale pendant 3 semaine par

amoxicilline acide clavulanique 100mg/j et thiamphénicol 1,5g/j.

2. Traitement chirurgical

La chirurgie décompressive a été indiquée chez presque tous nos malades 92%.

2-1. Les voies d’abord

L’abord postérieur avec laminectomie a été pratiqué chez 16 cas (64%) et avec
laminotomie chez 2 cas (8%).

La laminectomie avait intéressé un étage dans 4 cas (25%), 2 étages dans 6 cas (37,5%), 3
étages dans 4 cas (25%) et plus de 3 étages dans 2 cas (12,5%),

L’abord antérieur a été pratiqué chez 2 malades par voie transthoracophrénique, le geste
chirurgical a consisté en une corporectomie avec résection total de la tumeur, décompression,

mise en place d’un greffon puis fixation.

2-2. L'exérése tumorale

Une exérése tumorale a été réalisée de facon compléte chez 15 patients, et de facon

incompléete chez 4 patients.

2-3. Drainage d’abcés

L’évacuation chirurgicale d’abcés a été pratiquée chez 4 patients (16%) dont 3 2taient
d’origine pottique, permettant ainsi de réaliser des biopsies au niveau de la coque de I'abcés,

avec des préléevements du pus afin d’identifier le germe responsable.

1. Données de I’examen anatomopathologique :

L étude anatomopathologique a mis en évidence la prédominance de la pathologie tumorale
chez 18 malades soit 72%, suivie de pathologie infectieuse dans 6 cas (24%) et un cas

d’hématome intradurale extramédullaire (Tableau I).

3-1. Processus extraduraux

- 4 cas de sarcome d’Ewing (Figure 11,12,13)
- 2 cas de chondrosarcome
- 1 cas d’hémangiome capillaire
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- 1 cas de chordome
- 2 cas de kyste hydatique (figure 17,18)

- 3 cas de mal de pott

3-2. Processus intraduraux extramédullaire

- 1 cas de métastase cervicale d’un médulloblastome
- 1 cas de schwannome
- 1 cas d’hématome

- 1 cas de lipome

3-3. Processus intramédullaire

- 3 cas d’épendymome

- 2 cas de kyste arachnoidien (Figure 14)
- 1 cas de kyste épidermique (Figure 15)
- 1 cas de kyste endodermique

- 1 cas d’abces

Tableau I: Répartition des cas en fonction du diagnostic histologique

Etiologies Nombre de cas Pourcentage
Sarcome d’Ewing 4 16%
Kyste arachnoidien 2 8%
ependymome 3 12%
chondrosarcome 2 8%
Hémangiome capillaire 1 4%
Chordome 1 4%
Schwannome 1 4%
Hématome 1 4%
kyste hydatique 2 8%
Mal de pott 3 12%
Kyste épidermique 1 4%
Kyste endodermique 1 4%
Lipome 1 4%
Métastases 1 4%
Abces intramédullaire 1 4%
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2. Traitement adjuvant

4-1. La radiothérapie

La radiothérapie adjuvante a été instaurée chez un seul malade, et en association avec la
chimiothérapie chez 2 malades.

La dose totale recue était de 40 Gy.

4-2. La chimiothérapie

Elle était administrée chez 2 patients, faisant toujours suite a la chirurgie et en
association avec la radiothérapie.
Un traitement complémentaire fait de radio+chimiothérapie a été décidée chez un malade
qui a été perdu de vue.
Le protocole administré a comporter 6 cures a base de :
-Endoxan : 50mg : 3cp/j pendant 7j.

-Adriblastine : 60mg dans 250 mg de SS %0 passé en 15 mn aJ8.
5. Rééducation

Complément thérapeutique indispensable, la rééducation a été prescrite pour tous les

malades présentant de déficit neurologique.

VI. EVOLUTION

Le déceés est survenu avant tout traitement chez un malade qui présentait un sarcome

d’Ewing a un stade trés évolué.

1. Les suites post opératoires immédiates

La majorité de nos patients avait des suites post opératoire simple, cependant une seule
patiente a accusé lors de son hospitalisation une méningite post opératoire confirmé et traitée,

ainsi que des escarres.
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2. A court terme

un déces est survenu dans les 24 heures aprés une laminectomie décompressive dans un
tableau d’aggravation des troubles neurologiques et respiratoires chez un patient de 12 ans,
opéré il y'a 10 mois pour un médulloblastome du cervelet, admis dans un tableau de
tetraparésie, avec a I'IRM un processus tumoral intradural extramédullaire compressif a I'étage
cervical avec cavité syringomyélique secondaire cervico-dorsale et lésions nodulaires médullaires
dorsales, I'ensemble est compatible avec des métastases du médulloblastome.

Pour les autre malades I’évolution a court terme se reparti comme suit :

- Evolution était favorable avec amélioration du déficit neurologique chez 13 patients soit 48%,

- Un état stationnaire est noté chez 10 malades, ce qui représente 40%.

3. A long terme:

L’évolution lointaine est difficile a apprécier chez tous nos patients vu que certains
malades ont été perdus de vue:
L’évolution est favorable chez 7 cas ce qui représente 28% avec un recul qui dépasse 4
ans pour quelques malades.
La survenue de 3 récidives
- un ependymome
- un kyste hydatique
- Un sarcome d’Ewing
La déformation rachidien post laminectomie avec apparition d’une cyphoscoliose dorsale
chez un seul malade.
La récupération neurologique incompléte a été notée chez 4 malades.
Nous rapportons ci dessous les observations des malades décédés pour plus de
précision :
Un ependymome chez une fille de 12 ans admise au service apres un délai de 2 mois, le

traitement a consisté en une résection subtotale avec rééducation. Apres un délai de 18 mois la
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patiente une symptomatologie faite de douleurs rachidiennes, trouble de la marche et scoliose
dorsale. L'IRM de contrble a objectivé I'augmentation de volume tumoral, la biopsie était en
faveur de méme type histologique.

La fille est décidée plus tard par aggravation de trouble respiratoire.

Un patient de 15 ans opéré pour sarcome d’Ewing, le geste chirurgical a consisté en une
résection tumorale totale avec mise en place d’un greffe osseuse puis fixation, suivi d’une radio-
chimiothérapie. Apres une guérison complete pendant 3 ans le patient a présenté une
tuméfaction pariéto-occipitale gauche, évoluant depuis 1 an, pour laquelle la TDM et I'IRM
cérébrale ont été réalisées montrant un aspect évocateur d’une métastase cérébrale. Une exérese
totale était faite avec étude immuno- histologique qui était en faveur d’'une métastase du
sarcome d’Ewing. Les suites post-opératoires étaient simples, et une TDM cérébrale de contréle
réalisée 2 mois aprés n’a pas montré de récidive. Apres 4 mois, le patient a présenté une
nouvelle rechute révélée par un syndrome de compression médullaire aves paraparésie spastique
et un niveau sensitif D8-D9. Le bilan demandé comportait une radiographie standard du rachis,
ayant objectivé un tassement vertébral D8, tandis que I'IRM vertébro-médullaire a montré un
remaniement et tassement en galette de D8 avec excroissance osseuse antérieure et postérieure,
en faveur de lésion métastatique du sarcome d’Ewing. Pour laquelle le patient a bénéficié d’une

décompression médullaire. Le patient est décédé quelques jours apres.
4. Recul

La majorité de nos patients ont été suivie en consultation externe pour évaluation
clinique et radiologique a un mois, au 3eme mois, a un an et a 4 ans.

Le recul moyen était de 14 mois, avec des extrémes de 3 mois et 4 ans.
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Figurel 1: Coupe axiale d’'une IRM en temps T2 du rachis lombaire montrant une lésion osseuse

d’intensité intermédiaire de L1 avec envahissement épidural étendu de D12 a L2 et compression

médullaire.

Figurel2 : Coupe sagittale d’'une IRM avec injection du gadolinium centrée sur L1 montrant une

masse osseuse du pédicule droit bien rehaussée avec extension aux muscles paravertébraux a

travers le foramen de L1.
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Figurel3 : Coupe sagittale d’une IRM en temps T1 du rachis dorso-lombaire montrant une

image hypointense étendue de D6 a D9 avec tassement en galette de D8 et excroissance osseuse

antéro-postérieure et envahissement épidural comprimant la moelle dorsale.

Figure14 : Vue peropératoire aprés laminectomie et myelotomie montrant un kyste arachnoidien

intramédullaire.
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Figurel15 : IRM rachidienne en coupe sagittale en séquence pondérée T1 (a) et T2 (b) sans

injection de gadolinium, en coupe coronale en séquence pondérée T2 (c) et en coupe axiale en

séquence pondérée T1 (d) aprés injection de gadolinium montrant I’aspect d’un kyste

épidermoide intramédullaire au niveau D2 a D3.
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Figure16: IRM rachidienne en coupe sagittale en séquence pondérée T1 (a) et T2 (b) sans

injection de gadolinium et en coupe axiale T1 avec injection de gadolinium (c) montrant I’aspect

d’un kyste arachnoidien intramédullaire au niveau D3 et D4.
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Figure 17: IRM dorsale en coupe sagittale séquence T1: multiples kystes intracanalaires avec

compression médullaire

Figure 18 : IRM dorsale coupe axiale en T2 : multiples kystes hyperintenses intéressant le corps

vertébral, la jonction vertébro-costale etles muscles para vertébraux avec prolongement

endocanalaire.
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@ (b)

Figure 19 : IRM dorsale ; coupe sagittale, en séguence T1 montrant un kyste vertébral en

hyposignal(a). En T2 : la Iésion devient hyperintense (b).

™

(b)

Figure 20 : IRM en Coupe sagittale T1 apres injection de gadolinium, prise de contraste limitée a

la périphérie de la Iésion, pas de portion charnue pas de signe d’épidurite (a). En T2 : Lésion

ovalaire en hypersignale franc modifiant le cordon médullaire (b).
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ure 21: IRM en coupe sagittale T2(A), coupe axiale T2 (B), coupe sagittale sans gadolinium T1(C),

avec gadoliniumT]1 (D). Volumineux processus expansif intramédullaire dorso-lombo-sacré en

iso signal T1, et hypersignal hétérogéne T2, se rehaussant de facon hétérogene apres

gadolinium. Il est responsable d’'un scalopping sur la face postérieur des corps vertébraux

faisant suspecté un épendymome myxopapillaire de film terminal
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Figure 22: IRM en coupe sagittale T2 (A), T1 apreés gadolinium (B), coupe axiale T1 aprés

gadolinium (C), élargissement médullaire cervicodorsal avec lésion intramédullaire en regard du

D7, en hyposignal T1 et T2, rehaussée de facon intense hétérogéne avec zone de nécrose.

Elle s’accompagne de lésion kystique sus et sous jacente.
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Figure 23 : Tumeur intramédullaire cervicale haute associée a des kystes satellites en rapport

avec un épendymome.
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Figure 24 : IRM de contréle (Figure 25) ne montre pas de résidu tumoral.
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|.EPIDEMIOLOGIE

1. La fréguence

La fréquence exacte des compressions médullaires non traumatiques (CMNT), méme sans
discrimination de I’age, n’est pas facile a apprécier, en effet, dans la littérature récente, aucune
source n’a mentionné ce parameétre.

Dans une étude faite au CHU Ibn Rochd de Casablanca [1], les CMNT de I’enfant
représentaient 0,35% de I’ensemble des hospitalisations au service de neurochirurgie et 8,3% des
compressions médullaires tout age confondu.

Les CMNT de I’enfant sont rares, c’est le cas dans notre contexte, puisque leur fréquence

au service de neurochirurgie est estimée a 0,2% et 9,8% des CMNT tout dge confondu.
2. Le sexe

Dans notre série, on note une légére prédominance du sexe masculin avec 60% des cas,
ce qui concorde avec les donnés de la littérature [1,2,3].
3. L’age

La plupart des auteurs s’accordent que les CMNT sont surtout I'apanage du grand enfant
aprés I’age de 10 ans [2]. Les nourrissons ne sont touchés que dans une portion inferieur a 10%
[1,2]. Dans notre série la moyenne d’age est de 11 ans et 10 mois, avec une nette prédilection
aprés I’age de 10 ans qui représente 76% des cas.

On en déduit que les CMNT sont surtout I’'apanage du grand enfant de sexe masculin.

Il. ETUDE CLINIQUE

1. Les antécédents:

Les CMNT de [I'enfant peuvent apparaitre sur un terrain particulier lors d’une
phacomatose dont la plus incriminée reste la maladie de VAN RECKLINGHAUSEN, ou survenir
chez un patient porteur d’un néoplasme ou d’une infection déja connue notamment la

tuberculose dans notre contexte.
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Dans notre série deux de nos patients ont eu des ATCDs de néoplasme et un seul malade
avait une tuberculose pulmonaire traitée.

Des facteurs déclenchant peuvent étre notés notamment le traumatisme rachidien, qui
entraine une accentuation de I'cedéme périlesionnel, ce qui aggrave la compression de la moelle

et la rend symptomatique.

2. Le délai d’évolution

C’est le temps écoulé entre I'apparition du premier symptome et I’admission du malade
au service de neurochirurgie.

Dans I’étude faite a I’hopital Ibn Rochd portée sur 45 cas de CMNT de I'enfant, le délai
d’évolution varie entre 3 jours et 3 ans avec une moyenne de 5 mois et 3 jours. Le nombre de
cas ayant consulté avant le délai d’un mois ne représente que 25% [1].

Dans la série d’Arthuis et Turpin [4], ce délai varie entre quelques jours et 18 mois,
seulement 5,4% de patients ont consulté avant le délai d’un mois. Pour la série de Nidaye [5], le
retard diagnostique dépasse un mois dans plus de 77% des cas.

Dans notre série, ce délai oscille entre 10 jours et 15 mois avec une moyenne de 3 mois
et 14 jours. Seulement 16% des cas ont consulté avant le délai d’un mois.

Ceci témoigne dans les quatre séries, qu’un grand pourcentage des malades consulte
tard et I’absence d’orientation dans un service spécialisé afin de solliciter a temps d’un avis
neurochirurgical dés les premiéres consultations.

Tableau ll: le pourcentage des malades consultant avant un moi

Séries Pourcentage des consultants avant un mois
Obilat [1] 25%
Arthuis et Turpin [4] 5,4%
Nidaye [5] 23%
Notre série 16%
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3. Les signes de début

Le diagnostic des compressions médullaires non traumatiques est établi sur I’existence
d’un syndrome rachidien, d’un syndrome lésionnel et d’'un syndrome sous lésionnel. Ces trois
éléments classiques du syndrome de compression médullaire ne sont pas nécessairement
présent simultanément.

L’ensemble des manifestations cliniques des compressions médullaires traduit une
souffrance de I’axe nerveux qui peut étre secondaire a :

-Des phénomenes compressifs mécaniques purs des cordons médullaires a I'origine
d’une perturbation des fonctions assurées par les faisceaux renfermés dans ce cordon.

-Des phénomeénes vasculaires: la compression des vaisseaux médullaires (artere et
veine) est a I’origine d’une ischémie médullaire.

- L’association de ces deux phénomenes.

D’autre part, il faut noter que plus le processus compressif évolue lentement, plus la
moelle s’adapte a cette compression. Dans un premier temps, la moelle est simplement refoulée
(phase asymptomatique), puis comprimée (début des manifestations cliniques). Cette lenteur

d’évolution explique le caractere insidieux de certaines manifestations cliniques [6].

3-1. Les douleurs rachidiennes:

La douleur est le signe révélateur le plus habituel, mais elle reste trop souvent mal
exprimer par le jeune enfant incapable de verbaliser. Pour ces raisons elle est considérée comme
un signe révélateur moins fréquent que chez I'adulte [1,7]. Les douleurs siégent bien souvent
sur toute la hauteur du rachis, atteignant méme le rachis cervical. Elles sont assez souvent
intermittentes, apparaissant lors de la mobilisation du rachis, génant I’enfant dans ses jeux et
ses déplacements, elles surviennent aussi en position allongée empéchant le sommeil ou
provoquant le réveil [1].

Ces douleurs précédent parfois la déformation rachidienne de plusieurs années et

revétent toujours une excellente valeur d’orientation.
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Dans la série de Lewis [8], sur 23 cas de compressions médullaires de I’enfant, ce signe
est présent au début chez 17 patients soit 74%.

Alors que les douleurs précédent la symptomatologie neurologique chez 90 % des
malades dans une étude faite sur les compressions médullaires en oncologie pédiatrique aux
hopitaux de Toulouse [9].

Dans la série de Bernardi [10], portant sur les compressions médullaires de I’enfant par le
neuroblastome, ce signe est présent chez 47 patients soit 61%.

Dans la série d’Obilat [1], ce symptOme est retrouvé chez 64,4% de cas. Dans la notre, ce

signe est également fréquent, il est retrouvé chez 9 de nos patients, soit un pourcentage de 36%.

3-2. les douleurs radiculaires

Elles orientent vers le siege de la compression, un interrogatoire attentif précisera leurs
caractéres topographiques (Figure 25), sémiologiques et évolutifs.

Ces douleurs sont extrémement tenaces, fixes, progressives, de plus en plus vives,
rebelles, résistant aux thérapeutiques usuelles, de topographie métamérique radiculaire variable
selon le siege de la compression. D’abord unilatérales, ces douleurs radiculaires peuvent
secondairement se bilatéraliser. L’augmentation des douleurs par la toux, I'éternuement, la
poussée abdominale, les efforts de défécation ; est une notion capitale, mais inconstante que
I’on recherchera systématiquement par I'interrogatoire [11,12]

Dans notre série, les douleurs radiculaires complétent le tableau clinique chez 2 malades
soit 8%, a type de névralgies cervicobrachiales chez 1 patient, et de lombosciatique droite dans

I’autre cas.
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Figure 25 : Schéma montrant la systématisation des niveaux sensitifs

-42 -



Prise en charge des compressions médullaires non traumatiques chez I’enfant
—————— ———————— |

3-3. Les troubles moteurs

De caractere péjoratif, ils déterminent I'urgence de la prise en charge [13]. lIs Peuvent
manquer au début ou rester discrets. L’enfant se présente souvent au pédiatre pour une
symptomatologie simulant une affection orthopédique. Ils touchent avant tout les membres
inferieurs, parfois les membres supérieurs ou les deux simultanément, ils sont généralement
bilatéraux. lls peuvent aller d’'un simple trouble de la marche jusqu'a la paralysie complete.

Dans une la série d’Obilat [1], les troubles moteurs sont retrouvés chez 38 malades soit
84,4%, les membres supérieurs sont touchés chez 4 malades (8,8%), et les membres inferieurs
chez 28 malades soit 62,2%.

Dans la série d’Arthuis et Turpin [4] portant sur 73 cas de CMNT chez I'enfant, les
troubles moteurs se présentaient chez 36 malades soit 49,3%. lls siegent au niveau des membres
supérieurs dans 5,5% des cas et sur les membres inferieurs dans 43,8% des cas.

Dans notre série, les troubles moteurs sont fréquents au début de la maladie, ils sont

notés chez 20 cas soit 80%.

3-4. Les troubles sensitifs

Sont bien souvent méconnus au début chez I’enfant, surtout s’il est tres jeune. Dans la
série d’Obilat [1], 10 cas ont présenté des troubles sensitifs soit 22,2% a type d’hypoesthésie,
d’anesthésie et de paresthésie.

Dans notre série 7 cas sur 25 présentent des troubles sensitifs, ils concernaient surtout
les membres inferieurs dans 71,4% des cas, les membres supérieurs dans un cas et les quatres

membres chez un seul malade.

3-5. Troubles sphinctériens

Ces troubles sont rarement révélateurs de la maladie, leur apparition est tardive pour la
plupart des auteurs. lls sont fréquemment retrouvés en cas de compression de la queue de
cheval.

IIs peuvent étre a type d’incontinence ou de rétention urinaire, de difficultés de la miction
ou au contraire I’envies impérieuses d’uriner [14,15].
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IIs font parti du tableau clinique de début chez 24,4% dans la série d’Obilat [1], alors
que ce pourcentage était de 28% dans la notre.

Quant aux autres signes de début, ils sont a connaitre, car ils exposent souvent a des
erreurs de diagnostic. Il peut s’agir des signes méningés, de céphalées, de fievre ou

d’amaigrissement avec altération de I’état général.

4. Les données de I’examen neurologique

Reconnaitre une compression médullaire lente au stade de para ou de tétraplégie flasque
n'a que peu d’intérét, I'irréversibilité des troubles se situe alors au-dela de l'urgence, cela
souligne l'importance d’établir un diagnostic précoce dés I'apparition des premiers signes
cliniques.

A la période initiale de la compression, I’'examen clinique peut rester entierement négatif,
ou n’apporter que des renseignements discrets, il faut cependant rechercher avec beaucoup de

soin des signes objectifs d’atteinte radiculaire et d’atteinte médullaire.

3.1. Le syndrome rachidien

L’examen du rachis représente, dans une compression médullaire débutante, un des
temps les plus utiles de ’examen chez un enfant présentant des signes récents, méme discrets
au niveau du rachis, cet examen doit comporter une inspection de tout le rachis a la recherche
d’une attitude anormale ou d’une perte des courbures physiologiques, une palpation a la
recherche d’un point douloureux et une mobilisation qui permet de découvrir une limitation des
mouvements du rachis.

Tous ces signes traduisent une souffrance des éléments ostéo-disco-ligamentaires du
canal rachidien [6,11.15].

Le syndrome rachidien est surtout marqué dans les affections extradurales prenant
naissance au niveau cervical ou lombaire.

L’analyse rétrospective d’Obilat [1] montre que sur 45 cas de CMNT chez I’enfant, la
raideur rachidienne est notée chez 20% des malades, les douleurs rachidiennes chez 13,3% et les

déformations chez 11,11%.
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Dans I’étude d’Arthuis et Turpin [4], la raideur est retrouvée chez 64%, les douleurs chez
49,3% et les déformations chez 30% (Tableau llI).
Dans notre série le syndrome rachidien est identifié chez 11 malades soit 44% dominé

surtout par les douleurs rachidiennes (67,67%), suivie par les déformations et la raideur.

Tableau lllI: fréquence du syndrome rachidien dans les CMNT de I’enfant

Séries Douleurs Raideurs Déformations
Obilat [1] 13,3% 20% 11,11%
Arthuis et Turpin [4] 49,3% 64% 30%
Notre série 67,67% 27% 27%

3.2. Le syndrome Iésionnel

Il traduit la souffrance du métamere directement comprimé par la lésion en cause, il peut
s’agir de [l'atteinte d’une racine nerveuse ou de linterruption des voies sensitivomotrices
métamériques. Ce syndrome est en principe le premier en date, il est fait d’un tableau radiculaire
objectif et subjectif, essentiellement sensitif et radiculaire, le déficit ou la douleur garde toujours
une topographie en bande [11,16].

La mise en évidence de ce syndrome est capitale car il oriente volontiers vers le niveau
médullaire a explorer.

La découverte d’un niveau lésionnel précis d’hypoesthésie ou d’anesthésie n’est pas
toujours aisée surtout si I’enfant est tres jeune, on étude alors non seulement ses réactions, ses
cris, mais également ce qu’on peut enregistrer au niveau de sa face : grimaces, rougeurs ou
expressions de la douleur.

L’'absence du syndrome rachidien ou lésionnel ne doit pas écarter le diagnostic de
compression médullaire, dont la seule suspicion impose I’exploration [13].

Dans I’étude d’Obilat [1], ce syndrome est noté chez 18 patients (40%), alors qu’il était

identifié chez 2 malades dans notre série.
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3.3. Le syndrome sous |ésionnel

Il traduit la souffrance des voies ascendantes et descendantes, encore appelées voies
longues, c’est la conséquence de leur interruption plus au moins compléte. Du fait de la
répartition topographique des voies motrices et sensitives, les troubles intéressent d’abord les
derniers métameres sacrés puis s’étendent progressivement jusqu’au niveau de la compression
pour rejoindre les troubles liés au syndrome lésionnel [17].

Il associe a des degrés variables :

a. Les troubles moteurs:

Les troubles de la marche sont trés fréquents et plus ou moins prononcés, I’enfant traine
la jambe si I'atteinte est unilatérale ( Tableau IV).

Cependant, ce sont les paralysies qui représentent de loin le signe le plus important. Elles
intéressent habituellement les membres inferieurs, beaucoup plus rarement les membres
supérieurs, elles peuvent rester longtemps unilatérales et méme rester d’avantage localisées a
un seul territoire.

Signalons que si les paralysies revétent un caractere hémisphérique, elles peuvent faire
simuler a tort une atteinte cérébrale.

Ces troubles moteurs peuvent manquer chez un enfant porteur d’une compression
médullaire, c’est dire I'importance de faire un examen neurologique complet, surtout c’est le
récit de la mere est suggestif et qu’il existe des signes rachidiens.

Tableau IV: Fréquence des troubles moteurs dans les CMNT chez |’enfant

Auteurs Pourcentage
Obilat [1] 91,1%
Arthuis et Turpin [4] 82%
Bernardi [10] 98,7%
Lewis [8] 67%
Notre série 84%
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b. Les troubles sensitifs:

IIs intéressent non seulement la sensibilité superficielle, mais également la sensibilité
profonde, ils peuvent étre uni ou bilatéraux.

Les résultats obtenus par le tact, la douleur, le chaud et le froid doivent étre rapporté sur
un schéma qui objective nettement les zones d’anesthésie complete ou incompléte, totale ou
dissociée et qui ont une grande valeur localisatrice.

Devant la difficulté voire I'impossibilité de les rechercher chez un trés jeune enfant, ces
troubles sensitifs ne sont notés que chez un tiers de nos malades, beaucoup moins dans la série

de Bernardi [10] avec 14,4%, et Lewis [8] avec 14%.

c. Les troubles des réflexes:

IIs sont tres souvent pathologiques, vifs, diffus, polycinétique ou abolis, mais
I’association réflexes exagérés-réflexes abolis est trés significative d’une affection médullaire.
En effet ’abolition d’un réflexe ostéotendineux correspond au métamere atteint. S’il s’y associe
une paralysie avec amyotrophie localisée, c’est tres significatif du siege du syndrome lésionnel.

Il faut cependant se souvenir que les réflexes peuvent trés bien étre normaux ou simplement vifs
au début.

Le signe d’HOFMAN et de BABINSKI n'ont pas de valeur que chez le grand enfant.

Dans la série d’Obilat [1], les troubles des réflexes sont rencontrés chez 60% des malades. Alors
que dans la série d’Arthuis et Turpin [4], 70% des malades ont des troubles des réflexes.

Dans la notre, ces troubles sont aussi fréquents, ils sont retrouvés chez 16 malades, soit

64%.

d. Les troubles sphinctériens:

IIs ne sont révélateurs que chez le grand enfant, alors qu’ils passent souvent inapercus
chez le nourrisson et le petit enfant avant d’acquérir la propreté.
Les troubles sphinctériens représentent 51,1%, chez Obilat [1], 39,4% chez Bernardi [10],

30% chez Arthuis et Turpin [4], alors que dans notre étude ils représentent 28% (Tableau V).
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Tableau V : la fréquence des troubles sphinctériens

Etudes Pourcentage
Obilat [1] 39,4%
Arthuis et turpin [4] 30%
Bernardi [10] 39,4%
Lewis [8] 57%
Notre étude 28%

I1I.ETUDE PARACLINIQUE

Les examens complémentaires ont un triple objectif :
- Confirmer au plus vite le diagnostic de la CMNT
- Etablir autant que possible son étiologie

- Apprécier les parametres pouvant influencer la conduite thérapeutique

1. L’'imagerie par résonance magnétique IRM

Grace a sa haute résolution en contraste et son étude multi-planaire, I'IRM représente
I’examen de choix dans I’exploration de la compression médullaire [7, 19, 20,21]
Elle est non invasive et bien tolérée, elle présente plusieurs avantages par rapport a d’autres
investigations.

L’ensemble du rachis et la moelle sont explorés en séquence axiale, sagittale, et parfois
coronales. Avec des séquences pondérées en : T1, T2, diffusion, inversion récupération (FLAIR).

D’autres séquences peuvent étre utilisées: les séquences en saturation de graisse et les
séquences en écho de gradient T2 [19].

L’IRM doit étre couplée a [I’injection intraveineuse de produit de contraste
paramagnétique : Le gadolinium. Cette technique complémentaire est particulierement utile dans
les affections tumorales qui se rehaussent en T1, permettant un meilleur bilan d’extension

[19,21].
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La séquence T1 est une séquence anatomique, elle permet I'analyse morphologique du
rachis, de la moelle et des parties molles péri rachidiennes.

La séquence T2 est une séquence a “effet myélographique”. Les espaces sous
arachnoidiens sont en hypersignal contrastant avec la moelle en hyposignal. Cette séquence est
tres sensible aux modifications du signal de la moelle [7,18, 21, 22,23].

La séquence de diffusion DWI (diffusion weighted imaging) est une technique spéciale
utilisant de forts gradients magnétiques, elle permet d'annuler le signal des protons des liquides
qui circulent librement comme le LCS. Les protons qui ont un mouvement plus restreint, comme
les protons intracellulaires, sont détectés par cette technique. L'intérét est la détection précoce
des cedémes cytotoxiques des lésions ischémiques et de distinguer les tumeurs de certains
abces comme les abces a pyogénes qui apparaissent hyperintenses en DWI [20].

L’imagerie par résonance magnétique fonctionnelle (IRMF) de la moelle épiniere a été
développée au cours de ces dernieres années et semble maintenant étre une méthode adéquate
pour l'utilisation pratique comme un instrument de recherche et pour les essais cliniques
évaluant la fonction de moelle épiniere. L'application de I'IRMF a la moelle épiniére semble une
extension logique de son utilisation cérébrale, mais dont la comparaison a suscité relativement
peu d'attention. Le nombre relativement bas de publications semble étre une conséquence du
défi considérable d'acquérir IRMF de la moelle épiniére, en plus des défis habituels d'obtenir des
données de 'IRMF de qualité.

L'IRM permet de faire une cartographie de processus lésionnel en déterminant:

- Le siege de la Iésion en hauteur : cervical, dorsal, lombaire

- La localisation dans I’espace rachidien : extradural, intradural extramédullaire,
Intramédullaire

- Le nombre, I’étendue et la dimension de la Iésion

- Le rapport avec les structures avoisinantes

- Les caracteres sémiologiques de la Iésion

- Le retentissement sur la moelle
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Toutes ces raisons font de I'IRM, en dehors des contre indications, I’examen fondamental
dans la pathologie médullaire [15, 22,23, 24, 25,26].

Dans notre série, 84% de nos patients ont bénéficié de I'IRM médullaire. Elle a montré
avec précision le siege de la lésion dans tous les cas et fait évoquer le diagnostic histologique
dans 42,8% des cas. Dans tous les cas, une cartographie précise de la tumeur a été obtenue,
avec étude des anomalies squelettiques avoisinantes.

Par contre la série d’Obilat, seulement 20 malades ont bénéficié de cet examen soit
44,4% des cas.

Donc, toute suspicion de compression médullaire doit bénéficier d’une IRM en urgence.
L’injection de gadolinium est quasi systématique.

2. La tomodensitométrie TDM

La TDM est un examen rapide et peu contraignant, ayant, en ce qui concerne I'os et
I’espace épidural, des performances qui restent excellentes [27,28].

Elle permet, grace a la réalisation de coupes millimétriques et aux possibilités de
reconstruction sagittale, frontale ou tridimensionnelle, de faire une analyse fine des structures
osseuses, mais aussi des parties molles adjacentes et des modifications qui s’y rattachent.
Cependant, sa contribution dans le diagnostic des processus expansifs intracanalaire est réduite.
La moelle est rarement mise en évidence sur les coupes axiales, a I’exception de la région
cervicale haute ou les espaces sous arachnoidiens sont larges [7,16,19,23,26].

Le scanner avec injection intraveineuse de produit de contraste est utile en montrant la
vascularisation tumorale, il permet de souligner certaines tumeurs extra axiales comme les

neurinomes.

3. Les radiographies standards

Grace a des clichés de face, de profil, accompagnés des clichés de trois quart, on étudie
la totalité du segment considéré. Si besoin, des clichés localisés peuvent étre effectués, soit au
niveau d’une zone difficile a analyser comme la charniere cervico-occipitale, soit au niveau d’une

zone cliniquement suspectée [27,29].
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Il existe volontiers, lors d’une souffrance médullaire, un décalage entre le niveau
neurologique et le niveau de la lésion osseuse, plus haut situé, c’est ainsi que, pour obtenir le
niveau vertébral correspondant a la limite supérieure des signes médullaires, on retranchera une
vertebre dans la région cervicale inférieure, deux vertebres dans la région dorsale supérieure et
trois vertébres entre D6 et D11( Figure 26).
En effet, plusieurs aspects peuvent étre décelés [28, 29,30,31].
- Un processus expansif d’origine osseuse associant, a des degrés divers, la lyse, la
condensation et déformation de la structure atteinte.
- une ostéocondensation localisée, intéressant le plus souvent le corps vertébral et prenant
I’aspect d’une vertebre “d’ivoire”.
-Une ostéolyse localisée, mal limitée, atteignant le corps vertébral ou encore le pédicule,
réalisant un aspect de vertébre “borgne”, orientant avant tout vers une étiologie métastatique.
-Un tassement d’un ou de plusieurs corps vertébraux.
-Une déformation scoliotique et/ou cyphotique parfois témoin d’une lésion intrarachidienne.
-Une déformation localisée telle que I'augmentation de I’espace inter pédiculaire ou
I’élargissement d’un foramen intervertébral.
-Un aspect de spondilodiscite en faveur d’un processus infectieux.

-Une augmentation de la taille des parties molles avoisinantes.

4. Myéloscanner

Le Myélo-scanner est la technique de choix pour explorer et obtenir une analyse
tomographique fine des lésions a I'intérieur du canal rachidien : la taille, la forme du cordon
médullaire et des espaces sous arachnoidiens.

Le parenchyme médullaire reste difficilement appréciable, bien que la réalisation
d’examens retardés effectués 6 a 24 heures apreés 'injection intrathécale du produit de contraste
hydrosoluble, puisse démontrer une opacification tardive de la composante kystique d’une

tumeur intramédullaire, ou d’une cavité syringomyélique. Les reconstructions dans les plans:
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sagittal, coronal et oblique ont I'avantage d’offrir une orientation spatiale additionnelle trés utile

dans I’évolution des lésions intrarachidiennes [20].

5. Myélographie

Depuis I'avenement de I'IRM, la myélographie a perdu la place prépondérante qu’elle
occupait dans I'exploration de la moelle et de ses enveloppes. Actuellement, les seules
indications d’utilisation de la myélographie, sont les contre indications de I'IRM [20].

Pour pallier a I’invisibilité de la moelle épiniere sur les clichés radiographiques standards,
des techniques d’opacifications ont été développées, le principe se base sur le remplacement du
liquide céphalo-rachidien radio-transparent par un produit de contraste.

La mise en place du produit de contraste dans les espaces sous arachnoidiens permet de
dessiner le contour de la moelle épiniere et ainsi de la rendre visible sur des clichés
radiologiques.

Trois voies d’abord sont possibles :
- La voie lombaire
- La voie latéro-cervicale
- La voie sous-occipitale, devenues exceptionnelles.
Elle permet de situer le siége et d’approcher le diagnostic étiologique [20,26]:
- Les lésions extradurales donnent une image d’arrét en “dent de peigne®“.
- Les lésions intradurales extramédullaires donnent une image d’arrét en “dome ou en copule”.
- Les lésions intramédullaires donnent un aspect fusiforme a la moelle ou un aspect de grosse
moelle.

La myélographie est une procédure agressive et potentiellement dangereuse, tout en

restant une technique de visualisation indirecte des compressions médullaires.
Dans notre série, elle n’a pas été réalisée en aucun cas.

L’IRM reste I’examen de choix quand on suspecte une compression médullaire.
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6. Les autres Examens radiologiques

L’angiographie vertébromédullaire, a permis d’approfondir les connaissances sur
I’lanatomie et la circulation des vaisseaux de la moelle. Elle a rendu possible le diagnostic des
malformations vasculaires et leur classification, ainsi que le développement de I'embolisation
dans ces territoires. Les principes de réalisation de I’angiographie sont aujourd’hui bien précis ;
le taux de complications spécifiques est extrémement faible. Ses limites sont essentiellement
liées aux faibles dimensions des vaisseaux médullaires [26].

La scintigraphie du squelette, si elle est réalisable fait aisément le diagnostic de

dissémination métastatique, de méme que I'échographie abdominale ou la simple radiographie

du thorax.
7. La biologie

Les examens biologiques usuels seront pratiqués tels que la numération formule
sanguine (NFS) et la vitesse de sédimentation (VS) visant en particulier la recherche d’un
syndrome inflammatoire.

La place de la ponction lombaire a titre diagnostique, devant un tableau de compression
médullaire ou radiculaire, apparait contestable, car elle peut se révéler dangereuse par la
soustraction de liquide céphalo-rachidien, sous-jacente.

La dissociation albuminocytologique témoignant d'une compression médullaire qui
correspond a une élévation franche de la proteinorrachie contrastant avec une quantité normale

de cellules.
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IV. FORME TOPOGRAPHIQUE

Le tableau clinique d’une compression médullaire peut revétir plusieurs aspects selon le

siége de la compression par rapport a la moelle aussi bien en hauteur qu’en largeur.

1. Localisation en hauteur

1.1. Compression cervicale haute

Elle a la particularité de provoquer une tétraplégie évoluant classiquement en U: le
membre supérieur du coté de la lésion, le membre inférieur homolatéral, membre inférieur
controlatéral puis le membre supérieur controlatéral.

Les lésions cervicales qui se développent au voisinage du trou occipital peuvent
s’accompagner d’un syndrome sus lésionnel comportant une hydrocéphalie par blocage de
I’écoulement de LCR et des troubles de la sensibilité de la face par atteinte du noyau trigéminal
spinal, voire une névralgie faciale.

Le syndrome lésionnel peut s’exprimer par une névralgie d’ARLNOLD (C2) s’exprimant
par une douleur occipitale irradiant vers I’oreille ou I'angle de la machoire, ou encore par une
atteinte de la musculature diaphragmatique unilatérale si la Iésion se développe en regard de C2.
Dans la série d’Obilat [1] cette localisation est rencontrée chez 2 cas, et un seul cas dans la série
d’Arthuis et Turpin [4]. Dans notre série, la localisation cervicale haute est également rare, et

n’est objectivée que dans un seul cas.

1.2. Compression cervicale basse

C’est la région du renflement cervical, a 'origine des racines du plexus brachial, une
compression a ce niveau détermine un syndrome lésionnel radiculaire franc avec atteinte
sensitivo-motrice.

L’analyse sémiologique des signes de souffrance radiculaire permet de situer le niveau de
la compression.

Dans notre série, un seul cas de compressions cervicales basses avait été noté, avec une

névralgie cervico-brachiale bilatérale mal systématisée.
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1.3. Compression dorsale

Cette localisation est la plus fréquente, le syndrome lésionnel se traduit par des
radiculalgies en hémi-ceinture ou en ceinture, le niveau sensitif, quand il existe, est un bon
repere clinique (la quatrieme vertebre dorsale: Mamelon, la sixiéme vertébre dorsale: Apophyse
xiphoide, la huitieme vertébre dorsale: Ombilic, la douziéme vertébre dorsale: Pubis (figure 25).

Les compressions dorsales basses et lombaires haute abolissent les réflexes cutanés
abdominaux correspondants supérieurs, moyennes et inferieurs.

Le syndrome sous lésionnel entraine une paraparésie, pouvant évoluer rapidement vers
une paraplégie, vu I’étroitesse physiologie du canal rachidien a ce niveau.

Dans la série d’Arthuis et Turpin [4], cette localisation représente 53,3% des cas, et 37,7%
dans celle d’Obilat [1].

Nos données rejoignent celle de la littérature, la compression dorsale représente

également la localisation la plus fréquent avec 64% des cas (Tableau VI).

Tableau VI : fréquence des compressions dorsales

Etude Pourcentage
Obilat [1] 37,7%
Arthuis et turpin [4] 53,3%
Notre étude 64%

1.4. Compression du cone médullaire

En raison des propriétés anatomiques particuliéeres de cette région, une compression,
méme peu étendue, de la moelle lombo-sacrée pourra intéresser a la fois plusieurs segments
médullaires et plusieurs racines et donnera lieu a un tableau neurologique ou seront intriqués
des signes d’atteinte médullaire et des signes périphériques de souffrances radiculaire. Il faut
souligner la fréquence et la précocité des troubles sphinctériens en cas d’atteinte du cOne

médullaire.

-56 -



Prise en charge des compressions médullaires non traumatiques chez I’enfant

Cette localisation est retrouvée chez 24,4% des cas dans I'étude d’Obilat [1], 23% dans

celle d’Arthuis et Turpin [4]. Dans notre série nous avons rencontré cette localisation dans 4 cas.

2. Localisation en largeur

Suivant le secteur médullaire initialement comprimé, on peut distinguer schématiquement

des formes antérieures, postérieures, latéro-médullaire et enfin intramédullaires.

2.1. Compression antérieure

Les compressions médullaires antérieures peuvent se présenter sous une forme motrice
pure. Les troubles sphinctériens sont précoces et ces lésions peuvent étre responsables

d’accidents ischémiques dans le territoire de I'artére spinale antérieure [7, 11,15].

2.2. Compression postérieure

Les lésions se développent en arriere de la moelle se révelent par des troubles sensitifs

profonds (striction, broiement), associés a des douleurs de type coronales postérieurs.

2.3. Compression latéro-médullaire

Ce type de compression peut au cours de I’évolution étre responsable d’un syndrome de
BROWN SEQUARD plus ou moins net. Il traduit une compression d’une hémi-moelle, et se traduit
cliniquement par :

- Des troubles moteurs et de la sensibilité profondes du coté de la compression.
- Des troubles de la sensibilité épicritique et thermoalgésique du coté opposé a la

compression.

2.4. Compression intramédulaire

Elles donnent un syndrome lésionnel se traduisant sous forme d’un déficit sensitif

suspendu et dissocié d’allure syringomyélique [7,16].
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V.ETIOLOGIES

1. compressions médullaires d’origine embryonnaires et malformatives

Il s'agit de tumeurs congénitales, le plus souvent a révélation précoce dans les premieres
années de la vie, elles s'associent fréqguemment a des malformations. La localisation intradurale
est la plus fréquente, puisqu'elles représentent prés de 20 % de l'ensemble des tumeurs
intrarachidiennes.

Ces tumeurs comportent plusieurs variétés anatomo-histologiques.

1.1. Kystes dermoides et epidermoides

Sont des tumeurs dysembryoplasique liées a une anomalie de fermeture du tube neural
vers la fin de la quatrieme semaine de la vie intra utérine.

Lors de la séparation entre le neuroectoderme et I’ectoderme, du tissu dermoide ou
epidermoides peut rester séquestré; la desquamation continuelle des cellules épithéliales et la
sécrétion de matériel sébacé sont responsable de I'augmentation de la taille du kyste, qui se
développe lentement dans les zones de moindre résistance, expliquant son caractere extensif.

La localisation intra rachidienne des kystes épidermoides et dermoides sont rare, estimée a
moins d’1% [32,33,34], et environ 4,5% des néoplasies du rachis chez I'enfant.

Si 'origine congénital est admis depuis longtemps, il en est de méme pour l'origine
acquis ou iatrogeéne puisque de nombreux auteurs ont incriminé les inclusions traumatiques de
fragments cutanés lors des ponctions lombaires répétées a I'aiguille, ou d’un geste chirurgical
[32].

Le contenu du kyste est habituellement jaunatre ayant la consistance de beurre résultant
de la desquamation de I'épithélium. C’est la présence au sein de la membrane du kyste
d’annexes cutanés tel des glandes sébacées, sudoripares, follicules pileux et poils qui
caractérisent les kystes dermoide et les distinguent des kystes epidermoides [33,34].

La localisation intramédullaire est trés rare variant entre le tiers et le quart de toutes les
formes rachidiennes [32,35].

-58 -



Prise en charge des compressions médullaires non traumatiques chez I’enfant
e EETE}E}E}EREREGP§BbIEI b

Les kystes épidermoides semblent intéresser exclusivement la moelle dorsale et le cone
terminale, le kyste dermoide, lui aussi atteint surtout la région dorsale et le cone, moins
fréquemment la région cervicale.

Les kystes épidermoides sont plus fréquents que les dermoides, ils se révelent
généralement a ’dge adulte, contrairement aux kystes dermoides qui se manifestent surtout
chez les patients plus jeunes et chez les enfants [32,33].

L’attention est parfois attirée par des taches dyschromiques ou angiomateuses, une
hypertrichose et un sinus dermique en sachant qu’il coexiste dans 20% des cas et qui est parfois
responsable de méningites récurrentes.

Dans le seul cas de notre série, le patient est agé de 4 ans, les troubles neurologiques et
rachidiens sont au premier plan, I'IRM a permis de visualiser une lésion kystique a liquide clair

en intramédullaire en regard de D2-D3, mais ce n’est qu’a I’examen anatomo-pathologique

gu’on a pu confirmer le diagnostic.

1.2. Kystes arachnoidiens spinaux

Les kystes arachnoidiens sont des kystes bénins qui surviennent dans I’axe cérébrospinal
et qui sont en relation avec la membrane arachnoide, lls sont relativement rares [36,37,38,39].
Ils peuvent étre aussi bien intraduraux qu’extraduraux. Ils sont composés par une mince paroi
arachnoidienne ayant un contenu liquidien clair qui est celui du liquide céphalorachidien normal.

IIs ont été classés par rapport a la localisation aux structures nerveuse par NABORAS [39]
en 3 types :

- Type 1 : kyste extradural ne comprenant pas de structure nerveuse
- Type 2 : kyste extradural comprenant des structures nerveuse
- Type 3 : kyste intradural

Leur localisation est le plus souvent dorsale, plus rarement cervicale et
exceptionnellement lombaire [40,41].

Leur cause n’est pas connue, bien que des antécédents de traumatismes aient été

rapportés. La plupart apparaissent comme étant congénitaux. La forme extradurale peut résulter
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d’un défect de la dure-mere a travers laquelle I’arachnoide peut faire hernie. Le kyste intradural
résulte probablement d’une altération des trabécules arachnoidiennes [37,38].

Les kystes arachnoidiens intramédullaires symptomatiques représentent une localisation
trés rare : a notre connaissance, seulement cing cas ont été décrits dans la littérature, dont 2 cas
rapportés par le service de neurochirurgie CHU Mohammed VI de Marrakech: localisés au niveau
de la moelle thoracique, ils se sont révélés cliniquement par des signes de compressions
médullaires et ont été traités chirurgicalement avec succes [38].

IIs surviennent chez le grand enfant entre 10 et 15 ans. La clinique se caractérise par la
soudaineté d’apparition des signes et la possibilité de régression rapide, faisant évoquer un
mécanisme de valve.

L’IRM est I'examen de référence, elle montre un kyste généralement de méme signal que
celui de LCR (Figure 27,28 : hypo-T1, hyper-T2), ce signal peut parfois différer en raison de
variation du flux de liquide de LCR a I'intérieur du kyste [40,42].

Le traitement est chirurgical, il consiste a une laminectomie permet le plus souvent

I’ablation atraumatique en masse, les adhérences étant rares [43].
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Figure 27 : IRM rachidienne en coupes axiales T1 sans injection (A) et avec injection (B), et

sagittale T2 sans injection (C). Kyste arachnoidien intramédullaire en regard de D3-D4.

Figure 28 : IRM encéphaligue, coupe sagittale signal T2, T1 et coupe axiale T2 : kyste

arachnoidien géant prébulbomédullaire. Le signal suit le signal du LCR sur toutes les séguences.

Absence de |ésion osseuse associée.
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1.3. Kystes neuroentérigues

Les kystes neuroentériques (KNE) sont des malformations du canal spinal qui font partie
du notochordodysraphies [44,45,46].

Lors de la mise en place du troisieme feuillet embryonnaire, la notochorde qui induit la
transformation de I’ectoderme en neuroectoderme reste anormalement traversée par des pertuis
entre l'intestin primitif (endoderme) et le revétement ectoderme de la région dorsale de
I’embryon [43].

Ce pertuis a été décrit comme un canal neuroentérique accessoire permettant d’expliquer
la survenue des notochordodysraphies (KNE, sinus dermique, diastématomyélie, diplomyélie...).

Décrits pour la premiére fois par KEEN et COPLIN en 1906, ils réalisent des kystes de
I’axe spinal, rattachés a distance a I’axe digestif et associés fréquemment a des modifications
vertébrales.

Histologiquement, leur structure est de type respiratoire ou digestif, rappelant surtout le
tissu cesophagien.

Cliniquement I'atteinte est habituellement attirée par une symptomatologie respiratoire
ou digestive, rattachée a une masse paravertebrale, amenant a découvrir des modifications
vertébrales. A l'inverse une symptomatologie neurologique compressive peut étre au premier
plan [44,45,46].

Ces kystes embryologiquement complexes sont rare, peu compressifs et
exceptionnellement intra spinaux (5% des KNE).

L’IRM est devenue I'imagerie de référence de ces malformations. Dans sa forme typique,
le kyste est intradural, extramédullaire, et comprime la face antérieur du cordon médullaire. Son
signal est de type liquidien [46], ses parois ne sont pas rehaussées apres injection de gadolinium

(Figure 29).
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Figure 29 : IRM en coupe sagittale en T1(a) et en T2 (b) montrant une lésion kystique en regard

des vertebres D5 et D6 refoulant le cordon médullaire. La vertebre D6 présente des anomalies

morphologiques et de signal. ¢) IRM en coupe axile en T2 montrant une lésion kystique refoulant

et engainant le cordon médullaire en regard de D6, noter ’anomalie vertébrale associé a type de

fente vertébrale.

1.4. Lipomes

IIs représentent une cause rare de compressions médullaires, ils peuvent étre isolés ou
associés a un dysraphysme spinal [47,48].

Ces tumeurs molles, parfois élastiques, sont formées en surface par une tres fine capsule
qui, au contact des éléments nerveux, se continue directement avec la pie-mére épaissie ; il
s’agit pratiquement toujours d’un tissu adipeux adulte entouré de fine cloisons conjonctives. lls
existent constamment une adhérence intime au niveau de la ligne médiane et en arriére de I'axe

nerveux, interdisant la possibilité d’une dissection totale [49].
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Les lipomes non dysraphiques sont des tumeurs rares, avec un peu plus de 100 cas
rapportés entre 1995 et 2002, la plus part concernaient I'adulte, alors que les enfants sont trés
rarement concernés [47,48].

Les lipomes développés au niveau d’'une anomalie de fermeture du canal rachidien sont
de loin les plus fréquents, la tumeur est alors satellite d’un Spina bifida.

IIs se manifestent dans plus d'un tiers des cas dans la premiére année de vie. Mais ils
peuvent rester longtemps asymptomatiques et ne se révelent que de maniére insidieuse et
progressive par des troubles moteurs discrets et des troubles sphinctériens. Les signes de
compressions médullaires sont rares [47].

IIs s'associent a des signes malformatifs divers (signes cutanés, Spina occulta), dans prés
de la moitié des cas. L'hydromyélie et I'nydrocéphalie sont des complications rares [36].

Son implantation au moyen d‘une forte armature fibreuse sur le tissu médullaire rend sont
exérése compléte dangereuse.

Dans notre série, on a colligé un cas de lipome non dysraphique dorsal chez une fille de

11 ans.

1.5. Hématomes épiduraux

Les hématomes épiduraux peuvent étre d’origine traumatique (traumatisme rachidien ou
iatrogéne : ponction lombaire, rachianesthésie) ou plus rarement spontanée. Dans ce cas, le
tableau clinique est souvent évocateur. Il s’agit d’'un patient ayant des facteurs favorisants
(troubles de la coagulation, malformation vasculaire, tumeur) et qui présente, aprés un
traumatisme minime, des douleurs rachidiennes brutales et un déficit neurologique d’apparition
et d’aggravation rapide. Les localisations les plus fréquentes de I’hématome épidural sont la
jonction cervicothoracique et thoracolombaire.

A PI'IRM, il se présente sous la forme d’une masse épidurale, plus fréquemment
postérieure, en forme de lentille biconvexe, au contact direct avec des structures osseuses, qui

ampute la graisse épidurale et refoule les espaces sous-arachnoidiens [19,50,51].
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Son signal varie en fonction du délai post hématome. En effet, le signal du sang varie en
fonction du stade de dégradation de I’hémoglobine. A la phase précoce (< 72 heures), le sang
apparait isointense en T1, hyperintense en T2, puis hyperintense en T1, hypointense en T2 et
plus tardivement hyperintense en T1 et en T2. Il est difficile de dater avec précision ces
différentes phases puisque on est, le plus souvent, confronté a des stades intermédiaires.

En cas de contre-indication a I'IRM, le scanner permet le diagnostic, I’hématome
apparaissant spontanément hyperdense [19].

Dans notre série, nous avons colligé un seul cas d’hématome chez un enfant de 15 ans.

2. Compressions médullaires d’origines tumorales

La pathologie tumorale est de loin la cause la plus fréquente des compressions
médullaires de I’enfant [36].

Il est habituel de distinguer plusieurs formes topographiques selon que la tumeur est
localisée au niveau du rachis et/ou dans l'espace épidural: intradural extramédullaire ou
intramédullaire. Certaines formes pathologiques peuvent s’observer dans plusieurs localisations.

La répartition histologique des tumeurs vertébro-médullaires chez I’enfant est difficile a
préciser dans la littérature. Certaines séries inclus les lésions dysembryoplasiques et les

tumeurs embryonnaires, d’autres les excluent.

2.1. Tumeurs primitives bénignes

Ce groupe est représenté essentiellement par les processus compressifs bénins a point
de départ vertébral. Cette cause est plus rare chez I’enfant que les processus malins [36,52].
Parmi de nombreuses variétés histopathologiques, seules les tumeurs les plus fréquentes

méritent d’étre développées.

a. Tumeurs bénignes extradurales

a.l. Kyste anévrysmal

Le kyste anévrysmal est une tumeur bénigne caractérisée par une dilatation de
I’architecture osseuse par des canaux vasculaires, il se définit par ses caractéres anatomo-

radiologiques [36].
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Le kyste osseux anévrismal (KOA), représente 1 a 4 % des tumeurs bénignes, c’est une
dystrophie osseuse, habituellement solitaire, qui réalise une distension cavitaire uni ou
pluriloculaire a contenu hématique. Il peut se voir a tout dge, mais la grande majorité survient
entre 10 et 20 ans [15,36,52). Il peut se développer sur tous les os du squelette, avec cependant
une prédilection pour les os longs et le rachis. L’étage lombaire est le plus fréquemment atteint
par le KOA (46). Par contre, les complications neurologiques surviennent essentiellement dans
les localisations dorsales. Le KOA touche d’abord I’arc postérieur (40 % d’atteinte isolée) puis
envahit le corps en avant par le pédicule, les vertebres adjacentes en haut et en bas par les
articulaires et les cotes latéralement. L’'atteinte isolée du corps vertébral est exceptionnelle [52].

En plus de la douleur, une scoliose raide et douloureuse, une volumineuse masse
paravertébrale ou une fracture pathologique peuvent étre les premiers signes d’appel [53].

Les radiographies standards et le scanner montrent une lésion lytique et soufflante,
cernée de microcalcifications amincissant I’os cortical, le périoste est respecté avec un aspect en
“coquille d’ceuf”. Dans 20 % des cas on objective un envahissement des parties molles.

L'IRM objective une lésion lobulée cernée de couronne hypo-intense, avec un niveau
liquide-liquide tres évocateur et une prise de contraste a I'injection de gadolinium (Figure 30).

Le traitement est chirurgical, en réalisant si possible une exérese compléte. Une greffe et
une ostéosynthése sont souvent requises. Une embolisation préopératoire est souhaitable pour
diminuer le saignement.

Si I’exérése est incompléte une RTH peut étre discutée [15]. L’évolution aprés le
traitement est le plus souvent favorable, mais les récidives ne semblent pas étre exceptionnelles.

Dans notre série, on n’a pas noté des cas de kyste anévrysmal.
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Figure 30 : TDM passant par D12 montrant une masse qui se développe au niveau de la partie

gauche de I’élément postérieur avec extension vers le corps vertébral (A).

(B) : IRM en séguence pondérée T2, coupe transverse passant par le sac liquide montrant

plusieurs cavités.

a.2. Granulome éosinophile

C’est une affection tumorale bénigne du systeme réticulo-endothélial, qui menace
théoriquement la moelle, soit par son expansion a l'intérieur du canal rachidien, soit par
I’affaissement vertébral qu’il provoque [54].

Il s’agit d’une forme localisée de I'histiocytose X, il se traduit histologiquement par des
proliférations histocytaires et des cellules de Langerhans, associées a un granulome polymorphe,
souvent riche en polynucléaires éosinophiles [55].

Cette localisation est rare est représente moins de 1% des tumeurs osseuses primitives.
La localisation vertébrale est la seconde localisation osseuse aprés le crane [52]. Le rachis dorsal
est préférentiellement atteint (54% des cas), suivi du rachis lombaire (35%) et du rachis cervical
(11%) avec surtout I’atteinte de C2. La Iésion intéresse essentiellement le corps vertébral [36].

La radiographie standard révele une vertébre complétement plate (vértebra plana), avec
des disques adjacents normaux (Figure 31). Sur I'IRM, la Iésion a un signal variable en T1, et un
signal hyperintense en T2, avec une prise de contraste intense apreés injection de gadolinium.

L’extension aux parties molles et a ’espace épidural est rare [54,55].
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La levée opératoire de I’élément compressif parait un premier temps indispensable dans
les formes compliquées de signes neurologiques. Lorsque les signes médullaires sont
inquiétants, le curetage, méme limité au foyer lésionnel, assure une décompression rapide et

permet peut étre d’accélérer le processus de réparation.

Figure 31 : Aspect typique de vertebra plana.

a.3. Ostéome osteoide et osteoblastome
L'ostéome osteoide et I'osteoblastome sont deux tumeurs bénignes dont un tiers siege
au niveau du rachis, touchant deux a trois fois plus souvent le sexe masculin entre 10 et 20 ans
et présentant 2,5 a 3,5% des tumeurs primitives du rachis [56].

Ostéome osteoide :

C’est une lésion bénigne bien limitée qui n’excede pas 2 cm de diameétre, caractérisée par
un nidus central entouré d’une ostéocondensation périphérique.
Le rachis lombaire est le plus touché, suivi par le rachis cervical [56].

La présentation clinique classique est celle d’une douleur progressive a recrudescence
nocturne, souvent calmée par les AINS. D’autres symptomes peuvent étre révélateurs tels une

scoliose douloureuse, une compression médullaire ou radiculaire et un torticolis.
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Sur le plan radiologique, la scintigraphie osseuse au technétium est trés sensible
montrant un foyer bien limité d’hyperfixation intense. Les radiographies standard montrent
parfois une image claire (Nidus), entourée d’une densité périphérique. La TDM et I'IRM sont trés
démonstratrices, en effet, elles permettent d’apprécier le siege de la Iésion et son extension au

sein de la vertebre (Figure 32)

Figure 32 : TDM, coupe transverse objectivant un ostéome ostéoide.

Osteoblastome :

L’osteoblastome est de plus grande taille (plus de 2 cm de diameétre) et les signes de
compression médullaire et radiculaire sont plus fréquents [56].

L’aspect radiographique est celui d’une lésion lytique bien circonscrite, le plus souvent
dans I’arc postérieur avec une fine couronne périphérique condensée. La lésion peut évoluer de
facon expansive ou destructrice et intéresser les parties molles adjacentes et I’espace épidural.
La valeur diagnostique de la radiographie conventionnelle, de la scintigraphie osseuse, du

scanner et de I'IRM est la méme que pour I'ostéome osteoide.
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Le traitement est chirurgical comprenant une exérése compléte vu le risque élevé de

récidive. L’évolution et le pronostic de ces deux tumeurs sont bien différents. Elles sont toutes

les deux bénignes, I'ostéome osteoide reste localisé, la persistance du syndrome douloureux

apres traitement chirurgical doit faire penser que le nidus n’a pas été enlevé. La transformation

maligne a été décrite pour I'osteoblastome [56].

a.4. Hémangiome vertébral

Hémangiome vertébral est une tumeur vasculaire, bénigne, extrémement fréquente (10 a
15% de la population dans les séries autopsiques). La premiere description a été faite par
Perman [57].

Il est le plus souvent découvert entre 40 et 50 ans, et sa fréquence augmente avec |’age,
il existe une légere prédominance féminin [57,58]. Il siege dans 60% des cas au niveau du rachis
dorsal entre D3 et D10, et dans 29% au niveau du rachis lombaire.

20% d’hémangiome vertébraux sont symptomatiques, a I'origine de rachialgies et/ou de
radiculalgies. Une compression médullaire ne survient que dans moins de 5% des cas et atteint
de facon exceptionnelle I’enfant avec peu de cas rapportés dans la littérature.

Sur le plan histologique, I’hémangiome peut étre caverneux, capillaire ou mixte.
L’hémangiome compressif est caractérisé par la présence de tissu angiomateux actif,
hypervascularisé et I’hémangiome asymptomatique est caractérisé par l'involution de tissu
angiomateux, remplacé par du tissu graisseux [57,58].

Sur le plan radiologique (Figure 33,34), ’lhémangiome imprime a la vertebre un aspect
grillagé avec accentuation de la trabéculation verticale associée a une disparition plus au moins
compléte des travées du spongieux. Le scanner et I'IRM renseignent sur le degré de I’extension
épidurale et la compression médullaire, alors que I'angiographie médullaire met en évidence
I’lhypervascularisation sous forme d’un blush vasculaire et peut permettre ensuite une
embolisation préopératoire facilitant le geste chirurgical.

Le traitement des angiomes compressif consiste en la décompression chirurgicale

souvent précédée d’une embolisation artérielle sélective [57].
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Figure 33: IRM en coupe sagittale T2. Hyper-signal de la vertébre T8 avec un discret tassement

er recul du mur postérieur. Le cordon médullaire est refoulé et en hypersignale

Figure 34 : IRM en coupe axiale T1 apres injection. L’angiome prend fortement le contraste avec

une importance réduction du canal médullaire et un refoulement de la moelle Le caractere

trabéculaire de I’angiome
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a.5. Les autres tumeurs bénignes

Le kyste osseux essentiel peut se voir au niveau du rachis (en particulier sur les éléments
postérieurs). Le diagnostic différentiel avec le KOA est souvent difficile et seule la biopsie permet
de différencier ces deux tumeurs (Figure 35).

L’exostose ostéogénique est la tumeur bénigne la plus fréquente chez I’enfant mais sa
localisation au rachis est rare. L’exostose solitaire de localisation rachidienne est exceptionnelle
et le plus souvent, elle entre dans le cadre d’'une maladie exostosante. Cliniquement, I’exostose
rachidienne n’est pas douloureuse. Elle donne des troubles neurologiques lorsqu’ elle se
développe a l'intérieur du canal rachidien. Radiologiquement, on visualise I'exostose sessile ou
pédiculée se continuant sans cloisonnement avec I'os spongieux. Seule I'apparition de
complications mécaniques a type de compression médullaire ou radiculaire nécessite de réaliser
une exérese chirurgicale.

La dysplasie fibreuse peut se localiser sur le rachis (dans le syndrome d’Albright) mais
pose peu de problemes diagnostiques. Les déformations scoliotiques parfois majeures sont trés

difficiles a traiter a cause de la fragilité osseuse.

Figure 35: Kyste osseux essentiel de C2 avec aspect soufflé de I’épineuse.
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b. Tumeurs bénignes intradurales extramédullaires

Les tumeurs intradurales extramédullaires sont habituellement bénignes.

Elles comportent deux grands groupes : les neurinomes et les méningiomes, dont le pronostic
dépend des possibilités d’exérese chirurgicale.

Dans la série d’Obilat [1], il y avait 15 cas (33,3%) des tumeurs intradurales
extramédullaires, avec 11 cas de neurinomes et 4 cas de méningiomes.

On peut trouver d’autres tumeurs moins fréquentes, tel que les lipomes, les kystes
arachnoidiens, les hémangiopéricytomes, les tumeurs dermoides ou epidermoides et les
angioblastomes.

Dans notre série ce groupe occupe 8% des cas de compression médullaire, avec un cas

de neurinome et un cas de lipome.

b.1. Neurinomes

Le terme de neurinome recouvre différents aspects histologiques et une grande diversité
d’appellation selon les concepts d’histologénése admis [12,36,59].

On distingue le neurinome vrai ou le schwannome et le neurofibrome, ou il existe en
outre une prolifération conjonctive dont I'aspect est assez caractéristique pour que I'histologiste
évoque la maladie de Recklinghausen. La dégénérescence maligne ne s’observe guére que dans
le cadre de neurofibromatose.

Dans la série d’Obilat [1], les neurinomes représentent 30% des compressions d’origine
tumorale. Dans les 11 cas observés, deux cas entrent dans le cadre de neurofibromatose de
Recklinghausen.

Sur le plan anatomique, certains caractéres sont communs aux neurinomes de I’enfant et

de I'adulte :

La répartition est homogeéne le long de I'axe rachidien

La prédilection pour les racines postérieures est habituelle

Le neurinome intra médullaire est exceptionnel, il constitue de 0,3 a 1% de I’ensemble des

tumeurs intrarachidiennes.
|
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D’autres caracteres anatomiques sont plus particuliers aux neurinomes de I’enfant :

-Le neurinome en sablier avec prolongement extrarachidien est plus fréquent, retrouvé chez 4
cas sur 11 dans la série d’Obilat [1].

-Sur le plan clinique, le début est assez univoque, par des rachialgies avec troubles de la
statique rachidienne et intense rigidité des muscles paravertebraux. Les signes rachidiens sont
plus précoces, plus fréquents et plus intenses chez I'enfant que chez I’adulte, I’évolution des
symptomes est plus rapide.

L’IRM montre une lésion iso-intense en T1, hyper-intense en T2 et rehaussée par
I'injection de gadolinium. Elle permet de mettre en évidence des neurinomes étagés dont
certains peuvent étre asymptomatiques [12,26].

La prise en charge thérapeutique est essentiellement chirurgicale visant les neurinomes
ou neurofibromes symptomatiques, consistant a une exérese aussi compléte que possible

(Figure 36).

Figure 36 : Vue préopératoire montrant un neurinome intradural et extramédullaire
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b.2. Méningiomes

Ce sont surtout les tumeurs de I'adulte agé, ils sont rarement observés chez I'enfant
puisque ils ne représentent que 2 a 5% des tumeurs intrarachidiennes [36]. lls surviennent
surtout a partir de la seconde enfance, rarement avant I’age de 10 ans.

La symptomatologie initiale est variable, le méningiome est reconnu aprés une évolution
moyenne d’un an a un an et demi, en général plus courte que chez I'adulte.

La TDM permet de mettre en évidence une lésion a limite nette fortement rehaussée par le
produit de contraste, I’extension extradurale, si elle est présente, est parfaitement bien
démontrée.

En IRM, les méningiomes ont un signal iso-intense par rapport a la moelle, tant sur les
images pondérées T1 qu’en T2, I'injection du gadolinium se révele extrémement utile, montrant
un rehaussement intense, homogene et instantané du signal permettant de les distinguer des
neurinomes qui présentent une prise de contraste plus progressive (Figure 37,38).

Dans notre série, nous n’avons colligé aucun cas de méningiome.
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Figure 37 : Méningiome visualisé sur une coupe IRM sagittale en séquence pondérée T1 apres

injection de gadolinium sous forme d’'une masse intradurale extramédullaire.

abc

Figure 38 : Le méningiome se présente sous la forme d’une masse intradurale extramédullaire

bien limitée, nettement hypointense en T2 et prenant le contraste apres injection. La partie

centrale de la Iésion se rehausse plus faiblement du fait des calcifications.

a Coupe sagittale T1.
b Coupe sagittale T2.

c Coupe sagittale T1 aprés injection.
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c. Tumeurs bénignes intramédullaires

Les tumeurs intramédullaires (TIM) représentent entre 2 et 5% des tumeurs du systeme
nerveux central (SNC) chez I'adulte et 6% chez I'enfant, chiffre pouvant atteindre 12% chez les
nourrissons [36,58]. La prise en charge optimale de ces lésions a toujours été surjettent a
controverse, se limitant autrefois a une simple biopsie avec plastie durale d’agrandissement
suivie de RTH. Ce concept reposait sur la hantise du caractére infiltrant d’'une grande majorité
des TIM et de I'impossibilité d’une chirurgie radicale sans causer de dégats neurologiques
majeurs.

Or, on a plus constaté que la majorité des TIM étaient des lésions gliales de bas grade
(astrocytomes et ependymomes), avec le plus souvent un plan de clivage individualisable, plus
net dans les ependymomes et donc habituellement une possibilité d’exérese compléete curative,
cette derniere notion a completement fait reculer les indications, autrefois larges de RTH, option
qui n’a pratiguement pas de place dans les la prise en charge des TIM quand on connait ses
effets parfois dévastateurs sur la moelle épiniere.

Dans une étude faite sur la prise en charge des tumeurs intramédullaires a propos de 45
cas colligés au service de neurochirurgie de Tunis, les TIM pédiatriques représentent 17,7% des
cas [60].

Topographiquement, il existe des différences entre TIM de I’enfant et de I'adulte, les
tumeurs pédiatriques sont plus volontiers de siége postérieur et de localisation cervicale ou
cervico-dorsale. Elles peuvent étre tres étendues et méme envahir la totalité de la moelle.

Les examens radiologiques comprendront essentiellement des clichés du rachis qui
pourront montrer un élargissement segmentaire du canal rachidien, un scanner vertébral et
surtout une IRM qui visualisera le processus intramédullaire.

Dans notre série, on a compté sept cas de tumeurs intramédullaires (28%), dont trois
épendymomes, deux kystes arachnoidiens, un kyste épidermique et un kyste endodermique. On

note une légere prédominance masculine avec 4 garcons et 3 filles, I’dge de nos malades est
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compris entre 2 et 15 ans, ce qui concorde aux données de la littérature. Le siége des lésions
dans notre série était dorsal dans 6 cas et dorsolombaire dans un seul cas.

Astrocytomes et ependymomes représentent 80% des TIM tous ages confondus. Les
astrocytomes sont prédominants chez I’enfant (66%), tandis que les ependymomes sont
majoritaires chez I'adulte.

Oligodendrogliomes, hémangioblastomes, tumeurs dermoides, kyste neuroentérique et
lipome sont beaucoup plus rare.

Le ratio tumeur intracérébrale/intramédullaire varie de 10 pour 1 a 20 pour 1 selon les séries.

c.1. Astrocytome

L’astrocytome est de loin la tumeur intramédullaire la plus fréquente chez I’enfant.

Les astrocytomes de bas grade, de pronostic favorable sont fréquentes. Seul 10 a 15% des
astrocytome intramédullaires sont malains [36].

Il présente une topographie cervicothoracique avec une discréete prédominance
thoracique. En raison de son caractére infiltrant, il garde un pronostic, a long terme, moins
favorables que I’épendymome.

En IRM, le diagnostic d’astrocytome est suspecté si la tumeur est excentrée, prend le
contraste de facon hétérogéne et apparait mal limitée, mais comme les ependymomes, il n’existe
pas d’aspect pathognomonique.

L’aspect tres infiltrant de I'astrocytome rend son exérése complete difficile. Néanmoins,
un abord chirurgical dans le but de confirmer le diagnostic, d’ablation de la tumeur ou de
réduire le volume tumoral doit étre proposée. La radiothérapie est réservée aux formes malignes
[61].

c.2. Ependymome

Tumeur issue des cellules épendymaires centromédullaires, I’épendymome est la tumeur
intramédullaire par excellence.

Il s’agit le plus souvent d’une tumeur bénigne, de croissance lente, expliquant parfois
I’extension considérable voire panmédullaire.
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L’IRM montre un élargissement médullaire ainsi que des composantes tumorales
charnues et kystiques. Les images pondérées en T1 montrent un élargissement souvent
irrégulier de la moelle avec des zones hypointenses, souvent mal limitées, parfois nodulaires,
liées a la nécrose tumorale.

Les images pondérées en T2 montrent que I’élargissement médullaire est le siége d’un
Hyper- signal, celui-ci n’est pas spécifique et correspond a la fois a l'infiltration tumorale et a
I’;edéme. L’injection intraveineuse de gadolinium met en évidence dans tous les cas une prise de
contraste homogéne et rapide permettant une délimitation nette entre la tumeur, I’éventuel
cedéme périlesionnel et la moelle normale adjacente, ainsi que les nodules d’essaimage dans les
espaces sous arachnoidiens.

Le traitement est chirurgical (Figure 39). L’exérese compléte est possible dans la majorité
des cas [61].

Les épendymomes médullaires sont habituellement bénins sur le plan histologique. En
effet seuls de rares cas de forme maligne ont été rapportés dans la littérature.

Dans notre série, nous rapportons 3 cas d’épendymomes intramédullaires.
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Figure 39 : vue préopératoire de I’exérese chirurgicale d’un ependymome a travers un

microscope chirurgical montrant :

A : élargissement de la moelle épiniére cervicale sans aucune tumeur a la surface.
B : début de la myelotomie avec apparition du tissu tumoral.
C : exposition totale du tissu tumoral.

D : résultat aprés résection totale de la tumeur.
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c.3.0ligodendrogliome

L'oligodendrogliome est une tumeur gliale rare, ne représentant qu’environ 1% des tumeurs du
SNC chez I’enfant. Sa localisation primitive intramédullaire est extrémement rare, encore plus
exceptionnelles les métastases médullaires des oligodendrogliomes intracraniens.
Macroscopiquement, l'oligodendrogliome médullaire est habituellement décrit comme une
tumeur molle, infiltrante, gélatineuse, souvent blanchatre, volontiers hémorragique, parfois
associée a des kystes tumoraux et des calcifications.

Dans des cas rares, il peut étre bien circonscrit, avec la présence d’un plan de clivage par rapport
au tissu médullaire sain. Tout ceci explique le mauvais pronostic de ces tumeurs malgré

I’adjonction éventuelle d’une radiothérapie qui semble quelque peu prolonger la survie.

2.2. Tumeurs primitives malignes

Selon Matson et Koos [45], ce groupe représente 10% de I’ensemble des compressions
médullaires de I’enfant. Il est caractérisé par son hétérogénéité histopathologique.

Dans une étude menée par Costans [45]. A propos de 79 cas de tumeurs malignes du rachis de
I’enfant, les sarcomes occupent de loin la premiere place avec 72% des cas, viennent aprés les

métastases vertebrales avec 20% des cas et enfin les hémolymphopathies avec un pourcentage

de 7,5%.
a. Tumeurs malignes extradurales
a.1l. Sarcome d’Ewing
C’est la tumeur maligne vertébrale la plus fréquente chez I’enfant. Il existe une

prépondérance masculine avec un rapport de 1,6 pour 1 [62].

Sur 184 cas de sarcome d’Ewing colligés a I'institut Gustave Roussy (46) ,169 touchaient
des enfants de moins de 20 ans, soit 91% des cas et il y avait 21 localisations vertébrales, soit
11% des cas [52].

Prolifération cellulaire monomorphe, le sarcome d’Ewing est difficile a rattacher a la
prolifération d’une lignée cellulaire précise, Initialement supposée d'origine endothéliale puis
mésenchymateuse d'ou le nom de sarcome, il semble actuellement probable que la cellule
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originelle soit d'origine neuroectodermique. Il est admis que la tumeur d'Ewing appartient a la
famille des tumeurs neuroectodermiques. Ces tumeurs a petites cellules rondes sont plus ou
moins différenciées (les neuroépithéliomes osseux font partie de la méme famille). Elles ont en
commun une translocation cytogénétique entre le chromosome 22 et le chromosome 11 (80 %
des cas) ou une translocation « variante » entre le chromosome 22 et le 21.

Le tableau clinique peut étre trés trompeur avec des rachialgies longtemps banalisées
souvent rapportées a un traumatisme minime avant l'installation d’un tableau de compression
médullaire [62,63].

Radiologiquement, la |ésion peut se présenter sous un aspect manifestement malin avec
des images ostéolytiques détruisant la corticale et s’étendant dans les parties molles ou le canal
rachidien, mais aussi de maniére plus discréte par un simple effacement des travées osseuses.
La tumeur peut fragiliser I'os et entrainer une fracture pathologique (tassement vertébral). Une
ostéocondensation est aussi possible.

Le diagnostic de sarcome d’Ewing sera confirmé par la biopsie a visée diagnostique. Le
diagnostic différentiel n’est pas toujours évident avec les autres tumeurs a petites cellules
rondes [62,63,64,65].

Le sarcome d'Ewing est rapidement évolutif, trés agressif et métastatique.
L'envahissement des parties molles est souvent important, voire au premier plan. A distance, le
poumon, les autres os et la moelle osseuse sont des sites d'extension privilégiés; plus rarement
la diffusion se fait par voie lymphatique. L'atteinte du foie et du systeme nerveux central est
rare. Le pronostic dépend essentiellement du degré d'extension de la maladie. En pratique, 20 %
des patients sont métastatiques d'emblée au moment du diagnostic avec un risque de rechute
qui atteint 70% des cas. D'autres facteurs interviennent dans le pronostic. lls sont liés au volume
tumoral et a sa localisation [61,63,64,65].

En pratique, la prise en charge thérapeutique des sarcomes d'Ewing a bénéficie de
I'apport et de l'association de nouveaux traitements. Il s'agit de protocoles thérapeutiques
régulierement évalués et remis a jour. Ces protocoles associent des séquences de
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chimiothérapie, une exérese chirurgicale la plus carcinologique possible et éventuellement une
radiothérapie avec une chimiothérapie postopératoires. L'intérét des protocoles poly
chimiothérapiques préopératoires est de préparer au mieux le traitement chirurgical locorégional
en obtenant une réduction du volume tumoral initial. La chirurgie doit envisager une exérese
carcinologique [63,65].

Dans notre étude, nous avons rencontré le sarcome d’Ewing chez 4 malades (16%). L’age
de nos malades est de 14 ans pour 2 malades, 15 ans pour un malade et 16 ans pour 'autre. Le
sexe masculin est prédominant avec 3 garcons et une fille. Le délai d’évolution varie entre 1 et 3
mois. Les troubles neurologiques et rachidiens sont au premier plan. L'image de lyse osseuse est
I’aspect radiologique rencontré chez tous nos malades.

Un malade est décidé avant tout traitement.

Un autre malade a bénéficie d’'une exérése totale de la masse tumorale par voie
thoracophrénique avec corporectomie de L1, mise en place d’un greffe osseux avec
ostéosynthése. Le malade a été envoyé ensuite a l'oncologie ou il a recu des séances de
RTH/CTH. L’évolution a été marqué 3ans apres par le décés aprés la survenue des métastases
cérébrales.

La rémission est survenue chez un de nos malades avec récupération de trouble

neurologique. Le dernier malade a été perdu de vue.

a.2. Ostéosarcome vertébral

Les ostéosarcomes rachidiens primitifs sont trés rares, juste 66 cas publiés dans
la littérature [52,66,67], 3% des ostéosarcomes sont localisés au rachis et au sacrum (53). Les
lésions rachidiennes intéressent deux fois plus la population masculine avec une prépondérance
dans leur troisieme décennie. L'intervalle entre le début des symptomes et la premiere
consultation est en moyenne de 7 mois.

Les douleurs rachidiennes sont constantes et les signes neurologiques sont présents

dans 70% des cas au moment du diagnostic.
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Il n’existe pas de signe radiologiques spécifiques, I’association des images ostéolytiques
et ostéogéniques s’étendant dans les parties molles ou dans le canal rachidien est I'aspect
rencontré le plus souvent.

En IRM, les ostéosarcomes se présentent, tout comme les autres tumeurs vertébrales
malignes, comme une zone anormalement hypo-intense en T1 et hyperintenses en T2. L'IRM y
est intéressante pour apprécier I'extension épidurale et I'éventuelle compression du fourreau
dural ou médullaire [36,61].

Le traitement des ostéosarcomes est identique a celui des os longs, il repose sur la CTH

néo-adjuvante suivie d’une chirurgie radicale de résection et une CTH post opératoire [67].
Ces tumeurs sont tres peu radiosensibles. Pour certains auteurs, la radiothérapie exclusive
n'entrainerait aucune rémission locale compléte (53), contrairement aux ostéosarcomes des os
périphériques. Le pronostic de l'ostéosarcome de topographie rachidienne reste tres sombre,
avec un taux de survie qui ne dépasse 2 ans, il n’a pas été rapporté de long survivant [67,68].

Dans notre série, on n’a pas noté d’ostéosarcome.

a.3. Chordome vertébral

Les chordomes sont des tumeurs rares qui proviennent des vestiges embryologiques de
la notochorde le long de I'axe cranio-spinal. C’est une tumeur a potentialité maligne locale avec
parfois envahissement des tissus mous avoisinants [15].

Apres la localisation sacro-coccygienne, la 2éme vertebre cervicale et la région lombo-sacrée
demeurent les localisations les plus fréquentes. Le pic d’age de survenue se situe entre 50 et 60
ans, selon Paillas et Cohdon [69], sur une série de 81 cas collectés, seules deux observations
intéressait des patients de moins de 15 ans.

La présentation clinique est dominée par des douleurs rachidiennes, déficit moteur et des
troubles sphinctériens [56].

La présentation radiologique des chordomes associe des images d’ostéolyse,
d’ostéocondensation, de pincement de I'espace intervertébral ou d’une masse paravertébrale

habituellement antérolatérale. Le scanner montre des calcifications intratumorales dans 90% des
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cas, le tissu mou est fréquemment en atténuation basse relative au matériel gélatineux et a la
dégénération kystique qui accompagnent la tumeur. En IRM, les chordomes prennent un aspect
hypo ou iso-intense en T1 et trés hyper-intense en T2.

La chirurgie est l'indication de choix dans le traitement des chondromes. L’exérése
radicale reste rarement possible [56], ainsi que d’autres auteurs tels que Murphy et Andrews [56]
estiment qu’elle doit étre systématiquement associée a la radiothérapie. Cependant elle n’évite
pas toujours la survenue de récidives qui sont fréquentes (45 a 80%) tout traitement confondu.

Dans notre série, on a colligé 1 cas de Chordome cervical chez un garcon de 10 ans.
L’abord du rachis était postérieur, avec laminectomie de 3 vertébres, exérése tumorale subtotale.

L’évolution a court terme a été marquée par une amélioration du déficit neurologique.

a.4. Chondrosarcome

Le chondrosarcome est la tumeur maligne lymphoproliférative la plus fréquente chez
I’adulte apres le chordome. Dans 12% des cas, la moelle est le site primitif des chondrosarcomes
[15].

Il atteint surtout les patients de sexe masculin, en moyen age avec une localisation
prépondérante au niveau dorsal.

La présentation clinique associe des douleurs rachidiennes, une masse palpable et
symptomatologie neurologique dans 50% des cas.

L’aspect radiologique est en général relativement caractéristique avec des calcifications
diffuses, en motte a l'intérieur d’une forme de destruction osseuse a bords condensés. Lorsque
la tumeur s’étend aux parties molles paravertébrales, elle présente toujours des calcifications
irrégulieres. La TDM montre bien I'atteinte vertébrale et I’extension aux parties molles. Il peut
parfois détecter une dissémination épidurale, mais I’IRM reste le meilleur examen pour montrer
I’extension épidurale et la compression médullaire [70,71].

Le traitement des chondrosarcomes est chirurgical, il consiste en une exérése la plus

complete possible. Le role de la radiothérapie et de la chimiothérapie reste controversé [15,61].
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Figure 40 :

A : coupe sagittale en T2 : destruction du corps vertébral du C2 avec extension vers C5

B : reconstruction sagittale de la TDM : lésion expansive au niveau du corps vertébral C2

C : coupe axiale en T2 avec injection du gadolinium : réhaussement témoignant d’une infiltration
vertébrale C2

D : TDM passant pas C2 : Iésion osseuse au niveau du corps vertébral de C2

E : radiographie standard de face apres résection tumorale par voie trans-buccale suivie par une
résection de I’élément postérieur et fixation.

F : radiographie standard de profil apres résection totale de C2 et fixation
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a.5. Hémopathie malignes

Leucémies :

La survenue d’une tumeur extradurale responsable de compressions médullaires au cours
des leucémies chez I’enfant constituent un événement tout a fait exceptionnel. Les données de la
littérature concernant cette étiologie restent limitées a quelques observations.

La rareté de ces tumeurs contraste avec la fréquence élevée des méningites malignes plus
ou moins latentes au cours des leucémies lymphoblastiques de I’enfant. Ces tumeurs épidurales
s’observent presque exclusivement au cours des leucémies mésoblastiques aigues,
s’accompagnent cliniquement de manifestations tumorales.

Redondo [72] a pu rassembler 18 cas, responsables de compressions médullaires
révélatrices de I’hémopathie. Elles s’observent avec prédilection chez I’adolescent et peuvent
siéger sur tous les étages de rachis. L’atteinte peut étre pluri focale voire méme étendue a tout le
canal.

Enfin quelque soit le traitement mis en ceuvre, les résultats sont tres souvent décevants.
Dans la série de Redondo [72]; la survie des malades traités est bréve, puisque 17 sur 18
malades ont décidé dans les six mois qui ont suivie I'installation des troubles neurologique.

Maladies de hodgkin :

La survenue d’une compression médullaire peut compliquer une maladie de hodgkin
connue de longue date. Le tableau clinique neurologique est tout a fait superposable a celui des
autres tumeurs extradurales. L’association chirurgie-CTH- RTH présente un intérét
thérapeutique remarquable [73].

Sur 6 malades de Redondo [72], 2 cas ont pu mener une vie normale apreés traitement de
la compression médullaire, et 3 autres ont survécu 5 ans apreés le traitement.

Lymphome malin non hodgkinien :

La localisation épidurale des lymphomes non hodgkiniens restent une cause inhabituelle
de compressions médullaire. Elle est classiquement rapportée au cours de I'évolution des

lymphomes et apparait a un stade avancé de la maladie [74].
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Les données de la littérature a propos des lymphomes réveles par une compression
médullaire restent limitées a quelques séries, concernant surtout I’Age adulte, seul quelque cas
rare on été rapporté chez I'’enfant, Mc Donald [75] en avait rassemblés 25 cas.

Dans I’étude mené a Casa sur les CMNT chez I'enfant, ils ont compté 4 cas LMNH révélé
par une compression médullaire.

Dans une étude faite au CHU de Youpogon a Abidjan [76], sur les lymphomes de Burkkit
et compression médullaire, ce type s’inscrit dans les formes agressives et disséminés de la
maladie, et représente 5% des circonstances de découverte.

Plusieurs mécanismes sont évoqués pour expliquer le développement des lymphomes
dans cette localisation [77,78] :

- L’envahissement par contigiiité a partir d’'une localisation osseuse ou vertébrale primitive ou
secondaire.

- La dissémination par les trous de conjugaison a partir des ganglions du médiastin postérieur
ou du rétropéritoine.

- La dissémination hématogéne par le plexus veineux de Batson

- La prolifération a point de départ épidural, a partir d’un tissu lymphoide local dont
I’existence est discutée.

La présentation clinique est comparable a celle des autres tumeurs malignes épidurales
avec une phase plus ou moins longue de douleurs rachidiennes précédant des signes
déficitaires.

Au plan radiologique I'IRM est I’examen le plus performant. La localisation dorsale est la
plus fréquente.

Bien que leur pronostic soit réservé, I’évolution des lymphomes épiduraux est dans
I’ensemble plus favorable que celle des autres tumeurs malignes [78,79].

L’évolution dépend des critéres pronostiques habituels des LMNH, mais également de

I’état neurologique du malade.
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b. Tumeurs primitives malignes intradurales extramélullaires

Les tumeurs intradurales extramédullaires sont habituellement bénignes, le risque de

dégénérescence sarcomateuse du neurinome intrarachidien dans la maladie de Recklinghausen

est évalué a 13% selon Hosoi (80), Canal en revanche estime a 3,3% le risque de transformation

maligne des neurinomes.

b.1. Tumeurs d'origine sympathique

Une étude faite a I'institut GUSTAVE- ROUSSEY entre 1954 et 1968, reposant sur 30 cas
de tumeurs d’origine sympathique montre que cette cause représente 30% des compressions
médullaires opérées durant cette période [81].

Ces tumeurs se développent dans les ganglions de la chaine sympathique ou dans la
surrénale, certaines de ces tumeurs pénetrent par les trous de conjugaison dans le canal
rachidien, réalisant la forme en sablier. La pénétration dans le canal rachidien se fait en général
par plusieurs trous de conjugaison et la partie intra rachidienne se situe dans I’espace épidural.
Une légere prédominance féminine semble constante dans les séries des tumeurs sympathiques,
60% selon Lepintre [81]. Le neuroblastome est plus fréquent chez le nourrisson. L’étage dorsal
reste le site le plus rencontré.

A I'histologie, on trouve dans les formes en sablier, les ganglioneuromes a cellules
différenciées de types adultes bénins qui se rencontrent chez le grand enfant et les
neuroblastomes ou sympathoblastomes de type embryonnaire qui sont les plus fréquents et
dont le comportement est lié a I’age; ils sont hautement malins chez le grand enfant et au
contraire, I’évolution est le plus souvent favorable chez le nourrisson. On trouve aussi le
ganglioneuroblastome qui contient des cellules de types embryonnaire a coté des cellules
différencies.

La clinique est souvent marquée par des signes de compressions médullaires ; le
diagnostic est confirmé par I’étude radiologique qui met en évidence I'aspect en sablier de la
tumeur, associé au dosage du taux des métabolites des catécholamines excrétées dans les

urines.
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Le traitement de ces tumeurs est pluridisciplinaire associant la chirurgie, la radiothérapie
et la chimiothérapie.
Lorsqu’on met en évidence une tumeur thoracique ou abdominale postérieure, associée a

une compression médullaire chez un enfant, il est logique de penser avant tout au

neuroblastome [82].

¢. Tumeurs malignes intramédullaires

Les tumeurs intramédullaires sont généralement de faible grade de malignité, leur
origine est le plus souvent gliale.

Pour les épendymomes, la classification en grades histologiques de malignité reste trés
controversée, d’apres la classification adoptée par I’OMS, on considére que tous les
ependymomes sont de grade | étant donné leur bonne évolution et que les ependymomes malins
(rares) sont des grades Il.

L'astrocytome est de loin la tumeur intramédullaire de I'enfant la plus fréquente. Seuls 10 a 15
% des astrocytomes intramédullaires sont malins et leur prise en charge est décevante. Ces tumeurs
ont été classées en quatre grades de malignité croissante, et ce, en fonction de la richesse cellulaire,
de la présence ou non d’anomalies cyto-nucléaires, de néovaisseaux et de plages de nécrose. L’étude
de la densité cellulaire semble étre le critere histologique essentiel permettant de différencier ces
tumeurs infiltrantes en deux grandes catégories : Les astrocytomes de bas grade (de type fibrillaire et
pilocytique) et ceux de haut grade (plus polymorphes)

Les mélanomes intramédullaires sont également exceptionnels, plus souvent d'origine
secondaire que primitive. Les mélanomes secondaires ont également de multiples localisations
extramédullaires et réalisent une véritable mélanomatose leptoméningée de trés mauvais
pronostic. Le traitement des mélanomes médullaires primitifs n’est pas codifie. Les patients sont
habituellement opeéres, mais la résection est le plus souvent incompléte en I'absence de plan de
clivage [83].

Les lymphomes intramédullaires sont trés rares et représentent moins de 1 % de tous les

lymphomes non hodgkiniens tout dge confondu [15]. Les facteurs de risque sont
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I'immunodépression acquise (VIH, transplantation, chimiothérapie...), ou congénitale. lls peuvent
survenir a partir de la diffusion méningée d'un lymphome cérébral ou s'intégrer dans le cadre
d'un véritable lymphome multicentrique du systéme nerveux central.

Le lymphome primitif intramédullaire peut donc se présenter comme une TIM isolée et
étre traité chirurgicalement en tant que tel. Une fois le diagnostic affirmé, le traitement est celui

des autres localisations des lymphomes (corticothérapie, chimiothérapie et radiothérapie).

2.3. Tumeurs secondaires

a. Métastases vertébrales et /ou épidurales

Contrairement a I’adulte, les métastases vertébrales et épidurales sont relativement rares
chez I'’enfant. Environ 4 a 5 % des enfants porteurs d’une néoplasie développent des signes de
souffrance médullaire liée le plus souvent a la compression de la moelle épiniéere par la tumeur
[82].

Les tumeurs rencontrées par ordre de fréquence sont: les sarcomes d’Ewing, les

neuroblastomes, les rhabdomyosarcomes, les tumeurs germinales et les lymphomes [36].
Elles représentent selon Constans [84], 12 a 20% des compressions malignes extrinseques, se
sont les métastases des sarcomes d’origine osseuse qui sont les plus souvent observées. Il les a
enregistrés dans 6 des 16 cas de métastases rachidiennes viennent ensuite des
néphroblastomes, puis les tératomes malin de I’ovaire.

Selon le méme auteur, ces métastases semblent frapper fréquemment les filles que les
garcons et surviennent habituellement soit entre 1 et 5 ans, soit entre 10 et 15 ans. Il apparait
gu’il existe une relation entre la localisation en hauteur et le siége de la tumeur primitive,
puisque la plupart des cancers sous diaphragmatiques métastasent au dessous de D6 [84].

Le délai d’apparition des troubles neurologiques apres la découverte du cancer primitif
est toujours court. Leur mode d’installation est remarquable, puisque I’apparition de la
paraplégie a été brutale dans la moitié des cas de la série de Constans [84], ce qui les différent

des tumeurs primitives.
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En paraclinique, I'IRM est I’examen de choix pour dépister les métastases rachidiennes,
évaluer I'’extension tumorale intra et extrarachidienne, préciser I'importance de la compression
radiculo-médullaire et I’existence de lésions multiples.

Le traitement fait appel a la chirurgie qui permet de faire le diagnostic histologique des
lésions, de réaliser une décompression rapide des structures nerveuses et de faire 'exérese le
plus carcinologique possible. On lui associe le plus souvent une RTH post opératoire.

Le pronostic de ces lésions est mauvais et on peut se contenter d’une irradiation

palliative permettant parfois d’améliorer le confort du malade, pour une survie de courte durée.

b. Métastases intradurales extramédullaires

Les métastases intradurales leptoméningées sont beaucoup plus rares que les métastases
épidurales, dues a la dissémination par gravité dans le LCR soit de tumeurs malignes
(médulloblastome, épendymome, pinéaloblastome...) chez [I'enfant, soit de tumeurs non
nerveuses (sein, poumon, mélanome) chez I'adulte. Ces lésions sont mises en évidence sur les
séquences pondérées en T1 apres injection de gadolinium.

L'IRM n'est pas spécifique et seul I'examen anatomopathologique de la piéce opératoire
permet le diagnostic. Néanmoins, si le contexte est évident (comme dans les médulloblastomes
ou I'IRM spinale fait partie du bilan initial et de la surveillance), il n'est pas nécessaire d'avoir une
confirmation histologique. Les métastases leptoméninges de tumeurs viscérales sont

exceptionnelles.

c. Métastasasamédullaires

Les métastases intramédullaires des néoplasies viscérales sont une complication rare
évaluée de 0,5 a 2,1% selon les séries tout age confondu [85,86], les étiologies sont dominées
chez I'adulte par le cancer bronchique, retrouve dans environ 50% des cas, suivi par le cancer du
sein dans 13% des cas , tandis que chez I’enfant se sont essentiellement les sarcomes et les
syndromes lympho et myelo-prolifératifs qui peuvent présenter des localisations médullaires et
s’associer volontiers a d’autres métastases nevraxiques (cérébrales), il y a aussi les tumeurs de
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Wilms qui peuvent donner des métastases intramédullaires [16,87]. Les localisations médullaires
secondaires empruntent plusieurs voies selon leur origine :

-Les néoplasies extranevraxiques peuvent essaimer par voie artérielle ou veineuse
essentiellement, voire lymphatique.

-Tandis que les tumeurs du SNC métastasent essentiellement par voie sous arachnoidienne.

Le diagnostic est généralement fait dans un contexte de néoplasie connue et de maladie

multi métastatique, souvent cérébrale, mais des métastases médullaires isolées sont décrites
Le pronostic de ces métastases intramédullaires est désastreux, avec moins de 10% de survivants

au dela de 6 mois, tout age et toutes étiologies de tumeurs confondues [16].

3. Compressions médullaires d’origine infectieuse et parasitaires

Représentées essentiellement dans notre contexte par les spondilodiscites
tuberculeuses, et hydatidoses vertébro-médullaires.

Ce groupe d’étiologie est représenté dans notre contexte par 6 cas (24%), 3 cas de
spondilodiscite tuberculeuse, 2 cas de kyste hydatique et un seul abces

Intramédullaire.

3.1. Compressions médullaires d'origine tuberculews

Malgré l'introduction du programme élargie de vaccination, la tuberculose reste un
probléme d’actualité dans de nombreux pays du tiers monde.

De toutes les maladies infectieuses, la tuberculeuse est celle qui se localise le plus
volontiers sur le rachis et donne des lésions expansives ayant sur les fonctions nerveuses
voisines un retentissement mécanique. Les atteintes disco vertébrales, appelées aussi mal de
pott constituent la principale forme de 'atteinte tuberculeuse, viennent ensuite les localisations
médullaire mais qui sont tres rares [88,89].

La tuberculose vertébrale est une forme grave de tuberculose qui existe encore dans
notre pays et représente la localisation la plus fréquente de la tuberculose ostéoarticulaire (55%).
Elle correspond a la localisation du processus infectieux tuberculeux (Mycobactérium

tuberculosis) sur un ou plusieurs ensembles disco-vertébraux. Sa gravité est expliquée par
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I’atteinte destructive rachidienne et I'atteinte neurologique qui peut étre importante et définitive,
mettant en jeu le pronostic fonctionnel.

Il existe trois formes de tuberculose vertébrale : la spondilodiscite, la spondylite et
I’atteinte de I’arc postérieur. La spondilodiscite ou « mal de pott » associe une atteinte du disque
intervertébral et du corps vertébral. Par abus de langage, cette dénomination « mal de pott » est
utilisée pour toutes les formes de tuberculose vertébrale [90,91].

La spondylite ou ostéite tuberculeuse centrosomatique constitue une atteinte élective du
corps vertébral .Enfin, 'atteinte de I’arc postérieur, associée ou non aux formes suscitées,
entraine la destruction des pédicules, des lames et des apophyses articulaires, transverses et
épineuses.

Le rachis dorso- lombaire est le plus fréquemment atteint 80% [88], alors que I'atteinte
cervicale est trés rare .La destruction vertébrale due a la tuberculose peut entrainer des
déformations rachidiennes dans le plan sagittal réalisant la cyphose pottique ou gibbosité, celle-
ci est tres fréquemment rencontrée surtout chez I’enfant, et siege surtout au niveau dorsal et au
niveau de la charniere dorsolombaire. Le mal de pott intéresse surtout le grand enfant sans
prédominance de sexe.

Cliniguement la douleur rachidiennes sont souvent révélatrices elles peuvent
s’accompagner de troubles neurologique. Le tableau général est commun a toutes les
localisations.

Le retentissement neurologique du mal de pott est apprécié grace aux données
radiologiques et c’est toujours I'IRM qui permet d’étayer le diagnostic qui sera par la suite
confirmé par les données bactériologiques et histologiques ( Figure 41,42).

Dans notre série on avait colligé trois cas de mal de pott.
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Figure 41 : IRM en coupe Sagittal T2, axial T1+ Gado : tassement D11-D12, abces prévertébral

volumineux et épidural antérieur comprimant la moelle.

Figure 42 : Spondylodiscite, spondylite tuberculeuse : IRM , Coupes sagittalesT2, T1 avec

injection de gadolinium et axiale T2, :en plus des signes de spondylite et de spondylodiscite, on

note la présence d’un volumineux abces épidural prévertebral tres étendu sur une hauteur de 7

vertébres et abces épidural antérieur se rehaussant en périphérie apres injection.
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3.2. Compressions médullaires a germes banaux

D’autres infections que la tuberculose, notamment les infections a germes pyogenes avec
au premier plan le staphylocoque doré, sont capable de se localiser au rachis et a I’espace
épidural ou méme a la moelle [93].

La dure mére constitue une barriere presque infranchissable, a moins qu’elle ne soit le
siege d’un sinus dermique congénital, auquel cas il faut s’attendre a ce que la suppuration du
segment cutané de celui-ci se propage a la leptoméninge et la moelle.

A la spondylite avec abces intra et extra rachidien convient parfaitement le nom du mal
de pott staphylococcique, c’est une affection qui atteint le plus souvent I'adulte. Chez I’enfant,
on observe plutdot des spondilodiscites, L’atteinte peut étre parfois brutale réalisant ainsi un
tableau d’ostéomyélite vertébrale [94].

L’épidurite aigue est constituée par un tissu de granulation avec de nombreux capillaires
néoformés, d’abondants infiltrats leucocytaires polymorphes et quelques microabces.

L’abces intramédullaire est une entité rare, décrite pour la premiere fois par HART en
1830. Et depuis des cas sporadiques ont été rapportés. Parmi ceux-ci 30% concernant des
enfants (66). L’'abcés médullaire peut étre secondaire a un traumatisme pénétrant, une infection
cutanée sur dysraphysme ou une embolie septique artérielle. L’abcés médullaire est considere
comme primaire lorsque aucun foyer infection causal n’est retrouvé. Les germes sont par ordre
de fréquence: le staphylocoque dans 23% des cas, le streptocoque dans 17% des cas puis les
bacilles a gram négatifs, aucun germe n’est retrouvé dans environ 27% des cas [95]. La
localisation est le plus souvent dorsale, il est généralement centromédullaire et
retroépendymaire. L’abcés se développe dans les zones de moindre résistance et la collection
sous tension peut s’étendre a la totalité du cordon médullaire.

Cliniquement, I'abcés médullaire peut se présenter sous trois formes :

- La forme aigue revétant I’aspect d’'une myélite transverse
- La forme subaigue, la plus fréquente, débutant par des radiculalgies, des troubles moteurs

et des troubles sensitifs limités.
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- La forme chronique dont les symptomes s’installent sur une période qui dépasse les six
semaines.

Les signes biologiques sont inconstants et non spécifiques et la culture de LCR est
souvent négative. Les radiographies standards sont le plus souvent normales. Le scanner peut
montrer la lésion. L'examen de choix est I'IRM qui montre le siege intramédullaire de la lésion.
Au stade de I'abcés, la moelle apparait élargie, la collection présente un hyposignal T1 et un
hyper signal T2 [18]. Apres injection de gadolinium la périphérie de I’abcés se rehausse
fortement (Figure 43).

Histologiquement, la lésion est faite de multiples nodules hémorragiques et
inflammatoire péri-vasculaires, avec une coque de collagéne au sein d’une gliose réactionnelle
[18,29].

Le traitement consiste en un drainage chirurgical de I'abcés avec aspiration du pus et
lavage de la cavité apres laminectomie et myelotomie, associées a une antibiothérapie a large
spectre, puis une ATB ciblé apres identification du germe, la durée de traitement doit étre d’au
moins 6 semaines, la corticothérapie peut étre utilisée en pré et en post opératoire pour réduire
I';edeme accompagnant I’abces mais n’a pas montrer d’efficacité. Un contréle IRM permet de
détecter une éventuelle récidive [95].

Dans notre série, nous avons colligé un cas d’abcés intramédullaire révélé par une
impotence fonctionnelle totale des deux membres inférieurs, avec a I’examen clinique une
paraplégie spastique coté a 2/5 et une aréflexie.

L'intervention a consisté en un drainage avec lavage de la cavité. L’examen
cytobactériologique du pus n’a pas montré de germes. L’examen anatomopathologique effectué
sur la coque n’a pas révélé de lésion tumorale. Par la suite le malade a été mis sous tri-
antibiothérapie parentéral pendant un mois a base de : ceftriaxone (2g/j) + métroéidazole (1,5
g/j) + thiamphénicol (750mg/j) avec un relai par voie orale pendant 3 semaine par amoxicilline
acide clavulanique 100mg/j et thiamphénicol 1,5g/].

L’évolution a été marque par une amélioration sur le plan neurologique.
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Figure 43 : A : IRM en coupe sagittale T2 centrée sur la moelle dorsolombaire. Lésion ovalaire en

hyposignal franc, déformant le cordon médullaire

B : IRM en coupe sagittales T1 apres injection de gadolinium. Prise de contraste limitée a la

périphérie de la lIésion, pas de portion charnue, pas de signe d’épidurite.

3.3. Compressions médullaires par kyste hydatique

L'hydatidose est une parasitose cosmopolite qui sévit surtout dans les pays d'élevage du
mouton (principal hote intermédiaire), pays du pourtour méditerranéen, Australie et pays
d'Amérique du sud. Elle est due au développement chez I'homme de la larve du ténia du chien
echinococcus granulosus. La localisation hydatique au rachis reste rare, elle représente environ
40 a 50 % des localisations osseuses, qui représentent elles—-mémes 1 a 2,5 % de I'ensemble des

localisations hydatiques (67), loin derriére les atteintes hépatiques (60 %) et pulmonaires (30 %).
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L’hydatidose vertébromédullaire reste la manifestation la plus fréquente et la plus grave
de I’hydatidose osseuse. La localisation est essentiellement dorsale, rarement lombaire et
exceptionnellement cervicale. La voie sanguine reste le mode de contamination le plus admis
[67].

D'aprés Braithwaite et Lees [68], I'hydatidose vertébromédullaire est classée en cing
groupes : 1- kyste intramédullaire primitif, 2- kyste intradural extramédullaire primitif, 3- kyste
extradural primitif, 4- kyste vertébral, 5- kyste paravertébrale a extension rachidienne.

Le diagnostic positif repose en pays d’endémie, comme le notre, sur le fait de penser
systématiquement a I’hydatidose devant un tableau de compression médullaire associée a un
état général conservé.

Actuellement, I'imagerie par résonnance magnétique est d’'un grand apport, car elle
permet de mieux préciser la topographie de la lésion, son étendue, sa dimension et surtout le
rapport avec les structures nerveuses [18,96,97}.

Le traitement de I’échinococcose est toujours chirurgical. Il consiste a lever la
compression radiculomédullaire, I'attitude la plus couramment adopter demeure la laminectomie
décompressive suivie ou non de radiothérapie; tandis que le traitement médical par
I’albendazole est indiqué selon certains dans les formes multivésiculaires pendant une durée de
trois mois [98].

Le pronostic dépend de la précocité du diagnostic et de I'intervention chirurgicale. La

surveillance de ces patients a long terme est importante pour éviter les récidives.

3.4. Compressions médullaires par Bilharziose

La fréquence de I'atteinte médullaire lors d’une bilharziose est difficile a connaitre et
reste exceptionnelle par rapport a I'importance de I’endémie bilharzienne dans le monde. Mais il
faut noter qu’un nombre de malades ne sont pas dépistés et que I'atteinte médullaire peut étre
asymptomatique [99,100,101].

Jusqu'a 1973 seuls 54 cas ont été décrits dans la littérature, dont 30 en Afrique. Sur cet

ensemble, seulement 12 malades avait de 6 a 16 ans.
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Les complications spinales sont surtout dues au schistosome Mansoni et plus rarement
au schistosome haematobium.
Cette infestation médullaire se traduit anatomiquement par deux types de Iésions :
- Granulome ou forme pseudo-tumorale
- L’infiltration médullo-radiculaire ou forme pseudo myélique
L’atteinte myéloradiculaire débute le plus souvent par des douleurs radiculaires localisées
au niveau des lombes ou des membres inférieurs. Elles sont suivies, dans les heures ou les jours
qui suivent, par une faiblesse musculaire et des troubles de la sensibilité des membres
inférieurs, presque toujours associée a des troubles vésicaux. Le tableau clinique le plus
fréquent correspond a une atteinte myéloradiculaire basse (syndrome de la queue de cheval
possible) d’installation rapide. Le LCR est habituellement inflammatoire avec une augmentation
de la proteinorrachie et une hypercellularité constituée principalement de lymphocytes. La
présence d’éosinophiles est plus souvent observée en cas de myéloradiculonevrite qu’en cas
d’atteinte cérébrale. La recherche d’anticorps anti-schistosomes dans le LCR peut étre une aide
au diagnostic méme si les limites de cette recherche méritent d’étre précisées [99].
L’évolution peut étre tres rapide aboutissant a la mort en quelque jour dans un tableau de
myélite.
Le traitement de cette localisation est avant tout médical, I'exérése des granulomes

intramédullaires est déconseillée par la majorité des auteurs.

VI.TRAITEMENT

Les compressions médullaires de I'’enfant relévent généralement de la chirurgie, seule ou
associée a d’autres traitements. Les résultats thérapeutiques sont d’autant bien meilleurs que
le traitement aura été précoce, avant que la lésion n’ait engendré des dégats irréparables.

Les décisions thérapeutiques sont basées sur ['analyse des données cliniques,

radiologiques et anatomo-pathologiques.
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1. Traitement chirurgical

Il ne sera question ici que la tactique opératoire, qui doit aboutir a la découverte de la
lésion en cause, tout en faisant courir le minimum de risques aux fonctions de la moelle et a la
vie du malade.

Dans la plus part des cas, grace aux donnés cliniques et radiologiques, le chirurgien
opére en connaissance de la cause et le siege exacte de la Iésion.

Aprés I'ouverture du canal rachidien, le risque de déstabilisation du rachis chez I’enfant
est maximal. Donc la chirurgie rachidienne doit étre réalisée de facon la moins traumatique
possible. Pour cela, une laminotomie doit étre préférée a une laminectomie dans tous les cas ou

elle est possible [36].
1.1. Objectifs :

Quelque soit la technique ou la voie d’abord entreprise par le chirurgien, le traitement
chirurgical doit aboutir a :
- Réaliser une décompression et stopper le plus rapidement possible I’évolution de la
compression.
- Favoriser la régression des troubles accompagnateurs.
- Préciser le diagnostic étiologique pour guider le protocole thérapeutique ultérieur.

- Assurer une stabilité vertébrale.

1.2. Matériels :

Pour pouvoir étre réalisé dans les meilleures conditions, I’acte opératoire demande de
disposer d’'un microscope avec la micro-instrumentation correspondante, d’une coagulation
bipolaire, d’un échographe, d’un bistouri a ultrasons et la possibilité de potentiels évoqués

somésthésiques et moteurs.

1.3. Les voies d’abord :

Le choix de la voie d’abord est dicté par la direction de la compression, le nombre de
vertebres atteintes, le niveau anatomique, la présence d’une instabilité rachidienne et de son
type et enfin I’état général du malade [102].
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a. La voie postérieure:

La position opératoire est le procubitus avec des appuis pectoraux et iliopubiens (Figure
49), ce qui permet de bien dégager le thorax et surtout I'abdomen, d’autant plus indispensable
que le petit enfant respire essentiellement par I'abdomen, et que toute compression abdominale
augmente le saignement dans le champ opératoire. Lorsque le rachis thoracique haut ou la
charniére cervico-thoracique doivent étre abordés, il est alors indispensable d’installer la téte
sur tétiere a prise osseuse afin de mieux stabiliser le rachis cervical [61,102].

Cette voie donne acces, aprés une laminectomie, a toute la partie postérieure de la
moelle et a ses deux segments latéraux. Elle est donc utilisée dans le cas des tumeurs situées en
postérieur, postéro-latéral, de méme que les tumeurs intramédullaires.

C’est la voie la plus utilisée, ce qui était le cas dans notre série ou elle était réalisé chez 78,2%

des patients opérés.

b. La voie postéro-latérale:
Elle permet d’exposer la face antéro-latérale de la moelle, sans déstabiliser le rachis.
Cette voie permet bien I'exérése des méningiomes pré-médullaires, des neurinomes latéralisés

en sablier et des tumeurs du corps vertébral.

c. La voie antérieure:

Cette voie inclut des interventions tres lourdes qui ne peuvent étre proposées qu’a des
sujets en bon état général. Elle est réservée essentiellement aux compressions médullaires
d’origine osseuse. Elle a I'avantage de permettre un abord direct des corps vertébraux (Figure
44.49).

Ces techniques dépendent de I’étage atteint :

- Pour le rachis cervical, I'abord peut étre réalisé par une voie antéro-latérale, presternocleido-
mastoidienne avec cheminement entre les viscéres du cou et le paquet jugulo-carotidien, ce qui

permet d’aborder les cinqg derniéres vertébres cervicales. Pour les deux premieéres, la vois
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transbuccale peut étre utilisée. La stabilisation est obtenue par une greffe osseuse ou par une
prothése acrylique armée [102].
- Au niveau dorso-lombaire, les abords antérieurs sont des gestes lourds qui supposent une
thoracotomie, voire une thoraco-phréno-laparotomie.

Dans notre série, I'abord postérieur a été réalisé chez 18 malades, avec laminectomie
dans 16 cas et avec laminotomie dans 2 cas.

L’abord antérieur a été pratiqué chez 2 malades par voie transthoracophrénique. Le geste
chirurgical a consisté en une corporectomie avec résection total de la tumeur, décompression,

mise en place d’un greffon puis fixation.

Figure 44 : Cing voies donnent |’acces au rachis cervical supérieur

1- La voie transorale
2- La voie postérieure
3- La voie rétro-sterno-mastoidienne

4- La voie pré-stérno-mastoidienne
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Figure 45: Voie d’abord du rachis cervical : installation

Figure 46 : La voie d’abord pré-sterno-cléido-mastoidienne : installation et incision

1- incision transversale
2- incision longitudinale
j - le relief de la veine jugulaire externe
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Figure 47 : La voie d’abord rétro- sterno-cléido-mastoidienne : installation et incision

éym—” .gz_:sg

Figure 48 : Les voies d’abord du rachis dorsal

1-La voie d’abord transthoracique (transpleurale et rétro-pleurale)
2- La voie d’abord postérieure.
2’-La voie postérieure élargie.

3-La costo-transversectomie
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Figure 49 : Les voies d’abord du rachis lombaire.

1- La voie antérolatérale rétro-péritonéale : la lombotomie
2- La voie postérieure

3- La voie antérieure transpéritonéale

Figure 49 : La voie postérieure classique du rachis lombaire : installation.
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1.4. La microchirurgie endoscopique

La chirurgie rachidienne n’a pas échappé a I’évolution vers la chirurgie endoscopique qui
s’est aujourd’hui imposée dans d’autres disciplines. L’abord endoscopique du rachis intéresse
pratiquement toutes les affections rachidiennes [15,61,102,103]. Il permet de réaliser les mémes
gestes opératoires que les abords conventionnels tout en diminuant le traumatisme opératoire
[102]. La minimalisation des incisions pariétales permet, en effet, de diminuer la durée de I'acte
thérapeutique, le saighement opératoire, le temps d’hospitalisation et la phase de convalescence

(Figure 50,51).

1.5. Enregistrement électrique peropératoire

Les potentiels évoqués somésthésiques ou PES (exploration des voies somésthésiques),
peuvent faire partie du bilan préopératoire. lls renseignent sur I'état fonctionnel de la moelle et
peuvent révéler des anomalies infracliniques. L'électrophysiologie peut également étre pratiquée
pendant l'intervention. Elle a théoriquement pour but de limiter les complications
postopératoires par la détection précoce des signes de souffrance médullaire. Alerté par les
anomalies électro-physiologiques, le chirurgien pourrait modifier sa tactique opératoire

Le monitorage peropératoire repose alors sur les PES associés aux potentiels évoqués
moteurs (PEM). De nombreux auteurs soulignent leur apport dans la qualité de I'exérése des
tumeurs intramédullaires tout en limitant les déficits postopératoires (47). Néanmoins, de
nombreuses équipes de chirurgie rachidienne et médullaire n'utilisent pas I'électrophysiologie
peropératoire pour diverses raisons. D'abord il n'existe aucune étude prospective randomisée
comparative ni de niveau de preuve suffisant démontrant ['absolue nécessité d'une
électrophysiologie peropératoire durant la chirurgie médullaire. Ensuite, la technique est assez
lourde a installer et il existe des faux négatifs. En conclusion, I'électrophysiologie peropératoire
peut étre laissée a l'appréciation de I'équipe chirurgicale en fonction de ses habitudes et de la

présence ou non d'un électrophysiologiste habitué aux pathologies rachidiennes [58].
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Figure 50 : Abord endoscopique du rachis thoracique : installation

Figure 51 : Abord endoscopigue du rachis thoracique : mise en place des trocarts
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2. Traitement médicale

Certaines thérapeutiques doivent étre instituées rapidement en premier lieu. Il convient
de faire céder les douleurs souvent trés pénibles et qui constituent un facteur d’aggravation de
I’état général. Les corticoides a fortes doses reste un traitement d’appoint aux antalgiques
usuels pour lutter contre I’'cedéme périlesionnel.

D’autres produits peuvent étre utiles comme les antispasmodiques contres les
contractures spastiques trés génantes, les complexes polyvitaminés pour diminuer le syndrome
douloureux et les anticoagulants pour prévenir les complications thromboemboliques en cas de
déficit complet.

Le traitement médical a un rbole beaucoup plus important dans les compressions
médullaires d’origine infectieuse, qui nécessite une antibiothérapie choisie en fonction, si
possible, de la sensibilité du germe isolé.

Dans les spondilodiscites tuberculeuses, une bonne organisation de la lutte
antituberculeuse suppose le choix de régimes thérapeutiques nationaux standardisés, sur la
base de leur efficacité, acceptabilité, et tolérance [61].

Quant a I'antibioprophylaxie peropératoire, Mastronardi et Tatta [104], la préconisent
systématiquement pour toute chirurgie médullaire en tenant compte des résultats satisfaisants

de leur étude rétrospective portant sur 973 patients.

3. Radiothérapie

Son importance dépend du type histologique de la |ésion ainsi que de sa radiosensibilité.
Elle peut étre utilisée soit a visée antalgique, soit curative ou bien en complément d’une
intervention chirurgicale [105,106].

En réalité, les différentes études décrites dans la littérature ne permettent pas de définir
des criteres bien tranchés pour le choix du type de traitement, seuls quelques expédiences

concernant des tumeurs fréquentes comme le sarcome d’Ewing ont été publiés.
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Les complications possibles de la radiothérapie sont multiples [16] :
- la myélite radique
- Le signe de Lhermitte, apparait dans les 2 a 4 mois aprés l'irradiation et peut disparaitre
spontanément.
- La myélopathie progressive post-radique se caractérise par I'apparition d’un déficit partiel
progressif et irréversible dans les 2 ans suivant I'irradiation.

- Enfin, le risque de récidive dans le méme territoire de compression médullaire.

4. Chimiothérapie

Il s’agit d’un traitement général qui semble étre efficace sur la prolifération tumorale
rachidienne et intrarachidienne. Elle a été citée comme une alternative a la chirurgie et a la
radiothérapie, du fait de son role efficace dans I'amélioration des signes neurologiques. Selon
Balmaceda [107], la chimiothérapie constitue une alternative forte prometteuse chez L’enfant qui
est plus sensible aux effets déléteres de la radiothérapie. Des cas de décompression médullaires
avec amélioration clinique on été rapportés par les auteurs.

La chimiothérapie n’est pas dénuée de tout risque, car si elle est cytotoxique sur les
cellules tumorales, elle I'est aussi sur les cellules normales de I’organisme, ce qui nécessite une
surveillance réguliere. Se sont les complications hématologiques qui sont les plus redoutables,
sans oublier les troubles de la croissance et I'atteinte des cellules immunocompétentes. Le degré

de toxicité differe selon le type et la dose de I’antimitotique utilisé.

5. Rééducation et insertion sociale

La kinésithérapie est un volet important dans le traitement des déficits neurologiques.
Elle permet d’améliorer les résultats du traitement chirurgical et d’augmenter les chances de

récupération neurologique.
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C’est une partie essentielle du traitement, mais malheureusement, dans notre pays,
devant le manque de centre de kinésithérapie, c’est la famille qui s’occupe le plus souvent de la
rééducation.

En effet, la réhabilitation des malades est de nos jours une réalité et non plus simplement
un souhait grdce a un programme de rééducation adapté a chaque cas et véritablement
personnalisé. Une fois le traitement étiologique réalisé, un bilan précis de retentissement
fonctionnel conduit a un choix électrique des techniques de réadaptation, ou la rééducation
motrice aura largement sa part.

L‘excellence des techniques de réadaptation ou de rééducation fonctionnelle a également
permis de majorer le nombre de cas favorables qui guérissent sans séquelles ou au prix
d’inconvénients mineurs.

La rééducation est adaptée en fonction du niveau lésionnel et du degré de l'atteinte
neurologique, compléete ou incomplete.

Son objectif est :

- D’éviter les complications précoces dues aux déficits neurologiques et a I'immobilisation :
Iésions cutanées, troubles thromboemboliques.

- D’envisager une verticalisation précoce du patient.

- De favoriser la récupération par stimulation active et passive, d’entretenir I’état osseux et
articulaire, et de développer la force musculaire.

- D’améliorer ’'anatomie fonctionnelle pour les activités de la vie quotidienne.

VIl. EVOLUTION ET PRONOSTIC

En 'absence d’un diagnostic et d’un traitement précoce et adapté, I’évolution se fait vers
I’aggravation plus au moins rapide de la symptomatologie clinique.
Il est difficile de rendre compte du pronostic et du risque de séquelles dans ce chapitre

tant les pathologies sont variées.
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Le pronostic fonctionnel des CMNT de I'enfant est lié a différente facteurs:

Le tableau clinique dans lequel le malade est vu. En effet, dans une série de CONSTANS, a propos
de 25 cas de compression médullaire par sarcome primitif admis dans un tableau de section
médullaire, la récupération neurologique n’est constatée que chez 11 malades (44%).

L’age est aussi, parait déterminant dans la qualité de I’évolution, en prenant le cas de
I’étude fait a I’hopital « des enfants malades » a Paris sur les tumeurs d’origines sympathiques
qui montre que le pronostic de ces tumeurs est essentiellement lié a I’age.

L’étiologie de la compression est aussi un facteur déterminant, en effet, il faut souligner
le trés mauvais pronostic des compressions d’origine tumorales malignes, tandis que le
pronostic dans les tumeurs bénignes dépend essentiellement de la précocité de la
décompression. Aprées I’exérése chirurgicale d’une tumeur intramédullaire de type astrocytaire,
les données de la littérature nous apprennent que 50% des patients sont stabilisés en regard de
I’état clinique préopératoire, 25% sont améliorés et 25% présentent une aggravation définitive
[36].

Constans, a propos de 16 cas de compressions médullaires par métastases trouvé que

dans 3 cas seulement, la récupération avait permis la reprise de la marche.
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CONCLUSION
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La quasi-totalité des grandes statistiques concernant les compressions médullaires non
traumatiques est établie sans discrimination d’age, méconnaitre certains points particuliers
tenant compte de I’age et du terrain, peut influencer I'approche du diagnostic et les méthodes
thérapeutiques.

Notre travail portant sur 25 observations de CMNT de I’enfant, étalé sur une période de 9
ans, du 1er janvier 2002 au 31 décembre 2010.

Les compressions médullaires non traumatiques représentent une urgence
neurochirurgicale par excellence. Leur diagnostic et leur prise en charge ne doivent souffrir
d’aucun retard et ceci des la survenue des premiers symptomes.

Malheureusement, cette pathologie est souvent diagnostiquée tardivement, c’est le cas
dans notre série ou 84% des enfants étaient admis au service aprés un délai d’évolution d’un
mois. Ceci est attribuable d’une part, a la mauvaise orientation, a cause de la discrétion et de
I'aspect trompeur des signes de début et d’autre part, aux moyens d’investigation limités
surtout par leur co(it élevé.

Pour faire face a ce constat alarmant, tous signes témoignant d’un début de souffrance
médullaire doivent motiver la recherche énergique d’une étiologie compressive probable.

En outre, le recours aux nouvelles techniques d’imagerie de plus en plus performantes,
en I'occurrence I'IRM, doit étre élargi pour faciliter le diagnostic et optimiser la thérapeutique.

Les étiologies des compressions médullaires non traumatiques chez I'enfant sont
dominées par la pathologie tumorale surtout maligne, suivie par la pathologie infectieuse.

Le traitement est avant tout chirurgical visant en premier lieu la décompression des
structures nerveuses soit par laminectomie ou encore par laminotomie qui reste la technique
préférable chez I’enfant vu le risque de déstabilisation du rachis en post laminectomie.

Ses voies d’abord dépendront du siége précis de la lésion. Il peut étre complété par un

traitement médical et éventuellement une radio-chimiothérapie.
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L’évolution et le pronostic dépendent beaucoup de I’état neurologique a I'admission, du
nombre des vertébres atteintes, de la nature de la lésion et des possibilités thérapeutiques.
Il faut insister sur la nécessité d’une prise en charge multidisciplinaire des patients
faisant intervenir cliniciens, radiologues, chirurgiens, anatomopathologiste, cancérologues et

centres de rééducation.
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Résumé

Les compressions médullaires non traumatiques (CMNT) de I’enfant comme chez I'adulte,
constituent une urgence neurochirurgicale, nécessitant un diagnostic et une levée de I'obstacle
précoces afin d’éviter I'installation des troubles neurologiques irréversibles.

De 2002 a 2010, 25 cas de CMNT de I’enfant ont été pris en charge dans le service de
neurochirurgie du CHU Mohamed VI a Marrakech, ce qui représente 0,2% de I'ensemble des
hospitalisations au service de neurochirurgie et 9,8% des CMNT tout age confondu.

L’atteinte est prédominante chez les garcons (60%), elle survient avec prédilection chez
le grand enfant de plus de 10 ans (76%).

Le retard diagnostique dépasse le délai d’un mois dans 84% des cas. Les signes de début
sont représentés essentiellement par les troubles moteurs 80%, suivis de douleurs rachidiennes
44%. L’examen clinique est caractérisé par l’association d’'un syndrome rachidien (44%), d’un
syndrome lésionnel (8%), et d’'un syndrome sous-lésionnel (84%).

L’IRM constitue I’examen clef, réalisée chez 84 % des patients, elle a confirmé la
topographie Iésionnelle dans tous les cas et fait évoquer le diagnostic histologique dans 42,8%
des cas. L’atteinte de I’étage dorsale est la plus fréquente (64%).

Le traitement repose essentiellement sur la chirurgie. La laminectomie décompressive est
la technique la plus utilisée (64%), alors que la laminotomie a été utilisée chez 2 cas.

L’étude anatomopathologique a révélé la prédominance des causes extradurales (52%),
suivies des causes intramédullaires (32%) et intradurales extramédullaires (16%). La pathologie
tumorale est prédominante (72%), viennent ensuite la pathologie infectieuse (24%) et la
pathologie embryonnaire (8%). L’évolution favorable a été notée chez 28% des malades,
stationnaire chez 16%, 3 cas de récidive et 3 déces.

Les CMNT sont des urgences neurochirurgicales par excellence, elle nécessite

d’entreprendre un traitement adéquat, ainsi qu’un suivie correcte.
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Abstract

The non-traumatic spinal cord compression in the children as the adult is a neurosurgical
emergency requiring a precocious diagnosis and decompression to avoid the installation of
irreversible neurological disorders.

2002 to 2010, 25 cases of non-traumatic spinal cord compression in child were treated in the
neurosurgery department at CHU Mohamed VI in Marrakech. Representing 0,2% of all hospital
admissions to the neurosurgery department, and 9,8% of non traumatic spinal cord compression
all ages.

The affection is prevalent among boys (60%), it occurs with predilection in older children over 10
years (76%).

The diagnostic delay exceeds one month in 84% of de case. The symptoms of beginning
are represented primarily by motor disorders (80%) and rachidian pains (44%). Clinical
examination is characterized by the combination of a rachidian syndrome (44%), an organic
syndrome (8%), and of an under-organic syndrome (84%).

The radiological examination rests primarily on the MRI carried out at 84% of patients; it
confirmed the lesion topography in all cases and discuss the histological diagnosis made in
42.8% The attack of dorsal stage is most frequent in our series (64%). The treatment is
essentially surgical. The laminectomy is the most widely used technique (64%). whereas the
laminotomy was performed in 2 cases.

The histological study revealed the predominance of the extraduraly causes (52%) come
intramedullary causes (32%), then intraduraly causes (16%). Pathology tumoral is prevalent (72%),
come then infectious pathology (24%) and embryonic pathology (8%). the favorable evolution in
28% of patients, stationary state in 16%, 3 cases of recurrence and three deaths.

Spinal cord compression is a neurosurgical emergency, the need for undertaking an

adequate treatment as soon as possible, and a followed correct.
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