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Un couple




Diagnostic anténatal

Sophie (27 ans) et Charly (32 ans) en couple depuis 5 ans, attendent leur premier
enfant:

aucun antéecédent particulier maternel ou paternel,
suivi de grossesse standard,
échographie de 2éme trimestre :

Est-ce un garcon ou une fille? ..
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Un couple

Echographie du 2éme trimestre
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Un couple

Diagnostic

Myéloméningocéle ou dysraphisme ouvert
Echographie foetale

Médullaire et cérébrale,
Viscérale (reins),
Squelettique (pied varus).
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Un couple

DisEenEmes Confirmation diagnostique

Lallemant-Dudek

IRM foetale medullaire et cérébrale.
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Définition du myélomeningocele

ition de dysraphisme

Toutes les anomalies de fermeture du raphée médian : de la peau au corps
vertébral. Concerne : environ 1/4000 naissances.

vertebres

Dure-mere
Moelle épiniére

Liquide céphalo-rachidien

Dysra D hisme https AAwwwode.gov/ncbddd

ouvert -
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Un couple
Les conséquences

La forme la plus grave de non fermeture du tube neural :

Myélomeéningocéle

Malformation cervico-occipitale de
Chiari-Hydrocéphalie
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Les conséquences

Risques vitaux néonataux

Atteinte médullaire : le pronostic
de déambulation dépend du niveau
d'atteinte

Troubles de la statique rachidienne,
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Troubles des apprentissages

Atteinte cérébelleuse

Trouble de la motricité fine des
membres supérieurs

Troubles vésico-sphinctériens :
risque d'insuffisance rénale
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Un couple

Quels sont les choix des parents (en France)?

Avis au pres d'un centre de Centre Pluridisciplinaire de Diagnostic

Prénatal (CPDPN) :
possibilité d'IMG,

poursuite de la grossesse et accouchement dans un centre avec
neurochirurgie pédiatrigue,

proposition d'une intervention neurochirurgicale anténatale.

Résultats préliminaires de I'étude PRIUM :
programme de réparation in utero des
myéloméningoceéles

Preliminary results from the French study
on prenatal repair for fetal
myelomeningoceles (the PRIUM study)

Open fetal surgery for myelomeningocele repair
in France

. Friszer®, F. Dhombres *, F. Di Rocco®, A. Rigouzzo°, C. Garel , L. Guilbaud %, V. Forin ®,
ML Moutard |, M. Zerah®, JM. Jouannic * & &




Un couple

La chirurgie foetale

Chirurgie foetale in
utero #PRIUM
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Un enfant




Naissance

Mélodie née a 35 SA
Taille de naissance = 2,5408
Poids de naissance = 42 cm
PC=31cm
Cicatrice en regard du rachis lombaire propre et non bourgeonnante,
Pieds talus bilatéraux réductibles,
Contact normal pour le terme,
Emission de meconium sans particularité,
Emission d'urine reguliére sans jet.
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Un enfant
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Grands principes de prise en charge orthopedique
Objectifs :

Maintenir la souplesse articulaire des segments paralysés,
Palier au déficit musculaire.

Comment? I

Lutter contre les rétractions musculaires :
kinésithérapie,
attelles de posture nocturne +/- diurne,
platres de correction successifs,
chirurgie : libération des parties molles.

Ameéliorer la fonction :

attelles courtes,
appareillage pelvi-pédieux,
fauteuil roulant manuel ou électrique.

Prise en charge du rachis :

corset,
chirurgie.

u
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Un enfant

Premier BUD

Graphique
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Cystomanométrie Résultats
Volume infusé 56 mi
Pves.max 88 cmH,0
Paba.max 44 cmH,0
Pdot.max 59 cmH,0
Débit infusion 3 mifmin
Résultats compliance (Régression linéaire) TN
Pres Pdet Début Fin
# | micmH,0 | milemH,0 | mi ml
1 46 | 68 0 | se
Liste des marqueurs Il
Pyes (1) Pabd (2)
Nom des marqueurs Temps cmH,0 cmH;0
Tnitial values 0:00:10.00 2
Premier besoin 0:09:53.30 36 a
Toux 0:12:26.20 5 a
Autre (1) 0:12:35.90 -3 -1
Autre 2] 0:15:54.10 46 20
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Un enfant

Les sondages urinaires intermittents en pediatrie : ETP
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Un enfant

Les lavements colorectaux a l'eau en pédiatrie : ETP
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Un enfant

Evolution
Dernier BUD
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Eystomanamitis Résulate C—
Valume infusé 121 ml
Pyas.max A8 embzD
10 emb:0
48 emH,0
il il (Mirserum) 10 mllmin
Deégit infusion (Madmum) 12 mifmin
Riullaats compliance (Regression linssin] B ]
H sl Dkl Fn
miemb0 | mlfemHyd mi mil
1] 2@ EX [ 120
Liee sdos marsacins C—

Falad (7] Pl ol g

Mom ges rmargueurs cmhz0 emh 0 ml
TOUX 0 0
Initial valuss. & £ o
Parle 0 13 32
Pade £ 15 53
BAILLE 4 16 56
BOUGE 2 12 75
PARLE 0 18 Eil
BOUGE -1 26 Be
10U% LE) 100

3 107
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Evolution
Cystographie rétrograde réalisée aprés une 1ére pyélonéphrite aigue
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Une famille
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Une famille
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Une famille

Pour toutes les femmes :
- prévention efficace par acide folique (0,4mg/jour) : 4 semaines en
pré-conceptionnel et 8 semaines apres conception.

Si antécédents de dysraphisme ouvert dans la famille :
- acide folique smg/ jour 4 semaines en pré-conceptionnel et 8 semaines
apres conception.

Une famille
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Une famille

Prise en charge réadaptative

La vie de l'enfant...

Organiser la scolarité :

établissement adapte,
aides humaines (AVS, IDE, ..),
aides techniques,

Une famille Permettre une activité physique adaptée,

Prise en charge sociale :
dossier MDPH,
demande de 100%,
aides financiéres.

.. puis de l'adolescent

Changement d'interlocuteur,
Abord de la sexualité,
Nouvelles explications.
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