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L’APPORT DE LA VENTRICULOCISTERNOSTOMIE DANS LE TRAITEMENT DES HYDROCEPHALIES

CHAPITRE I.GENERALITES

INTRODUCTION

L’hydrocéphalie est une entité pathologique connue depuis Hippocrate et Galien (1); plus
fréquente chez I’enfant, mais elle peut survenir a tout age de la vie (2).
Elle est I'un des problemes les plus fréquemment observés dans la pratique neurochirurgicale et

pédiatrique.

Sa gravité est liée aux séquelles neuropsychiques (retard psychomoteur, cécité) et au risque de

mort subite dans les formes aigues (3).

La richesse et la variété des symptomes (tels que les céphalées, les troubles de la mémoire, les
troubles visuels, les nausées, les troubles de la marche et les troubles de la conscience),
secondaires a la compression des structures cérébrales liée a un exces de volume du liquide

céphalorachidien dans les ventricules, doivent attirer ’attention du médecin praticien (4, 5).

La recherche du caractére acquis ou congénital de I’hydrocéphalie, la conduite d’une enquéte
¢tiologique et le dépistage précoce sont devenus possibles, grace au développement des
techniques d’imageries médicales telles que la tomodensitométrie, I’imagerie par résonance
magnétique et surtout I’échographie anténatale (6).

Le traitement est neurochirurgical. Les méthodes de dérivations ventriculo-péritonéales et
atriales ainsi que les techniques d’endoscopie (ventriculocisternostomie) ont largement

amélioré le pronostic (7).

La fréquence des complications infectieuses et des dysfonctionnements des shunts de dérivation
du liquide cérébrospinal ont permis a la ventriculocisternostomie de prendre une place
considérable dans le traitement de 1'hydrocéphalie (4, 8-11). Il s’agit d’'une technique mini
invasive de dérivation interne sans recours au dispositif de dérivation. Elle se pratique sur le
plancher du troisieme ventricule a I’aide d’un endoscope permettant le rétablissement de
I’écoulement du LCR au niveau de la citerne inter-pédonculaire et dans les espaces sous
arachnoidiens. L’objectif de notre étude est de décrire les résultats de la ventriculocisternomie

sur toute forme d’hydrocéphalie quelle que soit son étiologie et 1’age de sa survenue.
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L1.DEFINITION

Le terme hydrocéphalie est dérivé des mots grecs (/hidér hydro « eau » et /kephalé « téte,
cerveau ») connu depuis plus de 2000 ans (12). En fait cette eau n’est que du liquide

cérébrospinal secrété par le plexus choroide.

L'hydrocéphalie se caractérise par une distension active des ventricules cérébraux liée a un
exces de liquide cérébrospinal (LCS). Un risque de décompensation est majeur avec
l'installation d'une hypertension intracranienne (1, 13).

C. Sainte Rose la définit comme un trouble de I’hydrodynamique du L.C.S. a I’origine d’une

augmentation du volume imparti a ce liquide dans le crane.

\

L’hydrocéphalie est une ventriculomégalie liée a une inadéquation entre production et
résorption du LCR. Actuellement, la ventriculomégalie fait partie des anomalies du cerveau les
plus communément détectées par I’échographie de routine.

Elle peut se définir comme une distension progressive des espaces anatomiques intracraniens
ou siege normalement le LCR en rapport avec un déséquilibre entre la production, la circulation

et la résorption du LCR (3).

Cette définition exclut notamment :

-Les dilatations ventriculaires ou sous arachnoidiennes liées a une atrophie ou a un défaut de
développement du parenchyme cérébral.

-Les épanchements sous duraux.

-Les formations kystiques localisées ne s’accompagnant pas d’un trouble de la dynamique

générale du LCR.

Depuis les travaux de W. Dandy on distingue deux types d’hydrocéphalies selon qu’il existe ou
non un obstacle dans la filiere ventriculaire entravant la libre circulation du LCS :

» Non communicante : La présence d’un obstacle, situ¢ habituellement en aval du
troisieme ventricule et au niveau des trous de Magendie ou de Luschka entrainant une
accumulation du LCS dans les ventricules latéraux et le troisiéme ventricule, définit
I’hydrocéphalie non communicante.

» L’absence d’obstacle sur la filiére ventriculaire définit I’ hydrocéphalie communicante
dont la physiopathologie suppose un trouble de la résorption du LCS au niveau des
espaces sous-arachnoidiens ou des granulations de Pacchioni. Ce trouble constitue en

quelque sorte un “obstacle” au libre écoulement du LCS.
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-L’hydrocéphalie stabilisée : caractérisée par une courbe du périmeétre cranien supérieure a la
normale mais qui lui reste paralléle.
-L’hydrocéphalie évolutive : caractérisée par une courbe du PC nettement au-dessus de la

normale, qui n’évolue plus parallelement (14).

Eliminons tout d’abord deux entités pour lesquelles le terme « hydrocéphalie » est employé &
mauvais escient :

-L’hydrocéphalie externe ou Hydrocéphalie bénigne externe : appelée également
« épanchement péri cérébral bénin » (15) qui est caractérisé par 1’élargissement des espaces
sous arachnoidiens en regard des lobes frontaux chez le nourrisson. Dans ce cas, les ventricules
sont de taille normale et il n’y a aucun retentissement clinique.

-L’hydrocéphalie ex vacuo qui définit une augmentation de la taille des ventricules a la suite
d’une perte de substance cérébrale (atrophie cérébrale) (16). Il s’agit 1a d’une observation
radiologique classique chez les sujets 4gés, qui ne doit pas préter a confusion avec une véritable

hydrocéphalie puisqu’elle n’a pas de sanction thérapeutique.

I.2.DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES

Des données épidémiologiques incluant tous les types d’hydrocéphalies n’auraient que peu de
sens, tant que cette pathologie englobe des entités différentes. Son incidence et sa prévalence
est difficile a estimer, car elle peut survenir de fagon isolée ou en association avec d’autres
troubles telles que le traumatisme cranien, hémorragie intracranienne, tumeur ou infection du
systéme nerveux central.

L’hydrocéphalie congénitale est présente dans 3 des 1 000 naissances vivantes (17).
L’incidence des formes congénitales est de 0,4 a 0,8/1 000 naissances (16).

Au Danemark, sur une période de 30 ans, les auteurs ont inclus dans leur étude, dans la
population étudiée, des enfants diagnostiqués avant 1'age d'un an sans cause extrinséque connue,
les malformations de Chiari I et de Dandy-Walker. Les anomalies du tube neural ont été, par
contre, exclues dans leur étude. Ils ont trouvé une prévalence estimée de 1,1 pour 1 000
naissances (13).

Aux Etats-Unis, la prévalence de I'hydrocéphalie infantile est approximativement d’un cas pour
1000 naissances (18, 19).

En France elle est estimée a 1000 nouveaux cas par an (17).

En Afrique Subsaharienne, les cas d'hydrocéphalie infantile pourraient dépasser 200 000

nouveaux cas par an (19).



L’APPORT DE LA VENTRICULOCISTERNOSTOMIE DANS LE TRAITEMENT DES HYDROCEPHALIES

L’hydrocéphalie idiopathique a pression normale est une maladie de la population agée, avec
une incidence croissante commencant entre 65 et 70 ans.

Au Japon, CHIFUMI ISEKI et al, (2000) ont rapporté que l'incidence de 1’hydrocéphalie
chronique de 1’adule idiopathique (des personnes agées au-dessus de 70 ans) a été estimée a
1,2 /1000 personnes par an (20).

Aux Etats Unis, selon KLASSEN ET AHLSKOG (2011), une incidence de 1,19 pour 100 000
par an (12).

La prévalence des formes chroniques de I’adulte (dites « a pression normale ») est de 1,4 %.
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CHAPITRE I1 .HISTORIQUE ET EVOLUTION DES IDEES

« Pour qu'une chose soit intéressante, il suffit de la regarder longtemps ». Gustave Flaubert

INTRODUCTION

La neuroendoscopie a une histoire riche qui remonte au début du vingtieéme siecle (2). Elle ne
peut étre dissociée de celle de I’hydrocéphalie qui n’a cessé d’évoluer a travers de nombreux
siecles passés. En effet, on peut considérer qu’elles sont intimement liées. L'hydrocéphalie a
¢té décrite pour la premiere fois par le pere de la médecine, Hippocrate, cinq si€cles avant
Jésus-Christ. Depuis, elle a connu trois phases d’évolution : pendant 1'antiquité, le moyen age

et les temps modernes (renaissance).

IL.1.PENDANT L’ANTIQUITE

Le concept grec d'hydrocéphalie a cette époque et 1’anatomie du cerveau furent méconnus.
Certaines descriptions originelles ont été rapportées au troisiéme si¢cle avant JC par les
anatomistes grecs Erasistratus (vers 304 avant JC - environ 250 avant JC) et Herophilus (335
avant JC) (21). Des lors, la trépanation a été proposée pour le traitement de I’hématome sous
dural, I’épilepsie, la cécité et I’hydrocéphalie. GALIEN a décrit la méme procédure pour traiter
I’hydrocéphalie, croyant qu’elle est due a une accumulation extra axiale de liquide céphalo-

rachidien plutdt qu’un ¢€largissement des ventricules (1, 8).

Figure : Claudius Galenus (129-200)(21) Figure 2 : Abu al-Qasim Khalaf Ibn Al-
Abbas Al-Zahrawi (936-1013) (8)
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11.2. MOYEN AGE

Au Moyen Age, le chirurgien arabe Abu Al-Qasim Khalaf ibn al-Abbas Al-Zahrawi (936-
1013), connu dans la littérature médicale sous le nom d'Albucasis, a décrit en détail I’évacuation

de liquide intracranien superficiel chez les enfants hydrocéphales (8).

Harafeddin, médecin arabe, décrit le drainage ventriculaire percutané en 1465, aprés quoi
lI'enfant a rapidement succombé suite a une réduction soudaine et incontrolée de la pression

intra cranienne (8).
Au XVlle siécle, Hildananus, le chirurgien allemand, décrit le méme résultat.

Andreas Vesalius (1514-1564), un anatomiste flamand de l'université de Padoue, a clarifi¢ lors
d’une autopsie d'un enfant hydrocéphale que « I'eau » (Ie LCR) ne s’amassait pas entre le crane

et sa membrane environnante extérieure, mais a l'intérieur des ventricules du cerveau (9, 8).

I1.3. LES TEMPS MODERNES

Le progres et la compréhension des sciences fondamentales de I'hydrocéphalie, ont permis

d’initier des interventions thérapeutiques.

En 1664, Thomas Willis (1621-1675), neuroanatomiste, a €té le premier a suggérer que les

plexus choroides produisent le LCR.

En 1701, Antonio Pacchioni (1665-1726), un scientifique italien et anatomiste, a décrit

l'arachnoide, les granulations, dont il croyait faussement étre la source de la production du LCR.

En 1761, Giovanni Battista Morgagni (1682-1771), un anatomiste italien, écrivait dans « Sie¢ges
et causes des maladies » que 1'hydrocéphalie pourrait provoquer un agrandissement de la téte.

Cependant, il ne connaissait pas la source de 1'excés de liquide.

Monro a illustré la présence du foramen interventriculaire. En raison de la mauvaise
compréhension de la pathophysiologie de I'hydrocéphalie, les tentatives thérapeutiques

entrainaient généralement un échec.

En 1825, Frangois Magendie (1783-1855), physiologiste francais, a illustré le foramen

cérébelleux médian et a décrit avec éloquence la circulation du LCR dans le cerveau.
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En 1859, Hubert Von Luschka (1820-1875) a confirmé la présence du trou de Magendie et
décrit deux trous latéraux supplémentaires dans la fosse cérébrale postérieure. Une étape

importante dans la compréhension de la circulation du LCR.

Key et Retzius, dans leurs « Atlas d’anatomie », ont décrit en détail les méninges, les espaces
subarachnoidiens, les citernes, les ventricules et les villosités arachnoidiennes. Ainsi les voies

d’écoulement du LCR ont été correctement identifiées.

Au début du 20°™ siecle, Lewis Weed a décrit I'embryologie du plexus choroide et a confirmé

la capacité d'absorption des villosités arachnoidiennes.

Dorothy Russell, dans un travail classique d’observation sur la pathologie d'hydrocéphalie, a
fourni une encyclopédie intitulée « Collection de spécimens hydrocéphales ». L'introduction
des traceurs radioactifs dans les années 1950 ont permis une meilleure analyse de la dynamique

circulatoire du LCR.

En 1881, Carl Wernicke (1848-1905) a décrit la ponction ventriculaire stérile et le drainage

ventriculaire externe.

En 1891, Heinrich Irenaeus Quincke (1842—-1922) est le premier a décrir la ponction lombaire

comme traitement efficace pour 1’hydrocéphalie.

Entre 1898 et 1925, les techniques de dérivations lombo-péritonéales, ventriculo-péritonéales,
pleurales et urétérales ont été utilisées avec un taux d’échec ¢levé en raison de l'insuffisance

des implants.

Le concept de visualisation des cavités du corps humain a travers des orifices naturels ou de
petites incisions a vu le jour en 1806 avec Bozzini. Il a réalisé la premicre intervention sous
endoscopie avec une lumiére de bougie dirigée par des miroirs placés a 45°(22).

En 1879 Thomas Edison et Nitze ont inventé I’ampoule électrique et le cystoscope, ¢’est a partir

de 1a que I’¢ére de I’endoscopie débutait vraiment (23).

La premiere procédure neuroendoscopie rapportée dans la littérature a ét€ menée par Victor
Darwin Lespinasse (1878-1946). En 1910, Victor Darwin Lespinasse a introduit un petit

cystoscope dans le ventricule et a coagulé le plexus choroide de fagon bilatérale chez deux
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nourrissons. Un de ses patients est mort en postopératoire et le deuxiéme a vécu cinq années

(21, 24).

Figure 3 : Victor Darwin Lespinasse Figure 4: Walter Edward Dandy
(1878-1946) (9) (1886—1946) (9)
En 1922, Walter Edward Dandy (1886-1946) a publi¢ les premicres observations
endoscopiques des ventricules, en utilisant un endoscope éclairé par une réflexion de la lumicre
externe dans un miroir, innovant ainsi le terme "ventriculoscopie" qui lui a permis une
remarquable visualisation du systéme ventriculaire .1l a réussi a enlever le plexus choroide dans

deux cas (9, 21).

En Allemagne, en 1919, le pionnier de la neuroendoscopie était Erwin Payr (1871-1946),
professeur de neurochirurgie a 1’université de Leipzig. Il était connu pour l'utilisation des
greffes de veines pour drainer le liquide céphalo-rachidien (LCR) des ventricules au sinus
sagittal supérieur et a la veine jugulaire. Payr a présenté les outils, les tests préliminaires et les

faisabilités de "Enzephaloskopie" (endoscopie) a Leipzig Medical Society.

William Jason Mixter (1888-1958), chef du service de neurochirurgie du Massachusetts
General Hospital, a Boston, de 1933 a 1946.11 a effectué la premiere description de la technique
de Dandy pour l'ablation du plexus choroide des ventricules latéraux a l'aide de deux

cystoscopes Kelly (Repris de Dandy) (9, 21, 25).
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Figure 5 : William Jason Mixter (1888-1958) (10)

I D

Figure 6 : Edwin Payr (1871-1946) (10)

En 1923, Fay et Grant de Philadelphie ont rapporté les premiéres images de ventricules dilatés
prises chez un enfant. Ils ont utilisé un cystoscope sur lequel une caméra a été fixée avec un

moment d’exposition qui variait de 30 a 75 secondes (9).

En 1923, Volkmann a rapidement développé un "endoscope" spécial qui était plus léger et plus
facile a gérer. Sa gaine de 22 cm de long avait un diamétre extérieur de 6 mm et contenait deux
canaux d'irrigation. L'optique a été placée dans la gaine de sorte que la lentille a été couverte

pendant son introduction dans le cerveau.

En 1934, Putnam cherchait pour effectuer a nouveau la plexectomie, introduite déja par Dandy.
Il a congu un "ventriculoscope" de 10 cm de long avec 6 mm de diametre (petit modele) ou 11
cm de longueur avec un diamétre extérieur de 7 mm (grand modele) muni d'une baguette

optique avec deux sondes de coagulations incurvées. Il a réalisé une coagulation du plexus
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choroide chez sept enfants atteints d'hydrocéphalie et les résultats ont été jugés encourageants

(26).

En 1951, Scarff a publié¢ une série de 19 patients opérés en utilisant un nouveau dispositif, le
ventriculoscope, semblable a un cystoscope qui mesure 10 cm de long avec 6 mm de diamétre
(petit modele) ou 18 cm de long avec 7 mm de diametre extérieur (large modéle), fait d'un tube
avec a I’intérieur un stylet pour l'introduction a travers le cerveau. Une sonde coagulante incluse
dans le systéme était mobile pour une plus grande gamme de cautérisation du plexus a travers
le méme canal. Une sonde mobile était également congue pour perforer le plancher du troisiéme

ventricule sous contrdle visuel précis (27).

I1.3.1. LA PERIODE D’OSTRACISME

Les décennies des années 1950 et 1960 représentaient une période d’ostracisme de la pratique
de la neuroendoscopie. Cela est dii au développement de la microneurochirurgie et a
'avénement des shunts ventriculaires implantables pour la dérivation du liquide cérébrospinal,
qui offraient un taux de mortalité et de morbidité bien moindre. Malgré les efforts réalisés
pour améliorer cette technique (endoscopie), les résultats a long terme étaient mauvais et les
taux de mortalité et de morbidité furent inacceptables. La mauvaise qualité des optiques fut la
principale cause de ces mauvais résultats et méme Dandy « le pére de la neuroendoscopie » se
détourna de cette technique (9, 21, 22). Les progrés technologiques ont permis la résurgence
des techniques endoscopiques. Ces avancées correspondent a 1’invention d’Harold Horace
Hopkins (1918-1994) d’un systéme de lentilles avec un indice de réfraction variable, qui est la
base de la neuroendoscopie rigide actuelle. Ce systéme Hopkins a augmenté le champ de
vision et a rendu les couleurs et les résolutions d’environ 10 fois plus meilleures par rapport

au précédent endoscope.

e

Figure7 : Endoscope standard (ci-dessus) et systéme tige-lentille Hopkins (au-dessous)

(Atlas of neuroendoscopic neurosurgery of the third ventricle)

11
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Les tiges de verre dans le télescope Hopkins fournissent une image plus grande, une plus grande
transmission de la lumiére et une clarté de la vision améliorée d'environ 10 fois, comparée aux

endoscopes précédents (Image courtoisie de Karl Storz, Tuttlingen, Allemagne).

11.3.2. LA RENAISSANCE

En 1962, a 1'hopital Foch de Paris, Gérard Guiot (1912-1998) a opéré avec succeés une tumeur
kystique occlusive bilatérale du foramen de Monro en utilisant un endoscope doté d’une
innovation introduite par Fourestier et Vulmicre de I’institut d'optique de Paris. L'innovation
consistait en l'installation de la source lumineuse pas a l'extrémité distale de I’endoscope, mais
a l'extrémité proximale a l'extérieur dans un autre appareil optique. Ainsi, il était possible de
régler I'intensité lumineuse de l'extérieur, permettant non seulement la prise de photos et des
enregistrements vidéo, mais aussi et surtout une manipulation plus sire des instruments dans le

ventricule.

En 1973, Fukushima de Tokyo, était I’auteur de la premiere utilisation d'une portée flexible
pour la neuroendoscopie. Le "ventriculo-fibroscope" avait, en effet, un embout pliable, un
diametre de 4 mm et un canal de travail. Fukushima a opéré 37 patients pour des biopsies, des
septostomies et des ventriculostomies. En 1975, Fukushima et al, ont rapporté les premiers
essais endoscopiques sur 1’inspection de la queue de cheval apres test de perfusion lombaire

(24).

Figure 8 : Gérard Guiot (21) Figure 9 : Takanori Fukushima (21)

En 1970, Griffith de Bristol a développé le premier systéme neuroendoscopique basé sur le
systéme optique Hopkins. La gaine avait un diameétre de 4,5 mm. En utilisant ce dispositif, il a

effectué des plexectomies, des canalisations d'aqueduc et des biopsies tumorales.

12
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En 1977, Apuzzo a Los Angeles, en Californie, a travaillé sur I'application du Hopkins télescope
dans diverses procédures neurochirurgicales. Il a appliqué 1’endoscope de vision latérale (70
degré et 120 degrés angulaire, lentilles de vision) a différentes opérations neurochirurgicales,

craniennes, spinales et trans-sphénoidales (21, 24).

En 1994, K. Bouyoucef réalisa la premiére procédure endoscopique en Algérie (au département
de neurochirurgie du C.H.U de Blida). Depuis, plus de 2000 procédures endoscopiques ont été
effectuées, parmi elles 1400 VCS jusqu’a ce jour. En pratique neurochirurgicale quotidienne, les

techniques endoscopiques représentent environ 20% de leur activité opératoire (28, 29).

Figure 10: Michael L.J. Apuzzo (9) Figure 11: Bouyoucef Kheireddine
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CHAPITRE III. DONNEES EMBRYOLOGIQUES

INTRODUCTION

Il nous a paru intéressant de faire un rappel embryologique afin de comprendre la présence et
la forme de certaines structures qui existent en intra ventriculaire. C’est une région hautement
sensible et complexe que nous abordons a chaque navigation par voie endoscopique lors de la

réalisation de la VCS.

HIL.1.FORMATION DES CAVITES VENTRICULAIRES

Le systéme nerveux central se constitue a partir du tube neural, individualisé a la troisieme
semaine du développement embryonnaire (30).

Dés la quatriéme semaine (22 jours), sa partie céphalique présente des zones dilatées, ce sont
les vésicules cérébrales primitives qui sont le prosencéphale, le mésencéphale et le
rhombencéphale (stade de trois vésicules 3.5 mm). Elles augmentent rapidement de volume
pour constituer 1’ébauche du cerveau ; tandis que la partie caudale, restée tubulaire et de calibre
restreint. Elle sera a ’origine de la moelle spinale. Le développement inégal de la paroi des
vésicules cérébrales et la formation de plicatures sont a 1’origine de la formation des vésicules
cérébrales secondaires et de celle des cavités ventriculaires définitives (31, 32).

A la cinquieme semaine, les vésicules cérébrales primitives se modifient pour faire place aux
vésicules cérébrales secondaires : stade de cinq vésicules 9 mm.

Le prosencéphale se divise en télencéphale et diencéphale. Dés son individualisation, le
télencéphale se dédouble en deux vésicules télencéphaliques qui viennent se placer de chaque
coté du diencéphale tandis que les invaginations latérales du prosencéphale apparaissent des la
4%me semaine.

Le mésencéphale ne se modifie pas.

Le rhombencéphale se divise en métencéphale et myélencéphale (30, 32).

Les cavités télencéphaliques et les invaginations latérales du prosencéphale donneront par la
suite les ventricules latéraux. La cavité diencéphalique donnera le troisiéme ventricule et les
cavités myélencéphaliques et mésencéphaliques donneront le quatriéme ventricule. La cavité
mésencéphalique qui se situe entre la cavité diencéphalique et la cavité métencéphalique va
donc relier le troisi¢éme au quatriéme ventricule et sera a l'origine de 1'aqueduc de Sylvius (21,
22, 30).

Cette cavité se transforme progressivement a la fin du canal par la courbure mésencéphalique

vers l'avant ce qui provoque l'inflexion de l'aqueduc et par le développement important des

14
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lames alaires et fondamentales, ce qui provoque une réduction importante du calibre de la cavité
mésencéphalique. Ainsi, a partir du 2°™ mois et jusqu'a la naissance, l'aqueduc se développe en

longueur et diminue de calibre (21, 22, 32).
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Figure 12 : Développement embryonnaire des ventricules cérébraux (22)

II1.2. LA SECRETION DU LIQUIDE CEPHALORACHIDIEN

La sécrétion du LCR débute avec 1’apparition des plexus choroides, au stade embryonnaire 18
(43-44°™¢ jour) au niveau du quatriéme ventricule et au stade 19 (49 — 50°™ jour) dans les
ventricules latéraux. Cette sécrétion, rythmée par les pulsations artérielles, va induire la
circulation du LCR, d’abord dans les cavités ventriculaires, puis aprés ouverture passive ou
active du trou de Magendie. Le LCR va disséquer et ouvrir progressivement les espaces sous
arachnoidiennes. Il circule également dans le canal centromédullaire, physiologiquement
perméable jusqu’a la naissance (ou il mesure 0,10 mm). Son occlusion se réalise durant les deux

premicres années de vie (21, 22, 32).
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CHAPITRE 1IV. ANATOMOPATHOLOGIE

INTRODUCTION

L’examen anatomopathologique du cerveau hydrocéphale révele une dilatation des cavités

ventriculaires associée a des altérations de 1’épendyme.

Le septum pellucidum est également endommagé par I'augmentation du volume ventriculaire.
Au départ, il devient fenestré, mais dans les cas plus graves, il finira par disparaitre, donnant

lieu a une seule grande cavité ventriculaire dans les cas les plus extrémes d'hydrocéphalie (21).

Un amincissement et un étirement du manteau cérébral et une atteinte de la vascularisation
cérébrale (DEL BIGIO, 1985) sont observés. Le type de dilatation ventriculaire dépend du sicge
de I’obstacle. Il existe quelques particularités en fonction de 1’age. Il semblerait que les
caractéristiques mécaniques du tissu cérébral immature, celui du prématuré et du nourrisson,
favorisent une augmentation élective de la partie postérieure des ventricules latéraux. Plusieurs
mécanismes ont été évoqués a I’origine de ce phénomene : compliance plus importante de la
partie postérieure du crane a cet age, distensibilité moins importante de la partie antérieure du

systéme ventriculaire entourée de la structure compacte des noyaux gris centraux (21).

L’amincissement et 1’étirement du manteau cérébral sont la conséquence de la dilatation des
cavités ventriculaires dont ils partagent la prédominance topographique. Les perturbations

anatomopathologiques dépendent du degré d’évolution de la maladie (33).

IV.1. UN STADE AIGU

Il existe une altération du métabolisme énergétique avec une ischémie qui est a I’origine d’un
cedéme au sein de la substance blanche péri-ventriculaire qui s’associe a peu de lésions

neuronales.

Macroscopiquement, la substance blanche, en particulier la région péri ventriculaire, est la
région du cerveau la plus affectée par ’hydrocéphalie. Deux mécanismes en sont responsables :
la compression mécanique causée par la dilatation ventriculaire et le gonflement des axones
similaires a ceux vus dans un traumatisme. On observe également un amincissement du corps

calleux (34).
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IV.2. UN STADE TARDIF (CHRONIQUE)

L’cedéme disparait alors que se développent une fibrose et un processus de dégénérescence
axonale (démy¢linisation) responsable d’atrophie cérébrale et de perte focale de la population
neuronale. L’épendyme ventriculaire est particulierement vulnérable. A la phase aigué, on
observe un aplatissement cellulaire et une perte de ciliation. A un degré plus avancé se
développe une véritable déchirure du revétement épendymaire par lésion des jonctions
cellulaires. Finalement, le revétement épendymaire est largement détruit et la surface
ventriculaire est revétue d’un tissu glial de remplacement. Il a été démontré récemment que les
neurones du cortex cérébral sont affectés, notamment par une diminution des connections
synaptiques et de la richesse dendritique. Ces altérations anatomopathologiques sont en général

bien corrélées avec 1’état clinique du patient.

Les altérations de la vascularisation sont concomitantes de I’atteinte parenchymateuse. Il s’agit

d’une raréfaction du lit capillaire, régressive apres traitement de 1’hydrocéphalie (21).

IV.3. PARTICULARITES EN CAS D’HYDROCEPHALIE CHRONIQUE
DE L’ADULTE

Lors de I’hydrocéphalie chronique de 1’adulte il existe :
- Des Iésions histologiques liées a la dilatation ventriculaire.
- Des lésions « spécifiques » d’affections dégénératives associées tel que la maladie de

Parkinson ou la maladie d’ Alzheimer (35).

IV.4. ASPECT ANATOMOPATHOLOGIQUE DES STENOSES DE
L’AQUEDUC DE SYLVIUS

Russel a individualisé 04 types de sténoses de 1’aqueduc :

IV.4.1. LA STENOSE PURE

C’est un rétrécissement harmonieux et global du calibre de I’aqueduc.

C’est un aqueduc miniaturisé comportant un revétement épendymaire normal sans gliose a son

pourtour, sans inflammation et sans dégénérescence ou anarchie cellulaire.

IV4.2. LE FORKING

Dénommé aussi « atrésie », bifidisme ou bifurcation sur une coupe anatomique transversale,

I’aqueduc unique est remplacé par deux canaux distincts disposés dans un plan sagittal I’un en

arriere de 1’autre, séparés par du tissus normal sans gliose. Le canal dorsal est dans la plupart
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du temps « multi lobulaire » et le canal ventral unique sous la forme d’une fente étroite a parois

lisses, le plus souvent borgne.
Seul le canal dorsal entre en communication avec le troisiéme et le quatriéme ventricule.

I1 est le plus souvent associ¢ a d’autres malformations (d’Arnold Chiari, une spina bifida, ou

une malformation cérébelleuse).

IV.4.3. LES SEPTA MALFORMATIFS DE I’AQUEDUC

11 s’agit de tissu nevroglique, croisant la lumiére de 1’aqueduc en « pont », génant et oblitérant

ainsi sa lumieére.

IV.4.4. LA GLIOSE DE I’AQUEDUC

Lorsqu’on effectue une coupe longitudinale de la partie rostrale de 1’aqueduc, il présente

I’aspect d’un entonnoir auquel fait suite une occlusion plus au moins étendue et compléte de
I’aqueduc sur une certaine longueur dans la région oblitérée. Ce dernier est remplacé par une

prolifération gliale hyper fibrillaire dense (36 - 39).

IV.S. MALFORMATION DE DANDY WALKER

Elle se caractérise par trois signes : une dilatation kystique du IVéme ventricule en avant du
plexus choroide, une agénésie totale ou partielle du vermis et un élargissement de la fosse
postérieure avec surélévation de la tente du cervelet. Le LCR circule entre le kyste et le [Veme
ventricule et entre le IV’™ ventricule et la cisterna magna. Selon la taille du kyste, et en cas
d’herniation a travers le trou occipital, la communication entre le [Véme ventricule et 1'espace
sous arachnoidien périmédulaire peut étre comprimée. Certains auteurs pensent que la présence
d'une hydrocéphalie est indispensable pour le diagnostic, alors qu'elle ne 1'est pas pour d'autres.
Une hydrocéphalie prénatale est présente dans 53% des cas, d’autres voient la cause de

I’anomalie dans la non-perforation du trou de Magendie (33, 40).

IV.6. LE KYSTE DU SEPTUM PELLUCIDUM

Appelé également cavum ou V" ventricule de Verguet, fréquent chez le prématuré, comprime
un ou les deux trous de Monro, entrainant une dilatation des ventricules latéraux, source de

céphalées (41).
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IV.7. MALFORMATION D’ARNOLD CHIARI

Elle se définit comme étant un prolapsus cérébelleux et des amygdales cérébelleuses a travers
le trou occipital qui pourrait étre source d’hydrocéphalie.

La classification est basée sur la morphologie des malformations :

= Chiari I : > 5mm de descente de la pointe caudale des amygdales cérébelleuses apres le
foramen magnum.

= Chiari II : Tronc cérébral, quatriéme ventricule et descente > 5 mm de la pointe caudale
des amygdales cérébelleuses apres le foramen magnum avec spina bifida.

= Chiari IIT : Hernie du cervelet avec ou sans le tronc cérébral par une encéphalocele
postérieure.

= Chiari IV : Hypoplasie cérébelleuse ou aplasie avec une fosse postérieure normale et

sans hernie du cerveau postérieur.

Dans les types I et I1, il y a une obstruction du flux de LCR au niveau du foramen magnum et
par conséquent, une formation d'hydrocéphalie et / ou de syringomy¢lie est possible avec le

temps (42, 43).
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CHAPITRE V. ANATOMIE DU SYSTEME VENTRICULAIRE

V.1. ANATOMIE DU SYSTEME VENTRICULAIRE VUE PAR LES
ARABES

« Les bons voyages commencent par de petits pas, la chirurgie est un travail anatomique
orienté ».

Les encyclopédies médicales arabes précoces contenaient aussi souvent des appels pour 1'étude
de I'anatomie comme une condition nécessaire pour une chirurgie efficace.

L’art de la médecine est long et il est nécessaire pour son exposant, avant de l'exercer, d’étre

formé a la science de I'anatomie / dissection (al-tashrih).

Ibn Rochd connu en latin sous le nom d’Averroés dit : « Celui qui pratique 1’anatomie voit se

renforcer sa foi en Dieu (22) ».

De méme, Azzahraoui, connu en occident comme Albucasis, dit a propos de I’importance de
I’anatomie : « Car celui qui méconnait ce que nous venons d’exposer en anatomie peut
commettre des fautes mortelles, comme je 1’ai a plusieurs reprises constaté chez des gens se
prétendant savants sans vraies connaissances ni savoir. Ainsi, il m’a ét¢ donné de constater
qu’un médecin ignorant avait opéré une tumeur dans le cou d’une femme, blessant une artére
dans le cou. La femme avait saigné et en était morte ». Les médecins arabes et musulmans
avaient donc bien saisi I’importance de 1’anatomie dans 1’apprentissage et la pratique de la
médecine (44). Parmi les ouvrages de référence, tant en maticre d’enseignement théorique que

pratique de la médecine et surtout de la chirurgie, citons :

= « Le contenant » de Razi,

= « Le livre complet de la médecine » d’Ali Ibn Abbes Al Majoussi,

= « Le canon » d’Ibn Sina (El Kanoun Fi Etteb),

* « Al Omda fil jiraha » (les bases de la chirurgie) d’Ibn Al Koff (8, 22, 44),

« Le canon » d’Ibn Sina fut d’une organisation exceptionnelle. A cette époque, une autre étape
anatomique fut franchie. Ibn Sina évoqua 1’anatomie du cerveau dans le premier article du livre
IIT qui traite des maladies de la téte et de I’encéphale. Nous allons donc analyser 1’anatomie du

systeme ventriculaire selon Ibn Sina dans son ouvrage.
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Ibn Sina dit : « L’encéphale présente longitudinalement trois ventres (ventricules). Bien que
chaque ventre présente transversalement deux parties , ¢’est seulement au niveau de la partie
antérieure que cette division est manifeste en deux parties , I’une a droite , I’autre a gauche ».
A Dintérieur de I’encéphale se trouvent des espaces ou des cavités remplies d’ame (liquide
céphalique) : ce sont les ventricules qui sont au nombre de trois , disposés longitudinalement.
Ils séparent I’encéphale en deux parties . Le ventricule antérieur comporte donc deux parties

- Une partie a gauche qui correspond au ventricule gauche.

- Une partie a droite qui correspond au ventricule droit.

Chaque ventricule se trouve dans I’un des deux c6tés de I’encéphale antérieur, c'est-a-dire dans
chaque hémispheére cérébral.

L’encéphale postérieur posséde aussi un ventre : c’est le ventricule postérieur. Entre ces

ventricules, il y’a le ventre (ventricule) moyen (8, 21, 44, 47).

Figure 13 : Schéma du systéme ventriculaire selon Ibn Sina (22)

Il faut souligner qu’Ibn Sina signala I'existence du liquide céphalique, expliqua son
dynamisme et ses fonctions physiologiques en dépit de 1'absence totale de moyens d'analyse et
d'investigation a cette époque. En réalité, le liquide céphalique n'a pas de circulation
proprement dite mais un cheminement naturel depuis les zones de sécrétion représentées par

les plexus choroides jusqu'aux zones de résorption représentées par les sinus veineux.

V.2.ANATOMIE DESCRIPTIVE

La connaissance des aspects morphologiques et anatomiques des ventricules est d'une
importance primordiale pour le succes de la chirurgie par voie endoscopique. Il est

extrémement important d’avoir une compréhension approfondie de 1’anatomie du troisieme et
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des ventricules latéraux ou se situent la projection des points et les reperes anatomiques de la

plupart des procédures endoscopiques ventriculaires.

Fentriciules latéranix

T
"‘

Forvaraen dea
Adonroe
g =9

T

—Agueduc de Spheius
Féme ventricule

deme ventricule

Cormmunication avec llespace sous-
aracinoidien

Figure 14 : Vue d’ensemble du systéme ventriculaire (64)

V.2.1. LE TROISIEME VENTRICULE

Le troisiéme ventricule est une cavité médiane impaire du diencéphale sous forme d’un

entonnoir située au centre du cerveau entre les deux thalamus. Il communique avec les
ventricules latéraux par le trou de Monro et avec le quatriéme ventricule par I’aqueduc de
Sylvius. II est aplati transversalement, sa plus grande longueur est de I'ordre de 30 mm, sa
hauteur de 25 mm, son épaisseur de 4 a 5 mm. Il offre & décrire un toit, un plancher, un bord

antérieur et postérieur et deux parois latérales (31).

V.2.1.1. LE TOIT

Le toit du troisi¢me ventricule forme une légere courbure vers le haut et en antéropostérieur,
s'étendant du foramen de Monro au récessus supra pinéal. Il est constitué de 04 couches : une
couche neurale formée par le fornix, une couche de la choroide composée de deux membranes
minces et semi-opaques dérivées de la pie mére, une 3°™ couche vasculaire composée des
arteres choroidiennes postérieures médiales et leurs branches et les veines cérébrales internes,
une 4°™ couche supérieure de la partie antérieure du toit du troisiéme ventricule formée par le

corps du fornix (46).

V.2.1.2. PAROI INFERIEURE OU PLANCHER

Le plancher s'étend du chiasma optique jusqu’a l'orifice de 1'aqueduc de Sylvius.
La moitié antérieure du plancher est formée par les structures diencéphaliques et la moitié

postérieure est formée par les structures mésencéphaliques.
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Elle comble I'espace situé entre le chiasma optique et ses tractus en avant, les faces médiales
des pédoncules cérébraux en arriere. Elle est concave en bas.

On trouve d'avant en arriere :

1) Le chiasma optique qui marque la limite antérieure.

2) La partie inférieure de I'infundibulum ou tuber cinereum, qui se prolonge en bas et en avant
par la tige pituitaire

3) Les corps mamillaires, petits amas de substance grise ou aboutissent les colonnes du fornix.
4) La substance perforée postérieure, lame triangulaire de substance nerveuse qui réunit les
faces médiales des pédoncules cérébraux, traversée par les bouquets postérieurs des artéres
thalamoperforantes venant des artéres cérébrales et communicantes postérieures ; les plus

antérieures de ces arteres se distribuent aux tubercules mamillaires (47, 31).

Infund. Rec.

Midbrain

Figure 15 : plancher du troisiéme ventricule (Rhoton)

V.2.1.3. BORD ANTERIEUR

Le bord antérieur du troisieme ventricule s’étend de haut en bas du foramen de Monro au
chiasma optique. Sur une vue externe du cerveau, seule la surface des deux tiers inférieurs est
visible. Elle est formée par le chiasma optique et la lamina terminalis (lame sus optique) qui
est une mince couche de matiere grise et de pie-mére qui se fixe a la surface supérieure du
chiasma et s'étire vers le haut pour remplir I’intervalle entre le chiasma optique et le rostre
(Rostoum) du corps calleux.

Le tiers supérieur est caché en arriere du rostre (Rostoum) du corps calleux (31, 46).
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V.2.14. LE BORD POSTERIEUR

Le bord postérieur est oblique en bas et un peu en avant. La glande pinéale marque
profondément sa partie supérieure. On trouve enfin, a la jonction avec la face inférieure,
l'origine de 1'aqueduc du mésencéphale qui se rétrécit progressivement en bas et en arricre.
Sur une vue d'avant et a l'intérieur du troisiéme ventricule, on décrit de haut en bas, la
récréation supra pinéale, la commissure habénulaire, le corps de la pinéal et son renforcement,

la commissure postérieure et l'aqueduc de Sylvius (22, 31, 46).

V.2.1.5. FACES LATERALES

Sagittales, elles sont divisées en deux par le sillon hypothalamique ou limitant (sillon de
Monro). Plus ou moins marqué, il s'étend du foramen inter ventriculaire en haut et en avant, a
I'abouchement de l'aqueduc en bas et en arriére. Au-dessus et en arriere de ce sillon se situe
l'étage thalamique correspondant a la face médiale des 2/3 antérieurs du thalamus. Un pont de
substance grise est souvent jeté entre les deux thalamus a la partie centrale de cet étage appelé
a tort commissure grise inter thalamique (c’est 1'adhérence inter thalamique). En dessous et en
avant du sillon se trouve I'étage hypothalamique, triangulaire a sommet antéro-inférieur, bordé
par la substance grise de l'hypothalamus et pointant vers le bas et l'avant en formant
l'infundibulum du 3°™ ventricule. En profondeur, la colonne du fornix croise cette zone
hypothalamique vers le bas en direction du tubercule mamillaire correspondant.

Le toit du 3°™ ventricule est formé par la toile choroidienne tendue entre les deux habenulas,

les « rénes » de la glande pinéale (22, 31, 46).

V.2.2. AQUEDUC MESENCEPHALIQUE (SYLVIUS)

En 1663, un anatomiste néerlandais nommé Francgois de le Boe (ou Franciscus Sylvius en latin)

décrit une structure anatomique sous forme d’un canal entre le troisiéme et le quatriéme
ventricule (47). Il s'agit d'une portion rétrécie qui passe de I'angle supérieur du 4°™ ventricule
a l'angle postéro inférieur du 3°™ ventricule. Son calibre est de l'ordre de 1,5 mm environ, sa
longueur de 15 a 20 mm, son trajet, inscrit dans le plan médian, se fait vers le haut et vers I'avant
en dessinant une courbe a concavité antéro-inférieure. Sa section est de forme variable : ovalaire
dans sa partie moyenne, plutot triangulaire a sommet antérieur.

L'aqueduc est tapissé naturellement par une couche épendymaire. Il est entouré d’un manchon
de substance grise. En avant, se trouve la formation réticulaire, le faisceau longitudinal médial
et les noyaux des nerfs oculomoteurs ; en arricre, séparé par la substance blanche, c'est la lame

colliculaire. L'aqueduc par son étroitesse et la longueur de son trajet est un des points faibles
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du systéme ventriculaire (22, 37, 46, 47). La pression du LCR dans la lumiére de I'aqueduc ne
permet pas son rétrécissement et sa taille augmente avec 1'age suite a l'atrophie cérébrale et/ou
a la réduction de la taille des masses nucléaires environnantes. La persistance d'un diaphragme
a son niveau, ou un simple rétrécissement, explique 1’apparition de nombreuses hydrocéphalies

du nourrisson (47).

Figure 16 : I’aqueduc de Sylvius( Rhoton) Figure 17 :vue endoscopique
de I’aqueduc de Sylvius (CHU Béjaia)

V.2.3. MEMBRANE DE LILIEQUIST (LLM)

La membrane de Liliequist (LM) est une structure arachnoidienne distincte dans les citernes

basales.

Décrite pour la premiere fois par Key et Retzius en 1875 (72), cette structure a été
redécouverte par Liliequist dans ses études pneumo-encéphalo-graphiques de cerveaux de
cadavres. Au cours de cet examen, il note que la présence de cette membrane qui entraine une
accumulation de l'air dans la citerne inter pédonculaire avant qu'il ne remplisse
progressivement la citerne chiasmatique (48).

Son identification est capitale pendant la ventriculocisternostomie. Toutefois, les descriptions
anatomiques varient selon les auteurs. Cette membrane est généralement située a la partie
postérieure de I’infundibulum hypophysaire (tige). Elle occupe la partie antérieure de la citerne
inter-pédonculaire du mésencéphale, la partie inférieure au plancher du troisieme ventricule, la
partie supérieure a la citerne pré-pontique, et médiale a la pointe de I'uncus et du bord tentoriel.
Constituée d’un double ou méme triple repli arachnoidien en fonction de son attache, on lui

distingue 03 segments :
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-Le segment diencéphalique qui s'attache aux bords postérieurs des corps mamillaires.

-Le segment mésencéphalique, qui s’attache a la jonction du mésencéphale, est le point le plus

fin perforé par le tronc basilaire.

-Le segment sellaire, ou feuillet diencéphalo-mésencéphalique, s’attache au dos de la selle (46,

49).

Son attache latérale par rapport au lobe temporal mésial (uncus), tentorium, et nerf oculomoteur
(nerf cranien III) est variable. Un attachement latéral direct au tentorium dans la grande
majorité, au lobe temporo-mésial (uncus) dans plus de la moitié des cas, et un attachement a la
membrane qui se trouve en dessous est probablement attaché¢ a la membrane oculomotrice

(OMM) dans plus de la moitié des cas (26).

La membrane de Liliequist est le plus souvent visualisée sur I’imagerie par résonance
magnétique sur des images d'acquisition tridimensionnelles reconstruites @ I mm ou moins.
L'acquisition en trois dimensions sur les séquences qui illustrent le mieux LM sont

constructives, interférences en régime permanent (CISS), écho équilibré (49).

Des images FLAIR d'acquisition en trois dimensions plus récentes peuvent identifier
¢galement la LM, si les reconstructions sont assez minces, puisque les acquisitions FLAIR
tridimensionnelles annulent généralement la pulsation du liquide céphalorachidien par rapport

aux acquisitions plus anciennes en deux dimensions (49).

Figure 18 : Représentation sagittale de la membrane de Liliequist
(S) segment sellaire, (M) segment mésencéphalique, (D) segment diencéphalique. (21)
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V.2.4. LES VENTRICULES LATERAUX

Les ventricules latéraux sont des cavités paires, situées au niveau de la partie centrale de chaque

hémisphere sous le corps calleux. Elles ont une forme de fer a cheval oblique de haut en bas et
de dedans en dehors, suivant un enroulement similaire a celui des noyaux caudés. Ils sont [’un
des sites majeurs de production du liquide cérébro-spinal LCR, avec une capacité d’environ de
10 ml. Chaque ventricule latéral s’ouvre dans le V3 par le foramen inter ventriculaire de Monro.
Pour la commodité de la description, on les divise en cinq parties : les cornes frontales,
occipitales et temporales (cornes sphénoidales), le corps et le carrefour (I’atrium ou carrefour

ventriculaire) (30).

V.2.4.1. CORNE ANTERIEURE (FRONTALE)

La corne frontale (antérieure) s'é¢tend en avant du foramen inter ventriculaire dans le lobe
frontal. Elle a une forme triangulaire sur la section coronale, mesurant ainsi 30 a 50 mm de
long, et une largeur en moyenne de 15 mm. La paroi médiale verticale est formée par le septum
pellucidum, séparant les cornes frontales sur les deux c6tés formant ainsi le cavum du septum
pellucidum qui la sépare de l'autre ventricule latéral. La paroi antérieure et le toit sont formés
par le genou du corps calleux. La paroi infero-latérale est formée par le téte du noyau caudé et

le plancher étroit par le rostre du corps calleux (31, 50).

V.2.4.2. CORPS DU VENTRICULE

Le corps ventriculaire est également appelé pars centralis de la corne frontale, ou trigone du
ventricule de Schwalbe. Il prolonge la corne frontale, en arriére du foramen inter ventriculaire
jusqu'a l'endroit ou le septum pellucidum disparait, compte tenu du rapprochement progressif
du corps calleux et du fornix. Il est limité :

* En dedans par le septum pellucidum et le corps du fornix.

* Au-dessus par la face inférieure du corps calleux.

* En dehors par la face interne du noyau caudé.

* En bas par la partie supéro-médiale du thalamus (31, 50).

V.2.4.3. CARREFOUR DES VENTRICULES

L’atrium (ou carrefour) ventriculaire comme son nom I’indique, c’est la partie la plus large de
I’ensemble ventriculaire. Il est situé¢ au carrefour entre le corps et les cornes temporales et
occipitales. Il se moule sur le pulvinar qui forme sa paroi antérieure. Il est ¢galement limité :

* En haut par le splénium du corps calleux.
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* En dedans par la fissure choroidienne avec le glomus du plexus choroide (c’est un
épaississement considérable du plexus choroide dans le carrefour) qui sépare le VL de la citerne

ambiante (30, 46).

V.2.4.4. CORNE POSTERIEURE (OCCIPITALE)

Elle ne possede pas de plexus choroide car c’est un simple diverticule de I’enroulement
télencéphalique. Elle est oblique en arriére et un peu en dehors dans un plan horizontal ; son
calibre se rétrécit progressivement d’avant en arriere et se termine le plus souvent par une
extrémité effilée. Elle peut étre de forme variable, quasi inexistante si I’éminence collatérale
est tres développée. Ses parois sont limitées :

* En dedans par les radiations du corps calleux et par la partie profonde de la scissure calcarine,
soulevant un relief dans le VL, le calcar avis ou ergot de Morand.

* En bas par la prolongation de I’éminence collatérale.

* Latéralement par la substance blanche : de dedans en dehors, on retrouve successivement le
septum formé par les fibres externes du splénium du corps calleux, puis les radiations optiques

de Gratiolet, puis le faisceau longitudinal inférieur (22, 46, 50).

V.2.4.5. CORNE INFERIEURE (TEMPORALE OU SPHENOIDALE)

Elle est aplatie de haut en bas et se dirige de facon légérement convergente d’arriére en avant
et de dehors en dedans, parallelement a la fissure cérébrale transverse (fente de Bichat), elle est
limitée :

* En dedans et en haut par la fissure choroidienne et le plexus choroide, s’attachant a la fimbria
(partie initiale du fornix ou pilier postérieur) et a la partie inférieure de I’hémisphere.

* En dedans et en bas par I’hippocampe ou corne d’Ammon.

* En bas par I’éminence collatérale de Meckel (ou cuissard de Malacarne), relief soulevé par le
sillon collatéral entre les gyrus temporaux latéral et médial (T4 et TS5).

* En avant par la partie postérieure du complexe amygdalien.

* En haut par la face inférieure du thalamus, la queue du noyau caudé et la substance blanche

profonde du lobe temporal (30, 46, 47, 50).
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Figure 19 : Les ventricules latéraux (Rhoton)

V.2.5. LE PLEXUS CHOROIDE ET CIRCULATION DU LCR

Le tissu choroidien correspond a une différenciation de la pie-meére (membrane qui recouvre le

névraxe). Cette différenciation peut aboutir a la formation des plexus choroides, qui sont des
amas de tissu choroidien trés vascularisés qui repoussent I'épendyme et s'invaginent a l'intérieur
de la cavité ventriculaire (22), formé par la leptoméninge, refoulant I’épendyme et faisant ainsi
hernie dans le VL par la fissure choroidienne. Il est en continuité avec le plexus choroide du
toit du troisiéme ventricule au niveau du foramen inter ventriculaire, et occupe dans le VL le
corps, ’atrium et la corne temporale. Au niveau de I’atrium, il est volumineux, souvent calcifié
ou kystique et prend le nom de glomus choroidien. Dans la corne temporale, les plexus
s’arrétent au niveau de I’hippocampe (30, 51).

Les plexus choroidiens sont vascularisés par deux arteres :

L’artére choroidienne antérieure, née de la carotide interne, monte dans I’extrémité antérieure
de la fente de Bichat, pénétre la corne temporale et vascularise les plexus choroides jusqu’au
trou de Monro.

L’artere choroidienne postéro-latérale, née de la cérébrale postérieure.

Les veines se drainent dans le sinus droit par 1’intermédiaire des veines de Galien (37).

Les plexus choroides sécrétent la plus grande partie du liquide cérébro-spinal, avec des
mouvements pulsatiles prédominants du VL vers le V3, puis du V3 vers le V4, ce qui explique
la possibilité de dilatation de la corne temporale en cas d’obstacle au niveau du corps ou de
I’atrium, ou une dilatation d’'un VL complet en cas d’obstacle au niveau du foramen inter
ventriculaire (51). Le LCR quitte ensuite la filiére ventriculaire par les orifices du V4 (médian
de Magendie et latéraux de Luschka). L’absorption du LCR se fait ensuite principalement par
les villosités arachnoidiennes le long du sinus sagittal supérieur, mais également de fagon
annexe par voie lymphatique en suivant les gaines péri neurales (nerfs ophtalmiques, optique

et vague) et via le lit capillaire du systéme nerveux central. Les mouvements du LCR dans le
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systeme ventriculaire sont liés a la présence d’un gradient de pression hydrostatique entre le
lieu de production (les ventricules) et les sites d’absorption (& pression plus faible) et sont
¢galement liés a la pulsatilit¢ du systeme vasculaire, qui peut étre mesurée par des techniques

de contraste de phase en IRM (51, 52).

C -
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Figure20 : Plexus choroide (Rhoton)

V.2.6. COMPARTIMENT PERIPHERIOQUE
V.2.6.1. ESPACES SOUS ARACHNOIDIENS

Les espaces sous arachnoidiens, ou espaces leptoméningés, comprennent les espaces
péricérébraux et spinaux. Ils sont délimités par les différentes membranes ou méninges qui
recouvrent le cerveau. Celles-ci sont de I’extérieur a 1’intérieur : la dure-meére, 1’arachnoide, et
la pie-meére. Le LCR occupe I’espace délimité par 1’arachnoide qui passe en pont au-dessus des
différents sillons et la pie mére, recouvrant entiérement le tissu nerveux.

Lorsque ces ponts deviennent importants, ils délimitent des espaces appelés citernes.

V.2.6.2. LA CITERNE CEREBELLO-MEDULLAIRE

Elle est située sous le cervelet entre le bulbe et la moelle en avant et la paroi postérieure du

canal occipito-atloidien en arricre. C’est le siége des ponctions sous occipitales.

V.2.6.3. LA CITERNE DE LA FOSSE LATERALE DU CERVEAU

Elle est située dans le plan transversal en arriére de la lame quadrijumelle.

V.2.6.4. LA CITERNE BASILAIRE

C’est I’ensemble des citernes a la partie basale du cerveau et a la partie antérieure du tronc
cérébral. Elle comprend : les citernes interpedocullaire, pré bulbaire et prépontique, la citerne

chiasmatique, le lac Sylvius et le lac calleux.
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V.2.6 5. AUNIVEAU DE LA MOELLE

L’espace sub-arachnoidien forme un vaste manchon liquidien qui s’étend de la charnicre
cervico-occipitale jusqu’a la deuxiéme vertebre sacrée. Il dépasse donc la moelle qui s’arréte
au niveau de L1 (premiére vertebre lombaire) et forme un cul de sac inférieur qui contient les

racines de la queue de cheval.

V.3. ANATOMIE ENDOSCOPIQUE

INTRODUCTION

L’endoscopie ventriculaire ne peut étre réalisée qu’au prix d’une dilatation importante des
cavités ventriculaires. Elle ne peut étre effectuée sur des ventricules normaux, qui sont de petite
taille, au risque d’endommager le parenchyme cérébral lors de I’introduction de I’endoscope.
La navigation endoscopique intra ventriculaire a permis de donner une anatomie descriptive
des cavités accessibles a la technique.

Par ailleurs, pour une réussite parfaite, il est impératif d’étre toujours bien orienté, en d’autres
termes de toujours savoir ou I’on se trouve. L’angle et le champ de vision varient en fonction
de I’optique utilisée.

I est important de savoir que I’anatomie observée est une anatomie de cavités ventriculaires
dilatées, ou les éléments sont déplacés et écartés les uns des autres. Les vues fournies par
I’endoscope sont différentes de celles données par le microscope opératoire, ou par une

intervention classique (53, 54).

Figure 21 : Champ de vision d’une optique a 0° comparée a une optique a 30°(53)

Une rotation de I’optique a 30° permet d’obtenir un trés large champ de vision.
L’abord du troisi¢me ventricule par le foramen inter ventriculaire de Monro au travers d un trou
de trépan frontal immédiatement pré-coronal. Ce trou de trépan est classiquement placé juste

en avant de la suture coronale a 2 a 3 cm de la ligne médiane sur la ligne médio-pupillaire.
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En pénétrant dans le ventricule latéral droit, au travers de la cheminée corticale frontale droite

dans I’immense majorité des cas, I’épendyme ainsi que la corne frontale sont d’abord visualisés

(53).

V.3.1. ANATOMIE ENDOSCOPIQUE DE LA CORNE FRONTALE DES
VENTRICULES LATERAUX

La corne frontale et la partie antérieure du corps du ventricule latéral sont délimités par :

- Une paroi médiane le septum pellucidum.

- Une paroi antérieure et un toit formés par le corps calleux.

- Une paroi latérale par la téte du noyau caudé et plus en arriére par la jonction du corps calleux
et du noyau caudé¢.

- Un plancher étroit qui comporte deux versants. L'un externe, correspond a la saillie de la
convexité supéro-interne de la téte du noyau caudé, uni en avant au noyau lenticulaire par le
pont d'union putarmino-caudé. L'autre interne, un plan trés incliné en bas et en dehors, presque

vertical, répond aux fibres de la lame inférieure ou réfléchie du genou calleux.

V.3.2. ANATOMIE ENDOSCOPIQUE DU FORAMEN DE MONRO

Le foramen de Monro est d’emblée recherché par I’endoscope. 11 s'agit en fait d'un véritable

canal inter ventriculaire. En effet, en prenant comme origine son ouverture dans le ventricule
latéral, on constate qu'il s'agit d'un canal elliptique aplati d'avant en arriére, dirigé grossierement
transversalement en dedans et en bas, de 5 mm de long en moyenne. La double courbure du
canal inter ventriculaire ainsi que le rétrécissement sensible de son calibre entraineraient une
accélération du flux de LCR au moment de son passage dans le troisiéme ventricule.

La premicre structure anatomique reconnaissable est formée des plexus choroides (PL), courant
sur le plancher du ventricule latéral. Suivre les plexus choroides vers [’avant mene

obligatoirement au foramen dont ils constituent la paroi postérieure.
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Figure 22 : Vue endoscopique (CHU Bé¢jaia)

1) veine septale, 2) trigone, 3) veine thalamostriée, 4) plexus choroide, 5) septum.

V.3.2.1. LA BERGE ANTERIEURE DU FORAMEN

La berge antérieure est composée du pilier antérieur du fornix (PAF). Cette structure de 2 a 3
mm de diametre nait des corps mamillaires, éléments de substance grise faisant saillie au niveau
du plancher du troisiéme ventricule. Depuis cette structure, le pilier chemine contre la lame
hypothalamique, croise en arri¢re la commissure blanche antérieure (CA) et se dirige en haut et
en dedans en décrivant une courbe a concavité antérieure pour former la berge antérieure puis

médiale du foramen inter ventriculaire.

V.3.2.2. LA BERGE POSTERIEURE DU FORAMEN

Constituée essentiellement par I’angle de réflexion du plexus choroide. C’est la projection la
plus antérieure dans la lumiere du ventricule latéral avant qu’il ne se dirige vers le bas puis
I’arriére pour entrer dans la composition de la toile choroidienne du troisiéme ventricule. C’est
le repére fondamental du foramen.

La berge postérieure et médiale est également marquée par 1’angle de raccordement des veines
septale antérieure (VSA), choroidienne (rarement visible au sein du plexus choroide) et
thalamostriée (VTS). En forme de Y ouvert vers 1’avant, 1’angle est habituellement d’environ
80 a 90°. Cet angle peut-étre franchement plus aigu ou au contraire complétement ouvert a
180°. Les veines sont habituellement d’un calibre €gal, mais 1’'une des veines peut-étre plus

volumineuse, que ce soit la veine thalamostriée ou la veine septale antérieure.

V.3.2.3. LA BERGE MEDIALE DU FORAMEN

Constituée du pilier antérieur du fornix qui se réunit a son homologue du c6té opposé pour
former le corps du fornix. Il se poursuit sans relief apparent avec le septum inter ventriculaire,

parcouru par la veine septale antérieure.
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V.3.24. LA BERGE LATERALE DU FORAMEN

La berge latérale du foramen est marquée par le relief antérieur du thalamus (THAL) au-devant
duquel chemine souvent la veine thalamostri¢e. Plus latéralement, cette veine nait de la
confluence de plusieurs branches drainant la partie antérieure du noyau caudé¢ (striatum) d’ou

son nom (53).

V.3.3. ANATOMIE ENDOSCOPIQUE DU TROISIEME VENTRICULE
V.3.3.1. LA PARTIE ANTERIEURE DU TROISIEME VENTRICULE

Orient¢ a 30° vers 1’avant, I’endoscope permet de visualiser toute la paroi antérieure du
troisiéme ventricule et la partie antérieure du plancher. On identifie ainsi, de haut en bas, la
commissure blanche antérieure (CA), le relief du chiasma (C) puis ’orifice rosé du récessus
infundibulaire (RI). Juste en arriere du récessus se trouve une zone de substance blanchatre, le
tuber cinereum (TC). Entre ce dernier et la saillie des corps mamillaires se trouve la besace
prémamillaire (BPM). C’est a la partie antérieure de celle-ci que devra étre réalisée I’orifice de
la ventriculocisternostomie, immédiatement en arriere du relief du dorsum sallae que I’on
apercoit parfois. La besace prémamillaire est parfois trés réduite ou au contraire trés étendue,
voire profonde. Les corps mamillaires sont parfois trés espacés 1’un de 1’autre avec un relief

moins marqué (55).

Figure 23 : Aspect endoscopique du plancher du V3 (CHU Béjaia)

V.3.3.2. LA PARTIE POSTERIEURE DU TROISIEME VENTRICULE

En retournant 1’endoscope avec son optique a 30° vers I’arriére, on observe immédiatement
I’accolement inter thalamique (AIT) qui barre la lumiere du troisiéme ventricule. Cet
accolement est parfois trés volumineux ou absent dans 25% des cas. En passant sous cet
accolement, on peut apercevoir la paroi postérieure du troisiéme ventricule avec 1’orifice de

I’aqueduc de Sylvius et la commissure blanche postérieure. En ’absence d’accolement inter
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thalamique, on peut facilement apercevoir le récessus pinéal, la commissure habénulaire et la
toile choroidienne (TCh) formant le toit du troisieme ventricule. Si ces structures sont
observables, elles ne sont pas toujours atteignables, surtout avec un endoscope rigide introduit
a travers un trou de trépan coronal. Si un endoscope flexible parait plus maniable et dirigeable
pour atteindre cette région, son introduction vers la partie postérieure du troisiéme ventricule,
a fortiori vers la région aqueducale voire le quatriéme ventricule, fait courir un risque non
négligeable de Iésion de I’accolement inter thalamique et des pourtours du foramen de Monro

(21,47, 53).
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CHAPITRE VI. PHYSIOLOGIE DU LIQUIDE CEPHALORACHIDIEN

INTRODUCTION

Les premieres citations concernant la teneur en fluide cérébral proviennent des écrits de
I'Egypte ancienne, en particulier le texte médical connu comme le papyrus d'Edwin Smith, a
partir de 1700 avant JC. Tout au long des temps anciens et au moyen age, on croyait que le
contenu ventriculaire n'était pas un liquide, et que c’était de I’air. Pendant la renaissance, cette
idée a commencé a étre remise en question. La discussion a pris fin seulement aprés la
découverte du LCR par Contugno au XVIII®™ siécle. Ainsi, la compréhension de la production
et de la circulation du LCR a subi une évolution majeure au cours du temps (8, 9, 21).

Le liquide céphalo-rachidien est un liquide clair et incolore contenu dans les ventricules du
cerveau et dans les espaces sous-arachnoidiens péricérébraux et rachidiens. En plus de son role
essentiel dans la protection hydromécanique du systéme nerveux central, il contribue dans
I’homéostasie du liquide interstitiel du parenchyme cérébral et la régulation du fonctionnement

neuronal (56).

VI.1. LE VOLUME

Le volume de LCR chez le nourrisson est estimé a environ 40 — 50 cm?, a 65 -140 cm’® chez
I’enfant et a 140 - 170 cm® chez I’adulte. Il se reparti a raison de 30 ml contenus dans les
ventricules cérébraux, 50 ml dans les espaces sous arachnoidiens intra craniens et 70 ml dans
les espaces sous-arachnoidiens intra rachidiens. Sa sécrétion est de 400 a 600 ml/jour,
renouvelée environ 3 a 4 fois par jour. Il existe de larges variations inter individuelles et sa

sécrétion diminue avec l'age (57).

VI1.2. LA COMPOSITION DU LIQUIDE CEREBROSPINAL

Le liquide céphalorachidien est une solution aqueuse composée de 99% d’eau qui transporte
des électrolytes (K*, NA*, CA**, Mg?", CL", HCO3") et des molécules telles que 1'urée, le
glucose (60-80% de glucose sanguin), des acides aminés et diverses protéines. La composition
spinale du LCR présente une concentration en protéines plus élevée et un taux de glucose
inferieur en raison de la grande perméabilit¢é de la barriere hémato-encéphalique. Les
concentrations du Na*, du CI" et du Mg?" sont plus élevées et celles du K* et du Ca** plus basses
que dans le plasma. La numération cellulaire ne dépasse pas normalement cinq ¢léments par
millilitre (05 élts/ml). La régulation fine de sa composition permet d’exploiter ses variations

dans un but diagnostic (56, 58).
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_ 150 mmol/I 147 mmol/l
_ 4,6 mmol/l 2,8 mmol/l
_ 8 mmol/l 1,1 mmol/l
_ 115 mmol/l 130 mmol/l
_ 26 mmol/l 22 mmol/l
_ 45 mmHg 50 mmHg
_ 8 /100 ml 0,02 /100 ml

Tableau 1 : Composition chimique du liquide céphalorachidien

VI1.3. LA SECRETION

Le LCR est sécrété des le troisiéme mois de développement intra-utérin. Chez 1’adulte, elle
varie entre 400 a 600 ml par jour, selon les sujets et les méthodes d’étude.

Soixante a soixante-quinze pour cent du LCR est produit par les plexus choroides des
ventricules latéraux, des toiles choroidiennes du troisiéme et quatriéme ventricule.

Les plexus choroides correspondent a des invaginations leptoméningées d’aspect granuleux
dans la lumiére ventriculaire et dont la surface épithéliale se continue avec 1’épendyme.

La sécrétion choroidienne du liquide cérébrospinal suit deux étapes :

-La premiére est une filtration passive du plasma des capillaires choroidiens vers le secteur
interstitiel choroidien selon le gradient de pression (56).

-La deuxiéme s’effectue du secteur interstitiel vers la lumiére ventriculaire a travers
I’épithélium choroidien. Elle fait intervenir ’anhydrase carbonique et les transports ioniques
transmembranaires.

Les plexus choroides sécrétent des facteurs de croissance intervenant sur la zone
subventriculaire pour la réparation des altérations tissulaires liées par exemple a
I’hydrocéphalie. Ils sécrétent les vitamines B1, B12, C, les folates, la 2 microglobuline,
I’arginine vasopressine (AVP) et le NO (56).

La sécrétion extra plexuelle provient du liquide extracellulaire et des capillaires cérébraux a
travers la barriere hémato-encéphalique. La participation de cette voie semble faible dans les

conditions physiologiques.
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Une autre source est 1’épithélium épendymaire, cible de régulations médiées par les
neuropeptides et les facteurs de croissance qui pourraient étre perturbées lors d’altération

¢pendymaire occasionnée notamment par une dilatation ventriculaire (59).

Vi4. LA CIRCULATION DU LIQUIDE CEREBROSPINAL

La circulation du LCR est un phénoméne dynamique dont la régulation est a I’origine de
I’homéostasie cérébrale. Elle s’effectue des sites de sécrétion (plexus choroide) aux sites de
résorption (villosités arachnoidiennes de Pacchioni) selon un flux unidirectionnel rostrocaudal
dans les cavités ventriculaires, et un flux pluridirectionnel dans les espaces subarachnoidiens.
Il s’agit d’un flux pulsatile. Le flux net global (bulk flow) (48, 56) correspond a I’ondée
systolique dans les arteéres choroidiennes. Le LCR produit par les plexus choroides des
ventricules latéraux circule a travers les foramens inter ventriculaire de Monro dans le troisiéme
ventricule, ensuite gagne le quatriéme ventricule par I’aqueduc du cerveau (aqueduc de Sylvius)
puis les espaces subarachnoidiens par I’ouverture médiane du quatriéme ventricule a travers les
trous de Luschka et Magendie. Dans les espaces péricérébraux, le LCR circule rostralement
vers les sites de résorption villositaire (villosités arachnoidiennes de Pacchioni) ou caudalement
vers les espaces périmédullaires (en partie résorbé par les villosités arachnoidiennes
rachidiennes) (34, 60).

Les flux pulsatiles résultent des modifications du volume sanguin cérébral encéphalique entre
les stades de systole et diastole. Cette pulsation vasculaire, s’exergant dans une cavité cranienne
rigide, repousse le LCR encéphalique vers le sac dural plus extensible. Ainsi 1’équilibre
instantané entre le parenchyme et les espaces liquidiens, pour une pression moyenne donnée du
LCR, est le résultat de plusieurs facteurs :

- Une boite cranienne rigide.

- Un systéme vasculaire dont les pulsations, grice au vase d’expansion du sac méningé
rachidien, impriment des mouvements systolodiastoliques au LCR. Ces forces systoliques
s’exercent de la périphérie au centre par I’intermédiaire du parenchyme cérébral.

On peut donc définir deux voies mécaniques de circulation du liquide cérébrospinal :

-La voie majeure débutant au niveau des plexus choroides des ventricules latéraux dont la
production de liquide cérébrospinal rejoint celle du 111 et du IV™ ventricules, quitte le
systéme ventriculaire pour les citernes ou les espaces sous arachnoidiens. Le site d'absorption
principal est alors les granulations de Pacchioni ou villosités arachnoidiennes, principalement

dans le sinus sagittal supérieur (58, 61).
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-La voie mineure comprend les voies a travers l'épendyme ventriculaire, les espaces
interstitiels et péri vasculaires ainsi que le réseau lymphatique. Le site d'absorption est alors

situé au niveau des capillaires arachnoidiens et pials (62 - 64).

VLS. LA RESORPTION DU LIQUIDE CEREBROSPINAL

Le LCR est résorbé dans la circulation veineuse cérébrale pour rejoindre le systéme jugulaire
interne, via les villosités arachnoidiennes de Pacchioni, qui sont des évaginations en doigt de
gant du feuillet externe de 1’arachnoide dans la lumiere du sinus veineux, et recouvertes d’un
endothélium a travers la dure-mere. Le gradient de pression nécessaire entre les espaces
subarachnoidiens et le sinus pour que le LCR soit résorbé est compris entre 3 et 5 mmHg. Les
villosités arachnoidiennes rachidiennes au contact du plexus veineux périduraux représentent
une voie de résorption surtout au cours de 1’effort. On retrouve des villosités dans la gaine
méningée des racines des nerfs spinaux ou plusieurs types morphologiques coexistent.
Certaines traversent en partie, d’autres en totalité¢, ’enveloppe durale, avec des surfaces
d’échange différentes selon le degré de plicature du feuillet arachnoidien. La résorption
villositaire est un systéme dynamique qui adapte le taux de filtration a la pression liquidienne
au niveau des racines lombo-sacrées ; elle augmenterait chez I’homme en position debout sous
I’effet de la gravité, le LCR résorbé gagnant ensuite le systéme lymphatique.

Une résorption extra villositaire s’effectue par les gaines des nerfs craniens et spinaux, par
I’épendyme, la lame criblée de I’ethmoide et 1’adventice des vaisseaux de la base qui menent
au systéme lymphatique. La résorption du liquide extracellulaire selon les gradients de pression
vers le secteur interstitiel s’effectuerait par les espaces péri vasculaires de Virchow-Robin (21,

56, 65, 66).

Figure 24 : Les granulations Figure 25 : Résorption du LCR par les villosités
arachnoidiennes craniennes (43) arachnoidiennes rachidiennes et les gaines

méningées des nerfs spinaux (43)
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Ces sites de résorptions réalisent des voies de suppléances lorsque les villosités
arachnoidiennes craniennes sont dépassées. Elles sont notamment sollicitées chez le nouveau-
né dont les villosités arachnoidiennes immatures seront pleinement fonctionnelles apres 18
mois. Chez le sujet 4gé les granulations arachnoidiennes sont le si¢ge de remaniements fibreux.
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Lymphatics Arachnoid granulations

| , point of pressure gradient
Nerve root sleeves B ——
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Figure 26: Circuit d’écoulement du LCR depuis le point de sécrétion (ventricules cérébraux)

aux sites de résorption dans la circulation systémique
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CHAPITRE VII. DONNEES PHYSIOPATHOLOGIQUES

VII.1. MECANISME DE .’ HYDROCEPHALIE

L’hydrocéphalie peut résulter de trois mécanismes qui sont : I’hyperproduction du LCR, une

anomalie de circulation et/ou une anomalie de résorption du LCR.

VIi.1.1. UNE HYPERPRODUCTION DE LCR

C’est la conséquence des tumeurs des plexus choroides : ce sont les papillomes et les

carcinomes des plexus choroides.

VII.1.2. UNE RESISTANCE A LA CIRCULATION DU LCR

Celui-ci est géné dans sa libre circulation depuis son origine jusqu’aux sites de résorption. C’est

le cas des processus expansifs comprimant et gé€nant les voies d’écoulement du liquide céphalo-
rachidien (tels que le kyste colloide du V3 obstruant le trou de Monro et les processus du V4
comblant sa lumicre ‘épendymomes’) et les obstacles non tumoraux tels que les sténoses de

I’aqueduc de Sylvius et les malformations de Dandy Walker.

VII.1.3. UNE ANOMALIE DE RESORPTION

Une résistance accrue a sa résorption par ¢lévation de la pression veineuse secondaire a une

thrombose d’un ou plusieurs sinus, ou une malformation de I’ampoule de Galien (anévrysme
de ’ampoule de Galien).

Et enfin, une résistance a sa résorption par défaut et manque de site de résorption suffisant au
LCR. C’est le cas des synéchies survenant lors des méningo-encéphalites, des hémorragies
cérébro-méningées et des spina bifida, diminuant ainsi en quantités et en qualités les sites de
résorption du LCR (67).

Parfois, ces trois mécanismes peuvent étre impliqués.

La pression du liquide céphalorachidien va augmenter afin de maintenir 1’équilibre entre son
débit de sécrétion et son débit de résorption.

La dilatation ventriculaire ne résulte pas d’une inégalité entre sécrétion et résorption, mais est

plutot secondaire a I’augmentation de la pression hydrostatique du LCR (3, 16, 21, 68).
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CHAPITRE VIII. CLASSIFICATIONS DES HYDROCEPHALIES

VIIL.1. SELON L’EVOLUTION DANS LE TEMPS

VIIL1.1. ’HYDROCEPHALIE AIGUE

Dans la majorité des cas, il existe un obstacle a la circulation du LCR, on parle d’hydrocéphalie

obstructive ou non communicante. La dilatation n’intéresse alors qu’une partie du systéme
ventriculaire en amont de 1’obstacle. Lorsqu’il s’agit d’un trouble de résorption du LCR
(hydrocéphalie compliquant une méningite ou une hémorragie méningée), I’hydrocéphalie est
dite « communicante ». La dilatation intéresse alors toutes les cavités ventriculaires et
éventuellement les espaces sous-arachnoidiens. Dans ce cas, le déséquilibre entre le LCR
produit et le LCR résorbé entraine une augmentation de la pression intracrdnienne et une
dilatation ventriculaire (3).

Lorsque la pression intracranienne se rapproche de la pression artérielle moyenne et menace la
pression de perfusion cérébrale apparait une diminution du débit sanguin cérébral et une
souffrance cérébrale aigué.

Le diagnostic est aisément posé cliniquement ou on retrouve un syndrome d’hypertension
intracranienne d’installation brutale, parfois associé a des troubles graves de la conscience.

La TDM ou I'IRM cérébrales réalisées en urgence confirment la dilation ventriculaire et la
cause de I’hydrocéphalie.

L’hydrocéphalie aigué est susceptible d’entrainer la mort subite si aucun geste thérapeutique

n’est entrepris (66, 69).

VIIL.1.2. I’ HYDROCEPHALIE CHRONIQUE

L’hydrocéphalie s’installe plus insidieusement, et peut étre correctement tolérée, puis évolue

sur un mode chronique. C’est notamment ce on observe de facon non exceptionnelle apres une
hémorragie méningée, une méningite, ou la réabsorption du LCR peut étre perturbée a minima
et de facon chronique. Plusieurs mécanismes de compensation sont alors mis en jeu telles que
la diminution de la sécrétion de LCR et la résorption transépendymaire. Ces phénomenes
compensateurs permettent d’atteindre un état d’équilibre & un niveau de pression
éventuellement élevé avec une dilatation plus ou moins marquée des cavités ventriculaires et

des espaces sous-arachnoidiens (68, 71).
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VIII.2. CLASSIFICATION SELON LA CAUSE

VIIL.2.1. CLASSIFICATION DE RUSSEL

Développement du concept d’hydrocéphalie obstructive et non obstructive : L’obstruction se

fait a un point quelconque de la voie majeure de résorption du LCR (du systeme ventriculaire
aux espaces sous arachnoidiens). Si bien que la cause ou la condition pour qu’une hydrocéphalie
serait non obstructive devrait étre liée soit une hyperproduction de LCR (cause extrémement
rare d’hydrocéphalie) soit une malabsorption due a une thrombose d’un sinus veineux (1, 38,

72).

VIII1.2.2. CLASSIFICATION DE DANDY

Cette classification distingue les hydrocéphalies selon I’existence ou 1’absence d’une

communication entre les ventricules latéraux et les espaces sous arachnoidiens lombaires
(confirmés par I’injection de produit de contraste dans les ventricules latéraux puis contrdle de

sa présence au niveau lombaire) (13).

VIIL.2.3. CLASSIFICATION DE OI

L’hydrocéphalie de la voie majeure et de la voie mineure de la circulation du LCR : Les

granulations arachnoidiennes n’apparaissent qu’au cours de la période post natale ou juste avant
la naissance sous la forme de villosités microscopiques. Ces granulations ne remplissent leur
role de résorption du LCR que plus tard dans I’enfance. En leur absence, la dynamique du LCR
peut étre maintenue par la voie mineure via le drainage par le systeme lymphatique, via la
résorption transépendymaire vers les espaces sous pials péri vasculaires et enfin via I’épithélium
des plexus choroides vers les capillaires fenétrés de 1a vers la veine de Galien.

Cette voie mineure de circulation de LCR est la voie principale de résorption pour le cerveau
humain immature en cours de développement.

La classification de Dandy ou de Russel ne s’applique dans ce modele qu’aux hydrocéphalies
de voie majeure de circulation du LCR. Ainsi, les indications de VCS dans la petite enfance
seraient selon cette définition réservées aux cas d’hydrocéphalies non communicantes de la voie

majeure (1).
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VIII1.2.4. CLASSIFICATION DE ’HYDROCEPHALIE CONGENITALE

Oi propose une classification pronostique, la « perspective Classification of Congenital

Hydrocephalus ».

Cette classification est basée sur le stade, le type et la catégorie clinique de I’hydrocéphalie
congénitale. Chaque stade clinico-embryologique correspond a des étapes dans le processus de
maturation neuronale.

- Stade I : de 8 a 21 semaines de gestation. La prolifération cellulaire est le processus principal
de maturation neuronale.

-Stade II : de 22 a 31 semaines de gestation au cours desquelles la maturation pulmonaire est
complétée. La différenciation et la migration cellulaire sont alors le processus principal de
maturation neuronale.

-Stade I1I : de 32 a 40 semaines de gestation. Un période d’hydrocéphalie néonatale est possible
si ’enfant nait avant terme. La maturation axonale est le processus principal de maturation
neuronale.

-Stade IV : de 0 a 4 semaines aprés la naissance, la période d’hydrocéphalie néonatale. La

maturation des dendrites est le processus principal de maturation neuronale.

Pour chacun de ces stades il est possible de distinguer, en fonction de la physiopathologie de
I’hydrocéphalie, trois sous types clinico-pathologiques :

- L’hydrocéphalie primaire : incluant 1’hydrocéphalie communicante ou non compliquée, la
sténose de 1’aqueduc, 1’atrésie des foramens.

- L’hydrocéphalie dysgénétique : incluant I’hydrocéphalie dans un contexte de spina bifida, de
Dandy —Walker, d’holoprosencéphalie, de lissencéphalie et de kystes congénitaux.

- L’hydrocéphalie secondaire : liée a une tumeur cérébrale, une hémorragie, un traumatisme ou

une collection sous durale (1, 73).
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CHAPITRE IX. ETUDE CLINIQUE

IX.1. HYDROCEPHALIE F(ETALE DE DIAGNOSTIC ANTENATAL

Le diagnostic anténatal de 1I’hydrocéphalie repose sur la notion de ventriculomégalie, lorsque
cette derniere n’est associée a aucune anomalie visible. Elle est dite isolée, par opposition a la
forme associée a une ou plusieurs Iésions malformatives. Cette derniére est dite compliquée.
Le diagnostic est paraclinique, posé par I’échographie.

La surveillance échographique est systématique dans toute grossesse rend actuellement possible
le dépistage précoce d’une hydrocéphalie anténatale. En réalité, ceci concerne tout
particulierement « les grossesses a risque » et notamment toutes les fois ou est retrouvée la
notion des cas familiaux d’hydrocéphalies ou de malformation du systéme nerveux.

Ce diagnostic trop lourd de conséquence, ne doit étre évoqué qu’avec prudence sur des examens
répétés. Il peut étre suspecté dés la 15°™ semaine d’aménorrhée et affirmé a la 20°™ SA.
L’échographie feetale présente 1’outil d’imagerie électif pour le dépistage des malformations
feetales, alors que ’IRM feetale apporte une aide précieuse dans toutes les situations ou les
conditions d’examen en échographie ne sont pas optimales (oligoamnios, obésité¢ maternelle...)

(15, 69).

IX.1.1. LES CRITERES ECHOGRAPHIQUES

L’utilisation de I’échographie endo-vaginale avec des sondes multifréquences de haute

résolution, permet la réalisation d’'un examen morphologique performant dés la fin du premier

trimestre (69).

IX.1.1.1. LE DIAMETRE BIPARIETAL

Le diagnostic anténatal d’hydrocéphalie est fait sur la mesure du diametre bipariétal (BIP) qui
doit étre corrélé a 1’age gestationnel (comparaison par rapport a des courbes de références) et
aussi a la dilatation ventriculaire. Celle-ci est affirmée par la mesure du rapport de la largeur du
ventricule latéral sur la largeur de I’hémispheére cérébral. La limite supérieure de ce rapport chez
les sujets normaux passe de 0,7 ala 15°™SA 2 0,5 ala 20 SA et 0,35 a terme.

Une augmentation de ce ratio par rapport a la courbe de référence définit 1’hydrocéphalie,
surtout si elle est associée a une augmentation du BIP, anomalie souvent tardive.

Cependant, s’il peut exister des dilatations ventriculaires transitoires entre les 16°™ et 18 SA
qui disparaissent spontanément. Le diagnostic ne peut étre donc affirmé qu’apres des examens

répétés.
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I1X.1.1.2. LES PARAMETRES BIOMETRIQUES

Le diagnostic précoce de 1’hydrocéphalie est possible bien avant le stade d’augmentation du
diametre bipariétal. C’est donc I’étude des biométries des ventricules qui présente un intérét
déterminant.

Les biométries ventriculaires apprécient la croissance différentielle des ventricules latéraux par

rapport aux hémispheres cérébraux.

I1X.1.1.3. LE RAPPORT VENTRICULAIRE (LATERAL VENTRICULAIRE
RATIO (LVR))

Il exprime la croissance différentielle du systéeme ventriculaire et des hémispheres cérébraux.
Une grande dispersion des valeurs du LVR est a noter avant la 20°™ SA (avec amplification de
I’erreur sur la mesure de la faible valeur) , ce qui rend aléatoire ’utilisation de ce parameétre
avant cette date.

La courbe du LVR en fonction du diameétre bipariétal est plus intéressante si 1’on veut affiner
le dépistage de I’hydrocéphalie au deuxiéme trimestre. En effet, il existe un étalement des
valeurs LVR pour des valeurs de diamétre bipariétal entre 30 et 65 cm, ce qui permet une
analyse plus fine des valeurs de ce rapport au deuxiéme trimestre.

On retient comme valeur pathologique du rapport ventriculaire un LVR supérieur a 0,45 apres

24 SA.

I1X.1.14. LE DIAMETRE ATRIAL

L’amélioration des techniques échographiques et la meilleure connaissance a la fois de 1’écho-
anatomie et de la physiologie ventriculaires, font que les auteurs s’accordent aujourd’hui sur
I’importance de la région atriale dans le diagnostic précoce de I’hydrocéphalie feetale.

La coupe utilisée est transversale en passant au-dessus de celle utilisée pour la mesure du
diameétre bipariétal (coupe transversale fronto-occipitale passant par le septum pellucidum , les
thalamus et le troisiéme ventricule).

A ce niveau, le carrefour ventriculaire est facilement visualisé, remplit par le plexus choroide.
Le diamétre atrial est toujours constant quel que soit I’age gestationnel et on admet une valeur

supérieure a la normale de 10 mm.

I1X.1.2. ECHOGRAPHIE DE CONFIRMATION

Il est nécessaire de mesurer la largeur du carrefour ventriculaire en coupe axiale,

tangentiellement au plexus choroide et perpendiculairement a la paroi ventriculaire.
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La mesure ne concerne que la composante liquidienne a 1’exclusion des parois, dans les

conditions normales la corne temporale est virtuelle.

IX.1.3. APPORT DE I’IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQUE

L’échographie reste I’examen de référence pour étudier le développement feetal normal ou

pathologique. Néanmoins, I’IRM fcetale voit progressivement ces indications s’élargir grace
aux séquences rapides, permettant de réduire les artefacts de mouvements avec des images de
meilleures qualités sans risque démontré pour le feetus du fait de I’absence de radiations
ionisantes.

L’IRM permet une bonne visualisation des différentes structures de I’encéphale du feetus.
L’importance du diagnostic précoce des malformations cérébrales est en relation étroite avec le
pronostic de ces feetus. Ainsi, plusieurs malformations cérébrales incompatibles avec la vie font
actuellement 1’objet d’un geste thérapeutique en intra-utérin. En effet, dans des centres
spécialisés, une dérivation du LCR peut étre proposée chez des feetus porteurs d’une
hydrocéphalie isolée.

Nous pouvons retenir que le diagnostic anténatal de I’hydrocéphalie est posé a I’échographie et
I’IRM feetale. Ces examens nous permettent de faire le bilan des autres malformations

cérébrales, les anomalies de fermeture du tube neural, et d’évaluer le pronostic feetal.

I1X.2. HYDROCEPHALIE NEONATALE

Ce sont les formes congénitales qui n’ont pas fait I’objet d’un dépistage anténatal. Elles se
réveélent deés la naissance par une macrocranie, parfois responsable d’un accouchement
dystocique, accompagné de signes d’hypertension intracranienne. Le diagnostic, évident
cliniquement, sera confirmé par I’échographie trans-fontanellaire complétée, si nécessaire, par
un scanner et /ou une IRM cérébrale pour affiner la recherche étiologique (74, 75).
L’hydrocéphalie périnatale se constitue pendant les premiers jours de la vie chez les sujets a
risque suite a une hémorragie cérébro-méningée ou une infection néonatale.

Le dépistage doit étre précoce et systématique par examen échographique répété. Il permet de
révéler D’existence d’une dilatation ventriculaire avant I’apparition des premiers signes
cliniques. C’est a ce stade que le diagnostic doit étre fait et que la décision thérapeutique doit

étre prise.
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Figure 27 : Macrocranie d’un enfant hydrocéphale (CHU BEJAIA)

I1X.3. HYDROCEPHALIE DU NOURRISSON

En raison de non fermeture des sutures craniennes et des fontanelles, le symptéme majeur est

la macrocranie. Celui-ci peut évoquer le diagnostic clinique.

IX.3.1. AUGMENTATION DU PERIMETRE CRANIEN (PC) OU
MACROCRANIE

C’est la premicre manifestation notée dans les premiers mois. Elle est toujours présente dans

I’hydrocéphalie du nourrisson, quelles que soit ses causes. Le périmeétre cranien est augmenté,
dépassant la normale de plus de trois écarts types. On peut étre alerté, si une macrocranie (PC
supérieur a 3 déviations standards), ou par une accélération de la croissance du PC (croisement
des courbes successives des percentiles).

On retient qu’une augmentation du PC de 2 cm et plus par semaine et un PC au-dessus de 2
déviations standard (DS), sont considérés comme une hydrocéphalie jusqu’a preuve du
contraire.

-Mesure du périmétre crianien : la mesure du périmétre cranien doit étre effectuée de
préférence par la méme personne, en passant par le front au-dessus des sourcils et sur la
proéminence de 1’occiput (protubérance occipitale externe).

-La croissance normale du périmétre crianien

A la naissance le périmétre cranien du nouveau-né doit étre égal a :

PC = (taille/2 + 10) % 2 cm =34 4 36 cm
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Durant la premiére année, le périmetre cranien augmente de 2 cm le premier trimestre, puis de
1 cm le deuxiéme trimestre, et de 0,5 cm le troisiéme trimestre. Durant la deuxiéme année, il

augmente de 02 a 03 cm (76).

Périmétre cranien-pour-I'dge GARCONS
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Figure 28 : Courbe du périmetre cranien en fonction de 1’age selon L’OMS

La forme du crane est évocatrice avec un front bombé faisant paraitre minuscule la face. La
fontanelle antérieure est tendue, la peau luisante et également tendue et lisse, parcourue de
nombreuses veines traduisant une circulation collatérale. Une disjonction des sutures est

généralement présente et palpable en dehors de toute paleur ou de déshydratation.

I1X.3.2. SIGNES OCULAIRES

Ils constituent la seconde manifestation clinique, et ont une valeur diagnostique importante.

-Le regard en coucher de soleil : signe tres fréquent, les globes oculaires basculent vers le bas

sous I’effet de I’hyperpression qui s’exerce sur le toit des orbites, mais aussi sous 1’effet de la
paralysie de la verticalité du regard, ou syndrome de Parineaud. Ceci permet de voir largement

la cornée au-dessus de I’iris, en partie masquée par la paupiére inferieure.

-Un_strabisme convergent : souvent observé, en rapport avec une atteinte du sixieme nerf

cranien liée a une hypertension intracranienne.
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-La baisse de ’acuité visuelle : difficile a dépister a cet age. Seule 1’absence de la poursuite

oculaire ou la présence de mouvements désordonnés des yeux sont évocateurs d’une amblyopie

grave. Elle peut étre la conséquence d’une atrophie optique secondaire a I’hydrocéphalie.

IX.3.3. LES SIGNES NEUROLOGIQUES

Le nourrisson est souvent en pleurs, le tonus axial est diminué au début, et se trouve rapidement

renforcé avec une hyper extension des membres inférieurs.
Les troubles du comportement sont secondaires a la souffrance cérébrale qui est responsable du

retard psychomoteur chez le nouveau-né et le nourrisson.

IX.3.3.1. LE SYNDROME D’HYPERTENSION INTRACRANIENNE

Le petit enfant peut compenser une augmentation du volume intracranien sans augmentation de
pression intra cranienne car les fontanelles sont ouvertes et les sutures non soudées ; ce qui
permet I’accroissement du PC.

On décrit deux types d’hydrocéphalie chez le nourrisson :

1X.3.3.2. I’HYDROCEPHALIE AIGUE (DECOMPENSEE)

Exprimée par un syndrome d’HTIC marqué par une fontanelle antérieure bombée, turgescence

des veines du scalp (circulation veineuse collatérale) et un regard en coucher de soleil (déviation

du globe oculaire vers le bas avec rétraction de la paupiere supérieure).

1X.3.3.3. ’HYDROCEPHALIE CHRONIQUE OU COMPENSEE

L’hydrocéphalie est compensée par une augmentation du périmétre cranien avec une

disjonction des sutures, du fait de la malléabilité du crane.

I1X.3.3.4. AUTRES SIGNES

Le nourrisson peut présenter des pleurs incessants avec refus de téter, associés parfois a des
vomissements répétés entrainant un état de déshydratation avec fléchissement rapide de la
courbe pondérale et paradoxalement une ascension de la courbe du périmeétre cranien.

Une hyperthermie peut étre retrouvée avec une altération de 1’état général.

A un stade évolué, on retrouve des troubles de la conscience avec une hypotonie axiale.

I1X.4. L’ HYDROCEPHALIE DU GRAND ENFANT

Au-dela de 30 mois, apres la fermeture des sutures craniennes, les formes qui concernent
I’enfant (de deux a quinze ans) sont fréquentes. L’étiologie est tumorale le plus souvent,

conditionnant leur pronostic et fait de I’hydrocéphalie un signe révélateur essentiel.
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Dans la majorité des cas, il s’agit d’un tableau d’hypertension intracranienne aigué, plus

exceptionnellement d’une HTIC subaigué ou chronique (77).

IX.4.1. LE SYNDROME D’HYPERTENSION INTRACRANIENNE AIGUE

Du fait de la rigidité de la boite cranienne, cette HTIC aigué est souvent d’expression clinique

sévere avec des troubles de la conscience, des signes de souffrance du tronc cérébral avec
bradycardie et trouble de la respiration.
Des céphalées intenses apparaissent en fin de nuit, calmées par les vomissements, et parfois des

douleurs abdominales associées qui font errer le diagnostic.

Des troubles du comportement a type d’agitation, d’agressivité ou au contraire d’apathie, sont

fréquents tout comme les troubles du sommeil.

Une attitude anormale de la téte, raideur douloureuse de la nuque sont des signes de gravité
traduisant un risque majeur d’engagement des amygdales cérébelleuses lors des tumeurs de la

fosse cérébrale postérieure.

Des signes neurologiques de localisation en rapport avec la tumeur, une paralysie de la
verticalité du regard, essentiellement vers le haut (Syndrome de Parineaud), lors des tumeurs

de la région pinéale.

Le périmetre cranien est normal, I’examen du fond d’ceil permet presque constamment de

confirmer I’HTIC en objectivant un cedéme papillaire (5, 78, 79).

1X.4.2. LE SYNDROME D’HYPERTENSION INTRACRANIENNE
SUBAIGUE

Il est plus rarement révélateur, parfois I’attention est attirée par :

Une macrocranie d’évolution progressive, des céphalées intermittentes, inconstantes et

spontanément résolutives (60).

Des troubles visuels a type de baisse de I’acuité visuelle, parfois des troubles de 1’oculomotricité
avec des mouvements anormaux des globes oculaires voir un strabisme convergent. Le fond

d’ceil montre une paleur papillaire et, a un stade évolué, une atrophie optique.

Des troubles de la marche : I’enfant signale un dérobement des membres inférieurs lors de la

marche ou I’exercice d’une activité physique.

Trouble de la mémoire avec une diminution de performances scolaires, voire retard mental.
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Des crises convulsives peuvent faire partie du tableau clinique, de type grand mal ou partielles.

Il peut également exister des troubles endocriniens (obésité, hypogonadisme) li€s a une

lamination du plancher du troisiéme ventricule.

L’examen neurologique peut €tre normal ou révele une hypotonie axiale voire une ataxie

cérébelleuse (13, 80).

IX.5. ETUDE CLINIQUE DE I’ HYDROCEPHALIE CHRONIQUE DE
L’ADULTE

INTRODUCTION

L’hydrocéphalie chronique est considérée comme une cause rare de démence du sujet age,
représentant moins de 5 % des cas. Elle pourrait, cependant, étre une cause plus fréquente de
troubles cognitifs.

Les formes secondaires concernent des patients plus jeunes (moins de 60 ans contre plus de 70
ans dans I’hydrocéphalie a pression normale primitive).

Le diagnostic clinique repose sur la présence des troubles de la marche, associés de fagon
variable a des troubles cognitifs et sphinctériens. L’association de ces trois types de signes

constitue la classique triade de Hakim et Adams (81).

IX.5.1. DESCRIPTION DE LA TRIADE SYMPTOMATIQUE DE HAKIM
ET ADAMS

IX.5.1.1. TROUBLES DE LA MARCHE

Ils apparaissent en général les premiers, de facon plus ou moins insidieuse, et peuvent rester
isolés. La qualité¢ et I’intensité des troubles de la marche sont variables. Les appellations
changent d’une description a I’autre, allant de 1’ataxie frontale a I’astasie-abasie, en passant par
I’apraxie de la marche (82).

L’individualisation de ces tableaux pourrait se justifier par le fait que la topographie des Iésions
responsables est différente. On peut aussi considérer que les variations sémiologiques et les
topographies 1ésionnelles sont loin d’étre claires, et certains auteurs proposent de résumer les
troubles de la marche observés dans I’hydrocéphalie a pression normale sous I’appellation
générique de marche cortico-sous-corticale.

Cette appellation a le mérite d’étre syndromique et de suggérer que d’autres affections peuvent

en étre responsables, notamment les 1ésions vasculaires corticales ou sous-corticales. De plus,
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la plupart des patients ayant une hydrocéphalie a pression normale associent plusieurs types de
troubles de la marche.

L’intensité des troubles de la marche va d’un simple ralentissement avec moindre €lévation du
pied, décomposition du demi-tour, ¢largissement du polygone de sustentation, a des troubles
majeurs avec impossibilité de maintenir la station debout.

Les troubles de la marche d’origine centrale sont habituellement bilatéraux. La marche est lente,
a petits pas, pieds collés au sol, un peu écartés, avec souvent tendance a la chute en arricre, dite
rétropulsive et sans attitude en flexion. Lors de la station debout, le pied, dés qu’il a quitté le
contact du sol, semble parfois libre (comme s’il frappait un ballon imaginaire), démontrant
ainsi, si besoin, ’absence de paralysie et le role des afférences somesthésiques. Il n’y a pas
d’autres anomalies d’examen pour expliquer le trouble.

Dans les cas graves, sans aide, le patient ne peut maintenir la station debout (astasie) et marcher
(abasie). Une rétropulsion massive survient dés les tentatives de levée.

L’interprétation peut étre difficile chez les sujets les plus agés, dont la marche peut étre altérée
par d’autres pathologies (articulaires, ou en rapport avec une neuropathie périphérique).
D’autres troubles moteurs, le plus souvent discrets, peuvent étre constatés comme des signes
pyramidaux (exagération des réflexes ostéotendineux, parfois signe de Babinski) et des

¢léments parkinsoniens (bradykinésie, hypertonie plastique) (83).

IX.5.1.2. TROUBLES SPHINCTERIENS

Leur présence n’est pas obligatoire et ils ne concerneraient que moins de la moitié des patients.
L’intensité est variable, allant de I’impériosité a I’incontinence.
Les comportements d’urination (le malade urine n’importe ou, sans géne ni pudeur) sont en fait

rares et ne concernent que les patients ayant des altérations cognitives séveres (68).

IX.5.1.3. TROUBLES COGNITIFS

Classiquement, on ne considere que les troubles cognitifs dans 1’hydrocéphalie a pression
normale réalisant un tableau de dysfonctionnement fronto-sous-cortical.

Les patients sont considérés comme lents, peu motivés, avec un certain degré d’apathie et
d’inertie.

Les cas de démence avérés seraient rares et résulteraient plutot de 1ésions associées, soit de type
Alzheimer, soit vasculaires. En effet, ces I€sions associées sont retrouvées dans 30 a 50% des
cas, particuliecrement chez les sujets agés. Cependant, il existe peu de données

neuropsychologiques précises permettant de se faire une idée exacte de la prévalence et de la
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nature des troubles cognitifs dans I’hydrocéphalie a pression normale, et en particulier, de
savoir si elle peut étre pourvoyeuse de troubles cognitifs séveres.

Dans les quelques études disponibles, les fonctions exécutives sont peu ou pas explorées, alors
que I’on peut supposer que leur atteinte pourrait étre au premier plan du trouble cognitif. Les
données publiées ne permettent pas non plus de savoir si la présence d’un tableau de grand
syndrome amnésique et de désorientation spatiotemporelle peut étre observé dans
I’hydrocéphalie a pression normale idiopathique, s’il signe une pathologie mixte ou orienté
d’emblée vers une pathologie dégénérative de type Alzheimer.

On ne sait pas davantage, si certains troubles comportementaux et émotionnels peuvent orienter
vers un diagnostic d’hydrocéphalie a pression normale, méme si occasionnellement des

symptomes isolés d’allure psychiatrique ont été rapportés (84, 85).
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CHAPITRE X. EXAMENS PARACLINIQUES

X.1. PERIODE ANTENATALE

X.1.1. DIAGNOSTIC ECHOGRAPHIQUE

L’échographie prénatale est un examen anodin facilement reproductible. Elle permet le

dépistage et le diagnostic prénatal des anomalies cérébrales feetales (ventriculomégalie,
hydrocéphalie majeure, anencéphalie). Elle est réalisée a 12, 22 et 32 semaines d’aménorrhée
(SA). La ventriculomégalie fait partie des anomalies du cerveau le plus communément
détectées par I’échographie de routine. Les ventricules latéraux sont visibles sous la forme de
plages anéchogenes plus ou moins volumineuses. Lors de la réalisation du diameétre bipariétal,
les ventricules latéraux sont physiologiquement larges dans les premiers stades du
développement embryonnaire, notamment au premier trimestre, contenant de volumineux
plexus choroides. La valeur moyenne des ventricules latéraux est a peu pres stable apres 22 SA
et les ventricules latéraux peuvent étre quasi virtuels au troisiéme trimestre.

Ventriculomégalie : La mesure des ventricules latéraux se fait sur une coupe axiale, au
carrefour ventriculaire. C’est le point d’appel le plus fréquent d’anomalie cérébrale et extra
cérébrale. La limite supérieure ne fait pas consensus : sup€rieure a 10 mm ou supérieure a 12

mm.

X.1.2. IRM CEREBRALE F(ETALE

L’ IRM cérébrale feetale est recommandée au 3™ trimestre pour les hydrocéphalies et les

ventriculomégalies modérées (au-dela de 12 et jusqu’a 15 mm) et séveres (au-dela de 15 mm),
apres 1’échographie et les autres examens.

Elle est indiquée s’il existe un doute sur 1’étiologie ou en cas d’évolutivité de I’hydrocéphalie
et s’il existe de malformations cérébrales associées. Elle permet d’établir un morphogramme
feetal.

Elle doit étre répétée si 'interprétation est douteuse. L’absence d’anomalies associées a la
ventriculomégalie lors de 'IRM cérébrale feetale est un élément de bon pronostic dans
I’ensemble des séries de cas publiées et peut étre considérée comme un ¢élément rassurant.
Cependant, aucun examen complémentaire n’est suffisant pour prédire un développement

psychomoteur ultérieur normal de 1’enfant (18).

55



L’APPORT DE LA VENTRICULOCISTERNOSTOMIE DANS LE TRAITEMENT DES HYDROCEPHALIES

Figure 29 : IRM fcetale (22 SA) montrant une dilatation triventriculaire, A : coupe sagittale,

B: coupe axiale (service de neurochirurgie CHU Béjaia)

X.2. APRES LA NAISSANCE

X.2.1. ’ECHOGRAPHIE TRANS-FONTANELLAIRE

L’échographie trans-fontanellaire (ETF) est un examen simple, peu couteux, fiable, d’une totale

innocuité et d’une grande maniabilité. Elle est utilisée en premicre intention tant que la
fontanelle antérieure est perméable chez le Nné et le nourrisson. Elle est réalisée par un appareil
qui émet des ultrasons et en temps réel. En coupes sagittales et frontales, elle permet
I’exploration, non seulement des cavités ventriculaires mais aussi du parenchyme cérébral en
visualisant les malformations nerveuses, les tumeurs, et les hémorragies.

Elle peut étre répétée, et permet aussi une surveillance évolutive. Elle peut faire une étude
doppler des vaisseaux intracraniens dont les courbes peuvent étre modifiées dans les
hydrocéphalies sous forte pression.

C’est la méthode de choix pour faire le premier bilan cérébral en cas de I’hydrocéphalie (19).

X.2.2. RADIOGRAPHIE STANDARD DU CRANE, INCIDENCE FACE ET
PROFIL

Les signes radiologiques classiques indirects de I’hydrocéphalie dépendent de 1’age du patient.

Chez le nouveau né et le nourrisson avant 1’age de deux ans on retrouve :

Un élargissement ou une disjonction des sutures pathologiques au-dela de 03 mm.

Apres 1’age de 02 ans, on retrouve une érosion du dorsum sallae di a I’¢largissement et a la
dilatation du troisiéme ventricule vers le bas et 1’arriere. Lorsque ’hydrocéphalie a évolué, des
empreintes digitiformes seront visibles avec un amincissement de la voute a prédominance

frontale et abaissement des toits orbitaires.
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Des calcifications pouvant orienter vers une étiologie particuliére (toxoplasmose, CMV,
tératome pinéal).

Des I¢ésions lytiques du crane peuvent s’observer en cas de lymphome ou d’une histiocytose X.
Les radiographies du crane ne peuvent en aucun cas affirmer une hydrocéphalie, seuls les
examens plus performants tels que la tomodensitométrie et I’imagerie par résonance

magnétique pourront poser le diagnostic.

X.2.3. BILAN OPHTALMOLOGIQUE

C’est I’'un des examens fondamentaux dans le bilan de retentissement de 1’hydrocéphalie quelle

que soit son €tiologie.

I permet d’évaluer le pronostic visuel, d’apprécier le retentissement de la dilatation
ventriculaire sur ’ceil et le nerf optique et parfois méme d’orienter le diagnostic.

L’acuité visuelle doit étre chiffrée aux deux yeux, le champ visuel doit étre évalué.

Le fond d’ceil peut €tre normal, ce qui est le cas le plus souvent lors de I’hydrocéphalie
chronique de I’adulte. Lorsqu’ il est pathologique, il faut préciser le stade de 1’évolution, car a
la phase d’atrophie optique les chances de récupération sur le plan visuel sont minimes.

Une particularité chez le nourrisson, en raison de I’extensibilité de la boite cranienne : I’cedéme
papillaire est rarement retrouvé a cet age.

Le fond d’ceil constitue un examen important dans la surveillance de 1’évolution des patients

opérés pour hydrocéphalie.

X.2.4. TOMODENSITOMETRIE CEREBRALE

C’est ’examen qui permet de poser le diagnostic de I’hydrocéphalie. Il peut étre réalisé sans

injection de produit de contraste 10dé.

Il confirme la dilatation ventriculaire et mesure avec précision la taille des ventricules. Il
apprécie le caractére global ou segmentaire (prédominant sur un segment postérieur le plus
souvent, ou sur I’'un des ventricules latéraux). Il défini le type de I’hydrocéphalie, bi
ventriculaire si la dilatation concerne les ventricules latéraux, tri ventriculaire (en plus des
ventricules latéraux le troisieme ventricule est aussi dilaté) et tétraventriculaire (quand tout le

systéme ventriculaire est dilaté (les ventricule latéraux, le troisieme et le quatriéme ventricule)).

Il précise aussi le siege et le niveau de 1’obstacle (aqueduc de Sylvius, trou de Monro) et s’il
s’agit d’une hydrocéphalie communicante ou non (34).

Il permet d’apprécier le caractere « actif » de 1’hydrocéphalie qui peut étre attesté par la
lamination des espaces péricérébraux, faisant disparaitre les sillons corticaux et les citernes de

la base et de I’existence aussi d’une hypodensité péri ventriculaire irréguliére, prédominante au
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niveau des cornes frontales et occipitales. Ces images, semblent traduire un transsudat liquidien
du ventricule vers le parenchyme 1ié a une suffusion du LCR au travers de 1’épendyme sous
I’effet d’une importante hyperpression « résorption transépendymaire ».

Cela, a I'inverse des hydrocéphalies externes qui se distinguent par une dilatation des espaces
sous arachnoidiens (citernes de la base du crane, espaces sous arachnoidiens de la convexité
cérébrale et de la scissure inter hémisphérique), alors que la dilatation ventriculaire reste
modérée ou absente.

L’examen sans injection est le plus souvent suffisant ; mais, parfois, I’injection intraveineuse
de produit de contraste s’avere indispensable pour une meilleure orientation étiologique a la
recherche d’une malformation vasculaire, d’une tumeur cérébrale obstruant les wvoies
d’écoulement du LCR source d’hydrocéphalie, (tels que les kystes colloides du V3 obstruant le
trou de Monro et les tumeurs de la fosse cérébrale postérieure comblant le quatrieme
ventricule).

Le scanner donne la localisation de ces tumeurs par rapport aux structures méningées et
vasculaires.

Il permet également la surveillance de I’enfant hydrocéphale en visualisant 1I’évolution
spontanée de la taille des ventricules, permettant ainsi de distinguer les hydrocéphalies
évolutives des hydrocéphalies stabilisées. La surveillance de 1’évolution postopératoire,
contrdle la bonne position du matériel de dérivation (cathéter intra ventriculaire), ou un
dysfonctionnement du dispositif du shunt.

L'indice d’Evans a ét¢ introduit par le radiologue William A. Evans en 1942, calculé sur
I’encéphalographie a I’époque. Actuellement, il est mesuré sur un scanner et représente le
rapport de la plus grande distance dans les cornes frontales divisé par la plus grande distance
transversale entre les tables internes. Un indice d'Evans > 0,3 est indicatif d’hydrocéphalie.
L’inconvénient est li€¢ au rayonnement ionisant et a leur potentiel risque cumulatif de
développer une opacification du cristallin (cataracte) chez 1’enfant ou un cancer plus tard dans

la vie.
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Figure 30 : Evans index = a/b Figure 31 : Scanner d’une hydrocéphalie active
Images TDM : CHU de Bejaia
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X.2.5. IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIOQUE (39, 53, 57-59)

L’IRM caractérise 1’hydrocéphalie de la méme fagon que le scanner d’un point de vue
morphologique, mais sa sensibilité, la qualité de ses images anatomiques et sa haute résolution
lui conférent une place de premier choix pour le diagnostic de I’hydrocéphalie.

L’¢étude du flux du liquide céphalorachidien permet le diagnostic des sténoses de 1’aqueduc et
précise sa localisation proximale ou distale.

En post opératoire, apres une ventriculocisternostomie, elle va montrer le passage du LCR (et
ses turbulences) dans la citerne interpédonculaire au travers de ’orifice de stomie. C’est ainsi
que I’IRM visualise dans le méme temps une dilatation ventriculaire et donne ainsi le diagnostic
¢tiologique. Par exemple, un gliome infiltrant du tronc cérébral ou précisément de la lame
tectale obstruant I’aqueduc de Sylvius.

Sa contribution a 1’étude des hydrocéphalies obstructives non tumorales est énorme. Elle
fournit, en plus des données morphologiques, des renseignements sur la dynamique du LCR,
permettant d’affirmer la perméabilité en un point et d’évaluer la vitesse de 1’écoulement du
liquide céphalorachidien. Les procédés utilisés dans ce but sont soit des évaluations
quantitatives, soit des séquences « sensibilisées au flux ».

Les signes de I’hydrocéphalie sont souvent évidents par I’augmentation du volume des
ventricules cérébraux. Il peut €tre quantifi¢ pour affirmer une hydrocéphalie mineure ou
débutante et suivre son évolution.

Les modifications du signal périventriculaire et celles résultantes d’une cinétique anormale du
LCR dans le systéme ventriculaire, correspondent aux zones d’hypodensité décrites en TDM et

rapportées a la résorption transépendymaire du LCR (49, 69, 86, 87, 88).
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L’étude du flux LCR et ses perturbations :

L’IRM mesure la magnitude (éclat de signal) et la vélocimétrie (la vitesse de 1’écoulement du
LCR) dans la filiére ventriculaire.

Le flux trop faible dans le V3 et dans I’aqueduc de Sylvius ne peut étre mesurable par la TDM.
L’imagerie par contraste de phase permet de fournir une image de LCR en mouvement en hypo
ou hyper signal. Cette imagerie est surtout utilisée pour 1’étude des flux dans I’aqueduc ou ceux-
ci sont plus rapides (89).

L’imagerie dynamique permet, en réorganisant toutes les images obtenues en fonction du cycle
cardiaque et en les étudiant en images vidéos, d’obtenir des images « battantes du cerveau avec
flux de LCR » (88).

A 1I’¢état normal, le LCR apparait peu mobile dans les ventricules et plus rapide dans le foramen
de Monro et le V3. Il est aussi tres rapide dans I’aqueduc. En revanche, il est peu mobile dans
les espaces péricérébraux.

En cas de sténose de I’aqueduc, I’imagerie en étude de flux est remarquable. Il y’a une absence
de flux au niveau de I’aqueduc et a la partie postérieure du V3. Au niveau de la partie antérieure,
en revanche, les flux sont importants, justifiant une ventriculostomie du plancher de V3.

Cette imagerie est plus sensible que le scanner. Celle-ci explore notamment mieux la fosse
postérieure et I’aqueduc de Sylvius. Les signes de résorption trans épendymaire sont bien
visibles sur des séquences T2 (fluid attenuated inversion recovery) (Flair) sous la forme d’un
hyper signal pour apprécier I’évolution de la maladie. Une étude volumétrique précise des
ventricules peut étre réalisée. Certaines séquences dites « de flux » permettent également
d’étudier les courants circulatoires du LCR.

Ces acquisitions dynamiques (ciné-IRM) valident la perméabilité des ventriculocisternostomies

(VCS), sachant qu’un flux au niveau de la stomie est parfois vu en séquence pondérée T2 (88).

60



L’APPORT DE LA VENTRICULOCISTERNOSTOMIE DANS LE TRAITEMENT DES HYDROCEPHALIES

Figure 33 : IRM coupe sagittale visualisant la stomie Figure 34 : Sténose de I’aqueduc de
Sylvius
Images IRM : CHU de Béjaia

X.2.6. PONCTION LOMBAIRE

La ponction lombaire n’est réalisée qu’apres élimination des contre-indications, notamment une

hydrocéphalie obstructive sur un obstacle dans la fosse cérébrale postérieure (une tumeur), une
hypertension intracranienne secondaire a une tumeur cérébrale. Elle est contre-indiquée au
risque d’engagement cérébral.

Particulierement utilisée dans 1’hydrocéphalie chronique de 1’adulte, elle est pratiquée de facon
déplétive (soustraction de 30 a 40 ml du LCR) pour prédire I’efficacité d’une dérivation interne
du LCR.

Un examen systématique biochimique et bactériologique ¢élimine des pathologies
inflammatoires et immunitaires.

Une efficacit¢é de trois ponctions lombaires soustractives consécutives, suivies d’une
amélioration transitoire des symptomes est un bon argument pour la mise en place d’une

dérivation interne (16, 90, 91).
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X.3. TESTS SPECIFIQUES A L’HYDROCEPHALIE CHRONIQUE DE
L’ADULTE

X.3.1. LA MESURE DE LA PRESSION INTRACRANIENNE

Chez le nourrisson, I’enregistrement de la pression intracranienne s'effectue au niveau de la

fontanelle antérieure a l'aide de palpeurs de fontanelle. Chez 'enfant, la mesure de la PIC se fait
par voie sanglante et nécessite la création d'un orifice osseux.

La mesure unique ou multiple de la pression du LCR au moyen d'une ponction lombaire est peu
significative, car elle varie considérablement au cours de la journée non seulement chez le
méme individu, mais aussi d’un sujet a I’autre. C’est pour cela qu’elle nécessite une mesure sur
une période de 48 a 72 heures afin d’avoir des résultats fiables. L’analyse des différents
diagrammes des flux de LCR permet ainsi d’obtenir en plus des ondes de la pression
intracranienne (onde A, ondes B, ondes C), du pouls et des ondes respiratoires.

Des oscillations de la pression intra cranienne (PIC) avec une fréquence de 0,5 a 3 cycles/ min
et des amplitudes de moins de quelques mm Hg jusqu'a plus de 50 mm Hg sont dénommées
ondes B, qu’il faut distinguer des ondes B de type sinusoidales qui sont physiologiques et
apparaissent pendant le sommeil, ainsi que les ondes B type de la rampe qui sont considérées
comme pathologiques.

L’augmentation de l'activité des ondes B pendant la mesure continue de la PIC est considérée
comme un signe pathognomonique de I’hydrocéphalie chronique de 1’adulte, ainsi comme
argument pour 1’indication d’une chirurgie de dérivation interne.

La technique de mesure de la pression intracranienne par voie lombaire est plus utilisée car elle
est moins invasive avec une sensibilité identique a celle obtenue par voie intra ventriculaire (12,

81, 88, 92).

X.3.2. TEST DE PERFUSION

Le test de perfusion (Infusion Test pour les Anglo-saxons) a ét¢ introduit en 1970 par Katzman

et Hussey comme test quantitatif d’analyse de la circulation du LCR. Il consiste en une mesure
dynamique de la pression intrathécale pratiquée avec une simple ponction lombaire avec
injection de sérum physiologique. On s’intéresse a trois parametres :

La pression de base (Pb), la résistance a 1’écoulement du LCR (Re) et la compliance appréciée
par I’index pression—volume (PVI).

La Pb est la pression mesurée au repos lors de la mise en place de 1’aiguille a la ponction
lombaire. Une mesure de Pb supérieure a 15 mm Hg permet d’affirmer I’hydrocéphalie a haute

pression.
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Le plus souvent, la Pb est basse ; il faut alors calculer la (Re) et la compliance (PVI). Pour cela,
on réalise des injections de sérum physiologique en intrathécal. L’injection rapide par bolus de
2 ml ou 3 ml permet d’évaluer la compliance par la mesure du PVI (pathologique s’il est
inférieur a 20). L’injection lente a débit continu permet de calculer la Re (pathologique si elle
est supérieure a 12 mm Hg/ml/min).

Le test de perfusion est utilis¢é en cas de doute diagnostic pour sélectionner les patients
susceptibles de bénéficier d’une mise en place d’une dérivation interne.

La (Re) serait le facteur prédictif le plus fiable, avec 75 % de bons résultats pour une (Re)
supérieure a 12 mmHg/ml par minute. La mesure de la compliance par la méthode des bolus
est probablement moins utilisée, mais sa valeur prédictive positive est bonne. Elle a par ailleurs
I’intérét d’étre réalisable en quelques minutes seulement, beaucoup plus simple que la mesure

de la (Re) selon la méthode de I’infusion lente a débit continu.

Imagerie des
hydroceéphalies
‘1’ k W
Foetus Nouveau-né Nourrisson-enfant
Macrocéphalie
HIC
L k4
_ Echographie pour le k4
Echographie diagnostic positif Scanner pour
le diagnostic
posifif
"y
W
IRM pour la
IRM recherche
Scanner ou miewx IRM étiologique et le
s1 enfant transportable choix du
traitement

Figure 35 : Algorithme d’imagerie médicale en cas d’hydrocéphalie (69)
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CHAPITRE XI. LES ETIOLOGIES

INTRODUCTION

Les causes de I’hydrocéphalie sont multiples et variées. Nous allons les présenter

essentiellement en deux types d’étiologies : congénitales (malformatives) et acquises.

XI.1. LES HYDROCEPHALIES CONGENITALES

Elles ont une incidence de 1 a 3 pour 1000 naissances vivantes (MILHORAT 1972). Elles sont
d'origine malformative, tumorale, infectieuse, vasculaire ou cryptogénique. Parfois, aucune
¢tiologie n’est retrouvée et 1’affection est dite dans ce cas « idiopathique ».

La cause exacte est le plus souvent inconnue (des facteurs génétiques, héréditaires liés a une

mutation fortuite, tératogénes ou infectieux ont été incriminés) (17 - 19).

XI.1.1. CAUSES MALFORMATIVES

Leur pathogénie est intimement liée au développement intra utérin du systéme neural. Elles

peuvent dans certains cas étre génétiquement déterminées. L’instauration d’un dépistage

échographique systématique au cours de la grossesse a rendu leur diagnostic plus aisé.

XI.1.1.1. LE SPINA BIFIDA

C’est I’ensemble des malformations résultant d’une anomalie de fermeture de la partie
postérieure du tube neural, correspondant a la moelle, et/ou du rachis axial qui la recouvre.
Elles sont de gravité variable , 80% des enfants porteurs de spina bifida présentent une

hydrocéphalie clinique plus ou moins sévere (93 - 96).

XI.1.1.2. LA MALFORMATION D’ARNOLD CHIARI

Elle est schématiquement constituée par une élongation ectopique plus ou moins marquée du
cervelet et du bulbe a travers le trou occipital.

On en distingue trois types :

-Type I : chute d’une amygdale cérébelleuse dans le trou occipital provoquant un blocage du
trou de Magendie.

-Type II : descente du quatrieme ventricule dans le canal médullaire. Dans cette affection, le
tronc cérébral allongé et malformé se retrouve en position intra spinale, de méme que les
amygdales cérébelleuses, entrainant un blocage du quatriéme ventricule. Elle est souvent
associée a une myé¢loméningocele ou a une sténose de 1’aqueduc de Sylvius. Le type II est le

plus associé a une hydrocéphalie que le type I (49, 61).
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-Type III : associée a un spina bifida ouvert.

Chiari considérait que la hernie cérébelleuse était secondaire a I’hydrocéphalie, mais d’autres
auteurs pensent plutdt que I’hydrocéphalie est secondaire a un engagement.

Cette malformation est a 1’origine d’une hydrocéphalie par augmentation de la résistance a

I’écoulement du LCR au niveau de la fosse postérieure (97).

XI.1.1.3. LE SYNDROME DE DANDY-WALKER

Le syndrome de Dandy-Walker (DW) est une malformation cérébrale rare qui se produit entre
les 7™ et 12°M semaines de gestation. Elle affecte 2 % a 4 % des nouveau-nés hydrocéphales.
Son ¢étiologie est inconnue. Il s’agit d’une agénésie vermienne associée a une dilatation kystique
du quatrieme ventricule et a une imperforation des trous de Lushka et Magendie a 1’origine

d’une hydrocéphalie par augmentation de résistance a la sortie du LCR du quatriéme ventricule.

Une hydrocéphalie prénatale est présente dans plus de la moitié¢ des cas. Elle se révele souvent
au cours du premier trimestre de vie. Des malformations peuvent étre associées a savoir une
agénésie du corps calleux, une fente palatine, des anomalies oculaires ou cardiaques, un

angiome facial est retrouvé dans 10 % des cas.

XI1.1.1.4. LA STENOSE DE I’”AQUEDUC DE SYLVIUS

L’aqueduc de Sylvius est le segment le plus étroit du systéme ventriculaire. Il présente un trajet
incurvé avec des variations de forme et de calibre de sa lumicre. Il est de ce fait particulierement
exposé a différents types de 1ésions qui sont susceptibles de géner ou d’interrompre totalement
la circulation du LCR a son niveau. Elle représenterait 70 % des hydrocéphalies du nourrisson.
Un trouble de la circulation du LCR apparait pour un diametre inférieur a 0,25 mm. L’affection
est sporadique et rarement héréditaire (syndrome de Bickers et Adams). Cette sténose peut étre
associée a d'autres malformations (malformation d'Arnold Chiari, encéphalocele occipitale...).
11 s'agit de sténoses non tumorales dont 3 types sont décrits :

- Aqueduc agénésique sur une partie ou la totalité¢ de son trajet.

- Aqueduc remplacé par plusieurs canalicules (rosettes épendymaire), parfois borgnes

(Forking).

- Aqueduc occlus par un septum épendymaire, en général situé a sa partie inférieure.

La sténose est caractérisée par un rétrécissement anormal de la lumiére sans modification

notable de la paroi.
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Dans la malformation d’Arnold Chiari de type II, ou les pédoncules sont trés allongés, et
habituellement étirés et filiformes, 1’hydrocéphalie est constante. La sténose de 1’aqueduc
pourrait, selon des données expérimentales, étre la conséquence d’une compression de la plaque
tectale par les ventricules sus jacents dilatés et serait dans ce cas, non pas la cause, mais la
conséquence de I’hydrocéphalie.

L’atrésie de I’aqueduc (ou forking) correspond a une disparition de la lumicre de ’aqueduc, qui
est remplacée par des amas de rosettes épendymaires. Enfin, dans certains cas, une sténose

latente peut étre aggravée suite a une dérivation prolongée du LCR (98).

XI.1.1.5. AGENESIE ET OBSTRUCTION DES FORAMENS INTER
VENTRICULAIRES

De topographie unilatérale, rarement bilatérale, elle est responsable d’une hydrocéphalie
asymétrique par dilatation unilatérale d’un ventricule latéral (99). Le diagnostic est fait dans les
premiers mois de vie. Dans la majorité des cas, il s’agit d’une obstruction secondaire a une
hémorragie intra ventriculaire, une infection, une tumeur ou un kyste des plexus choroides (100,

101).

XI1.1.1.6. L’ ANEVRYSME DE LA VEINE DE GALIEN

C’est une malformation vasculaire rare, de découverte anté- ou post-natale, correspond a une
dilatation anévrysmale de la veine de Galien pouvant comprimer la paroi postérieure du

troisiéme ventricule (19).

XIL.1.2. LES KYSTES ARACHNOIDIENS

Leur développement se fait en dehors des structures nerveuses. Leur pronostic est li¢ a la

rapidité du diagnostic et de la décompression des voies d’écoulement du LCR (filiere
ventriculaire). Ces kystes compriment les 3™ et 4°™ ventricules, entrainant une dilatation sus-
jacente. Les kystes arachnoidiens représentent la deuxieme cause de processus expansifs
susceptibles d'entraver la circulation du LCR. Les localisations les plus fréquemment en cause

sont la région supra sellaire, 1'incisure tentorielle et la fosse postérieure (102, 103).

XI.1.2.1. LES HYDROCEPHALIES GENETIQUES

Une hydrocéphalie peut faire partie du tableau clinique de différentes anomalies
chromosomiques. L’hydrocéphalie liée a I’X associe une hydrocéphalie tri ventriculaire, une
sténose de I’aqueduc et une hypoplasie des pyramides bulbaires. Elle fait partie d’un groupe de

syndromes résultant d’une mutation du géne L1-CAM situé en Xq28 qui ont pour point
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commun, outre leur survenue chez les gargons, la présence d’un retard mental et d’une
hypoplasie ou agénésie du corps calleux. Il existe également des hydrocéphalies associées a une
sténose ou a une atrésie de I’aqueduc transmises selon le mode autosomique récessif. En outre,
une hydrocéphalie est observée également dans certains syndromes mendéliens, associée a
d’autres malformations du systéme nerveux central et a des malformations viscérales et/ou
squelettiques : lissencéphalies, syndrome de Meckel, syndrome de Vater ; hydrocéphalie
transmise selon le mode autosomique dominant.

Dans la lissencéphalie de type Walker, la transmission héréditaire récessive est discutée. Il
pourrait s'agir d'une infection virale persistante dans I'organisme maternel et transmise au foetus.
Une hydrocéphalie peut étre présente également lors d'aberrations chromosomiques majeures
(trisomies) ou mineurs (duplication 1q25-qter) ainsi que dans le syndrome de Bickers Adams

dont la transmission est récessive liée a 1'X a été décrite en 1942.

XI1.1.2.2. HYDROCEPHALIES CONGENITALES D'ORIGINE
INFLAMMATOIRE

La seule qui soit bien caractérisée est I'hydrocéphalie de la toxoplasmose congénitale, le plus
souvent en rapport avec une sténose inflammatoire de I'aqueduc de Sylvius. Le diagnostic est
facile devant la présence de calcifications péri ventriculaires, de 1ésions chorio-rétiniennes
évocatrices, d'une sérologie positive. 15 % sont manifestés des la naissance.

Dans la feetopathie a cytomégalovirus, l'hydrocéphalie est beaucoup plus rare que la
microcéphalie. Une infection intra-utérine par le virus ourlien n'a jamais été clairement montrée

(104). Celle-ci serait a I’origine d'une hydrocéphalie congénitale chez 'homme.

XI.2. LES HYDROCEPHALIES ACQUISES

XI1.2.1. LES HYDROCEPHALIES POST MENINGITIQUES

Toutes les méningites bactériennes sont susceptibles de se compliquer d'hydrocéphalie par

induction d’adhérences (feutrage inflammatoire) au niveau des espaces sous-arachnoidiens ou
de sténoses inflammatoires de l'aqueduc de Sylvius. La méningite tuberculeuse mérite une
mention spéciale surtout en zone d’endémie. Elle s'accompagne de fagcon quasi constante d'une
dilatation ventriculaire ; celle-ci évoluant généralement sur un mode chronique.

La méningite bactérienne est la principale étiologie dans les pays sous-développés. Les
infections neuro-méningées a cocci a Gram positif : staphylocoque, streptocoque ou

pneumocoque sont souvent en cause (104, 105).
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X1.2.2. LES HEMORRAGIES INTRAVENTRICULAIRES ET SOUS-
ARACHNOIDIENNES

Elles surviennent en général chez le prématuré (hémorragie méningée).

Si les causes de I'némorragie sont variables (prématurité, traumatisme, rupture de malformation
vasculaire voir le syndrome de I’enfant secoué), ses conséquences sur lI'hydrodynamique
cérébrale sont toujours les mémes.

A la phase aigué du saignement, le caillot sanguin crée un obstacle mécanique a la circulation
du LCR au niveau des voies de passage les plus étroites (aqueduc de Sylvius, citernes et espaces
sous-arachnoidiens). Il semble peu probable que I'augmentation de la viscosité du LCR, liée au
saignement, soit a elle seule capable d'induire une hydrocéphalie. A la phase de résorption, il
se forme des adhérences inflammatoires et des dépots de fibrine dans les espaces sous-

arachnoidiens (106 - 109).

X1.2.3. LES TRAUMATISMES CRANIENS

Il peut s’agir de traumatisme obstétrical et post natal, soit importants ou répétés (enfants battus),

ou d’un traumatisme cranien avec hémorragies sous arachnoidiennes. Ils sont souvent a
I’origine d’une hydrocéphalie a pression peu élevée. Celle-ci serait due dans ce cas a un obstacle

a I’écoulement du LCR secondaire a une hémorragie sous-arachnoidienne (110).

X1.2.4. PROCESSUS EXPANSIFS (TUMORAL ET NON TUMORAL)

En regle le processus expansif est a I'origine d'une augmentation de la résistance a I'écoulement

du LCR. Sa nature est variable, tumorale dans la plupart des cas.

XI.2.4.1. TUMORAUX

Chez I’enfant les hydrocéphalies d’origine tumorale sont les plus fréquentes (localisation
fréquente au niveau de la fosse postérieure).

Il s’agit ici de toutes les tumeurs développées sur le trajet d’écoulement du LCR, au premier
rang desquelles les tumeurs de la lame tectale (gliome) et de la région pinéale réalisent une
véritable sténose de 1’aqueduc. Les tumeurs de la fosse postérieure (médulloblastome,
astrocytome pilocytaire, épendymome, métastase cérébelleuse) et celles de la partie antérieure
du V3 (adénome hypophysaire, craniopharyngiome, kyste colloide) sont aussi souvent a
I’origine d’une hydrocéphalie par blocage direct du tractus ventriculaire.

Egalement, les tumeurs profondes (thalamiques), intraventriculaires comme les astrocytomes a

cellules géantes de la maladie de Bournonville, localisés au niveau du trou de Monro.
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L’hydrocéphalie peut aussi étre la conséquence d’une dissémination arachnoidienne et
ventriculaire d’une tumeur primitive.

Les tumeurs du plexus choroide comme les papillomes révelent un caractére particulier
puisqu’elles peuvent associer une hypersécrétion du LCR au simple blocage de son écoulement
dans les ventricules. Il existe une association rare mais classique d’une hydrocéphalie a une
tumeur de la moelle ou de la queue de cheval.

L’hydrocéphalie est souvent révélatrice et doit parfois étre traitée en urgence, méme si elle peut
régresser apres exérese de la tumeur (49, 111).

La pathogénie de cette entité non exceptionnelle reste obscure : infiltration des espaces sous
arachnoidiens par les métastases d'une tumeur médullaire méme bénigne, obstacle a la sortie du
LCR du IV®™ ventricule par une tumeur haut située oblitérant la grande citerne, fibrose des
espaces sous-arachnoidiens provoquée par la contamination répétée du LCR par des dérivés
sanguins (fibrine provenant de la tumeur ou d'un kyste tumoral) (38, 112).

Elles sont responsables de 20 % des hydrocéphalies de I’enfant. Le mécanisme est celui d’une
hydrocéphalie par blocage ou non communication dont I’évolution dépend avant tout de la
rapidité d’évolution de la 1ésion causale. Elles sont dominées par les tumeurs de la fosse
cérébrale postérieure et de la ligne médiane. Les tumeurs cérébrales représentent 20 % des
cancers de I’enfant. Dans cette classe d’age, elles occupent la deuxieme place des tumeurs
malignes apres les leucémies et la premicre place des tumeurs malignes solides. Leur fréquence
est de 2,5 cas pour 100 000 enfants de moins de 15 ans.

Ces tumeurs, du fait de leurs rapports parfois étroits avec les structures liquidiennes intra- et
péri-cérébrales, peuvent disséminer le névraxe par le biais du LCR, rendant souvent nécessaire

une imagerie cérébro-médullaire compléte dans le cadre du bilan d’extension de celles-ci (114).

X1.2.4.2. NON TUMORAUX

Toute 1ésion compressive peut étre a l'origine d'une géne a la circulation du LCR (abcés,
hématome...). Dans de nombreux cas, aucune cause n’est retrouvée. On parle alors de forme
idiopathique. Il semble que cette entité soit plus fréquente chez le sujet agé. Néanmoins, il s’agit
d’un diagnostic par défaut et on peut espérer que les travaux futurs éclairciront cette

dénomination probablement erronée (39).
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St =k +/-

=+ +/-

- < +/-
- < +++

Tableau 2: Etiologies des hydrocéphalies en fonction de I’Age
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CHAPITRE XII. THERAPEUTIQUE

INTRODUCTION

Dans son « Cours de pathologie et de thérapeutique chirurgicale » (1793), Hévin écrit : « Les
hydrocéphalies internes sont incurables et mortelles, tous les secours de l'art seraient
infructueux » (48). Cependant, les progres de la thérapeutique ont démontré le caractere erroné

de I’affirmation d’Hévin

Figure 36 : Cerveau d'un hydrocéphale d'apres "Résumé de pathologie et clinique
chirurgicale" Par FORT 1880 (48)

Il semble que la ponction ventriculaire soit la premiére opération qu'on se soit hasardé a
pratiquer dans 1‘hydrocéphalie. On en fait remonter l'invention a Dean Swifl en 1744, les
résultats n'étaient en général que transitoires malgré quelques cas de guérison définitive. Mais
on savait des lors que I'hydrocéphalie pouvait étre traitée.

Depuis, de nombreuses techniques chirurgicales ont été retracées pour traiter 1’hydrocéphalie

dans sa forme aigue ou chronique (48).

XII.1. METHODE DE DERIVATION

-Drain ventriculaire externe : (également connu sous le nom de ventriculostomie)

Nicolas le Chat (1700-1768) a inventé une canule spéciale avec une butée qui est insérée dans

le ventricule latéral qui draine de petites quantités du LCR a la fois.

-Drainage lombaire : La premicre application de la ponction lombaire pour le traitement de

I'hydrocéphalie était faite par Quincke en1891.

71



L’APPORT DE LA VENTRICULOCISTERNOSTOMIE DANS LE TRAITEMENT DES HYDROCEPHALIES

-Shunt ventriculo-cisternal : Décrit par Arne Torkildsen en 1939, c¢’est un shunt qui dérive

le LCR des ventricules latéraux a la cisterna magna lorsqu’il existe un obstacle au niveau du
V3, I’aqueduc ou le V4.

-La__dérivation _ventriculo-péritonéale : La premiére utilisation de la dérivation

ventriculopéritonéale a été faite par Kausch en 1905.

-La dérivation ventriculo-atriale : En 1957, Pudenz et al, ont décrit leurs expériences sur

l'utilisation de silicone comme matériau de shunt, une tuyauterie qu'ils ont utilisée pour la
premicre fois pour la dérivation ventriculo-atriale.

-Dérivation ventriculo-pleurale : L'insertion du cathéter distal dans l'espace pleural a été

rapportée par Heile en 1914. Dans les années 1950, Ransohoff et al, ont relancé cette technique
en cas de contre-indication a la DVP et la DVA.

-Dérivation lombo-péritonéale : La premiere introduction du shunt lombo-péritonéal a été

faite par Ferguson en 1898. Il a traité deux patients en utilisant un fil d'argent qui a travers¢ la
vertebre lombaire. Ceux-ci sont décédés 3 mois plus tard.

L’utilisation de ces techniques de dérivation interne et externe impose la mise en place d’un
matériel de dérivation (corps étranger) qui fait communiquer les ventricules avec une cavité
ayant la capacité de résorber le LCR ou le collecter en extra cérébral. L’exposition au risque
infectieux est importante ainsi que la possibilit¢ de survenu d’une obstruction ou d’un
dysfonctionnement du matériel de dérivation, nécessitant le plus souvent des reprises

chirurgicales itératives (9, 21, 86, 115).

XIL.2. LA VENTRICULOCISTERNOSTOMIE

La ventriculocisternostomie a été utilis€ée avec succes par Mixter pour le traitement de
I’hydrocéphalie avant 1’¢re de 1’utilisation de la valve auto-réglable. A I’époque, les résultats
n’ont pas été trés satisfaisants en raison de la survenue de complications avec un taux de
mortalité et de morbidité ¢élevées et précoces, d’ou le recours nécessaire aux dispositifs de
shunts. La fréquence des infections et des dysfonctionnements des valves de dérivation ainsi
que le développement rapide de I’endoscopie ont abouti a la réintroduction de la
ventriculocisternostomie. C’est une technique mini invasive qui permet le rétablissement de
I’écoulement (une circulation proche de la normale du LCR) a 1’aide d’un endoscope en
réalisant un orifice au niveau du plancher du troisiéme ventricule, permettant ainsi la
circulation du LCR dans la citerne interpédoculaire puis dans les espaces sous arachnoidiens

péricérébraux et médullaires.
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La VCS est devenue en quelques années le traitement de référence de 1’hydrocéphalie dans la
majorité des services de neurochirurgie. Des études multicentriques ont conclu qu’elle est
couronnée d’un taux de succes dans 65 % des cas, quels que soient 1’étiologie et 1’age des

patients (99, 116).

XIL.3. LES OBJECTIFS DU TRAITEMENT

En premiére intention et a chaque fois que cela est possible, on doit s’attacher a traiter la cause
de I’hydrocéphalie.

Le traitement de 1’hydrocéphalie par voie endoscopique (VCS) doit permettre de :

-Restaurer I’équilibre sécrétion-réabsorption du LCR et donc de lutter contre I’hypertension
intracranienne.

-Freiner I’augmentation excessive du périmetre cranien.

-Eviter les risques vitaux inhérents a I’hydrocéphalie.

-Assurer un bon développement psychomoteur et une intégrité sociale et professionnelle.
-Eviter les dispositifs de shunts et leurs complications mécaniques, infecticuses et
fonctionnelles.

-Réaliser une biopsie d’une tumeur de la paroi postérieure du troisiéme ventricule.

XII.4. LES MOYENS ET MATERIELS

XI1.4.1. PRESENTATION DE I’ENDOSCOPE

Les systémes d'endoscopie les plus utilisés actuellement dans le monde pour le traitement des

hydrocéphalies, qui fournissent un excellent champ de vision avec vue panoramique (grand
angle), un éclairage impeccable, méme dans un champ trés profond et permettent plus de

mouvements libres a l'intérieur du ventricule, sont les systémes suivants :

-L’endoscope rigide Le systéme tige-lentille Hopkins (Karl Storz, Tuttlingen, Allemagne).
Ce sont des systémes compacts et de petite taille, tels que les systémes Oi HandyPro et Gaab

(Karl Storz, Tuttlingen, Allemagne) (117).

-L'endoscopie flexible Il existe également des systémes d'endoscopie flexibles d’utilisation

difficile et complexe. Ils sont rarement utilisés (118).
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Figure 37: Systéme Oi HandyPro, avec poignée amovible

(Atlas of neuroendoscopic neurosurgery of the third ventricle)

-Les endoscopes a optique angulaire (a différents angles) Cette fonction est importante pour

le chirurgien qui travaille dans un champ opératoire étroit et profond. Les endoscopes a optique
angulaire permettent l'orientation pendant la navigation endoscopique et de regarder autour des

angles “looking around the corner”.

s
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Figure 38: Optique (Atlas of neuroendoscopic neurosurgery of the third ventricle)

Figure 39 : Optique a différents angles de vue (0°,30° ,45°) Figure 40 : Fibre optique

(Atlas of neuroendoscopic neurosurgery of the third ventricle)
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Figure 41: Source de lumiére (Atlas of neuroendoscopic neurosurgery of the third ventricle)

-L.a camera

Introduction récente des caméras haute définition qui génerent des images de 1080 lignes et 2

millions de pixels.

Figure 42: Camera pour neuroendoscopie

(Atlas of neuroendoscopic neurosurgery of the third ventricle)
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-Le bras articulé (Holder)

C’est un instrument qui permet de maintenir I’endoscope en place durant ’intervention et
d’avoir les deux mains libres pour manipuler les instruments a travers les canaux de travail.
L’Oi HandyPro et le systéeme Gaab permettent I'utilisation de la technique a main levée grace a

leur taille compacte.

Figure 43: Le bras articulé (Holder)

(Atlas of neuroendoscopic neurosurgery of the third ventricle)

-Le systéeme AIDA (Advanced Image and Data Acquisition)

Ce systeme permet d’enregistrer les données du patient, des vidéos hautes définitions (HD)
complétes et des images fixes (photos).
Ces enregistrements fournissent également une base de connaissances précieuse pour la

formation, 1'¢ducation, la publication et le partage des informations scientifiques avec des

collegues (21, 23, 117).

Figure 44 : Systetme AIDA (Advanced Image and Data Acquisition) pour l'enregistrement des
données du patient, des vidéos full HD (Atlas of neuroendoscopic neurosurgery of the third

ventricle)
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Figure 45 : Systéme Oi HandyPro, avec poignée amovible, incluant poignée de gaine de
fonctionnement (trois canaux de travail), mandrin, et grand-angle optique simple 0 ° (vue
agrandie, diametre 2 mm, Longueur 26 cm). Instruments (diamétre 1,3 mm, longueur de
travail 30 cm), y compris les ciseaux (machoires a simple action), les pinces a biopsie
(machoires a double action), pinces a préhension (machoires a double action), coagulation
unipolaire électrode, et électrode de coagulation bipolaire

(Atlas of neuroendoscopic neurosurgery of the third ventricle)

Figure 46 : Sonde de Fogarty (1)
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XILS. INDICATIONS DE LA VENTRICULOCISTERNOSTOMIE

La neuroendoscopie a attiré beaucoup l'attention au cours des deux derni¢res décennies, en
raison du développement technologique du systéme de I'optique, de la caméra, et des moniteurs,
fournissant ainsi une grande sécurité et élégance pour les procédures endoscopiques. A 1'égard
de telles avancées, l'endoscope a ¢été¢ définitivement ajouté a 1'équipement moderne dans
l'arsenal thérapeutique du neurochirurgien.

L’indication opératoire essentielle par excellence est représentée par les hydrocéphalies
obstructives non communicantes (sténose de 1’aqueduc de Sylvius, kyste colloide du troisiéme
ventricule). Actuellement, on voit ces indications s’élargir dans la gestion de 1'hydrocéphalie
tels que I’hydrocéphalie chronique de I’adulte, post hémorragiques, post méningitiques, les
kystes arachnoidiens suprasellaires, les hydrocéphalies tumorales (les tumeurs de la fosse
cérébrale postérieure obstruant les trous de LUSCHKA et de MAGENDI ou comprimant le
quatriéme ventricule et les tumeurs de la région pinéale obstruant I’aqueduc mésencéphalique),
les hydrocéphalies malformatives (les malformations d’ Arnold Chiari, malformations de Dandy
Walker, encéphaloceles et myéloméningoceles). Elle peut également étre indiquée chez les

patients précédemment valvés qui connaissent une défaillance de leurs dispositifs de shunt.

La supériorité de la ventriculocisternostomie, en cas de succes, est soulignée en étant une
technique mini invasive, sans avoir recours au dispositif de shunt et permet de rétablir une

circulation physiologique du liquide céphalorachidien (11, 21, 26, 29, 41, 48, 119, 120, 121).

XI1.6. TECHNIQUE OPERATOIRE DE LA VCS

XI1.6.1. PRINCIPES DE LA TECHNIQUE

Selon les données de la littérature, la VCS représente la technique chirurgicale par voie

endoscopique la plus pratiquée dans le monde entier par rapport aux autres procédures.

Le principe est basé sur la création d'une voie de sortie alternative pour drainer le LCR du
systéeme ventriculaire vers les espaces sous-arachnoidiens. Lors de cette technique, une
fenestration est réalisée sur le plancher du troisiéme ventricule, permettant I’écoulement du
LCR dans les citernes interpédonculaires et pré pontiques.

L'accés au systéme ventriculaire est I'une des approches chirurgicales les plus utilisées en

neurochirurgie. Il est indiqué chaque fois qu'il est nécessaire de mesurer la pression
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intracranienne, de traiter une hydrocéphalie ou d’aborder un processus intra ventriculaire (21,

50, 122).

X11.6.2. LES POINTS DE REPERES ANATOMIQUES D’ACCES AU
VENTRICULE

Des reperes anatomiques qui permettent 1’accés aux ventricules ont été décrits avant le

développement de la neuroradiologie moderne.

-Le point de Dandy (occipital)

En 1918, Dandy décrit une technique pour ponctionner la corne occipitale des ventricules
latéraux pour la ventriculographie. Le point d'entrée est situ¢é a 3 cm au-dessus et 2 cm

latéralement de la protubérance occipitale externe.

-Le point de Keen (pariétal postérieur)

En 1890, Keen a été le premier a décrire les reperes anatomiques externes pour la ponction du
carrefour ventriculaire. Le point pariétal postérieur est situé¢ a 2,5 a 3 cm postérieur et 2,5 a 3

cm au-dessus du pavillon de l'oreille.

-Le point de Kocher (le point coronal)

Emil Theodore Kocher (1841-1917) a décrit un point pour la ponction de la corne frontale situé¢
1 a 2 cm antérieur a la suture coronale dans la ligne médio-pupillaire, ou a 11 cm postérieur de

la glabelle et 3 a 4 cm de la ligne médiane.

-Le point de Frazier

Il décrit le point pariéto-occipital a 6 cm au-dessus et 4 cm latéralement de la protubérance
occipitale externe.

-Le point de Tubbs

En 2009, Tubbs a décrit un repere externe pour l'acces transorbital a la corne frontale du
ventricule latéral. Un point situé juste en médio pupillaire a travers le toit de I'orbite. Une

trajectoire orientée de 45° d'une ligne horizontale et 15-20° médiales a une ligne verticale.

-Le point de Kaufman

En 1970, Kaufmann a décrit un point d’acces aux cornes frontales d'un point situé a 4 cm

supérieur au nasion et 3 cm en latéral a la ligne médiane (21, 50, 122).
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Figure 47 : Schéma qui illustre les différents points d’acces au ventricule

(Points: 1 Keen, 2 Kocher, 3 Dandy, 4 Frazier, 5 Kaufman, 6 Tubbs) (4tlas of
neuroendoscopic neurosurgery of the third ventricle)
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CHAPITRE XIII. EVOLUTION

XIII.1. EVOLUTION

Avant I’ére du traitement chirurgical, le taux de mortalité des hydrocéphalies était d’environ
50% a six mois. 80% des déces survenaient surtout dans les 18 premiers mois de vie (86).
La mortalité a diminué de fagon spectaculaire depuis 1’introduction des techniques chirurgicales
de dérivation (DVA, DVP) de LCR et de la ventriculocisternostomie par voie endoscopique,
ainsi que le développement des techniques d’imagerie qui permettent le diagnostic et le suivi
post opératoire des patients (123).

L’évolution des malades opérés pour hydrocéphalie differe selon 1’étiologie, le type de
traitement et la rapidité de la prise en charge.

Actuellement, 1’évolution des hydrocéphalies traitées est le plus souvent favorable puisque la
mortalité se situerait autour de 17%. La majorité des décés surviennent dans les deux premicres
années et sont surtout dus a la progression de la maladie primitive ou a des pathologies
intercurrentes et, a un moindre degré, aux complications post opératoires ou liées au shunt
(124).

Dans la littérature, la mortalité est de 0 a 1% concernant la ventriculocisternostomie (125, 126).

XIII.1.1. LA SURVEILLANCE

L’hydrocéphalie est une pathologie qui débute des le plus jeune age et engage la vie entiere.

Le patient opéré pour hydrocéphalie par voie endoscopique nécessite une surveillance
particuliere (réguliere, systématique) afin de pouvoir déceler une éventuelle complication. Au
premier plan, elle implique les parents, qui doivent s’inquiéter au moindre symptome ou la
constatation d’un comportement inhabituel de leurs enfants (127).

Les patients adultes doivent étre conscients des complications potentielles qui peuvent survenir
lors de I’évolution. Ils doivent consulter sans hésitation. L’hydrocéphalie est considérée comme
¢tant un dénominateur commun a de nombreuses pathologies. La surveillance au long terme
implique aussi les neurochirurgiens, les médecins généralistes, les neurologues, les pédiatres et
les psychologues.

La surveillance s’impose avec la méme rigueur, que 1’hydrocéphalie soit traitée par dérivation

ou VCS. Elle est a la fois clinique et radiologique (2, 128, 129).

- Les éléments cliniques

- L’état général, température, état de conscience.

- La mesure du périmétre cranien.

81



L’APPORT DE LA VENTRICULOCISTERNOSTOMIE DANS LE TRAITEMENT DES HYDROCEPHALIES

- L’appréciation de 1’état des fontanelles et des sutures.

- Le dépistage des nouveaux signes cliniques (syndrome cérébelleux, troubles de
I’oculomotricité).

- L’évaluation du développement psychomoteur chez le nourrisson et du comportement
psychique, intellectuel et scolaire chez I’enfant plus grand.

- L’examen ophtalmologique (FO, AV, CV).

- La vérification du fonctionnement du matériel de dérivation (malade porteur de valve).

- Les éléments paracliniques :

Un scanner cérébral doit étre demandé en cas de syndrome d’HTIC.
Une IRM cérébrale de flux pour confirmer le fonctionnement de la VCS.
Une radiographie cranienne et thoraco-abdominale pour vérifier la position et ’intégrit¢ du

matériel de dérivation (malade porteur de valve).

-Le rvthme de surveillance :

- Au cours des six premiers mois qui suivent la VCS, une consultation par mois s’impose. Au
3°m mois, on demandera une IRM cérébrale de contrdle pour apprécier la taille des ventricules.
- Au sixiéme mois, on demandera une IRM cérébrale de controle.

- Au cours du deuxiéme semestre : 1’idéal serait une consultation tous les deux mois avec un
deuxiéme bilan radiologique et une IRM a la fin de la premicre année.

- Au cours de la deuxiéme année, I’enfant sera revu tous les trois mois (129).

XII1.2. COMPLICATIONS

La ventriculocisternostomie endoscopique (VCS) elle-méme, qui semblait pendant longtemps
apporter une guérison définitive de I’hydrocéphalie, s’est avérée apres usage grevée de certaines
complications. Elles sont classées, en fonction de leur survenue, en complications per

opératoires et post opératoires immédiates et tardives (86, 130 - 133).

XII1.2.1. COMPLICATIONS PER OPERATOIRES
X111.2.1.1. MODIFICATIONS HEMODYNAMIQUES

Au cours des procédures endoscopiques, en particulier la VCS, un changement de rythme
cardiaque peut survenir (bradycardie, tachycardie, trés rarement un arrét). De nombreuses
hypothéeses ont été suggérées pour expliquer le mécanisme. Il semble, en effet, que I’irrigation

excessive et prolongée sans régulation du drainage abouti a une augmentation de la pression
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intracranienne et une dilatation excessive des parois du troisieme ventricule, d’ou la
compression directe sur le tronc cérébral et I'hypothalamus.

Le monitoring de la pression intracranienne per op€ratoire permet de surveiller I’évolution de
celle-ci. Jaque Kheamart et al, ont démontré que 1’apparition d’une bradycardie est un élément

péjoratif car elle peut évoluer rapidement vers une asystolie (1).

X1I1.2.1.2. LESIONS TRAUMATIQUES DES STRUCTURES ANATOMIQUES
DU TROISIEME VENTRICULE

Le troisiéme ventricule posséde des rapports anatomiques sensibles principalement avec le
thalamus, I’hypothalamus, les corps mamillaires, le fornix et la région septale. Ces structures
anatomiques entretiennent des connexions étroites avec le cortex préfrontal, cingulaire et
d’autres structures limbiques comme 1’hippocampe et I’amygdale. Elles peuvent étre 1ésées lors
de la manipulation du ventriculoscope, ce qui va entrainer des troubles neuroendocriniens, de

la mémoire, des fonctions exécutives et des régulations émotionnelles (134).

XI11.2.1.3. LES COMPLICATIONS HEMORRAGIQUES ET LESIONS
VASCULAIRES

L’hémorragie intra-ventriculaire peut survenir deés l'introduction de 1’endoscope dans le
ventricule en raison d’une atteinte des vaisseaux sous-épendymaires. Habituellement, le
saignement est minime et peut étre contrdlé par I’irrigation. Elle peut étre également liée a une
blessure des vaisseaux sanguins cérébraux induite chirurgicalement par une lésion directe
mécanique et / ou thermique (coagulation). Le saignement peut étre important, et la visibilité
pourrait étre affectée, ce qui conduit a ’interruption de I’intervention. En outre, I’hémorragie
semble étre plus fréquente lors d'une biopsie ou d'une exérese tumorale.

La principale complication vasculaire, qui est un accident heureusement rare, survenant dans
environ 1-2%, mais aussi trés grave, est la blessure du tronc basilaire ou de I’une de ses branches
collatérales source d’une hémorragie cataclysmique avec impossibilité d’hémostase, entrainant
le décés du patient. D’autres complications vasculaires par plaie de 1’artere choroidienne

antérieure, des veines septales et des veines thalamostriée peuvent étre fatales également (135).

XI11.2.2. COMPLICATIONS POST OPERATOIRES IMMEDIATES
X111.2.2.1. FUITE DE LCR ET COLLECTIONS SOUS-GALEALES

Les fuites de LCR a travers la plaie opératoire ont ¢&té décrites aprés une

ventriculocisternostomie. Elles surviennent généralement les premiers jours en post opératoire
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avec une incidence globale de 2% a 18%. Elles seraient en rapport avec une augmentation
transitoire de la pression intracranienne apres une procédure endoscopique.

Les ponctions lombaires apres une procédure endoscopique pourraient controler les a-coups de
I’hyperpression intracranienne, protéger 1’étanchéité de la plaie opératoire et favoriser

I'écoulement du LCR a travers la stomie (136).

XI111.2.2.2. LES MENINGITES

Une méningite peut survenir apres une ventriculocisternostomie. Habituellement, le patient se
présente avec de la fievre, des maux de téte, des vomissements et des signes d'hypertension
intracranienne. La ponction lombaire confirme le diagnostic. Le risque évolutif de la méningite

est source de I’échec de la VCS et la dépendance probable au shunt (136).

XII1.2.2.3. I’EPILEPSIE

Les crises d’épilepsie peuvent survenir apres une intervention nécessitant une incision corticale.
L'incidence peut étre plus ¢élevée lorsqu’il préexiste une souffrance cérébrale d’ou I’intérét de

limiter la taille de 1’incision corticale et d’administrer des anticonvulsivants (136).

XII1.2.3. LES COMPLICATIONS A LONG TERME
X111.2.3.1. COLLECTION SOUS DURALE

Elles ne sont pas fréquentes. Leur incidence est, en effet, assez faible (2% environ). Elles sont
dues a une baisse importante de la pression intracranienne lors de I’ouverture de la stomie ;
mais surtout a une possible déplétion de LCR au début ou a la fin de I’intervention. Ces
collections sont en particulier observées chez le nourrisson présentant un manteau cortical trés
fin et une hydrocéphalie trés importante. Elles sont le plus souvent asymptomatiques, mais,
dans quelques cas, elles exercent un effet de masse sur les structures parenchymateuses et sont

a ’origine d’un tableau clinique typique, imposant un traitement chirurgical (137).

XI111.2.3.2. FERMETURE DE LA STOMIE

Les complications tardives des procédures endoscopiques sont principalement représentées par
la réocclusion ou fermeture retardée de 1’orifice de stomie avec le risque de récurrence des
symptomes. Le délai de fermeture varie de 26,2 mois jusqu’a 6 ans cependant quelque cas de
fermeture précoce ont été rapporté avec un délai de 03 a 06 mois. La réapparition tardive des
symptomes d’hydrocéphalie aprés une ventriculocisternostomie doit faire évoquer le
diagnostic. Une deuxiéme procédure endoscopique est généralement efficace. Des constatations

peropératoires ainsi que lors des autopsies des sujets ayant présenté une mort subite tardivement
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apreés une VCS ont trouvé que I’orifice de la stomie est habituellement occlus par une nouvelle
membrane ou une cicatrice arachnoidienne, une occlusion cisternale et rarement par un caillot

ou une tumeur par extension (138 - 140).

XII1.3. LES SEQUELLES

L’hydrocéphalie est une pathologie d’apparence bénigne. Lorsqu’elle n’est pas prise en charge

a temps, elle peut engendrer des séquelles, sources d’handicaps physiques et psychiques.

XI11.3.1. LES SEQUELLES SUR LE DEVELOPPEMENT INTELLECTUEL

La dilatation ventriculaire est source de 1ésions décrites dans le chapitre précédant

(anatomopathologie). Au stade évolué, elle provoque des 1ésions au niveau du parenchyme
cérébral avec des retentissements sur le développement intellectuel et une influence directe
sur le quotient intellectuel (QI). I semble, en effet, exister une corrélation significative entre
le QI et I’épaisseur du manteau cortical en post opératoire. Le QI étant supérieur a 100 si cette

épaisseur dépasse 03 cm.

XH1.3.2. LES SEQUELLES MOTRICES ET SENSORIELLES

Les séquelles motrices s’observent dans pres de 20% des cas et s’associent souvent a un déficit

intellectuel. Elles sont représentées le plus souvent par un syndrome spastique des membres
inférieurs avec un retard d’acquisition de la marche (ataxie) et parfois d’une hémiparésie.
Les séquelles sensorielles, en particulier visuelles, sont également fréquentes, a type

d’amblyopie, baisse de 1’acuité visuelle. Les atteintes auditives sont, par contre, plus rares.

XI11.3.3. LES SEQUELLES COMPORTEMENTALES

Ces troubles sont liés a la compression importante et prolongée du lobe frontal. Elles se

manifestent par des troubles du comportement, des troubles de 1’attention, et parfois par une
hyperactivité. Des problémes psychiatriques, surtout d’ordre névrotique, peuvent s’observer et
généralement de bon pronostic ; d’ou la nécessité d’une prise en charge psychologique précoce

de ces patients (129).

XI1.3.4. L’ EPILEPSIE

L’épilepsie secondaire peut survenir chez ces patients avec une incidence qui pourrait atteindre

0,5 a 1%. Elle serait liée a des cortotomies frontales importantes et a une souffrance ancienne

du cortex cérébral.
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XI11.3.5. LES MANIFESTATIONS ENDOCRINIENNES

Parmi les conséquences endocriniennes des hydrocéphalies, I’aménorrhée n’est pas

exceptionnelle ; la puberté précoce ou retardée et 1’obésité en sont les symptomes les plus
fréquents. Apres la chirurgie par voie endoscopique, ou on doit faire attention a I’infundibulum,
la fonction hypothalamique gonadotrope se normalise en quelques mois dans la majorité des

cas.
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CHAPITRE 1. GENERALITES

L1. INTRODUCTION

L’hydrocéphalie représente un groupe hétérogene de conditions, caractérisée par un désordre
global de I’homéostasie du LCR qui conduit généralement & une dilatation anormale des
ventricules cérébraux (une ventriculomégalie) (141). Elle est souvent associée a une élévation
de la pression intracranienne (62). C’est une affection fréquente qui peut survenir a tout age.
Elle est grave en raison de la morbidité (retard psychomoteur, cécité) et la mortalité (mort subite
liée a I’hydrocéphalie aigue) qu’elle entraine. Le colt de la prise en charge des personnes
présentant des séquelles liées a cette maladie est trés élevé pour notre société (142). Son
mécanisme physiopathologique trés complexe demeure toujours un sujet de controverse.

Le traitement est essentiellement chirurgical, se reposant sur les méthodes de dérivations
ventriculo-péritonéales et atriales nécessitant la mise en place d’un matériel de dérivation
(dispositif de shunt qui est un corps étranger) (143), ce qui permet la dérivation du LCR vers
un lieu de résorption (le péritoine, I’oreillette gauche). Ces méthodes s’associent a un taux élevé
de complications avoisinant les 32%. Celles-ci peuvent inclure des dysfonctionnements en
raison de l'obstruction, la déconnexion mécanique et/ou une rupture du cathéter de drainage. La
fréquence de survenu des infections ainsi que les dysfonctionnents de valve de dérivation

conduisent le plus souvent a des interventions itératives (144).

La ventriculocisternostomie est une nouvelle technique chirurgicale du traitement de
I'hydrocéphalie, qui a I’avantage d’éliminer la mise en place d'un matériel de dérivation.
L’indication par excellence de la ventriculocisternostomie est 1’hydrocéphalie obstructive
(145), serait-elle de la méme efficacité pour toutes formes d’hydrocéphalie ?

La VCS est une technique chirurgicale mini invasive. Elle permet d’éliminer le besoin
d’implantation d’un dispositif de shunt ventriculaire, censé étre porté a vie, et réduit

sensiblement la durée d’hospitalisation ainsi que le colt de la prise en charge des malades.

Il nous a paru intéressant a travers notre étude, qui compte des patients hydrocéphales de
différents ages (NRS, enfants et adultes) et d’étiologies variées, de décrire I’apport de cette

technique dans le traitement de cette pathologie.
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1.2. OBJECTIFS DE L’ETUDE

Pour mener a terme notre travail, nous avons envisagé a atteindre les objectifs suivants :

L’objectif principal :

- Evaluer les résultats et I’intérét de la VCS dans le traitement des hydrocéphalies.

Les objectifs secondaires :

-Etablir une classification selon I’étiologie.
-Décrire les aspects endoscopiques per opératoires.
-Evaluer le pronostic des malades traités par une VCS.

-Faire une étude socio-économique.
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CHAPITRE II. MATERIELS ET METHODES

I1.1. MODE, LIEU ET PERIODE D’ETUDE

Notre travail est une étude prospective sur 300 patients opérés pour des hydrocéphalies, ayant
bénéficié d’une ventriculocisternostomie par voie endoscopique au service de neurochirurgie
du CHU de Béjaia. Cette étude s’est étalée sur une période de 06 ans (février 2012 jusqu’au
mois de novembre 2017). Le screaning total était de 316 cas. Nous avons exclut 16 cas en raison

des dossiers non exploitables.

I1.2. POPULATION ETUDIEE

Notre étude est prospective et descriptive concernant les patients présentant une hydrocéphalie
quel que soit leurs ages. Durant la réalisation de ce travail, nous avons constaté que la limite
d’age inferieure est de 01 mois et la supérieure est de 86 ans.

Nous avons opéré 300 malades ayant présenté tous types d’hydrocéphalie (biventriculaire,
triventriculaire et tétraventriculaire) quel que soit 1’étiologie (congénitale, malformative,
acquise, tumorale, hydrocéphalie chronique de I’adulte ainsi que les patients valvés ayant
présenté un dysfonctionnement du dispositif de shunt) et I’age.

Sont exclus de 1’é¢tude les cas d’holoprosencéphalie isolée ou associée a des syndromes poly
malformatif contre-indiquant 1’anesthésie générale.

Les sujets sont recrutés par le biais de la consultation (ils sont orientés en consultation
d’anesthésie pré- opératoire aprés discussion de 1’indication opératoire au colloque) ou des
urgences (cas des hydrocéphalies aigues menagant le pronostic vital).

Avant chaque intervention, les malades ou leurs tuteurs sont informés des risques et des
avantages de I’intervention neurochirurgicale. Leur consentement est obtenu et consigné sur
une fiche (décharge, voir en annexe 1).

En pré opératoire, nos patients ont tous bénéficié d’un examen neurologique, d’un examen
général, des examens complémentaires : bilan biologique, radiologique (ETF, TDM, IRM...),

ainsi qu’une consultation de réa-anesthésie.

En post-opératoire immédiat, les malades sont hospitalisés en salle de réveil, puis transférés a
I’unité d’hospitalisation une fois conscients et stabilisés sur le plan hémodynamique. Durant
leurs hospitalisation, chaque patient a bénéficié d’une surveillance clinique et para clinique

réguliere jusqu’a sa sortie.
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Le premier contrdle se fait un mois apres la sortie. Puis, une fois tous les mois pendant 06 mois.

Par la suite, ils sont contrdlés une fois tous les trois mois pendant la premicre année.

Les contrdles seront espacés de 6 mois pendant les deux premiéres années qui suivent. Enfin,

ils seront revus une fois par an.

I1.3. RECUEIL DES DONNEES

Tous les patients ont été opérés par la méme équipe, avec le méme matériel du service de
neurochirurgie du CHU de Béjaia.

Les données de 1’¢tude (anamnestiques, cliniques, para cliniques, thérapeutiques et évolutives)
ont été recueillies des registres d’hospitalisation, des dossiers médicaux, des comptes-rendus
opératoires, des vidéos et des images opératoires de la VCS (traitement par voie endoscopique)
et rapportées sur des fiches individuelles d’exploitation préétablie (voire fiche technique
annexe2).

Pour mener a bien ce travail, I’analyse des données a été faite sur les logiciels EPI-INFO et
SPSS. Les tableaux des résultats ont été ¢laborés sur EXCEL puis transférés sur WORD.
Nous avons également utilisé le logiciel ZOTERO pour le renvoi bibliographique selon le style
Vancouver, recommandé pour la rédaction scientifique médicale. Nous avons suivi des

formations nationales et internationales pour pouvoir maitriser ces logiciels.
Nous déclarons ne pas avoir de conflits d’intéréts en relation avec notre travail.

I1.4. LES MOYENS MATERIELS ET INSTRUMENTS

Le service de la neurochirurgie du CHU Bé¢jaia est doté d’une colonne d’endoscopie ainsi que
du matériel nécessaire pour la pratique et la réalisation de la ventriculocisternostomie par voie

endoscopique.
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Figure 49: Source de lumiere froide (CHUBejaia ) Figure 50: Caméra HD (CHU B¢jaia )
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Figure 51 : Systéme AIDA (Advanced Image and Data Acquisition)

pour I’enregistrement des vidéos (CHU Béjaia)

Figure 52 : Bistouri électrique pour coagulation bipolaire et monoplaire (CHU Béjaia)
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Figure 53 : Matériel d’endoscopie utilisé au CHU de béjaia
1/Fibre optique, 2/Endoscope OI pro, 3/Mandrin, 4/Gaine pour endoscope, 5/Optique 12°,
6/Pince a préhension, 7/Sonde bipolaire a pointe mousse, 8/Sonde monopolaire a pointe

mousse, 9/Sonde de Fogarty

Figure 54 : Matériel d’endoscopie utilis¢ (CHU de Béjaia) 1/Sonde Fogarty, 2Gaines pour
optique, 3/optique 12°, 4/Optique 30°, 5/Mandrin, 6/Endoscope ‘Gaab’, 7/Mandrin,
8/Endoscope ’Ol pro’, 9/Sonde de coagulation bipolaire, 10/ Sonde de coagulation

monopolaire, 11/Ciseau, 12/Pince a préhension, 13/Sonde d’aspiration, 14/Fibre optique
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Figure 55 : 1/Endoscope ‘Oi HandyPro’, 2/optique12°, 3/mandrin (CHU Béjaia)

Figure 56 : 1/Endoscope ‘Gaab 6°°, 2/Mandrin (CHU Bé¢jaia)
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IL.5. TECHNIQUE OPERATOIRE

-Préparer et vérifier le matériel d’endoscopie et s’assurer qu’il est fonctionnel et stérile.

-En salle opératoire, la colonne d’endoscopie est placée en face de I’opérateur et ses aides.
-Les pédales pour coagulation bipolaire et monoplaire sont sous le contrdle de 1’opérateur.
-L’endoscope et les différents instruments pour la réalisation de la VCS sont préparés sur table.
-Le patient est installé en position décubitus dorsal, téte sur téticre fixée en légere flexion.
-Repérage et tracage du site opératoire (Le point de Kocher ou le point coronal) situ¢ a 12cm
du nasion et 2,5 cm en dehors de la ligne médiane, soit a 12 cm de la ligne médio-pupillaire a

droite (I’hémisphere mineur pour le droitier).

Figure 57 : Repéres anatomiques du site opératoire (21)

-Incision cutanée linéaire de 02 cm environ, les berges cutanées sont écartées a 1’aide d’un

€carteur auto statique.

Figure 58 : Tragage de I’incision cutanée (Service de Neurochirurgie, CHU Bé¢jaia)
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-Forage d’un trou de trépan en regard qui se projette, en général, juste en avant de la suture

coronale, a 25 mm en dehors et en avant de la jonction sagittale coronale.

Figure 59 : Trou de trépan (Service de neurochirurgie, CHU Béjaia)

-Ouverture de la dure mere et réalisation d’une petite cortotomie de (06 mm) six millimetres
environ, suffisante pour 1’introduction de 1’endoscope afin d’éviter une importante cheminée
corticale et de prévenir une fuite de LCR par voie rétrograde souvent responsable d’une
collection sous-durale (Hygrome) et épilepsie post-opératoire. Elle est réalisée au moyen d’une
pince bipolaire sur la partie moyenne de la 2™ circonvolution frontale (F2).

-Introduction de la chemise avec le mandrin, selon la bissectrice de l'angle racine du nez-
conduit auditif externe a travers la cheminée.

-Le retrait du mandrin permet l'issue de LCR qui est collecté dans un tube stérile pour étude et
recherche des marqueurs tumoraux lors des hydrocéphalies secondaires a une tumeur pinéale.
Le mandrin est remplacé par une optique de 30°.

-On identifie rapidement les parois du ventricule latéral et le plexus choroide. Ce dernier est
suivi d’arriére en avant jusqu’a visualisation du foramen de Monro qui est le lieu de passage
dans la lumiere du troisiéme ventricule. Il faut veiller au respect des différentes structures

présentes a ce niveau :
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Figure 60 : Foramen de Monro et ses réperes anatomiques
(Service de neurochirurgie, CHU Béjaia)

*Le pilier antérieur du trigone qui forme le bord antérieur du foramen inter ventriculaire

(Monro). Sa Iésion peut engendrer des troubles de la mémoire.

*Le plexus choroide qui est un élément fondamental pour le repérage anatomique.

*Les structures vasculaires : La veine septale antérieure et la veine thalamostriée qui se

drainent, en arriére du foramen inter ventriculaire, dans la veine cérébrale interne.

*Le septum pellucidum peut étre fenestré en fonction du degré d’évolution de

I’hydrocéphalie.

*Le trou de Monro est généralement dilaté en cas d’hydrocéphalie. Son diamétre doit

admettre le passage de I’endoscope.
-En cas de kyste colloide qui obstrue le trou de Monro, on réalise I’exérése du kyste afin de
pouvoir progresser dans la lumiére pour atteindre le troisiéme ventricule et effectuer la VCS.
-Dans la cavité du troisiéme ventricule, en s’orientant vers l'avant, nous apercevons : les deux
corps mamillaires, le plancher du troisieme ventricule ainsi que le récessus infundibulaire
formant un triangle représentant le lieu de la réalisation de la stomie. Le tronc basilaire peut

étre apercu par transparence a travers un plancher translucide.

Figure 61 : Vue endoscopique du 3™ ventricule (Service de neurochirurgie, CHU Béjaia)
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-L'ouverture du plancher (stomie) est classiquement réalisée au centre de ce triangle (Triangle
infundibulo-mamillaire), au moyen de la sonde coagulante, en se dirigeant 1égérement vers
I’avant et en arriere du dorsum sellae (un repere anatomique important a considérer), en vue de
prendre toutes les précautions pour la réalisation sans incidents notamment vasculaires (tronc

basilaire et artéres cérébrales postérieures) et nerveux (nerf oculomoteur commun).

Figure 62 : Ouverture du plancher du 3°™ ventricule (stomie) - Service de neurochirurgie,

(CHU B¢jaia)

-La stomie sera agrandie a 1’aide d’une sonde de Fogarty n°3 qui est munie d’un ballonnet
gonflable qui va permettre 1’écartement des berges pour prévenir une éventuelle fermeture. Elle
est, par ailleurs, utile dans I’hémostase en comprimant les berges de la stomie pendant quelques

secondes, en cas de saignements minimes.

Figure 63 : Agrandissement de la stomie (Service de neurochirurgie, CHU Béjaia)

-On vérifie la perméabilité de la stomie en se rapprochant des berges afin d’éliminer I’existence

d’une membrane résiduelle et, surtout, d’ouvrir la membrane de Liliequist, plus
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qu’indispensable pour la réussite de la VCS. Elle sera confirmée par la visualisation d’un flux
de LCR a travers la stomie par les mouvements des berges (un flux systolo-diastolique). A ce

niveau, le tronc basilaire et ses branches sont visualisés ainsi que le clivus.

Clivus
M Liliequist

TC

Figure 64 : Ouverture de la membrane de Liliequist (Service de neurochirurgie, CHU Bé¢jaia)

-Certains auteurs n’utilisent pas la coagulation pour 1’ouverture du plancher afin d’éviter la
diffusion de chaleur ; mais le plus souvent, elle se fait au moyen d’une pince a préhension ou
au laser en tenant compte de 1’aspect anatomique du plancher du troisiéme ventricule qui peut
étre translucide et transparent, facilitant le geste chirurgical, ou parfois €pais, posant quelques
fois des difficultés a sa réalisation.

-L’orientation de I’endoscope en arriere nous permet de visualiser et vérifier 1’aspect de
I’aqueduc de Sylvius qui est habituellement fermé et/ou sténosé, a ['origine d’une
hydrocéphalie tri-ventriculaire. Cette manceuvre est facultative voire méme trés dangereuse car
elle risque fortement de blesser le trigone.

-Lorsqu’il est suffisamment dilaté lors des tumeurs du quatriéme ventricule, une biopsie tans-
aqueducale peut étre effectuée ; mais ceci nécessite une grande expérience couronnée d’une
prudence.

-Parfois, la parois postérieure du V3 est soulevée et infiltrée par un processus de la région
pinéale ou du V4. Une biopsie peut alors étre réalisée pour avoir le diagnostic histologique de
la tumeur. Ces derniers gestes doivent étre bien évidement fait aprés avoir effectué¢ la
ventriculocisternostomie.

-On retire I’endoscope du V3 délicatement en évitant de traumatiser le pilier antérieur du
trigone.

-On peut compléter notre geste chirurgical par la coagulation des plexus choroides qui doit étre
de préférence totale et bilatérale pour aboutir a un résultat meilleur, surtout chez les NRS dont
I’age est inférieur a une année (29). Actuellement, certains auteurs la préconisent aussi dans le

traitement des hydrocéphalies chroniques de 1’adulte (75). Celle-ci sera faite au moyen d’une
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sonde coagulante, ou au laser, en débutant la procédure a partir du bord postérieur du foramen
de Monro progressivement jusqu’a atteindre la partie distale (région temporale) du plexus
choroide, appelé glomus. L’irrigation au sérum physiologique doit étre continue pour éviter une
diffusion de chaleur aux structures avoisinantes a 1’origine de 1ésions, responsables de troubles
neurologiques post-opératoires.

-On retire de fagon douce et non traumatique 1’endoscope.

-La dure-mere peut étre fermée par quelques points séparés, en utilisant parfois de la colle
biologique pour assurer une parfaite étanchéité et éviter les fuites post-opératoires de LCR
responsables d’infections méningées (21).

-Une suture cutanée point par point termine notre intervention.

II.6.METHODES D’EVALUATION

Les méthodes d’évaluation utilisées dans notre étude sont basées sur un protocole comprenant

les critéres suivants :
1. Profil épidémiologique (4ge, sexe, origine geographique, année de prise en charge).
2. Données cliniques.
3. Données des examens complémentaires (TDM cérébrale, IRM cérébrale, ETF)
4. Aspects endoscopiques peropératoires.
5. Etiologies de I’hydrocéphalie.

6. Evolution post opératoire des patients.

I1.7. CRITERES DE SUCCES ET D’ECHEC

Il nous a paru nécessaire et impératif de donner une définition pour le succes et I’échec de la
ventriculocisternostomie.

Il n’existe pas un consensus sur les critéres qui nous permettent de les définir et les avis sont
multiples et divergent dans la littérature (141).

Le succes de la VCS est obtenu lorsqu’une amélioration surtout clinique et aussi radiologique
est constatée apres la chirurgie ; en absence de complications per ou post opératoires n’ayant
pas nécessité la mise en place d’'une DVP (28, 141).

Quant a la définition de 1’échec de la ventriculocisternostomie, le principal critére retenu est la
réapparition de la symptomatologie clinique de 1’hydrocéphalie, et surtout le recours a I'ultime

solution, qui est la mise en place d’un shunt de dérivation du LCR (DVP) (149).
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Kulkarni. Abhaya V.et al (150) ont proposé un score d’évaluation pour définir et prédire le

succes de la procédure endoscopique basé sur les criteéres suivants : 1’dge, 1’étiologie et le

shunt préalable.

Age + Etiologie +  Shunt préalable
<1 mois Post infectieux Shunt préalable
1 mois a < 6 mois Pas de shunt préalable
Myéloméningocele
Hémorragie intraventriculaire
Tumeur cérébrale non tectale
6 moisa <1 an Sténose de I’acqueduc
Tumeur tectale
Autres étiologies
l ana <10 ans

> 10 ans

Tableau 2 : Echelle d’évaluation du succés de la VCS chez I’enfant (Calculation of the
ETVSS of Kulkarni)

Timothy W. Vogel (121) ont défini le succés de la ventriculocisternostomie lorsqu’ils
n’auraient pas d’autre chirurgies pour I’hydrocéphalie, cela pour déterminer 1’indépendance
au shunt (sont définis non shunt dépendants les patients ayant bénéfici¢ d’une ablation de
valve et/ou sa ligature et qui sont restés sans shunt pendant la période de suivi).

Melot A. (151) juge que le principal critere de I’efficacité de la VCS est ’amélioration
clinique sans nécessité de recours a une mise en place d’une dérivation interne du LCR et que
le critére secondaire est la taille des ventricules (troisiéme ventricule et ventricules latéraux).
Thomas J. Gianaris al (148) ont identifié¢ chez les patients qui ont un score de succes élevé
(égal a 90), les facteurs prédictifs du succes de la VCS qui sont : une pression intra cranienne
élevée, démontrée par la léthargie et le flux transépendymaire en préopératoire. En
postopératoire, le succes est corrélé avec une petite taille des ventricules, spécifiquement le
troisiéme ventricule. L’échec est reli¢ a une grande taille des ventricules en post opératoire.
Giuseppe Cinalli (138), lors de la chirurgie, le critere utilis€ pour définir une procédure

réussite était la visualisation claire du clivus et de 1'artére basilaire. En 1'absence de ce critére,
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la procédure était considérée comme un échec technique. Les critéres cliniques pris en
considération pour définir une procédure réussite étaient : une résolution compléte de tous les
symptomes et signes cliniques ainsi que la disparition de tous les signes radiologiques de
l'activité de I’hydrocéphalie. En I'absence d'un de ces critéres et lorsqu’ une intervention
chirurgicale supplémentaire a été réalisée, le traitement était donc considéré comme un échec.
Pour Cinalli et al (152), il s’agit de la disparition des signes radiologiques d’hydrocéphalie.
Sidi Mammar et Bouyoucef (28) ont défini le « succés » de la VCS par I’amélioration ou la
stabilisation de la symptomatologie clinique et radiologique aprés le traitement endoscopique,
et ne nécessitant pas le recours a la DVP, ainsi qu’une amélioration sur le plan

neuropsychologique.
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CHAPITRE III. RESULTATS

III.1.DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES

II1.1.1.EXPERIENCE DU SERVICE

360 Hydrocéphalie 360
Adénome hypophysaire 2
Méningiome 1
7 Bréche ostéo-méningée 2
Craniopharyngiome 2
Mucocele géante 1

15 Kyste arachnoidien 15
Kyste colloide du V3 6
10 Craniopharyngiome 2
Astrocytome pilocytique du V3 2
Conflits vasculo-nerveux 2
APC Neurinome de 1’acoustique 3
17 Kyste épidermoide 2
FCP (astrocytome kystique) 4
Adénome hypophysaire 6

409

Tableau 3 : Expérience du service de neurochirurgie du CHU bejaia dans les procédures

endoscopiques

La chirurgie par voie endoscopique a débuté en concomitance avec la création du service de
neurochirurgie en février 2012. Depuis, nous avons a notre actif plus de 400 procédures
endoscopiques qui sont les suivantes :

La ventriculocisternostomie, kystocisternostomie, chirurgie de tumeur intra ventriculaire,
chirurgie par voie endonasale de I’étage antérieur de la base du crane, I’endoscopie couplée au
microscope (la chirurgie de 1’angle ponto cérébelleux, les astrocytomes kystiques de la FCP,

chirurgie de I’adénome hypophysaire par voie endonasale).
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I11.1.2. REPARTITION DES VCS SELON L’ANNEE DE PRISE EN
CHARGE DE I’HYDROCEPHALIE

2012 51 17,00%
2013 52 17,30%
2014 48 16,00%
2015 38 12,70%
2016 49 16,30%
2017 62 20,70%
Total 300 100,00%

Tableau 4 : Répartition des VCS selon I’année de la prise en charge

Nombre de malades pris en charge par
Année
70
60
50
40
30
20

10

2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018

Graphe 1: Nombre des malades pris en charge par année

Durant une période de 06 ans (fevrier 2012 - novembre 2017), le nombre des malades opérés
par année est pratiquement constant avoisinant 50 patients par année (soit un taux de 16,66%)
avec une légere baisse pour I’année 2015 (soit 12,70%) et un taux élevé pour I’année 2017 (soit

20,70%). Les oscillations sont en rapport principalement avec la disponibilité du matériel.

105



L’APPORT DE LA VENTRICULOCISTERNOSTOMIE DANS LE TRAITEMENT DES HYDROCEPHALIES

III.1.3. REPARTITION DES PATIENTS SELON L’ORIGINE
GEOGRAPHIQUE

Tableau 5 : Répartition des patients selon I’origine géographique

Origine géographique
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Graphe 2 : Répartition des patients selon I’origine géographique

L’immence majorité de nos malades est originaire de la wilaya de Béjaia avec un nombre de
198 (soit 66,00%) et qui représente 2/3 des patients. Par ailleurs, si on additionne la ville de
Bejaia aux wilayas limitrophes dont Jijel, BBA, Tizi Ouzou et Sétif, nous avons un taux de

89%. Ceci démontre le caractére régional dans la prise en charge des hydrocéphalies par VCS.
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I11.1.4. REPARTITION DES PATIENTS SELON L’AGE

<24 mois Nourrissons 103 34,33%
3al5ans Enfants 51 17,00%
16 a 86 ans Adultes 146 48,67%

Total 300 100,00%

Tableau 6 : Répartition des patients selon 1’age

Répartition selon les tranches d'age

34,33%

B < = 24 mois
m3ail5ans

16 a 86 ans

Graphe 3 : Répartition des patients selon I’age

Notre série est tres hétérogeéne, car nous avons opéré des patients hydrocéphales tout ages
confondus. Elle comprend des NRS a un 4ge inférieur ou égal a 24 mois (soit 34%), des enfants

a un age inférieur ou égal a 15 ans (soit 17%) et des adultes dont 1’age est supérieur ou égal a
16 ans (soit 49%).

La moyenne d’age des malades de notre série €tait de 40 ans avec des extrémes d’age allant de
01 mois a 86 ans.

Chez les nourrissons agés de 01 a 24 mois, la moyenne d’age était de 08 mois.(voir page 124)
Chez les enfants de 3 a 15 ans, la moyenne d’age était de 07 ans. (voir page 127)

La moyenne d’age pour les adultes agés de 16 a 86 ans était de 51 ans. (voir page 128)
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I11.1.5. REPARTITION DES PATIENTS SELON LE SEXE

Féminin 118 39,30%
Masculin 182 60,70%
Total 300 100,00%

Tableau 7 : Répartition des patients selon le sexe

Répartition selon le sexe

Féminin
39% B Féminin

B Masculin

Masculin
61%

Graphe 4: Répartition des patients selon le sexe

La répartition selon le sexe est bien illustrée dans le tableau ci-dessus. On note une nette
prédominance masculine avec un effectif de 182 patients de sexe masculin (soit 60,7%) et un
nombre de 118 de sexe féminin (soit 39,30%).

Sex ratio = 1,54.
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IIL.2.DONNEES CLINIQUES

HIL.2.1.LES ANTECEDENTS

Effectif Pourcentage

RS T C 2l |
_ 22 21,36%

Tableau 8 : Les antécédents médicaux des patients < 24 mois

Les enfants dont 1’age est <24 mois ont des antécédents de méningite dans 22 cas (soit 21,36%).
Une infection néonatale a été notée chez 21 patients (soit 20,39%). 19 cas (soit 18,45%) étaient

des prématurés et 14 cas (soit 13,59%) ont présenté une hémorragie néonatale.

7,84%
5,88%
11,76%

1,96%

6 11,76%

Tableau 9: Les antécédents médicaux des patients de > 24 mois et < 16 ans
Les enfants dont 1’4ge est > 24 mois et < 16 ans ont des antécédents de méningite chez 6 patients

(soit 11,76%) ; de méme pour les infections néonatales. Quatre cas (soit 7,84%) étaient des

épileptiques et trois (soit 5,88%) ont présenté dans leurs antécédents une hémorragie néonatale.
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Tableau 10 : Les antécédents médicaux des patients de > 16ans

Chez les adultes, 23 de nos malades (soit 15,75%) sont suivis pour HTA, 18 cas (soit 12,33%)
pour HTA et diabete. Un antécédent de traumatisme cranien a été rapporté chez 6 patients
adultes (soit 4,11%). L’ Alzheimer a été retrouvé chez 2 adultes (soit 1,37%). Quatre malades

(soit 2,74%) ont été suivis pour des troubles psychiatriques.

I1.2.2. MANIFESTATIONS CLINIQUES SELON I’AGE

L’age est un parametre prédictif car il conditionne 1’aspect clinique et le pronostic.

Lorsque les sutures du crane sont perméables, la manifestation essentielle est une macrocranie
progressive. Lorsque le crane est « fermé » chez I’enfant plus grand (en moyenne a partir de 20

mois) et ’adulte, I’hydrocéphalie se traduit par le syndrome d’hypertension intra-cranienne.
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Effectif
96
75
80
66
4
22

Pourcentage
93,20%
72,82%
77,67%
64,08%

3,88%
21,36%

Tableau 11 : Manifestations cliniques (enfants < 24 mois)

93,20%
100,00% -

90,00% -
80,00% A
70,00% A
60,00% A
50,00% -
40,00% -
30,00%
20,00% A
10,00% -
0,00%

77,67%

N\

64,08%

88

H Regard en coucher de soleil
H Fontanelle antérieure tendue
B Retard psychomoteur

H Troubles de la conscience

B Déficit moteur

EH Macrocranie

Graphe 5 : Manifestations cliniques (enfants < 24 mois)

La macrocranie a été constatée par les membres de la famille et confirmée par la mesure du

périmétre cranien dans sa plus grande circonférence en passant par les bosses frontaux,

pariétaux et occipitaux. Elle représente le maitre symptome dans nos observations et elle est

notée chez 96 enfants (soit 93,20%).

L’examen clinique retrouve en association a la macrocranie :

-Une fontanelle antérieure tendue chez 80 patients (soit 77,67%).

-Un regard en coucher de soleil chez 75 cas (soit 64,08%).
-Un retard psychomoteur dans 66 cas (soit 64,08%).

-Les 04 cas ayant présenté des troubles de la conscience sont ceux ayant une hydrocéphalie

d’origine tumorale.
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_ Effectif Pourcentage

Tableau 12 : Manifestations cliniques (> 24 mois et < 16 ans)

74,51%

80,00%
70,00%
60,00%
50,00%
40,00%
30,00%
20,00%

10,00%

0,00%

M Retard psychomoteur H Troubles de I'oculomotricité
B Troubles visuels B Troubles de la marche

M Troubles de la conscience m Syndrome d'HIC

 Sd Pyramidales D'HIC Sd CEREBELEUX +Sd D'HIC

Graphe 6 : Manifestations cliniques (> 24 mois et < 16 ans)

Le syndrome d’HTIC est retrouvé chez 38 patients (soit 74,51%). Il est associé au syndrome
cérébelleux dans 13 cas (soit 25,49%) et au syndrome pyramidal dans 11 cas (soit 21,57%).
Trente-quatre enfants soit (66,67%) ont présent¢ des troubles de la marche. Un retard

psychomoteur est noté chez 22 cas (soit 43,14%).
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60,00% -

50,00% -

40,00% -

30,00% A

20,00% A

10,00% -

0,00%

Effectif  Pourcentage

39 26,71%
13 08,90%
86 58,90%
35 23,97%
8 5,48%
43 29,45%
14 9,59%
21 14,38%
16 10,96%

Tableau 13 : Manifestations cliniques (adultes >16 ans)

58,90%

26,71%

0%

29,45%
97%

8%

14,38%
9%

96%

M Triade d'Adams Hakim Complete
H Triade d'Adams Hakim incompléete
H Syndrome d'HIC

H Troubles de la conscience

E Sd de Parineaud

H Syndrome frontal

B Sd Pyramidales D'HIC

4 Sd cérébelleux +Sd d'HIC

E Epilepsie

Graphe 7 : Manifestations cliniques (adultes >16 ans)

-Le syndrome d’HTIC est retrouvé chez 86 cas (soit 58,90), il est associ¢ au syndrome

cérébelleux dans 21 cas (soit 14,38%) et au syndrome pyramidal dans 14 cas (soit 9,59%).

-La triade de Hakim et Adams (compléte dans 39 cas et incompléte dans 13 cas).
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-Un syndrome frontal est noté chez 43 patients (soit 29,45%), un Sd de Parineaud chez 08 cas
(soit 5,48%), des troubles de la conscience chez 35 malades (soit 23,97%) ainsi qu’une épilepsie

chez 16 adultes (soit 10,96%).

I11.3. DONNES DES EXAMENS COMPLEMENTAIRES

I11.3.1. REPARTITION DES PATIENTS SELON LE TYPE D’ IMAGERIE

ETF 79 26,33%
TDM Cérébrale 298 99,33%
IRM Cérébrale 275 91,67%

Tableau 14: Répartition des patients selon le type d’imagerie

Examens complémentaires

100,00%

80,00%

60,00%

40,00%

Q0% L L
ETF TDM CEREBRALE IRM CEREBRALE
ETF TDM Cérébrale IRM Cérébrale

| B Pourcentage 26,33% 99,33% 91,67%

Graphe 8 : Répartition des patients selon le type d’imagerie

-L’ETF n’est adaptée qu’aux nouveaux nés et aux nourrissons a fontanelles perméables. Elle a
¢été réalisée chez 79 enfants (soit 26,33%).

-La TDM a permis de confirmer I’hydrocéphalie, d’évaluer son caractere actif et de fournir une
orientation étiologique. La quasi totalité de nos patients ont benifici¢ d’une TDM cérébrale avec
un effectif de 298 malades (soit 99,33%).

-L’imagerie par résonance magnétique a permis de poser le diagnostic positif et étiologique

d’hydrocéphalie chez 275 cas (soit 91,67%)).
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I11.3.2. REPARTITION DES PATIENTS SELON LE TYPE
D’HYDROCEPHALIE

BIVENTRICULAIRE 11 3,70%
CLOISONEE 8 2,70%
TETRAVENTRICULAIRE &9 29,70%
TRIVENTRICULAIRE 192 64,00%
Total 300 100,00%

Tableau 15 : Répartition des patients selon le type d’hydrocéphalie

Type d'hydrocéphalie
70,00%
60,00%
50,00%
40,00%
30,00%
20,00%
10,00%
0005 i s
‘ BIVENTRICULAIRE CLOISONEE TETRAVENTRICULAIRE ~ TRIVENTRICULAIRE

Graphe 9 : Répartition des patients selon le type d’hydrocéphalie

-L’hydrocéphalie tri ventriculaire représente le type le plus fréquent avec un effectif égal a 192
cas (soit 64,00%). Ceci est di a une raison que notre série englobe 1’hydrocéphalie secondaire
a la sténose de 1’aqueduc de Sylvius, aux tumeurs de la fosse cérébrale postérieure et de la
région pinéale.

-Un effectif de 89 cas (soit 29,70%) est de type de tétraventriculaire et 8 cas (soit 2,70%) est de

type cloisonné (appelé ¢galement muli kystique, multiloculaire ou complexe).
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IH1.4. LES ETIOLOGIES DES HYDROCEPHALIES

Sténose de I'aqueduc « essentielle » 27 9,00%
Malformation de Dandy Walker 25 8,33%
Malformatives Spina bifida 28 9,33%
Sténose du trou de Monro 2 0,67%
Malformation d’Arnold Chiari 13 4,33%
Post infectieuse 16 5,33%
Acquises Post hémorragique 20 6,67%
Post traumatique 3 1,00%
Hydrocéphalie Chronique de 1'adulte 52 17,33%
Idiopathique 25 8,33%
LOVA (Longstanding Over Ventriculomegaly in Adult) 18 6,00%
FCP 26 8,67%
APC 4 1,33%
Craniopharyngiome 2 0,67%
Tumorale Kyste colloide du V3 4 1,33%
Kyste sous épendymaire 3 1,00%
Tumeur pinéale 8 2,67%
Gliome de la lame tectale 3 1,00%
Malades shuntés 17 5,67%
Kyste arachnoidien du V3 3 1,00%
Vasculaire (Anévrysme de I'ampoule de Galien) 1 0,33%
Total 300 100,00%

Tableau 16 : Répartition des patients selon I’étiologie de 1’hydrocéphalie

L’hydrocéphalie malformative représente 1’étiologie la plus fréquente dans notre série. Elle est
retrouvée chez 95 malades (soit 31,61% des cas). Les malformations les plus rencontrées sont
les spina bifida chez 28 patients (soit 9,33%) suivies des sténoses de I’acqueduc de Sylvius, les
malformations de Dandy Walker et Arnold Chiari et 2 cas de sténose du trou de Monro (soit

0,67%).

L’hydrocéphalie chronique de I’adulte a été retrouvée chez 52 patients (soit 17,33% des cas).

L’origine tumorale a été notée chez 50 patients (soit 16,66% des cas).
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Les LOV A ont été observés chez 18 cas (soit 6% des cas). Un dysfonctionnement de valve chez

17 malades shuntés (soit 5,67%).
Trois (03) Kystes arachnoidiens du V3 soit 01%

Un seul cas (soit 0,33%) d’anévrysme de I’ampoule de Galien a été observé.

I11.5. DONNEES ENDOSCOPIQUES DE LA VCS

II1.5.1. TECHNIQUES CHIRURGICALES

VCS seule 232 77,30%

VCS + Biopsie tumorale 11 3,66%
VCS + Coagulation du plexus 34 11,33%
VCS + Exérése tumorale 7 2,30%
VCS + Lavage endoscopique 16 5,30%

Tableau 17 : Les techniques chirurgicales procédées

Graphe 10 : Les techniques chirurgicales procédées

La VCS est associée a d’autres gestes chirurgicaux tels que la coagulation du plexus choroide
dans 34 cas (soit 11,33%). Un lavage endoscopique pour les hémorragies avec inondation
ventriculaire dans 16 cas (soit 5,30%). Une VCS associée a une biopsie dans 11 cas (soit

3,66%). Une VCS associée a une exérese tumorale dans 07 cas (soit 2,30%).
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I11.5.2.ASPECTS ENDOSCOPIQUES PER OPERATOIRES

Dilaté 264 88,00%
Sténosé 2 0,67%
Non dilaté 15 5,00%
Obstrué par la lésion 12 4,00%
Non precisé 7 2,33%
Normal présent 179 59,67%
Ouvert (Trabéculations) 86 28,67%
Abscent 26 8,67%
Non précisé 9 3,00%
Epais 127 42,33%
Fin 58 19,33%
Fin et flottant 110 36,67%
Non precisé 5 1,67%
Saillants 86 28,67%
Serrés 57 19,00%
Non saillants 148 49,33%
Non précisé 9 3,00%
Normale 277 92,33%
Anormale 18 6,00%
Non précisée 5 1,67%
Abscente 244 81,33%
Présente 44 14,67%
Non precisée 12 4,00%

Tableau 18 : Aspects endoscopiques per opératoires
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L’endoscopie cérébrale a la particularité de décrire de facon instantanée et en temps réel, lors

de la réalisation de la ventriculocisternostomie, les aspects endoscopiques suivant :

-Les rapports des tumeurs avec les structures anatomiques de voisinage (kyste colloide du V3,

craniopharyngiome intra ventriculaire du V3....).

-Les séquelles liées aux lésions hémorragiques (dépdt d’hémosidérine secondaire a une

hémorragie intra ventriculaire) et infectieuses (méningites).

-Les anomalies congénitales telles que les sténoses congénitales du trou de Monro et de

I’aqueduc de Sylvius.

-Les anomalies li¢es a I’hydrocéphalie (I’ouverture ou I’absence du septum pellucidum, 1’aspect

fin ou épais du plancher du troisiéme ventricule).

En peropératoire, I’aspect endoscopique du trou de Monro était dilaté chez 264 malades (soit
88% des cas), obstru¢ par une Iésion chez 12 patients (soit 4% des cas). Le septum pellucidum
¢tait ouvert chez 86 cas (soit 28,67%). Le plancher du V3 était épais chez 127 cas (soit 42,33%
des cas). Cependant, il était d’aspect fin et flottant chez 110 patients (soit 36,67% des cas). Le
tronc basilaire était de situation anormale chez 18 patients (soit 6% des cas). La membrane de

Liliequist était présente chez 44 malades (soit 14,67% des cas).

Figure 65 : Méningite bactérienne CHU B¢jaia Figure 66 : Méningite tuberculeuse CHU B¢jaia

119



L’APPORT DE LA VENTRICULOCISTERNOSTOMIE DANS LE TRAITEMENT DES HYDROCEPHALIES

Figure 67 : Dépot d’hémosidérine CHU Béjaia Figure 68 : hématome intraventriculaire CHU

Béjaia

Ficure 69 : Kvste colloide du V3 CHU Béiaia Figure 70: Tumeur du V3 obstruant le trou de Monro
CHU Bé¢jaia

Figure 71: Tumeur pinéale CHU Béjaia Figure 72 : Biopsie d’une tumeur duV4 CHU
Béjaia
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Figure 73 : Tronc basilaire CHU Béjaia Figure 74 : Membrane de Liliequist
perforée CHU Béjaia

Figure 76: Sténose congénitale du trou de

Figure 75 : Cathéter intr triculaire CHU Béjai ..
igu athéter intraventriculaire ¢jaia Monro CHU Béjaia

Figure 77 : Aspect fin du plancher CHU B¢jaia Figure 78 : Aspect fin et flottant du plancher du V3

CHU B¢jaia

121



L’APPORT DE LA VENTRICULOCISTERNOSTOMIE DANS LE TRAITEMENT DES HYDROCEPHALIES

Surrélévation de la paroi
postérieure du V3

Figure 79 : Anévrysme de I’ampoule de Galien Figure 80 : Biopsie d’une tumeur du V4
CHU B¢jaia CHU B¢jaia

Figure 81 : Citerne inter-pédonculaire Figure 82 : Aspect ouvert du septum CHU Béjaia
CHU B¢jaia

N.B : Toutes les images figurants dans la présente section ont été obtenues de

[’enregistrement des vidéos du service de Neurochirurgie du CHU de Béjaia.
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I11.5.3. DIFFICULTES TECHNIQUES

La neurochirurgie est une spécialit¢ originale caractérisée par ses difficultés et ses
complications graves. La pratique de la neuroendoscopie nécessite de 1’expérience et la courbe
d’apprentissage est plus qu’indispensable pour acquérir un savoir-faire afin de gérer les
difficultés opératoires. Lors des procédures nous avons rencontré quelques difficultés

techniques suivantes :

-Un saignement lors de la perforation du plancher du V3 hypervascularisé¢ dans 16 cas, maitrisé

par l’irrigation.

-Plancher ¢épais avec des corps mamillaires saillants les repeéres anatomiques fidéles

(I’infindibulum et le dorsum sallae) dans 55 cas.

-Un saignement pendant la biopsie dans 11 cas, pendant 1’exérése dans 07 cas. L’irrigation au

sérum physiologique de fagon continue controle ce type de saignement.
-Une Iésion du pilier antérieur du trigone dans 03 cas.
-Une coagulation unilatérale du plexus choroide en raison de I’intégrité du septum dans 05 cas.

-Des troubles du rythme cardiaque en rapport avec I’HTIC, rapidement réversibles par

I’ouverture des canaux de I’irrigation dans 03 cas.
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HL.6.EVOLUTION POST OPERATOIRE

II1.6.1. EVOLUTION POST OPERATOIRE IMMEDIATE

08,33%
01,00%
01,00%
02,00%
22 07,33%

Tableau 19 : Evolution post opératoire immédiate
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Graphell : Evolution post opératoire immédiate

-Dans notre série, I’écoulement de LCR a travers la cicatrice est observé chez 25 malades (soit
8,33%).

-La méningite post opératoire immédiate a été rapportée chez 22 patients (soit 7,33%) et 3
patients (soit 1%) ont développé une ventriculite.

-Les hématomes sous duraux ont été, en particulier, observés chez 06 patients (soit 2%).
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I11.6.2. EVOLUTION POST OPERATOIRE TARDIVE

Tableau 20 : Evolution post opératoire tardive

20 /

18 /

16 /

14 /

12 /

10 /

L7

N

4

2

0 . . . . . >
Fermeture Troubles de Crises Troubles Diabéte Déces
de la stomie la mémoire d'épilepsie visuels insipide

Graphe 12 : Evolution post opératoire tardive

-Parmi les complications tardives observées chez nos patients, on note les crises d’épilepsies
chez 16 patients (soit 5,33% des cas).

-Les troubles de la mémoire transitoires ont été observés chez 13 patients (soit 4,33%).

-La fermeture de la stomie a été objectivée chez 6 patients (soit 2% des cas).

- L’évolution de 20 patients (soit 6,66% des cas) était soldée par le déces en rapport avec le
mauvais pronostic vital de leurs pathologies d’origine (cet aspect sera détaillé dans le chapitre

discussion).
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II1.7. RESULTATS DE LA VCS :

Echec 82 27,33%
Succes 218 72,67%

Tableau 21 : Résultats de la VCS

Dans notre série, nous avons enregistré un succes de la VCS chez 218 patients (soit 72,67%) et

un echec de la VCS a été noté chez 82 patients (soit 27,33%).
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I11.7.1. RESULTATS DE LA VCS SELON I’AGE

Echec 41 39.81%
Succes 62 60,19%

103 Nourrissons

Echec 11 21,57%

Succes 40 78,43%
51 Enfants

Echec 30 20,55%

Succes 116 79,45%
146 Adultes

Tableau 22 : Résultats de la VCS selon la tranche d’age

B Echec

= Succes

<24 mois 3-15 ans >a 16 ans

Graphe 13 : Résultats de la VCS selon la tranche d’age

Nous avons constaté que le taux de réussite de la VCS était important pour les sujets agés de
plus de 16 ans avec un taux de 79,45%. Pour les enfants agés de 3 a 15 ans celui-ci est de I’ordre
de 78,43%, alors qu’un taux de réussite bas de 60% est enregistré pour la tranche d’age < a 24

mois.
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I11.7.1.1. RESULTATS DE LA VCS CHEZ LES NOURRISSONS SELON LA
TECHNIQUE CHIRURGICALE

111.7.1.1.1. RESULTATS DE LA VCS SEULE CHEZ LES NOURRISSONS

20 Echec 10 50%
Succes 10 50%
20 Echec 10 50%
Succes 10 50%
22 Echee 7 31,81%
Succes 15 68,19%
14 Echec 2 14,28%
Succes 12 85,71%

Tableau 23 : Résultats de la VCS seule chez les nourrissons

M Echec M Succes

85,71%

50% 50% 50% 50%

moins de 3 mois 4-6 mois 7-12 mois 13-24 mois

Graphe 14 : Résultats de la VCS seule chez les nourrissons

Chez les nourrissons de moins de 6 mois, le taux de réussite de la VCS seule est de 50%. Ce

taux de succes augmente avec 1’age.

I1 atteint 68,19% chez les nourrissons agés entre 7 et 12 mois et dépasse le taux de 85% chez

ceux de plus de 1 an.
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I11.7.1.1.2.RESULTATS DE LA VCS AVEC COAGULATION DES PLEXUS
CHOROIDES (CPC) CHEZ LES NOURRISSONS

Echec 6  66,66%
’ Succes 3 33,34%
Echec 2 28.57%
7 Succes 5 71,42%
Echec 2 33,34%
6 Succes 4 66,66%
Echec 1 20%
: Succes 4 80%
27

Tableau 24 : Résultat de 1a VCS avec CPC chez les nourrissons

80,00% 71,429

66,669 66,667
70,00%
60,00%
50,00%

40,00% 33,34% _— 33,349

30,00% o
20,00%

10,00%

0,00%
moins de 3 mois 4-6 mois 7-12 mois 13-24 mois

B Echec M Succes

Graphe 15 : Résultat de la VCS avec CPC chez les nourrissons

Une VCS combinée a la coagulation des plexus choroides a été pratiquée chez un total de 27
nourrissons de moins de 24 mois. Le taux de réussite le plus bas a été noté chez ceux de moins
de 03 mois (estimé a 33,34% des cas). Ce taux augmente considérablement avec 1’age,

atteignant 80% des cas pour la tranche d’age de 13 a 24 mois.
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I11.7.1.1.3. RESULTATS DE LA VCS CHEZ LES NOURRISSONS SELON LA
TECHNIQUE CHIRURGICALE (TABLEAU RECAPITULATIF)

Echec Echec 6 55,17%
Succeés 10 Succés 3 13 44,83%
0

20 Eche‘c 10 7 Eche‘c 2 7 12 44,44%

Succes 10 Succes 5 15 55,56%

Echec 7 Echec 2 9 32,14%
22 Succes 15 s Succes 4 e 19 67,86%
14 Echec 2 5 Echec 1 19 3 15,79%

Succés 12 Succes 4 16 84,21%
76 27 103

Tableau 25 : Résultats de la VCS chez les nourrissons selon la technique chirurgicale

(Tableau récapitulatif)

Le taux de succes de la VCS augmente significativement avec 1’age. Il est de I’ordre de 44,83%
chez les nourrissons de moins de 3 mois, de 55,56% chez ceux de 4 a 6 mois, 67, 86% de 7 a
12 mois et 84, 21% chez les nourrissons de plus de 1 an.
Dans notre série, I’association d’une VCS a une coagulation des plexus choroides a augmenté
le taux de succes chez les nourrissons de plus de 3 mois.

Chez ceux de moins de 3 mois, par contre, 1’échec était plus important avec un taux de 55,17%.
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111.7.1.2. RESULTATS DE LA VCS CHEZ 1’ENFANT DE 3 A 15 ANS SELON
LA TECHNIQUE CHIRURGICALE

Succés  Echec Succes Echec

43 38 5 2 3
2 2 0 / /
2 2 0 / /
4 2 2 0 2
effectif 51 44 7 46 5

pourcentage 100% 86,7% 13,72%  90,62% 9,38%

Tableau 26 : Résultats de la VCS chez I’enfant de 3 a 15 ans selon la technique chirurgicale

90’00% . /84,31%

80,00% -
70,00% -

60,00% -
50,00% - M Procédure

40,00% - H 2éme VCS

30,00% - = DVP
20,00% - 11,62%
10,00% - : 3,92% 3,92%

0,00%

VCS VCS+ VCS+biopsie ~ VCS+exérese
coagulation

Graphe 16 : Résultats de la VCS chez I’enfant de 3 a 15 ans selon la technique chirurgicale

Chez les enfants de 3 a 15 ans, on a eu recours a plusieurs procédures :

» VCS seule chez 43 enfants (soit 84,31% des cas). Parmi eux une deuxiéme VCS a été
réalisée chez 5 enfants et une DVP chez 3 autres.

» VCS avec coagulation du plexus choroide chez 2 enfants (soit 3,92%) sans avoir
recours a une autre procédure.

» VCS avec biopsie tumorale chez 2 enfants (soit 3,92%) sans avoir recours a une autre
procédure.

» VCS avec exérése tumorale chez 4 enfants (soit 7,84%). La moitié de ceux-ci ont subit
une 2™ VCS puis une mise en place d’une DVP.
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I11.7.1.3. RESULTATS DE LA VCS CHEZ 1’ADULTE SELON LA
TECHNIQUE CHIRURGICALE

Succés Echec Succes Echec

ves 13 97 16 7 9
~ VCS+Coagulation 5 5 0 / /
~ VCS+Biopsie 9 8 ! 0 !
~ VCS+Exérése 3 3 0 / /
- VCS+Lavage 16 14 2 0 2

effectif 146 127 19 134 12
pourcentage 100% 86,98% 13,01% 91,78% 8,21%

Tableau 27 : Résultats de la VCS chez ’adulte selon la technique chirurgicale

AT7,35%
80,00% -

70,00% -
60,00% -
50,00% -
40,00% -
30,00% A

M Procédure

W 2éme VCS

14,15% . 12,50% wDvP

20,00% A 11,11% 11,11% 10
6,16% 6,25%
10,00% - 3,42% 2,05% ggo;  0,00%

0,00%
VCS VCS + VCS + Biopsie VCS + Exérése VCS + Lavage
coagulation

Graphe 17 : Résultat de la VCS chez I’adulte selon la technique chirurgicale

Dans notre série, 146 adultes (agés plus de 16 ans) ont bénéficié d’une chirurgie neuro-
endoscopique.

» Parmi eux 113 patients ont bénéfici¢ d’une VCS avec un taux de succes de 104 patients
(soit 77,39%)

» Une VCS avec coagulation des plexus choroides ont été effectuées chez 5 patients avec
100% de succes. De méme, pour les 3 malades ayant subit une VCS avec exérese
tumorale.

» Les 16 malades (soit 10,95%) chez qui nous avons réalis¢é une VCS avec lavage

endoscopique, Le taux de succes est de 9,58% (14 patients/146 patients).
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I11.7.1.4. RESULTATS DE LA VCS SELON LA TECHNIQUE
CHIRURGICALE (TABLEAU RECAPITULATIF)

oul 9
VCS 20 OUI 9 45,00%
NON 11
2 VCS (0]8)1 6
0,
+COAGULATION 2 NON 3 o © e
OUI 8
VCS 20 OUI 8 40,00%
7 NON 12
VLS 7 Oul 2 (0]8)1 2 28.57%
+COAGULATION NON 5 9 7%
OUI 5
VCS 22 OUI 5 22,73%
)8 NON 17
pCS 6 oul 2 oul 2 33,33%
+COAGULATION NON 4 2270
(0]8) 1
VCS 14 OUI 1 7,14%
19 NON 13
VCS OUI 1 o
+COAGULATION  ° NON 4 o L ot
(0]8) 5 (0]8) 1 3 6,98%
VCS 43 2
NON 38 NON 2 4,65%
VCS OUI 0 .
51 +COAGULATION g NON 2 o L B
oul 0
VCS+BIOPSIE 2 OUI 0 0,00%
NON 2
(0]8) 2
VCS+EXERESE 4 (0]8)1 2 50,00%
NON 2
OUI 16 OUI 9 7,96%
VCS 113
NON 97 NON 7 6,19%
VCS (0]0]1 0 .
+COAGULATION ~ ° NON 5 ol 0 DI
OUI 1
146 VCS+BIOPSIE 9 OUI 1 11,11%
NON 8
OUI 0
VCS+EXERESE 3 OUI 0 0,00%
NON 3
(0]8) 2 (0]8)1 1 6,25%
VCS+LAVAGE 16
NON 14 NON 1 6,25%
Total des 60 Total mise en 53
Re VCS place d'une valve
Effectif valvé 24
apres lere VCS

Tableau 28 : Résultats de la VCS par tranche d’age selon la technique chirurgicale
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I11.7.2. RESULTATS SELON LE TYPE D’HYDROCEPHALIE

Echec

Succes 150 78,1%
89 Echec 36 40,4%
Succes 53 59,6%

11 Echec 1 9,1%
Succes 10 90,9%
8 Echec 3 37,5%
Succes 5 62,5%

300

Tableau 29 : Résultats selon le type d’hydrocéphalie

Succes

Echec

Hydrocéphalie
cloisonnée

Succés

Echec

Hydrocéphalie

10

Succes

Echec

53

36

Succés

Hydrocéphalie | Hydrocéphalie
Triventriculaire [tétraventriculaire| Biventriculaire

Echec

150

42

o
N

0 40 60 80 100 120 140 160

Graphe 18 : Résultats selon le type d’hydrocéphalie

Le taux de succes le plus ¢élevé de la VCS était de 90,9% pour les cas d’hydrocéphalie

biventriculaire. Un taux de 78,1% pour ceux avec hydrocéphalie triventriculaire. Un taux de

59,6% pour les hydrocéphalies tétraventriculaires. Pour les hydrocéphalies cloisonnées le taux

est de 62,5%.
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Tableau 30 : Résultats de la VCS selon I’étiologie

Tumorale Post-Infectie Post-hém

LLLLL

ragique Post traumatique

LOVA

LLLLL

Malades Shuntés  Ky:

Graphe 19 : Résultats de la VCS selon 1’étiologie
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32,63%
67,37%
32,69%
67,31%
20%
80%
43,75%
56,25%
30,00%
70,00%
0%
100%
0
100%
47,06%
52,94%
66,67%
33,33%
0
100%
28,00%
72,00%
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Effectif

Pourcentage

Echec Succes Echec Succes

ARNOLD CHIARI 3 10 23,08%  76,92%
DANDY WALKER 7 18 28,00%  72,00%
STENOSE DE L'AQUEDUC 5 22 18,52%  81,48%
MYELOMENIGOCELE 12 16 42,86%  57,14%
STENOSI\]/[E;\IIJRZROU PF 0 2 0,00%  100,00%
PROCESSUS PINEAL 1 7 12,50%  87,50%
PROCESSUS DE LA FCP 4 22 15,38%  84,62%
KYSTE COLLOIDE DU V3 1 3 25,00%  75,00%
GLIOME DE LA LAME
TECTALE 0 3 0,00%  100,00%
APC 2 2 50,00%  50,00%
CRANIOPHARYNGIOME 0 2 0,00%  100,00%
KYSTE SOUS EPENDYMAIRE 1 2 33,33%  66,67%
POST HEMORRAGIQUE 14 30,00%  70,00%
POST INFECTIEUSE 9 43,75%  56,25%

POST TRAUMATIQUE

6

7

0 3 0,00%  100,00%
0 18 0,00%  100,00%
17 35 32,69%  67,31%
8 9 47,06%  52,94%
7 18 28,00%  72,00%
1 2 33,33%  66,67%

0

1 0,00%  100,00%

Tableau 31 : Résultats selon 1’étiologie (détaillés)
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Les taux de succes les plus observés concernaient les hydrocéphalies d’origine

Malformative (taux de succes de 67,37%).

Tumorale (taux de succes de 80%),

Les LOVA (taux de succes de 100%),

Post hémorragiques (taux de succes de 70%)

Les hydrocéphalies chroniques de 1’adulte (taux de succes de 67,31%).
Les hydrocéphalies idiophatiques (taux de succes de 72%)

YV V. V V V V V

Les Kystes Arachnoidiens (taux de succes de 66,67%)

Un taux d’échec relativement important est notable chez les malades porteurs de
myéloméningocele (42,86% des cas), les malades shuntés (47,06% des cas) et les cas

d’hydrocéphalie post infectieuse (43,75% des cas).

Le cas unique d’anévrysme de I’ampoule de Galien observé dans notre série a été opéré avec

succes.
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I11.7.4. RESULTATS SELON L’ASPECT ENDOSCOPIOQUE DU
PLANCHER DU V3

Echec 47 37,01%
Succes 80 62,99%
Echec 16 14,55%
Succes 94 85,45%
Echec 16 27,59%
Succes 42 72,41%
Echec 3 60,00%
Succes 2 40,00%

Tableau 32 : Résultats selon 1’aspect endoscopique du plancher du V3

100 94
90 80
80
70
60
47
50 42
40
20 16 16
20
: mEEmHN_
O || —
Echec Succes Echec Succes Echec Succes Echec Succes
127 110 58 5
Epais Fin flotant Fin Non précisé

Graphe 20 : Résultats selon 1’aspect endoscopique du plancher du V3

Nous avons constaté que le taux de succes est plus élevé quand le plancher du V3 est fin et
flottant (85,45% des cas). Le taux d’échec est relativement plus important chez 47 patients

ayant un aspect endoscopique €épais du plancher du V3 (soit 37,01% des cas).
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I11.7.5. RESUME DES RESULTATS DE LA VCS

300 cas d'hydrocéphalie

|
216 CAS DE SUCCES h . 24 CAS
72% Echecs
58 CAS
02 CAS DE SUCCES
Echecs

TOTAL TOTAL
218 SUCCES 82 CAS ECHECS VCS

vGs 27.33%
72.67%
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CHAPITRE 1IV. DISCUSSION

IV.1. INTRODUCTION

Les hydrocéphalies liées a une sténose primaire de l'aqueduc ou par effet de masse tumorale
représentent les indications « classiques » de la VCS. Ces deux étiologies correspondent a des
formes d'hydrocéphalie non communicante au sens ou l'entendait Dandy.

Rekate rappelle qu'en dehors du cas de I'hydrocéphalie néonatale secondaire a l'obstruction des
villosités arachnoidiennes ou des veines de drainage, I'hydrocéphalie communicante est le plus
souvent la conséquence d'une obstruction de la circulation du L.C.S entre les espaces sous
arachnoidiens spinaux et les espaces sous arachnoidiens corticaux. La citerne interpédonculaire
se situant au dessus des citernes de la base, certains patients présentant une hydrocéphalie
communicante peuvent donc étre traités par la réalisation d'une VCS (158).

Les indications de la VCS débordent donc du cadre des hydrocéphalies «non communicantes»
au sens ou l'entendait Dandy pour s'appliquer a une partie des hydrocéphalies
«communicantesy.

Grant et McLone font remarquer que “’tout patient présentant une hydrocéphalie est un candidat
a la VCS”’. Il nous semble que cette affirmation doit étre nuancée et qu'une sélection des
patients est nécessaire avant que l'indication ne soit posée.

L'¢largissement des indications de la VCS permettrait de réduire le nombre de valves mises en
place et toutes leurs complications qui s’en suivent.

Si aucun examen non invasif ne peut encore prévoir avec certitude l'efficacité de la VCS, I'RM
est un outil décisionnel majeur qui est donc indispensable a I'¢largissement des indications de
la VCS au-dela des hydrocéphalies non communicantes (175).

Une indication de VCS peut donc étre retenue pour tous les patients présentant une obstruction
des voies de circulation du L.C.S en amont de la citerne interpédonculaire.

Au terme de ces données de la littérature, nous avons essayé a travers notre étude de démontrer
I’efficacité de la ventriculocisternostomie dans le traitement de différentes formes

d’hydrocéphalie quelque soit I’étiologie (48).
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IV. 2. SELON LES DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES
IV.2.1 SELON LA TRANCHE D’AGE

- Notre série pédiatrique est composée de 103 cas soit 34,33% ayant un age < 24 mois avec un

age moyen de 8 mois allant de 01 a 24 mois.

Ase < 24 mois Notre série J. Baldauf C. Warf | SIDI Mamar
ge= 103 cas 21 cas 64 cas 226 cas
Age moyen 08 mois 6,7 mois 4,6 mois 4,6 mois

Extrémes d’age | 01-24 mois | 9 jours- 15 mois | 1-12 mois 1-12 mois

Tableau 33: Discussion selon 1’age ( age < 24 mois)

-Jorg Baldauf a rapporté un 4ge moyen de 6,7 mois, avec des extrémes d’age allant de 9 jours
a 15 mois dans une série de 21 enfants agés de moins de 24 mois (153).

-Benjamin C. Warf (154) a rapporté un age moyen estimé a 4,6 mois avec des extrémes allant
de 1 a 12 mois dans une série de 64 nourrissons.

- SIDI Mamar a rapporté un d4ge moyen estimé 4,6 mois avec des extrémes allant de 1 a 12

mois dans sa série de 226 nourrissons.

Notre série | F. Hailong

Age>15 ans 146 cas 32 cas

Age moyen 51 ans 61,4

Extrémes d’age | 16-86 ans | 25-82 ans

Tableau 34: Discussion selon 1’age (age >15 ans)

-Dans notre série, la tranche d’age supérieure a 15 ans est composée de 146 adultes, soit
48,67%. La moyenne était de 51 ans avec des extrémes de 16 a 86 ans.
-Feng Hailong (155), dans une série de 32 patients, 1'age moyen de ces patients était de 61,4

ans (extrémes 25-82 ans).
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IV.2.2. SELON LE SEXE

Notre série | S. Freppel | N. Buxton

Sex ratio

1,54 1,95 1,52

Tableau 35 : Discussion selon le sexe

- Dans notre série le Sex ratio est de 1,54.
- Sebastien Freppel (48) a rapporté dans sa série un sex ratio de 1,95.

- N. Buxton (156) a noté un Sex ratio de 1,52 sur série de 63 patients.

IV.3. SELON LA CLINIQUE

-L’expression clinique de 1’hydrocéphalie est ample et varie en fonction de I’age. Certaines
¢tiologies peuvent influencer celle-ci, et c’est le cas des tumeurs cérébrales et des
malformations.

-La clinique de I’hydrocéphalie chez le nourrisson pour la tranche d’age < 24 mois est dominée
par la macrocranie qui est le maitre symptome du tableau clinique. Dans notre série, celle-ci est
retrouvée dans 93,20% des cas avec une fontanelle antérieure béante et tendue dans 77,67% des
cas, un regard en coucher de soleil dans 72,82% des cas et le retard psychomoteur 64,08% des
cas.

-Chez les enfants agés de ( 3-15 ans), on retrouve un retard psychomoteur dans 43,14%, le
syndrome d’HTIC dans 3,14%, les troubles de la marche dans 66,67% et les troubles de
I’oculomotricité dans 19,61%.

-Les patients ayant un dge adulte supérieur a 15 ans ont présenté un syndrome d’HTIC dans
58,90% des cas. Une triade de Hakim et Adams compléte dans 26,71% des cas et incomplete
dans 08,90 % des cas.

-S. Salem-Memou (157), dans sa série, les signes cliniques rapportés sont la macrocéphalie
(64,4 %), les céphalées (42,8 %), les vomissements (61,4 %) ainsi que le retard du
développement psychomoteur (40 %). Ils constituaient les principaux motifs de consultation.
Le bombement de la fontanelle antérieure (50 %), les troubles de la conscience (20 %) et le
regard « en coucher de soleil » (24,2 %) étaient les signes retrouvés a 1’examen physique.
-Timothy W. Vogel (121) sur une série de 100 patients a rapporté les symptomes suivants: un

syndrome d’HTIC (dans 85%), des troubles visuels (dans 34%), une paralysie du sixieéme nerf
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cranien (trouble de I’oculomotricité) (dans 3%), une macrocranie (dans 23%). En outre, 22%
avaient un état mental altéré et des troubles neurocognitifs avec manifestations psychiatriques
(dans 11 %).

-Feng Hailong (155) a rapporté les symptdmes suivants : des céphalées chez 28 cas (87,5%),
des vertiges dans 32 cas (soit 100%), des troubles de la mémoire et désorientation dans 31 cas
(soit 96%), des troubles de la démarche chez 28 patients (soit 87,5%) et une incontinence

urinaire chez 16 patients (soit 50%).

1V.4. SELON LES EXAMENS COMPLEMENTAIRES

17,7% / / 26,33%
91 .,2% 35,29% 100% 99,33%
77,4% 69,11% 100% 91,67%

Tableau 36 : Discussion selon les examens complémentaires

-L’IRM cérébrale est ’examen de choix pour le diagnostic et le bilan pré thérapeutique de
I’hydrocéphalie.

-Dans notre série, 99,33% de nos patients ont bénéficié d’un scanner et 91,67% d’une IRM
cérébrale. Ces résultats se rapprochent de ceux de Timothy W. Vogel (121).

- Shastien Freppel a rapporté un taux de 35,29% des patients qui ont bénéficié d’un scanner

cérébral, alors que I'IRM cérébrale a été réalisée avec un taux de 69,11%.
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IV.5. SELON LE TYPE DE I’HYDROCEPHALIE A I’ IMAGERIE

65 cas (92%)  173cas (76,5%) 17 cas (50%) 192 cas (64%)

5 cas (7%) 53cas (23.5%) 2cas (5,88%) 89 cas (29 ,70%)
1 cas (1,5 %) / / 11 cas (3,70)
/ / 2 cas (5,88%) 8 cas (2,70%)

Tableau 37 : Discussion selon le type de I’hydrocéphalie a I’imagerie

L’hydrocéphalie triventriculaire représente le type le plus fréquent (64%) et I’hydrocéphalie
tétraventriculaire occupe la deuxieéme place avec un taux de 29 ,70%, ce qui se rapproche de la
série de Blida. L’hydrocéphalie biventriculaire est de I’ordre de 3,7% pour notre série et de
1,5% pour celle de FREPPEL. Concernant 1’hydrocéphalie cloisonnée, celle-ci est de 1’ordre
de 2,70% pour notre série et de 5,88% pour la série d’Annaba (22)

> NOTION DE L’HYDROCEPHALIE CLOISONEE

L’hydrocéphalie cloisonnée (¢galement appelée hydrocéphalie complexe ou multiloculaire) est
associ¢ée dans la plupart des cas a une affection antérieure (infection ou hémorragie
ventriculaire), souvent durant la premicre année de la vie. Dans ces conditions, les cloisons sont
formées dans le systéme ventriculaire, obstruant les voies d’écoulement du LCR tels que le
foramen de Monro, I’aqueduc de Sylvius et les foramens de Luschka et de Magendie a la sortie
du quatriéme ventricule.

La création de ces cloisons offre au systéme ventriculaire plusieurs compartiments non
communicants d’ou le recours parfois a la mise en place de plusieurs valves de dérivation.

Le role de I’endoscopie dans ce type d’hydrocéphalie est de communiquer ces différentes
cavités par I’ouverture de ces cloisons permettant ainsi de rétablir les voies d’écoulement du

LCR (175).
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IV.6. DISCUSSION SELON LES ETIOLOGIES DES
HYDROCEPHALIES

» Les malformations représentent 1’étiologie la plus fréquente dans 95 cas (soit 31,66%). Elle

associe la sténose de I’aqueduc, la malformation de Dandy Walker et la malformation d’ Arnold

Chiari.

76.50%

30 % 3,6% 09,00%

0
8.40% 7,1 % 0,9% 4,33%
/ 25,7 % 10,9% 8,33%
/ / / 0,67%

0,
41.60% 10 % 10,9% 9,33%

Tableau 38 : Discussion selon les étiologies (hydrocéphalies malformatives)

-Dans notre série la sténose de 1’aqueduc est de I’ordre de 09%, la malformation d’arnold
Chiari est de 4,43%, la malformation Dandy Walker est 8,33%, Spina Bifida est de 9,33%.
- Jon Foss-Skiftesvik dans sa série de 110 cas a rapporté un taux de 3,6% pour les
sténoses de 1’aqueduc de Sylvius, un taux de 0,9% pour la malformation d’Arnold Chiari,
10,9% pour Dandy Walker et 10,9u pour Spina Bifida.

-Salem-Mamou dans sa série de 70 cas a rapporté un taux de 30% pour les sténoses de

I’ Aqueduc de Sylvius, un taux de 7,1% pour les malformations d’Arnold Chiari, 25,7%
pour Dandy Walker et un taux de 10% pour Spina Bifida.
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> Les causes acquises représentent 39 cas (soit 13%). Elles sont réparties en post

infectieuses, post hémorragiques et post traumatiques.

16,40% 06,34% 5,33%

7,1% 1,42% 3,17% 6,67%
/ / / 1,00%

Tableau 39 : Discussion selon les étiologies (hydrocéphalies acquises)

-Les hydrocéphalies post infectieuses représentent 5,33%. Ce résultat est proche de celui de
Salem 4 ,28%, alors que celui de Sidi Mamar est de 16,40%.

-Les hydrocéphalies post Hémoragique représentent 6,67%. Ce résultat se rapproche de selui
de SIDI Mamar qui est de 7,1%. Alors que pour Salem-Mamou le taux est de 1,42%.

- N. Buxton sur une série de 63 cas a rapporté un taux de 6,34% des hydrocéphalies post
infectieuses et 3,17% dans les hydrocéphalies post Hémoragique.

-Feng Hailong (155) a rapporté, dans une série de 32 patients, 09 cas (soit 28,12%) post
traumatiques.

> Les hydrocéphalies tumorales

i . | Notre série 300 cas | T. Vogel 100 cas | D. Bouramas 57cas
Hydrocéphalie

tumorale

16,66% (50 cas) 46% (46 cas) 35,31% (20 cas)

Tableau 40 : Discussion selon les étiologies (hydrocéphalie tumorale)

- Les hydrocéphalies tumorales représentent 53 cas (soit 17,66%).

-D. Bouramas (158), dans sa série de 57 cas (composée de tumeurs mésencéphaliques, de la
région pinéale et de la fosse postérieure, soit 15 cas (26,31%)), des kystes intraventriculaires
dans 5 cas (pres de 9%).

-Timothy W. Vogel, dans sa série de 100 cas, 24 patients (24%) avaient une tumeur cérébrale
non tectale, tandis que 16 cas (soit 16%) avaient une tumeur tectale mésencéphalique et 6 cas

(soit 6%) avaient des kystes intracraniens.
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> L’hvdrocéphalie chronique de ’adulte

Hydrocéphalie Notre série 300 cas F. Hailong 32 cas

chronique de I’adulte

17,33% (52 cas) 53,12% (17cas)

Tableau 41 : Discussion selon les étiologies (hydrocéphalie chronique de 1’adulte)
-Les hydrocéphalies chroniquede 1’adulte représentent 52 cas (soit 17,33%).
- Feng Hailong (155) rapporte, sur une série de 32 patients, 17 cas avec hydrocéphalie
chronique de 1’adulte (soit 53,12% ), 09 cas (soit 28,12%) post traumatiques, une origine post

infectieuse dans 05 cas (soit 15,62%) et post hémorragique dans 1 cas (soit 3,12%).

> Les malades shuntés

Notre série A. Mumtaz
i 300 cas 155 cas
Malades shuntés
5,66% (17 cas) 5,16% (8cas)

Tableau 42 : Discussion selon les étiologies (malades shuntés)

-Les patients qui ont présenté un dysfonctionnement de valve et chez qui nous avons réalisé
une VCS sont de I’ordre de 17 cas (soit 05,66%).
- Mumtaz Ali (159) qui a rapporté sur une série de 155 patients, dont 08 cas (soit 05,16%) de

patients déja valvés ont bénéficié d’une VCS.
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» LOVA (Long Standing Ventricumegaly in Adult) représente 18 cas (soit 06, 00%). Cette

entit¢ d’hydrocéphalie a été décrite pour la premiere fois par OI (160). Les critéres
diagnostiques spécifiques pour les LOVA incluent une ventriculomégalie sévere chez les
adultes qui est associée a une macrocranie mesurant plus de deux écarts-types de la
circonférence de la téte, des troubles psychiatriques et/ou des signes neuroradiologiques et a

une selle turcique significativement étendue ou détruite.

Figure 83 : macrocranie (LOVA) Figure 84 : IRM cérebrale (ventriculomégalie)

CHU Bejaia
CHU Béjaia
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IV.7. DISCUSSION SELON LES PROCEDURES ENDOSCOPIQUES

IV.7.1. INTRODUCTION

77,30% 51,8% 91% /
11,33% 48,2% / /
5,30% / / 100%
3,66% / 09% /
2,30% / / /

Tableau 43 : Discussion selon les procédures endoscopiques

-Dans notre série, 77,30% des patients ont bénéficié¢ d’une VCS seule. Pour Sidi Mamar, le taux
est de 51,8%.

-Une VCS + coagulation des plexus choroides ont été réalisées chez 11,33% de nos patients
alors qu’elle a été de 48,2% pour Sidi Mamar.

-Une VCS associée a un lavage endoscopique ont été effectués pour 5,30% des patients alors
que pour K. Oertel (145) a été de 100%.

-Une VCS combinée a une biopsie de lésions tumorales ont été notées dans 3,66% des cas.

Timothy W. Vogel a signalé un taux de 9%.
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IV.7.2. DISCUSSION SELON I’ASPECT ENDOSCOPIQUE PER
OPERATOIRE

Normal 145 06 dilatés 264 dilatés

Rétréci 29 2 /

Non précisé 52 / 7

Sténosé / 1 2
Fenestré 110 05 86
Absent 57 / 26
Non précisé 57 / 09
Epais 30 06 127
Fin 154 (fin translucide) 5 58
Non précisé 42 / 05
Présente 155 3 44
Absente 25 cicatricielles / 244
Non précisé 46 / 12
Normal / / 277
Anormal / / 18

Non précisé 05
16 1 4
/ / 16

Tableau 44 : Discussion selon 1’aspect endoscopique per operatoire

Nous avons effectué un enregistrement des vidéos de la procédure endoscopique pour tous les
malades. Le service de neurochirurgie du CHU Béjaia dispose d’un systéme d’enregistrement
(AIDA) intégré a la colonne d’endoscopie qui nous permet 1’acquisition des images et des vidéos
de qualit¢ HD que nous pouvons partager avec nos collégues.

Les constatations des aspects endoscopiques peropératoires sont rapportées comme suit :
Selon Freppel Sebastien, un trou de Monro dilaté a été rapporté dans six cas, rétrécit dans deux
et sténosés dans un seul ; un aspect fenéstré du septum pellucidum dans cinq cas, un plancher
du V3 épais dans six cas et fins translucides dans cinq cas. La membrane de Lieliquist était

présente dans trois cas.
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Pour Sidi Mamar, le trou de Monro était normal dans 145 cas et rétrécit dans 29 cas.

Le septum pellucidum était d’aspect fenestré dans 110 cas et carrément absent dans 57 cas.
L’aspect du plancher du V3 était €pais dans 30 cas, fin et translucide dans 154 cas. La membrane
de Lieliquist était présente dans 155 cas. Un dépdt d’hémosidérine a été observé dans 16 cas.
Dans notre série, le trou de Monro était dilaté dans 264 cas et sténosé¢ dans 2 cas. Le septum
pellucidum était fenestré dans 86 cas et absent dans 26 cas. Un plancher épais du V3 observé
dans 127 cas, fin translucide dans 58 cas. La membrane de Lieliquist était absente dans 244 cas.
Le tronc basilaire était de position anormale dans 18 cas. Un dépdt hémorragique présent dans

4 cas et une inondation ventriculaire dans 16 cas.
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I1V.8. DISCUSSION SELON LES COMPLICATIONS
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Certaines complications qui sont liés a la ventriculocisternostomie peuvent survenir en post

opératoire :

» Les fuites de LCR (fistules de LCR) dans notre série ont été notées chez 25 patients (soit
8,33%). Sidi Mamar a rapporté un taux de 5,30%. Mumtaz Ali a eu un taux de 5,15%,
James M. Drake (149) un taux de 3,6% et pour A. Melot (151) le taux a été de 11 ,5%.
Cette complication est surtout observée chez les petits enfants qui ont une peau fine et
luisante. Elles sont liées a une élévation brutale en post opératoire de la pression
intracranienne.

Des suture de qualité avec fermeture étanche des différents plans (dure meére, épicrane, sous
peau, peau) en post opératoire réduit sensiblement les fuites de LCR.
En cas de fuite de LCR, des PL soustractives et une prescription de 1’Acetazolamide

contribuent au tarissement de 1’écoulement.

» Les hémorragies ont été notées chez 03 patients (soit 1%), Sidi Mamar rapporte un taux de

4,42%, le taux d’hémorragie pour James M. Drake a été de 1,4%.

» L’hématome sous dural, complication décrite dans la littérature (74) est survenu chez 06
patient (soit 2%). Sidi Mamar a rapporté un taux de 6,63%, Sebastien Freppel a noté un
taux de 4,76%.

» L’hématome intraparenchymateux a été noté dans 03 cas (soit 1%), un taux de 0,81% a été

rapporté par Bouras et Sgouros (121).

» Les ménigites post opératoires ont été notées chez 22 cas (soit un taux de 7,33%). Abhaya
V. Kulkarni dans leur expérience canadienne ont rapporté un taux de 2,8% de méningite.

Sidi Mamar a signalé un taux de 3% et un taux de 6,9 par VITALY SIOMIN (161).

» L’épilepsie post opératoire a été observée chez 16 patients (soit 5,33%). Mumtaz Ali a

rapporté un taux de 1,29% et James M. Drake a noté un taux de 1,4%.

» Le diabéte insipide a été signalé chez 06 patients (soit 2%). Il est survenu de fagon transitoire
chez 04 malades et définitif dans 02 cas (traités avec 1’hormone antidiurétique), un taux de

0,94 % (131). Pour A. Melot, ce taux a été de 1,2%.

Cette complication est survenue chez les patients ayant présenté un kyste arachnoidien du

V3 et un craniopharyngiome.
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» Les troubles de la mémoire sont survenus chez 13 patients (soit 4,33%), un taux de 1,44% a
¢été rapporté par Feng Hailong (155). Ces troubles ont été enregistrés chez les patients opérés

pour hydrocéphalie chronique de I’adulte et LOVA.

» La fermeture de la stomie a été signalée dans 06 cas (soit 2%). Freppel a noté un cas de
fermeture de la stomie (soit 1,58%). Pour Sidi Mamar, la fermeture de la stomie a été

confirmée dans 35% des cas.
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V.9. DISCUSSION SELON LES RESULTATS DE LA VCS (TAUX DE

SUCCES)

IV.9.1. INTRODUCTION

Le taux de réussite global de la ventriculocisternostomie retrouvé dans la littérature est

d'environ 75% (21). Mais cela dépend de 1'étiologie de I'hydrocéphalie et surtout de 1'age du

patient (9). Chez les adultes avec hydrocéphalie obstructive, les taux de succes de la VCS sont

considérables. En outre, dans I'hydrocéphalie a pression normale quand il y a une composante

obstructive les résultats sont favorables (121).

Dans notre série le taux de succes de la VCS est de 72,67%, ce qui se rapproche sensiblement

des données de la littérature. L’efficacité de la VCS dans le traitement des hydrocéphalies chez

I’adulte quelle que soit I’étiologie est bien démontrée.

Un taux de 75% est rapporté par Roberto Alexandre Dezena (21). Timothy w. Vogel rapporte

un succes estimé ¢galement a 75%.

Mumtaz Ali a noté un taux de succes de 71%.

Résultats de la VCS
(Taux de succes)

- R. T. Sidi Maamar
Notre série Dezena A. Mumtaz Vogel | Série de Blida
72,67% 75% 71% 75% 79,80%

Tableau 46 : Discussion selon les résultats de la VCS (taux de succes)
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1V.9.2. DISCUSSION DES RESULTATS SELON I’AGE

Les résultats et le succes de la VCS varient en fonction de I’age. Notre série est trés hétérogene

car elle intéresse des patients hydrocéphales d’age vari¢ avec des extrémes allant de 1 a 86 ans.

Nous avons jugé utile d’étudier 03 goupes ayant des tranches d’age différentes :

-Le 1°78"°"¢ est composé de 103 nourrissons, agés inférieur ou égal a 24 mois chez qui le taux

de succés de la VCS a ét¢ de 60,19% (27 NRS ont bénéficié d’une VCS combinée a la

coagulation du plexus choroide et une VCS seule chez 76 NRS).

Succes de la Notre J. B. Scarf M. Sidi B. D.
VCS série Baldauf | Grotenhuis Mamar | Warf Stone
17 groupe | 45 190, | 43% 66% 67% | 79.8% | 66% | 62%
< 24 mois

Tableau 47 : Discussion des résultats selon 1’age (age < 24mois)

Nous avons scindé le 1 groupe en 04 sous-groupes composés de tranches d’age différentes, ce

qui nous a permis d’étudier les résultats de la VCS chez les enfants 4gés de moins de 24 mois.

» Une tranche d’age de 0-03 mois pour laquelle le succes de la VCS était de 44,83%.
» Une tranche d’age de 04-06 mois avec un taux de réussite de la VCS de 55,56%.

» Une tranche d’age de 07-12 mois avec un taux succes de 67,86%.

» Une tranche d’age de 13-24 mois avec un taux de réussite de 84,21%.

Ces résultats nous ont permis de déduire que ’efficacité de la VCS diminue sensiblement chez

les NRS agés de moins de 02 ans.

James M. Drake (149) montre une augmentation progressive du taux de réussite age-croissant.

Le taux de réussite de la VCS apres cing années d’évolution chez les nourrissons de 1 mois a

été de 28%, contre 68% chez les patients agés de plus de 10 ans.

-Jorg Baldauf (153) sur une série de 21 enfants agés de moins de 02 ans, traités par VCS seule

sans coagulation du plexus, a rapporté un taux de succes de 43%.

-Beems et Grotenhuis, sur une série de 66 enfants agés de moins de 02 ans, ont signalé un taux

de réussite de 66%.
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En 1970, Scarf a publi¢ la premicre grande série de 39 enfants traités par la coagulation du
plexus choroide sur une période de 23 ans avec un taux de réussite de 67% (162, 163).

Dans la littérature de la neuroendoscopie des années 1980 jusqu'en 2004, le taux de réussite de
CPC seule se situait entre 30% et 52% (21).

La principale indication de la coagulation des plexus choroides chez le NRS était
I’hydrocéphalie communicante 1égérement progressive. Chez ces patients, il semblerait que
I'¢quilibre entre la production et la résorption du LCR pourrait étre restauré par la coagulation
du plexus choroide du ventricule latéral (164, 165).

Actuellement, grace au développement de la neuroendoscopie, Noborito Morota et Yoko
Fuji-Yama ont utilisé un endoscope flexible pour la coagulation bilatérale du plexus choroide
chez 03 NRS avec un bon résultats chez 02 NRS (166)

L’association de la coagulation du plexus choroide a la ventriculocisternostomie permet
d’améliorer de facon considérable le taux de réussite de la procédure endoscopique chez les
nourrissons.

La série Ouganda, rapportée par Benjamin Warf, a ¢étudié l'effet bénéfique de la
ventriculocisternostomie associée a la CPC pour la premiére fois, suscitant a nouveau l'intérét
dans cette technique. Il a été conclu que le résultat de la VCS + CPC était supérieur a la VCS
seule lorsqu’elle est réalisée chez les nourrissons de moins de 1 an.

Warf a publié ses premiers résultats de 'ETV / CPC pour les enfants en Afrique en 2005.
Benjamin Warf a apporté un taux de réussite de 66% chez les enfants 4gés de moins de Olan
en associant la ventriculocisternostomie a la coagulation du plexus choroide VCS/CPC (167).
Il a également précisé dans ses rapports que la dépendance au dispositif de shunt est trés
péjorative dans les pays en voie de développement comparativement aux pays développés en
raison des limites d'accés aux centres compétents et a I'avénement de dysfonctionnements de
shunt ou d'infection. Warf et Campbell, en 2008, ont rapporté le résultat a long terme de la
VCS + CPC pour 115 nourrissons de 1’est-africain atteints d'hydrocéphalie liée a une
myé¢loméningocele avec un taux de réussite de 76% (168).

Scellig S. D. Stone (169) sur une série de 91 enfants a rapporté un taux de réussite de la VCS
+ CPC de ’ordre de 62%.

Sidi Mamar a noté sur une série de 226 enfants agés de moins de 1 an, opérés par VCS + CPC,

un taux de réussite de 78,3%.
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-Le 2° groupe comprend 51 enfants agés de 03 a 15 ans, dont le taux de succes de la VCS est
de 78,43% (43 patients ont bénéficié¢ d’une VCS, 02 cas VCS + CPC, 02 enfants VCS + Biopsie
et 04 patients VCS + Exérese).

Abhaya V. Kulkarni et al, ont rapporté un taux de réussite de la VCS qui est de 73,7% chez
les enfants agés plus de 18 mois (170).

Succes de la VCS | Notre série | A. Kulkarni | J. Drake

2¢me groupe

0 0
03ansal15ans | o43% 73,7% 68%

Tableau 48 : Discussion des résultats selon 1’age (age > 24 mois a < 15 ans)

-Le 3°groupe a intéressé les patients ayant un age supérieur ou égal a 16 ans et le taux de succes
de la VCS a ét¢ de 79,45% (113 patients ont bénéfici¢é d’une VCS, 05 cas de VCS + CPC, 09
malades de VCS + Biopsie, 03 cas de VCS + Exérese et 16 cas de VCS + lavage endoscopique).

Succes de la Notre Bouramas F. A. N. O’Brien
VCS série Hailong | Mumtaz Buxton
éme
3 groupe | oo 4500 | 815% 63% 71% 80% 70%
>16 ans

Tableau 49: Discussion des résultats selon I’age (4ge > 15 ans)

D. Bouramas, sur une série de 57 patients adultes ayant présenté des hydrocéphalies
d’étiologies diverses, le succes de la VCS a été de 81,5%.

Feng Hailong, dans une série de 32 patients, agés de 25 a 82 ans, présentant une hydrocéphalie
communicante (17 cas d’hydrocéphalies chroniques de 1’adulte, 11 cas post hémoragiques, 04
cas post infectieuses) ayant bénéfici¢ d’une venticulocisternostomie, a rapporté un taux de
réussite de 63% (155).

Mumtaz Ali (159) dans une série de 155 patients présentant une hydrocéphalie obstructive
composée (38 tumeurs de la FCP, 37 sténoses de 1’aqueduc, 08 malades schuntés, 08 tumeurs
non tectales, 07 tumeurs tectales, 03 abcés de la FCP, 02 hématomes de la FCP) a montré un
taux de succes de la VCS de 71%.

N. Buxton (156), sur une série de 63 patients ayant présenté une hydrocéphalie d’étiologies

diverses (communicante et non communicante), a noté un taux de succes de la VCS de 80%.
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Le succes de la ventriculocisternostomie varie en fonction de 1’étiologie. Troisiéme
ventriculostomie endoscopique (ETV) pour le traitement de I'hydrocéphalie de différentes
¢tiologies est encore controversée chez les enfants de moins de 2 ans.

O'Brien et al, (171) ont analysé 170 cas d'hydrocéphalie de différentes étiologies traités par
ventriculocisternostomie (en premiere intention). Ces auteurs ont rapporté un taux de succes

d'environ 70%.

159



L’APPORT DE LA VENTRICULOCISTERNOSTOMIE DANS LE TRAITEMENT DES HYDROCEPHALIES

IV. 9.3. DISCUSSION SELON L’ETIOLOGIE

> Les sténoses de I’agqueduc de Sylvius

Les sténoses congénitales ou acquises a 1’origine de I’hydrocéphalie obstructive constituent
I’indication majeure de la ventriculocisternostomie.

Dans notre série, le succes de la VCS dans le traitement des hydrocéphalies secondaires a la
sténose de I’aqueduc est de 81,48%. Pour Sidi Mamar, qui a traité essentiellement les sténoses
de I’aqueduc congénitales, le succes est de 1’ordre de 76,5%.

Giuseppe Cinalli a rapporté un taux de réussite de 72%, sur une série de 213 enfants ayant
présent¢ une sténose de 1’aqueduc d’étiologies diverses (congénitales, acquises et
tumorales)(138, 172).

Benjamin Warf et al, (173) ont examiné a long terme I'efficacité de la VCS avec ou sans CPC
chez 35 nourrissons ayant une sténose aqueducale congénitale. Le taux de succes était de 48,6%
chez les patients traités par VCS seule et 81,9% chez les malades ayant bénéficié¢ de la
combinaison VCS + CPC. Ce résultat suggere que la coagulation du plexus choroide augmente
le taux de réussite en réduisant la composante «hydrocéphalie communicante» chez les

nourrissons avec sténose aqueducale apres VCS.

> La malfomation de Dandy Walker

C’est une malformation congénitale caractérisée par une dilatation kystique du V4 associée a
une agénésie vermienne et une ascension de la tente du cervelet. Le caractére obstructif de
I’hydrocéphalie 1ié¢ au syndrome de Dandy Walker est en rapport avec I’atrésie des orifices de
Luschka et de Magendie.

Nous avons signalé¢ un taux de réussite de 72,00% de la VCS dans les hydrocéphalies
secondaires a ce syndrome.

Benjamin C. Warf (40), sur une série de 45 enfants opérés pour malformation de Dandy

Walker, a objectivé que le taux de succés de la VCS était de 74%.

> Malformation d’Arnold Chiari

Elle résulte d’une ectopie des amygdales cérébelleuses dans le foramen magnum. La hernie
amygdalienne ainsi qu’une hypoplasie de la fosse cérébrale peuvent également contribuer a la
composante obstructive de ce type d'hydrocéphalie, en altérant le flux du LCR au niveau du
quatrieme ventricule et a sa sortie.

Le taux de succes a été de 76,92% dans notre série. Sidi Mamar a rapporté un taux de 73,6%.

Timothy W. Vogel a signalé un taux de succes de 100%.
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> Spina bifida (myéloméningocéles et ménigocéles)

La gestion de I’hydrocéphalie par la ventriculocisternostomie a été proposée chez les enfants
porteurs de spina bifida depuis les années 90 mais son réle reste controversé.

Divers facteurs sont impliqués dans la pathogenése de ce type I'hydrocéphalie qui peuvent
combiner a la fois des caractéristiques des formes communicantes et obstructives de
I'hydrocéphalie.

La série la plus pertinente est toujours celle de Teo et Jones (1996) qui ont rapporté 69 patients
avec un taux de réussite global de 72% (21).

Nous avons signalé un taux de succes de 57,14%.

Benjamin C. Warf (168) a rapporté sur une série de 115 enfants hydrocéphales porteurs de
myéloméningocele dont 93 cas ont bénéficié¢ de VCS + CPC avec un taux de réussite de 76% .

Timothy W. Vogel a rapporté un taux de succes de 56%.

> Sténose congénitale du trou de Monro

La sténose non tumorale du foramen interventriculaire de Monro est une entité rare et
méconnue. Elle a été décrite initialement par Dott en 1927 (174). Elle est a I’origine d’une
hydrocéphalie monoventriculaire si la sténose touche un des deux foramens interventriculaires.
L’hydrocéphalie est biventriculaire en cas de sténose bilatérale. La pathogénie précise n’est pas
clairement établie. La sténose peut étre acquise ou plus rarement congénitale.

Nous avons opéré 02 cas de sténose congénitale du trou de Monro. Le succes de la VCS est de
100%.

N. Ben Achour (174) a rapporté un cas de sténose congénitale du trou de Monro opéré avec

succes.
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> Hydrocéphalie post hémorragique

L'hydrocéphalie post-hémorragique est la conséquence de la dégradation des produits sanguins
et des débris cellulaires dans le systeme ventriculaire. Ces produits sanguins provoquent a leur
tour une arachnoidite chimique et une réaction fibrotique dans les ventricules et sur les
granulations arachnoidiennes, conduisant ainsi a un épendyme granulaire et a une arachnoidite
adhésive.

Il y’ aurait une perturbation de la circulation du LCR par I’obstruction de 1’aqueduc de Sylvius
et la filiere ventriculaire (175). Cette hypothése semble étre confirmée. Le mécanisme évolutif
a également été suggéré chez les patients traités initialement par dérivation ventriculo-
péritonéale pour hydrocéphalie apparemment communicante et qui ont bénéfici¢é d’une VCS
suite a un dysfonctionnement de leurs shunts. La réussite de la VCS est li¢e a la réouverture des
espaces sous arachnoidiens et secondairement a la résorption des débris sanguins (176) .
Pendant la période de dérivation, la production du LCR permet le maintien de la fonction de
résorption des granulations arachnoidiennes, en outre améliorée par la réduction de la pression
intraventriculaire.

Notre étude a inclus les hydrocéphalies post hémorragiques de I’enfant (04 cas, et ’hémorragie
par inondation ventriculaire dans 16 cas). Le taux de réussite est de 70%.

Un taux de succes de 59,9% a été rapporté par Joachim M. K. Oertel.

Vitaly Siomin (161), sur une série de 101 patients (ayant présenté une hydrocéphalie post

hémorragique et post infectieuse), a rapporté un taux de succes de 60,90%.

> Les hydrocéphalies post infecticuses (méningitiques)

Les conséquences des infections du SNC dans la génése des hydrocéphalies dépendent de 1'age
de l'enfant au moment de la survenue de l'infection (en période prénatale, néonatale ou
postnatale) et de I'agent infectieux (bactérien, viral ou parasitaire).

La toxoplasmose est I'une des plus fréquentes des infections parasitaires prénatales. Elle donne
une inflammation leptoméningée, des débris inflammatoires bloquant les espaces sous-
arachnoidiens et qui peuvent aussi obstruer 1’aqueduc de Sylvius.

La majorité des infections a LCR a la période néonatale sont dues a des agents bactériens. Elles
provoquent la formation de fibrose et des épaississements leptoméningés oblitérant les espaces
sous-arachnoidiens.

Dans certains cas, ces réactions inflammatoires peuvent conduire a la formation de septums
intra ventriculaires multiples, ce qui est a 1’origine de la formation d’une hydrocéphalie

complexe (cloisonnée).
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Les infections virales provoquent des granulations épendymaires et une réaction autour de
I'aqueduc de Sylvius conduisant a une sténose aqueducale secondaire.

Nous avons rapport¢ un taux de succes de 56,25% de la VCS dans le traitement des
hydrocéphalies post méningitiques (02 cas de méningites tuberculeuses, 14 cas de méningites
bactériennes).

Timothy W. Vogel a signalé un taux de succes 66%.

» LOVA (Longstanding Overt Ventriculomegaly in Adult)

Nous avons enregistré 18 cas de LOV A avec un taux de succes de 100%.

Harold 1. Rekate (177) a noté, sur une série de 06 cas de LOV A, un taux de réussite de 100%.
OI et al, sur une étude sur 20 cas de LOVA, ont noté¢ que la VCS en était le traitement de
choix. Elle répond aux caractéristiques physiopathologiques des LOV A, qui est en rapport avec
une dynamique relativement élevée de la pression intracranienne. Cette derniere contraste avec

une compliance intracranienne diminuée de fagon remarquable (160).

> Le résultat de la VCS sur les malades déja valvés (shuntés) ayvant présenté un

dysfonctionnement de valve

Le taux de réussite de la VCS chez 17 malades shuntés est de 52,94%.
Cinalli (152), sur une série de 30 patients Shuntés ayant bénéficié¢ d’une VCS, a noté un taux

de succes de 76.7%.

> L’hydrocéphalie chronique de I’adulte

Dans la littérature, il y a peu d’articles qui rapportent le taux de réussite de la VCS dans le
traitement des hydrocéphalies chroniques de 1’adulte. Les résultats sont, en outre, quelque peu
controverses, variant de 21% a 69% (12, 178).

Notre série est composée de 52 cas d’hydrocéphalie chronique de 1’adulte opérés par VCS. Le
taux de succes est de 67,31%.

Mohammed Ahmed Eshra (179), sur une série de 16 patients opérés pour hydrocéphalie a
pression normale, a rapporté un taux de succes de 68%.

> Le kyste arachnoidien du V3

Le taux de succes de la VCS dans le traitement des hydrocéphalies secondaires a un kyste
arachnoidien du V3 est de 66,67%.
T. Graillon (192) a rapporté un cas de kyste arachnoidien symptomatique opéré par VCS

avec fenestration du kyste. L’évolution post opératoire a été favorable.
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> Les hydrocéphalies tumorales

e Les tumeurs intraventriculaires

L’abord des Iésions intraventriculaires par voie endoscopique constitue une alternative
thérapeutique encourageante. Cette technique nous permet une bonne visualisation en raison de
I’emplacement de ces 1ésions a l'intérieur du systéme ventriculaire, généralement dilaté, suite a
une obstruction des voies d’écoulement du LCR (26, 41, 180, 181).

e Les tumeurs pinéales

La ventriculocisternostomie représente actuellement la procédure de choix lors des
hydrocéphalies secondaires aux tumeurs pinéales. Elle permet d’éviter les complications liées
a la mise en place d’une dérivation ventriculo-péritonéale et le risque de dissémination en cas
de tumeur maligne. Un autre avantage de 1’endoscopie est de pouvoir réaliser dans le méme
temps une biopsie de la tumeur avec I’obtention d’un diagnostic histologique précis (182-184).
Nous avons opéré 08 cas de tumeur pinéale avec un taux de succes de la VCS égale a 87,50%.
Balossier (11), sur une étude comparative multicentrique sur I’apport de la stéréotaxie versus
de I’endoscopie, a signalé un taux de spécificité de 90% et un taux de réussite de 81%.

G. Michielsen (185), sur une série de 04 patients opérés pour un kyste bénin de la glande
pinéale par voie endoscopique, a rapporté un taux de succes de 100%.

e Processus de la fosse cérébrale postérieure

Bouyoucef et al. Avaient introduit le concept de biopsie endoscopique transaqueducale des
méduloblastomes aux compléments de chimiothérapie et radiothérapie.

La VCS dans le traitement des hydrocéphalies secondaires aux tumeurs de la fosse cérébrale
postérieure a été proposée pour la premiére fois par Chumas et al en 1995. Son efficacité a été
revue et confirmée par Sainte-Rose et al en 2001.

Dans la série de Sainte-Rose a propos de 67 VCS réalisées pour des hydrocéphalies séveres sur
des tumeurs de la FCP et avant la cure chirurgicale de la tumeur, ils ne rapportent aucun déces
et aucune complication post-opératoire. Le succes de la VCS est de 98,5%. Comparant ces
résultats avec ceux obtenus aprés drainage ventriculaire, la VCS permet de traiter de fagon
curative 1’hypertension intracranienne et permet de prévenir [’apparition éventuelle
d’hydrocéphalie apres chirurgie de tumeurs de la fosse (113, 186).

Nous avons opéré 26 cas d’hydrocéphalie secondaire a un processus de la FCP avec un taux de
réussite de 84,62%.

Claudio Ruggiero (187) a rapporté, sur une série de 63 patients opérés pour hydrocéphali
secondaire a un processus de la FCP, un taux de réussite de 30 %. Il a signalé que la VCS est

recommandée surtout dans la phase aigu€ de 1’hydrocéphalie.
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e Kyste colloide du troisiéme ventricule

Le kyste colloide est une tumeur bénigne du V3 qui peut obstruer les 02 trous de Monro et étre
a I’origine d’une hydrocéphalie aigue pouvant entrainer une mort subite (188). L’endoscopie
cérébrale ¢tant une technique mini invasive, elle permet d’aborder le kyste colloide et de rétablir
les voies d’écoulement du LCR (118, 189, 191).

Nous avons opéré 04 kystes colloides du V3 qui ont bénéficié d’une VCS plus exérése
chirurgicale du kyste avec un taux de réussite de 75% de la VCS.

e Gliome de la lame tectale et les processus de I’angle ponto cérébelleux

Le taux de succes de la VCS dans les gliomes de la lame tectale a été¢ de 100%.

Le taux de succes de la VCS dans la prise en charge des hydrocéphalies secondaires aux
processus de I’APC est de 50%.

Mumtaz Ali (159) a noté un taux de réussite de 70,96% chez 110 patients présentant une
hydrocéphalie obstructive sur un processus cérébral dont les gliome de la lame tectale, du tronc
cérébral, de I’angle ponto-cérébelleux et de la FCP.

e Craniopharyngiome kystique du V3

Les craniopharyngiomes kystiques du V3 a extension vers le haut, obstruant le foramen de
Monro, peuvent entrainer une hydrocéphalie bi ventriculaire.

L’exérese du craniopharyngiome associée a la VCS a été effectuée chez 02 patients.

Le taux de succes était de 100%.

Abdullah dans sa série a opéré avec succes 3 cas de craniopharyngiome (193).

e Les kystes sous épendymaire

Le taux de succes de la VCS dans le traitement du kyste sous épendymaire est de 66,66%.
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1V.9.4. DISCUSSION DES RESULTATS DE LA VCS SELON LE TYPE
D’HYDROCEPHALIE A I’ IMAGERIE

Le taux de sucées le plus élevé de la VCS a été noté dans les hydrocéphalies biventriculaires

avec un taux de 90,9%. Il s’agit généralement d’une sténose congénitale du trou de Monro ou
d’un processus obstruant le foramen de Monro tel que le kyste colloide du V3 ou le
craniopharyngiome. Les résultats du traitement par voie endoscopique de ces formes
d’hydrocéphalies obstructives sont tres satisfaisants.

Un taux de 78,1% a été noté dans les hydrocéphalies triventriculaires. Le consensus est
parfaitement fait concernant cette forme d’hydrocéphalie. Il s’agit de I’indication par excellence
de la VCS. Les auteurs rapportent un taux de réussite qui va de 80 a 97% (Vitaly, Iguer, George
Jallo, Kadrian) pour les sténoses de 1’aqueduc de Sylvius (ce taux est proportionnel a 1’age du
patient).

Un taux de 62,5% est enregistré dans les hydrocéphalies cloisonnées.

Charles Teo (194), sur une série de 114 patients opérés pour hydrocéphalies complexes
(cloisonnés) ayant bénéficiés d’une VCS associ€e a une septotomie et une aqueducoplastie avec
ou sans mise en place d’un stent, a noté un résultat tres satisfaisant de la VCS en évitant ainsi

I’utilisation de plusieurs valves.
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IV.10. EVOLUTION ET SUIVI DES PATIENTS (FOLLOW UP)

Le suivi et le controle des malades se sont déroulés selon le protocole de suivi déja définit dans
le plan d’étude.

Les malades sont revus régulierement a la consultation.

Parfois nous les avons contactés par téléphone, ce qui nous a permis d’avoir des informations
sur leurs évolutions.

Le suivi de nos patients s’est échelonné sur 30 mois en moyenne, avec des extrémes allant de
03 mois a 05 ans.

Sur les 300 patients opérés, 40 malades (soit 13,33% des cas) ont été perdus de vue apres le
3%me contrdle. Cela veut dire que nous avons eu a revoir nos patients au moins 03 mois apres la
chirurgie.

Avant d’adopter I’attitude de la réalisation d’une deuxieme VCS, s’il y a un échec a la premicre,
24 patients sur 300 sont passés d’emblée a la DVP sans recourir a une deuxieme VCS (Re
VCS), en raison de la reprise rapide des signes cliniques et la présence d’une fuite de LCR
réfractaire aux PL et aux diurétiques. Parmi les 276 patients sur les 300 opérés, 60 cas ont
bénéficié d’une deuxieme VCS.

Nous avons placé une valve de dérivation ventriculo-péritonéale chez 58 patients apres échec a
la Re VCS.

Au total 82 patients ont nécessité une mise en place d’une valve, cela est considéré comme un
échec a la VCS avec un taux de 27,33% .

Une amélioration clinique a été constatée pour :

-La tranche d’age de 03 a 24 mois : Une stabilisation du périmétre cranien avec disparition
des signes d’HTIC a été obtenue a 01 mois d’évolution chez 52 nourrissons (soit 83,87%).
Parmi les 66 patients qui avaient un retard psychomoteur, 46 (soit 69,70%) ont récupéré de
leurs troubles aprés 12 mois d’évolution.

-La tranche d’age de 03 a 15 ans : L’amélioration clinique concerne surtout la disparition du
syndrome d’HTIC obtenue en post opératoire immédiat dans tous les cas (38 cas).

Une récupération sur le plan psychomoteur a été constatée chez 19 cas d’enfants (soit 86,36%),
cela apres un délai de 01 année d’évolution.

On a noté 34 patients qui ont présenté des troubles de la marche (a type de retard d’acquisition
de la marche, 50% ont commencé a marcher apres un délai de 07 mois d’évolution).

Sur le plan visuel, 07 cas ont présenté une amélioration. On a noté un cas de cécité survenu

chez une patiente présentant un craniopharyngiome.
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-La tranche d’age de 16 a 86 ans : La disparition des troubles de la conscience dans 35 cas et
régression totale du Sd d’HTIC dans 86 cas sont obtenues en post opératoire immédiat apres la

réalisation de la VCS.

Le suivi des patients opérés pour hydrocéphalie chronique de I’adulte, au nombre de 35
malades, a montré une bonne évolution. Parmi eux, 27 cas ont vu leurs troubles du
comportement s’estomper avec une amélioration nette des troubles de la marche.

08 cas ont présenté une stabilisation des troubles urinaires.

03 cas qui avaient une triade incompléte ont présenté¢ une stabilisation des troubles de la

mémoire.

Chez les 18 malades opérés pour LOVA, on a observé une amélioration considérable des
troubles du comportement. Trois cas de patient ayant présenté des décompensations de leurs
troubles psychiatriques ont vu leur état se stabiliser sous traitement médical.

En post opératoire immédiat nous n’avons pas eu de déces.

Durant cette période de suivi nous avons enregistré 20 déces (soit 6,66%), qui sont liés a la
pathologie d’origine. La survenue des déces selon les tranches d’ages sont présentés comme
suivant :

- La tranche d’age inférieure ou égale a 24 mois : Trois (03) décés ont été rapportés, le 1¢
nourrisson est décédé un mois apres ’intervention (NRS qui a présenté plusieurs malformations
dont une malformation cardiaque sévére décompensée). 02 autres décédés uite a une détresse
respiratoire secondaire a une infection pulmonaire sévere.

-La tranche d’age de 03 a 15 ans : Il y a eu cinq (05) déces. 3 patients opérés et suivis pour
un processus de la FCP (02 médulloblastomes sous chimio-radiothérapie, 01 épendymome du
V4). Un patient avait un Spina Bifida associ¢ a d’autres malformations. Une patiente a été
opérée pour craniopharyngiome.

-La tranche d’age de 16 a 86 ans : Douze (12) décés ont été notés dont une (01) patiente
opérée pour VCS puis reprise un mois aprés pour exérese tumorale d’un processus de la FCP.
Elle est décédée suite a une pneumopathie d’inhalation. Une autre patiente, opérée et suivie
pour un processus de 1’angle ponto cérébelleux, est décédée apres six mois d’évolution. Trois
patients décédés ayant présenté une hydrocéphalie avec inondation ventriculaire suite a une
rupture anévrismale. Les 07 autres patients agés ont été opérés pour une hydrocéphalie
chronique (Leur déces, survenu quelques années apres leurs interventions, était li¢ a leur

pathologie d’origine).
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IV.11. ETUDE SOCIO-ECONOMIQUE

Les techniques chirurgicales de dérivation du liquide céphalo-rachidien (LCR) sont parmi les
interventions neurochirurgicales les plus couramment effectuées dans le monde entier (195).
Elles sont composées de méthodes de dérivations ventriculo-péritonéales et atriales avec mise
en place d’un dispositif de shunt. Aux Etats-Unis, I’incidence annuelle du traitement par la mise
en place de matériels de dérivation ventriculo-péritonéale est de 5,5 pour 100.000 avec environ
30.000 procédures effectuées chaque année s'élevant a 95 millions de dollars de dépenses
médicales (86). Prés de la moitié des procédures liées au shunt subissent une révision au cours
de leurs évolutions. Ceci est li¢ aux diverses complications qui peuvent survenir tout au long
de la vie du patient. Elles sont représentées par les infections, les dysfonctionnements et les
obstructions qui nécessitent parfois le recours a la mise en place d’une nouvelle valve, ce qui
fait que toutes ces dépenses auraient un impact socio-économique.

Iguertsira (CHU de Blida) a fait une évaluation sur le plan économique a la base du cotlit d’une
valve qui était de 20.000 dinars. Le calcul est fait sur le nombre de valves placées par années
par service et qui peut atteindre 100 valves par an. Ce chiffre est majoré par 20 valves en raison
du risque de survenu d’infections ou de dysfonctionnements de shunt conduisant a la mise en

place d’une autre valve et le colt s’¢élévera donc a 2.400.000 dinars par an et par service.

Il considere que 50% des hydrocéphalies opérées sont des hydrocéphalies triventriculaires qui

peuvent étre traitées par endoscopie et le cott est de 1.200.000 dinars de dépenses.

S. Tliba (CHU de Annaba) a effectué un travail sur 1’évaluation économique pour avoir une
approche approximative du cotit de revenu des deux techniques opératoires qui traitent la méme
pathologie (DVP et la VCS). L’étude a été effectuée sur deux échantillons homogénes de 10

personnes pour chaque technique :

e 10 malades opérés pour hydrocéphalie par la réalisation endoscopique d’une
ventriculocisternostomie durant I’année 2006.
e 10 malades avec les mémes caractéristiques (age, sexe et type d’hydrocéphalie) traités par

dérivation ventriculo-péritonéale durant ’année 2005.

I1 a utilisé 02 parametres pour évaluer le colit : la durée de séjour a I’hdpital et le colt du

consommable utilisé durant 1’hospitalisation.
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Cette ¢tude a démontré la nette supériorité de la VCS par rapport a la dérivation ventriculo-
péritonéale en matiere du colit avec un gain 2.727.756,00 DA, ce qui équivaut le prix d’une
nouvelle colonne d’endoscopie avec ses accessoires.

La durée moyenne d’hospitalisation dans notre série est des 07 jours alors que dans I’étude
effectuée par S.Tliba elle était de 20 jours pour la VCS et de 40 jours pour la DVP. On déduit
que ’utilisation de I’endoscopie nous permet un gain important sur le plan esthétique, confort,

efficacité et réduit de mieux en mieux le colt de prise en charge des malades.
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V. ALGORYTHME DECISIONNEL DE LA PRISE EN CHARGE DES
HYDROCEPHALIES

HYDROCEPHALIE

(Quelque soit I'age et I'étiologie)

VCs

|
Succes Echec
Surveillance
- Clinique/mois Re VCS
- Radiologique (IRM de flux)

a 03 mois |
| |
Succes Echec
Surveillance
- Clinique/mois DVP
- Radiologique (IRM de flux) a 03
mois
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VI. PERSPECTIVES D’AVENIR

Le réve autrefois était de trouver un traitement chirurgical sans recourir a la mise en place de
matériels de dérivation. Aujourd’hui, ce réve est devenu réalité grace au développement de la
neuroendoscopie.

L’homme en perpétuelle recherche d’autres moyens pourrait recourrir dans 1’avenir a de
nouvelles thérapeutiques, notamment un médicament qui pourrait traiter I’hydrocéphalie.

En effet, il y a maintenant plus d’une dizaine d’années que 1’aquaporine 1 (AQP1) a été¢ mise
en évidence et clonée a partir des globules rouges. Cette découverte majeure pour le monde du
vivant a été récompensée en 2003 par le Prix Nobel de Chimie décerné au Professeur Peter
Agre.

Les aquaporines (AQP) sont des canaux a eau : Cette famille de protéines est composée de onze
sous-types différents exprimés chez les mammiferes. Les trois AQP principales caractérisées
dans le cerveau des mammiféres sont I’AQP1, I’AQP4 et I’AQP9.

Les travaux récents montrent que ces canaux sont impliqués dans différentes fonctions
physiologiques :

-L’AQP1 serait importante dans la formation du liquide céphalorachidien.

-L’AQP4 aurait un rdle dans I’homéostasie de 1’eau et de la pression osmotique du tissu
nerveux.

-L”AQP9 serait impliquée dans le métabolisme énergétique.

Actuellement, le role de chacune de ces AQP n’est pas encore bien compris. L’AQP4 semble
avoir un role trés important dans le développement de I’oedéme aprés un traumatisme cranien,
une lésion ou un accident vasculaire cérébral.

Une meilleure compréhension des mécanismes de régulation des AQP permettra d’envisager
de nouvelles stratégies thérapeutiques pour prévenir la formation de I’oedéme cérébral,
¢ventuellement le traitement médical de 1’hydrocéphalie en agissant sur le mode sécrétoire du

LCR (21).
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VII. RECOMMANDATIONS

Au terme de notre travail, il nous semble intéressant de proposer quelques recommandations et

conseils.

» Le meilleur reméde demeure la prévention. La supplémentation systématique en acide
folique de toute femme enceinte ou en age de procréation.

» Il semblerait, en effet, que I’acide folique réduit la survenue de Spina Bifida, pathologie
parfois associée a 1’hydrocéphalie (197).

» Lutter contre I’hypervitaminose “"A” chez la femme enceinte.

» Suivi correct des grossesses et dépistage précoce des formes anténatales
d’hydrocéphalie par 1’échographie.

> Lutter contre les traumatismes obstétricaux lors de [’accouchement, source
d’hémorragies cérébrales qui seraient a I’origine de I’hydrocéphalie.

» Supplémentation en vit K du Nné et du prématuré (la carence en vit K exposerait au
risque d’hémorragie cérébrale du Nné).

» Lutter contre les infections néonatales et généralisation des mesures d’hygi¢ne et
d’asepsie en salles d’accouchement, unités néonatales, services de pédiatrie et les blocs
opératoires.

» Traiter convenablement toute infection néonatale, particulierement lorsqu’une atteinte
méningée est associée.

» Etablir des critéres de sélection des patients candidats pour le traitement par voie

endoscopique de I’hydrocéphalie, basés sur des arguments :

= Anamnestiques (age, antécédents ...)

= Clinique et évolution des troubles (macrocranie, retard psychomoteur, troubles de
la marche, Sd d’HTIC ...)

= Radiologiques : surtout a ’IRM qui donne des informations sur la perméabilité des
espaces sous arachnoidiens, les caractéristiques du V3 et de son plancher.

= Etiologiques : en se basant sur le concept communicant et non communicant de

I’hydrocéphalie.

Ces criteres nous permettraient de déterminer les facteurs prédictifs positifs et négatifs de

succes de la procédure endoscopique.
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VIII. CONCLUSION

La ventriculocisternostomie est la procédure endoscopique la plus réalisée dans le monde entier.
C’est une technique chirurgicale mini invasive qui permet la création d'une voie de sortie
alternative pour drainer le LCR des ventricules vers les espaces sous-arachnoidiens
péricérébraux et médullaires. Elle a pour objectif de rétablir une circulation naturelle du LCR
sans recours au matériel de dérivation.

L’hydrocéphalie obstructive représentait, autrefois, la principale indication.

Tout au long de notre exposé, nous avons essayé d’annoncer 1’efficacité de la VCS dans toutes
formes d’hydrocéphalies avec un taux de succes de 72,67%. Ce chiffre avoisine les données de
la littérature qui varient entre 70% et 85%.

Le taux de succes est vraisemblablement influencé par 1’age des patients et 1’étiologie de
I’hydrocéphalie.

L’efficacité de la VCS diminue chez les nourrissons 4gés de moins de 03 mois avec un taux de
réussite de 33,34%. Ceci s’explique par I’immaturité des sites de résorption du LCR.
L’association de la coagulation du plexus choroide avec la VCS augmente sensiblement le taux
de succes chez les patients agés de moins de 24 mois. Chez 1’adulte, le taux de succes de VCS
est de 79,45%.

Le rdle de la VCS a été souligné dans les hydrocéphalies post infectieuses, post hémorragiques
et les hydrocéphalies chroniques de 1’adulte (hydrocéphalie communicante). Les mécanismes
physiopathologiques incriminés dans ce type d’hydrocéphalie d’apparence communicante,
expliquent la possibilité de la coexistence d’une composante obstructive, d’ou la notion de la
constituante mixte (hydrocéphalie communicante et non communicante). Ces éléments
expliqueraient la réussite de la VCS dans le traitement de I’hydrocéphalie.

L’efficacité de la VCS et sa nette supériorité a la DVP lui permet de se placer au premier rang
dans le traitement de 1’hydrocéphalie. Elle doit étre réalisée de fagon systématique en premicre

intention.
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Fiche technique (VCS., endoscopie)

PC.....oool cm

Syndrome d’HTIC oui[ ]

FO : OD[ ] oG[]

AV : op[]  ogL]

CV: obl] oa]

Troubles de la conscience : oui[ ]
Troubles du comportement : oui[_]
Troubles de la marche : oui []
Troubles de 1’équilibre : oui []

non[_]

non [_]
non [_|
non [_]
non [_]
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Troubles sphinctériens : oui[_|

Trouble de 1’oculomotricité : ouil_]

non[_|
non[_|

Imagerie (ETF, TDM, IRM cérébrale) :

Index d’Evans (IBF)=......... cm
Hydrocéphalie biventriculaire : ouil]
Hydrcéphalie triventriculaire : ouil[_]
Hydrocéphalie tétraventriculaire : ouil ]
Hydrocéphalie cloisonnée : oui[ ]
Autres :

non[_|

non [_]
non [

non[_]

Aspect endoscopique per opératoire :

Visualisation du trou de Monro et ses repéres : oui[ ]

Aspect du plancher du V3 : Epais
Fin
Flottant

Aspect des tubercules mamillaires : Sérrés
Saillants

Présence de la membrane de Lieliquist :

Tronc basilaire situation normale :

Coagulation du plexus choroide :

Biopsie d’une tumeur pinéale :

Biopsie d’une tumeur du V4 :

oui [ ]
oui []
oui []
oui []
ouil ]
oui[ ]
ouil ]
ouil ]
ouil_]
ouil ]

non[_|
non[_]
non[_]
non[_]
non[_]
non[_]
non[ ]
non[]
non[_|
non|[ |
non[_|
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Fenestration du septum :

Evolution post opératoire :

1-Clinique :
Amélioration
Agravation

Stabilisation

3-Complication :

Fistule du LCR

Hémorragie

Hématome intraparenchymateux
Embolie gazeuse

Méningite

Ventriculite

Trouble de la mémoire

Troubles de la vision

AULTES. .o
4-Décés : oui[_]

ST10UL: 18 CaUSE AU AECES. . oottt

5- Evolution a long terme :

01 MOIS POSt OPETALOITE. ...\ttt ettt ettt et et et e et et et e et et e aaeeeeaenens

oui[_]
ouil_]
ouil]

oui[ ]
oui[ ]
ouil[ ]
oui[ ]
ouil |
oui[ ]
ouil_]
oui[ ]

non [_|
non[ |
non ]

non ]
non[]
non ]
non[]
non[ ]
non[]
non[ ]
non[]
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02 MOIS POSE OPETALOITE. ..o ueeneteeteetet et et et et e e e et et et eeeaaeans

03 MOIS POSt OPEIALOITC. ...ttt et et et e e et et e et e e et e ee e neeeaeenaens
06 MOIS POSE OPETALOITE. ... uenettt et ettt ettt et ee e eeanaes
09 MOIS POSE OPETALOITE. ... .uteetetteet et et et et et et e e et et et eeeeeaneeneanaen

01 aNNEE POSt OPETALOITC. .. .vtentt ettt et ettt et e et e et e et e e e e e e e aeeaneeeaeenneanns
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REPUBLIQUE ALGERIENNE DEMOCRATIQUE ET POPULAIRE

WILAYA DE BEJAIA
CENTRE HOSPITALO-UNIVERSITAIRE DE BEJAIA
SERVICE DE NEUROCHIRURGIE

DECHARGE POUR INTERVENTION CHIRURGICALE

Je soussigné,

Aprées avoir pris connaissance :

1- Des risques et des complications liées a I’anésthésie (allant des complications
mineures jusqu’aux complications majeures).

2- Des complications et des séquelles de la chirurgie.

Autorise 1’équipe de neurochirurgie a pratiquer tout geste chirurgical jugé utile sur la santé

de :

L’intéressé (e) :

FAITABEJAIALE : ..o,
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RESUME

Introduction : La ventriculocisternostomie est une technique mini invasive de dérivation
interne du LCR sans recours au dispositif de shunt. L’objectif de notre é¢tude est de décrire les
résultats de la VCS sur toute forme d’hydrocéphalie quelle que soit son étiologie et I’age de sa

survenue.

Matériels et méthodes : Notre travail est une étude prospective sur 300 patients opérés pour
hydrocéphalie quelle que soit I’étiologie : congénitale, malformative, acquise, tumorale,
I’hydrocéphalie chronique de [D’adulte et les patients valvés ayant présent¢é un
dysfonctionnement du dispositif de shunt. Tous les patients ont bénéfici¢ d’une VCS par voie
endoscopique au service de neurochirurgie du CHU de Béjaia. Cette étude s’est étalée sur une

période de 06 ans (février 2012 jusqu’au mois de novembre 2017).

Résultats : Notre série est trés hétérogéne, car nous avons opérés des patients hydrocéphales
tout age confondu. La moyenne d’age était de 40 ans avec des extrémes d’ages allant de 01
mois a 86 ans. On note une nette prédominance masculine avec Sex ratio = 1,54.
L’hydrocéphalie malformative représentait 1’étiologie la plus fréquente dans notre série. Elle
est retrouvée chez 95 malades (soit 31,61% des cas). L’hydrocéphalie chronique de I’adulte a
¢été retrouvée chez 52 patients (soit 17,33% des cas). L’origine tumorale a été notée chez 53
patients (soit 17,66% des cas). Les LOVA ont été observés chez 18 cas (soit 6% des cas). Un
dysfonctionnement de valve chez 17 malades shuntés (soit 5,67%). Un seul cas (soit 0,33%)
d’anévrysme de I’ampoule de Galien a été observé.

Tout au long de notre exposé, nous avons essayé¢ d’annoncer I’efficacité de la VCS dans toutes
formes d’hydrocéphalies avec un taux de succes de 72,67%.

Conclusion : Le taux de succes est vraisemblablement influencé par I’age des patients et de
I’étiologie de 1’hydrocéphalie. L’efficacité de la VCS et sa nette supériorité a la DVP lui
permet de se placer au premier rang dans le traitement de 1’hydrocéphalie. Elle doit étre réalisée
de fagon systématique en premicre intention.

Mots clés : Ventriculocisternostomie, hydrocéphalie, endoscopie, mini-invasive, 3™

ventricule, dérivation ventriculopéritonéale (DVP).
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ABSTRACT

Introduction : Ventriculocisternostomy is a minimally invasive internal CSF drainage
without using shunt device. The objective of our study is to describe the results of the VCS on

any form of hydrocephalus regardless of its etiology and the age of onset.

Materials and methods : Our work is a prospective study on 300 patients operated for
hydrocephalus whatever the etiology: congenital, malformative, acquired, tumoral, chronic
hydrocephalus in adult and valved patients who had a dysfunction of the shunt device. All
patients underwent endoscopic surgery by VCS at the neurosurgery department of Béjaia
university hospital. This study was conducted over the course of 06 years (February 2012

until November 2017).

Results : Our series is very heterogeneous because we operated on hydrocephalic patients all
age groups. The average age was 40 years with extremes of age ranging from 01 month to 86
years.

Malformative hydrocephalus was the most common etiology in our serie. It is found in 95
patients (31.61% of cases). Chronic hydrocephalus in adults was found in 52 patients (17.33%
of cases). The tumor origin was noted in 53 patients (17.66% of cases). LOVA was observed
in 18 cases (6% of cases). Shunt dysfunction in 17 patients (5.67%). Only one case (0.33%) of
Galen aneurysm was observed.

Throughout our presentation, we have tried to announce the efficiency of VCS in all forms of

hydrocephalus with a success rate of 72.67%.

Conclusion : The success rate is likely influenced by the age of the patients and the etiology
of hydrocephalus. The effectiveness of the VCS and its net superiority to the VPS allows it to
be in the forefront of the treatment of hydrocephalus. It must be carried out systematically as

first- line therapy.

Key words : ventriculocisternostomy, hydrocephalus, endoscopy, minimally invasive, third

ventricle, ventriculoperitoneal shunt (VPS).
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