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RÉSUMÉ : Les malformations médullaires sont des anomalies congénitales de la moelle épinière pou-

vant entraîner des troubles neurologiques. Leur traitement neurochirurgical est au cœur d’une prise 

en charge pluridisciplinaire au long cours, qui commence parfois in utero.

Le geste neurochirurgical médullaire peut avoir pour objectif une fermeture, une libération ou une exé-

rèse. Les gestes sont adaptés à la diversité des dysraphismes et répondent à des situations radiolo-

giques et symptomatologiques. L’interprétation du tableau radioclinique permet d’évaluer le pronostic 

fonctionnel, le risque chirurgical et les bénéfices attendus.
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Prise en charge neurochirurgicale 

des malformations médullaires

L
es malformations médullaires ou 
dysraphismes spinaux sont issus 
de troubles du développement 

embryonnaire [1], qui aboutissent à une 
situation malformative touchant essen-
tiellement la partie distale de la moelle 
épinière aux étages lombosacrés. Cette 
localisation élective peut entraîner des 
troubles neurologiques touchant essen-
tiellement la vessie, le transit et la dista-
lité des membres inférieurs.

Nous aborderons d’abord les différents 
diagnostics représentant la variété des 
malformations rencontrées et dans un 
second temps les spécificités neuro-
chirurgicales de chacun, après avoir 
énoncé les principes généraux de la neu-
rochirurgie des malformations médul-
laires. Mais avant tout, deux notions 
couramment utilisées mais parfois de 
façon imprécise seront éclairées :

>>> Spina bifida : terme latin désignant 
une épineuse bifide, c’est-à-dire un arc 
postérieur de vertèbre ouvert. Sa pre-
mière utilisation est attribuée à Nicolas 
Tulp au XVIIe siècle dans un ouvrage inti-
tulé Observationes Medicae [2]. Cette 
anomalie osseuse est fréquemment asso-
ciée à des malformations médullaires, ce 

qui a poussé à utiliser ce terme dans une 
forme raccourcie (spina) de façon élargie 
pour nommer les dysraphismes spinaux. 
Néanmoins, son caractère réducteur ne 
désignant qu’une anomalie osseuse ne 
représente pas la diversité des malforma-
tions existantes.

>>> Moelle attachée basse : terme regrou-
pant deux notions indépendantes sou-
vent associées. D’une part, une position 
de la moelle sous les normes anatomiques 
habituelles (moelle basse : se termi-
nant sous le plateau inférieur de L2) et, 
d’autre part, une attache médullaire qui 
correspond à une anomalie médullaire 
malformative suspecte d’exercer une 
sollicitation mécanique anormale sur la 
moelle dans une situation malformative 
de dysraphisme spinal (moelle attachée).

Variété des dysraphismes

Les dysraphismes spinaux peuvent être 
séparés en deux grands groupes selon 
leur couverture cutanée, qui nous fait les 
désigner comme ouverts ou fermés [3]. 
Cette différence n’est pas qu’une ques-
tion cutanée car le caractère ouvert 
expose la moelle au liquide amniotique 
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environnant durant la grossesse, pouvant 
altérer son pronostic fonctionnel mais 
aussi avoir un retentissement sur le reste 
du système nerveux central (Chiari II, 
hydrocéphalie). À l’opposé, les dysra-
phismes fermés n’ont qu’un potentiel 
retentissement local médullaire qui ne 
présente pas de risque particulier d’at-
teinte cérébrale.

1. Dysraphismes ouverts : 

la myéloméningocèle

>>> Diagnostic

Le diagnostic est dans la majorité des cas 
fait en anténatal sur des signes échogra-
phiques à l’échographie du deuxième 
trimestre de grossesse. On retrouve des 
signes cérébraux indiquant avec certi-
tude le caractère ouvert (Chiari II, apla-
tissement des os frontaux) et un aspect 
de moelle se terminant de façon ouverte 
(sans cône) à la surface de la peau (myélo-
cèle), classiquement au sommet d’une 
bulle liquidienne (méningocèle) non 
épidermisée [4]. Ce diagnostic nécessite 
une évaluation radiologique, obstétri-
cale et neurochirurgicale en centre de 
référence afin de préciser le diagnostic 
et ainsi d’informer au mieux la patiente 
en raison du risque de handicap vési-
cal, du transit, moteur et de trouble des 
acquisitions [5]. À la suite de cette éva-
luation, en cas de souhait de poursuite de 
la grossesse, les deux options chirurgi-
cales sont une chirurgie néonatale selon 
les standards actuels ou une fermeture 
anténatale si la demande est faite et les 
conditions le permettent.

Il s’agit de la malformation médullaire la 
plus fréquente et la seule pour laquelle 
il existe un traitement préventif qui 
diminue de 70 % leur survenue : l’acide 
folique, qui doit être pris en période pré-
conceptionnelle [6].

>>> Fermeture neurochirurgicale néo-

natale d’une myéloméningocèle

Ce geste est considéré comme palliatif 
dans le sens où il n’améliore pas le pro-

nostic fonctionnel, le but est de prévenir 
une aggravation de la souffrance du sys-
tème nerveux par une infection (ménin-
gite, ventriculite) [7]. Il est recommandé 
de réaliser cette fermeture dès les deux 
premiers jours de vie. Le geste consiste 
en une détache de la placode qui est refer-
mée sur elle-même et remise dans le canal 
spinal, avant de reconstituer un à un les 
plans anatomiques recouvrants (dure-
mère, fascia-muscle, sous-peau et peau).

Une hydrocéphalie peut devenir symp-
tomatique dans les semaines ou mois 
suivants et nécessiter un traitement par 
dérivation ventriculopéritonéale.

>>> Fermeture anténatale d’une myélo-

méningocèle

Cette technique innovante validée 
depuis une dizaine d’années [8] repose 
sur le rationnel qu’une partie du han-
dicap fonctionnel est le fait du carac-
tère ouvert de la malformation et donc 
qu’une fermeture durant la grossesse (21-
26 semaines d’aménorrhée) permet de le 
diminuer. La séquence chirurgicale est 
la même qu’en néonatal (libération de la 
placode et fermeture en 3 plans ; fig. 1), 
mais l’abord intra-utérin est le point cru-
cial des améliorations actuelles : d’abord 
par une technique ouverte (hystéroto-
mie), mais la fœtoscopie se fait petit à 
petit une place, surtout grâce au bénéfice 
de ses suites obstétricales [10].

2. Dyraphismes fermés

Ils sont bien plus rares que les myélomé-
ningocèles en termes d’incidence, mais 
leur variété et la prise en charge sur mesure 
qu’ils nécessitent en font tout l’intérêt.

>>> Les lipomes, malformations médul-
laires comprenant une structure grais-
seuse dans une situation anormale :
– lipome du filum ou filum lipomateux : 
teinte lipomateuse du filum terminal, il 
est généralement situé sous une moelle 
anatomiquement normale, parfois en 
position basse (inférieure à L2) ;
– lipome du cône : masse graisseuse 
directement en contact de la moelle avec 
habituellement une interface médullaire 
malformative à ce niveau. Les aspects 
sont variés selon le lieu d’attache de 
la graisse, son extension et le degré de 
désorganisation anatomique.

>>> Les dysraphismes à tractus :

– sinus dermique : pertuis de tissu cutané 
pouvant aller jusqu’à la dure-mère, par-
fois associé à un kyste dermoïde intra-
dural. Il expose à un risque d’infection 
(empyème) et nécessite un traitement 
précoce préventif (premiers mois de vie) ;
– LDM (Limited Dorsal Myeloschisis) : 
tractus composé de fibres neurogliales 
allant d’une anomalie à la surface cuta-
née à la partie postérieure de la moelle 
et traversant l’arc postérieur vertébral au 
travers d’un spina bifida étroit [11].

Fig. 1 : Images peropératoires de chirurgie anténatale de fermeture de myéloméningocèle (protocole PRIUM [9]). 

A : après hystérotomie (U), avant dissection de la placode (P) et fermeture de la méningocèle (M) en 3 plans. 

B : fermeture effective de la myéloméningocèle avant la fermeture utérine.

A B
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>>> Le kyste neurentérique : malfor-
mation très rare consistant en une com-
munication anormale entre la partie 
antérieure de la moelle et des éléments 
viscéraux cervicothoraciques au travers 
d’un corps vertébral, qui se présente 
alors comme séparé en deux [12] (fig. 2).

>>> La diastématomyélie : malformation 
complexe dont la caractéristique prin-
cipale est une duplication de la moelle 
(diplomyélie). Les deux moelles peuvent 
être au sein d’un même sac dural (type II) 
ou au contraire dans deux fourreaux 
duraux distincts séparés par un éperon 

osseux (type I). Elles peuvent s’associer à 
tous les éléments malformatifs précités. 
Le diagnostic est de plus en plus souvent 
anténatal (fig. 3).

Chirurgie des malformations 
médullaires

Celle-ci s’appelle une chirurgie de 
libération médullaire, en rapport avec 
le concept de moelle attachée. Le but 
simple est de mettre le cordon médul-
laire dans des conditions optimales de 
fonctionnement. Les risques chirurgi-

caux sont de trois ordres : neurologiques, 
hémorragiques et infectieux.

1. Risques

Le risque neurologique est lié à la fonc-
tionnalité médullaire de la zone opérée. 
Le cône est le siège de la commande 
vésicale complexe et d’une motricité 
colique dont la dysfonction peut mener 
à des troubles de la continence et/ou de la 
vidange vésicale, ainsi qu’à une mauvaise 
régulation du transit. Aux étages supé-
rieurs et par une organisation métamé-
rique, on retrouve les fonctions sensitives 
et motrices des membres inférieurs. Plus 
la lésion est haute, plus le retentissement 
d’un syndrome sous-lésionnel sera fonc-
tionnellement important.

Les cordons postérieurs de la moelle 
sont le siège des informations sensitives, 
leur abord peut entraîner des troubles 
proprioceptifs ou douloureux neuropa-
thiques qui sont, dans la majorité des cas, 
d’évolution spontanément favorable. Les 
cordons antérieurs de la moelle sont le 
siège des informations motrices, leur 
manipulation expose à un risque de 
paralysie, la vascularisation antérieure 
de la moelle est un facteur de risque sur-
ajouté de ces gestes.

Plus le geste sera invasif au sein ou au 
contact de la moelle elle-même et plus 
le risque neurologique sera important. Le 
caractère malformatif du cordon médul-
laire et la préexistence de signes neuro-
logiques sont des risques surajoutés de 
troubles neurologiques postopératoires.

Le risque hémorragique est globalement 
faible, sauf dans le cas des diastéma-
tomyélies avec éperon osseux.

Les risques infectieux sont essentielle-
ment liés au caractère malformatif des 
tissus séparant le cordon médullaire 
intradural de la surface cutanée. Le carac-
tère incomplet de la dure-mère expose 
aux fuites postopératoires de liquide 
céphalorachidien et donc au risque de 
méningite. Le revêtement sous-cutané et 

Fig. 2 : IRM séquence T2, coupes sagittales, kyste neurentérique C7. A : vue préopératoire, kyste neurentérique 

antérieur (K). B : vue postopératoire après exérèse du kyste et greffe osseuse (O) sur l’ouverture malformative 

du corps vertébral.

A B

Fig. 3 : Images de diagnostic anténatal de diastématomyélie de type I. A : échographie vue coronale, élargis-

sement du canal vertébral (C) et éperon visible (E). B : IRM fœtale, séquence T2, coupe axiale, deux moelles 

visibles (flèches vertes).

A B
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cutané malformatif rend la cicatrisation 
plus longue et difficile, et expose aux 
risques de déhiscence. Un soin tout par-
ticulier doit ainsi être apporté à la ferme-
ture durant la chirurgie afin que celle-ci 
soit étanche et sans tension.

Les bénéfices neurochirurgicaux con-
cernent les troubles neurologiques 
(urologiques et neuro-orthopédiques), 
l’attente est : leur prévention, leur amé-
lioration ou leur stabilisation. La chirur-
gie des malformations médullaires n’est 
pas une normalisation de la situation 
anatomique mais une mise en conditions 

mécaniques et histologiques optimales 
d’une moelle qui, si elle est malforma-
tive, le restera quand même en partie. Il 
convient donc, pour chaque situation, 
d’envisager d’une part le caractère mal-
formatif (structurel et histologique) et 
d’autre part la sollicitation mécanique 
que l’on souhaite lever.

Plus le caractère mécanique est prédo-
minant, plus le geste chirurgical a des 
chances d’être efficace (fig. 4). Plus 
l’anomalie histologique (lipome, kyste 
dermoïde) est au sein du cordon médul-
laire, plus le geste chirurgical sera à 

risque de complication neurologique. 
Plus le caractère malformatif du cordon 
médullaire et des racines qui en sont 
issues sera marqué, moins l’effet béné-
fique d’une chirurgie sera attendu (fig. 5).

L’indication repose donc sur cette 
balance entre bénéfice et risque qui 
porte surtout sur les fonctions vésicales. 
Le résultat d’un travail multicentrique 
bidisciplinaire uro-neurochirurgical 
permet d’aider à distinguer les diffé-
rentes situations où l’indication chirur-
gicale de libération médullaire peut être 
posée [14] :

A

A

B

B

C

C

D

D

E

E

Fig. 4 : Sollicitations mécaniques selon les dysraphismes. A : lipome du filum (F), limitation des oscillations médullaires. B : LDM, tractus (T) exerçant une traction pos-

térieure. C : lipome dorsal (L) sous-cutané, traction postérieure. D : myéloméningocèle. Placode (P) au sommet d’une méningocèle (M) fragile non épidermisée, traction 

inférieure et postérieure. E : MyeLDM [13], moelle asymptotique reliée sous forme de bouton neural (B) au sommet de la méningocèle partiellement épidermisée, avec 

tractions pulsatiles et effet billot sur le dernier arc vertébral fermé (V).

Fig. 5 : Situations malformatives des dysraphismes (degré malformatif croissant de gauche à droite). A : anatomie normale. Moelle (M), cône (C), racines de queue 

de cheval (R), dure-mère (en rouge). B : LDM. Moelle basse avec cône normal, tractus (T), anomalie cutanée (point rouge), syringomyélie (triangle bleu) en regard de 

l’attache postérieure. C : lipome du cône dorsal. Cône identifiable (C), lipome (L) ancré sur les cordons postérieurs avec extension sous-cutanée. D : lipomyélocèle. Pas 

de cône identifiable, continuité avec un lipome (L) à extension sous-cutanée. E : myélocèle. Forme de dysraphisme ouvert sans méningocèle, la moelle ne se termine 

pas et est ouverte à la surface cutanée sous forme de placode (P).
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– groupe I : l’histoire naturelle est connue 
et peut être améliorée par la détache 
médullaire, soit myéloméningocèle 
(néonatal), diastématomyélie type I, 
sinus dermique avec histoire d’infection 
ou liquorrhée cérébrospinale ;
– groupe II : asymptomatique, histoire 
naturelle peu prévisible, la détache 
médullaire est réalisable avec un risque 
acceptable, soit LDM, lipomyéloménin-
gocèle à haut risque de détérioration 
(idem transitionnel) et myélocystocèle 
terminal ;
– groupe III : détérioration progressive, 
soit tous les dysraphismes fermés avec 
des anomalies structurelles radiolo-
giques (IRM) et une symptomatologie 
nouvelle ou progressive.

2. Déroulé

Les éléments communs sont une chirur-
gie sous anesthésie générale en décu-
bitus ventral avec une vérification des 
points d’appui. Les modalités d’incision 
dépendent des opérateurs : verticale 
médiane, horizontale centrée sur l’ano-
malie ou adaptée à l’anomalie cutanée 
(angiome ou lipome sous-cutané).

>>> Lipome du filum

l Indications : chirurgie systématique 
en cas de symptôme suspect d’être lié à 
l’attache (vésical, neuro-orthopédique, 
constipation sévère). La chirurgie est 
volontiers réalisée quand la situation ne 
permet pas de vérifier le caractère asymp-
tomatique (par exemple malformation 
anorectale, retard des acquisitions), 
l’indication peut aussi être préventive 
uniquement dans certains cas [15].

l Geste neurochirurgical : il s’agit d’une 
chirurgie extramédullaire, la détache 
chirurgicale d’un lipome du filum 
consiste en une section de celui-ci éloi-
gnée du cône médullaire (pour limiter 
les risques neurologiques et l’encombre-
ment des racines de la queue de cheval) 
et avant le cul-de-sac dural pour avoir 
un espace opératoire intradural large. 
C’est généralement au niveau de l’espace 

L5-S1 que le geste se fait par un abord 
interlamaire. Le filum est reconnaissable 
parmi les racines du fait de sa situation 
médiane, d’une artère qui court sur sa 
longueur et qui nécessite une coagula-
tion avant section, et de sa consistance 
modifiée qui est la justification neuro-
chirurgicale.

l Suites : le risque neurologique est théo-
rique mais non observé en pratique du 
fait du caractère exclusivement extradu-
ral du geste, les douleurs postopératoires 
sont liées à l’écartement des masse mus-
culaires paravertébrales et durent habi-
tuellement quelques jours seulement. 
Les suites sont plus simples et rapides 
chez les nourrissons du fait de la faible 
profondeur pour accéder au filum.

>>> LDM

l Indications : la chirurgie est recom-
mandée en prévention à partir de 6 mois 
du fait du risque d’aggravation par trac-
tion. La chirurgie peut être plus précoce, 
surtout quand la traction est majorée par 
son attache au sommet d’une méningo-
cèle ou qu’il existe des symptômes dès 
les premiers mois [16].

l Geste : la libération consiste en une 
exérèse du tractus jusqu’à sa portion 
intradurale (et pas nécessairement son 
contact médullaire), cela se fait par exé-
rèse de l’anomalie cutanée avant un suivi 
le long du tractus à travers une ouverture 
a minima des éléments osseux traversés 
(laminotomie) et une libération par sec-
tion de celui-ci juste sous l’ouverture de 
la dure-mère. L’ensemble est habituelle-
ment envoyé en anatomopathologie.

l Suites : elles sont similaires à celles 
d’une section de filum. Les douleurs 
postopératoires peuvent être plus impor-
tantes du fait de l’abord parfois plus 
étendu sur plusieurs niveaux vertébraux.

>>> Sinus dermique

l Indications : la chirurgie est systéma-
tique de façon préventive en raison du 

risque infectieux, il est nécessaire de voir 
jusqu’où le geste doit mener pour retirer 
l’ensemble du tractus et l’éventuel kyste 
dermoïde associé [17].

l Geste : il s’apparente à celui du LDM 
mais s’arrête parfois juste au contact 
dural (qui est retiré) ou peut être plus 
profond, notamment si un kyste der-
moïde parfois en contact avec la moelle 
y fait suite.

l Suites : les symptômes postopératoires 
sont liés à l’écartement des masses mus-
culaires ici aussi, une chirurgie au contact 
de la moelle (kyste dermoïde) expose à 
un risque neurologique. Le prélèvement 
est envoyé en anatomopathologie et en 
bactériologie en cas de doute sur des 
signes infectieux, une antibiothérapie 
probabiliste est alors instituée en per-
opératoire et adaptée selon les résultats.

>>> Lipome du cône

l Indications : après une opposition his-
torique entre les chirurgies systématiques 
et les chirurgies seulement en cas de 
symptômes [18, 19], les indications sont 
encore discutées dans les milieux spé-
cialisés mais une décision au cas par cas 
selon l’évaluation des risques et bénéfices 
semble adaptée (selon les participations 
mécanique, histologique et malformative 
à la menace ou la souffrance neurolo-
gique). Un suivi multidisciplinaire et un 
bilan préopératoire exhaustif sont recom-
mandés (explorations vésicales, examen 
neuro-orthopédique).

l Geste : la libération de la moelle passe 
par une résection de la masse lipoma-
teuse, si possible jusqu’à l’interface 
médullaire malformative. La libération 
mécanique peut être limitée par des 
racines fonctionnelles dites courtes 
limitant la liberté médullaire dans le 
sac dural. Il est conseillé d’aider le geste 
par un neuro-monitoring peropératoire, 
celui-ci ne permet néanmoins pas d’ex-
plorer la fonction vésicale proprement 
dite mais seulement la contraction du 
sphincter anal (fig. 6).
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l Suites : le risque neurologique est lié au 
geste de résection du lipome au contact 
de la moelle et dépend donc de l’étendue 
et de la localisation de cette interface. Le 
risque infectieux est diminué au maxi-
mum par une fermeture durale aussi 
étanche que possible, une suture directe 
ou une plastie autologue ou prothétique. 
Les douleurs opératoires sont de deux 
types, nociceptives sur l’abord muscu-
lovertébral et neuropathiques en cas de 
manipulation des cordons médullaires 
postérieurs ou des racines.

Tout geste médullaire est à risque de 
troubler les fonctions vésicales et du 
transit, un soin particulier est apporté à 
leur récupération ou à la prise en charge 
de leur dysfonction (sondage urinaire 
laissé en place les premiers jours post-
opératoires, facilitateurs de transit).

>>> Diastématomyélie

l Indications : l’indication prophylac-
tique concerne les formes avec un éperon 
osseux (type I). En cas d’attache distale 
associée (souvent lipome du filum), la 
section peut volontiers être réalisée dans 
le même temps. Cette indication systé-
matique dans les cas de type II reste en 

discussion. Certaines cures chirurgicales 
de dyastématomyélie peuvent se faire de 
façon articulée avec les temps chirurgi-
caux rachidiens en cas de déformation 
importante de la colonne vertébrale [20].

l Geste : la résection de l’éperon doit se 
faire jusqu’à la base d’implantation ver-
tébrale avec résection de son enveloppe 
durale, en contournant les cordons 
médullaires situés de part et d’autre.

l Suites : le risque hémorragique propre 
à cette chirurgie est lié à une vascula-
risation artérielle de l’éperon qui peut 
saigner durant sa résection. Les suites 
sont habituellement marquées par des 
douleurs postopératoires transitoires de 
quelques jours. Le risque neurologique 
est essentiellement lié à la proximité 
de la moelle, au geste complémentaire 
en cas de malformation associée et aux 
symptômes préopératoires.

Deux point chirurgicaux 
particuliers à ajouter

>>> Les indications de re-détache 

médullaire : ces indications reposent 
sur les situations de réattache médul-

laire liées à une cicatrisation adhérente 
d’une moelle opérée au sein de son four-
reau dural. Les facteurs favorisants sont 
l’étroitesse du canal au moment du dia-
gnostic et la situation inflammatoire (par 
exemple myéloméningocèle), mais aussi 
le caractère trop partiel de la résection 
d’un lipome intradural. Si la radiologie 
(IRM) est incontournable pour ce type 
d’indication, le tableau clinique est pri-
mordial car le risque d’aggravation post-
opératoire est majoré en cas de reprise, 
l’indication repose donc sur une bonne 
corrélation radioclinique des symp-
tômes invalidants ou évolutifs pour 
prendre le risque de l’opération.

>>> La chirurgie cosmétique de l’ano-

malie cutanée : les malformations 
médullaires sont souvent associées à 
une anomalie cutanée (origine embryo-
logique commune : le neurectoderme). 
Certaines lésions peuvent laisser un 
préjudice esthétique dans la région lom-
bosacrée. Si la lésion est de petite taille 
et superficielle (appendice caudal), la 
résection peut être réalisée précocement 
sans forcément de geste médullaire. Les 
lipomes sous-cutanés peuvent être opé-
rés sur demande des patients, habituelle-
ment après la puberté. Ce geste est réalisé 
en chirurgie plastique et reconstructrice 
mais doit toujours faire l’objet d’une 
évaluation neurochirurgicale préalable. 
La continuité entre un lipome sous- 
cutané et la moelle épinière est une contre- 
indication à un geste de réduction du 
lipome seul (surtout par lipoaspiration), 
qui pourrait exercer une traction sur la 
moelle et faire apparaître des signes neu-
rologiques irréversibles.
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