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RESUME La diastématomy¢lie est une malformation du canal rachidien et de son contenu,
se manifestant par le dédoublement du canal rachidien et de la moelle (en deux hémi moelle). Elle
est fréquemment associée a d’autres malformations qui peuvent la compliquer ou la révélé a
défaut du diagnostic anténatal : myéloméningocéle, kyste neuro-entérique, syringomyélie,
scoliose. Nous rapportons le cas clinique d’un nourrisson de 5 mois, amené en consultation par
ses deux parents pour une masse molle de la région lombaire. L’examen clinique montre une
tuméfaction molle, souple, épidermisée a la base et non épidermisée au sommet, laissant passer
la lumiére. La TDM montre la présence d'un aspect bifide de la moelle lombaire en deux hémi-
cordes a hauteur de la vertébre L2 avec un éperon osseux posé sur le mur postérieur de L2
séparant les deux hémi-moelles. Il s'y associe une méningocele : spina bifida aperta (12cm X
6cm) en regard de L2. A travers ce cas, nous allons décrire I’aspect scannographique de cette
1ésion, ainsi que les différents composants anatomiques de cette malformation retrouvés en per
opératoire.
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ABSTRACT Diastematomyelia is a malformation of the spinal canal and its contents,
manifested by the splitting of the spinal canal and the spinal cord (in two hemi spinal cord). It is
frequently associated with other malformations which can complicate it or reveal it in the absence
of an antenatal diagnosis: myelomeningocele, neuroenteric cyst, syringomyelia, scoliosis. We
report the case of a 5 month old infant brought in for consultation by both parents for a soft mass
in the lumbar region. Clinical examination shows a soft, supple swelling, epidermized at the base
and non-epidermized at the top, allowing light to pass through. CT shows the presence of a bifid
aspect of the lumbar spinal cord in two half-cord at the level of the L2 vertebra with a bone spur
placed on the posterior wall of L2 separating the two hemi-marrow . A meningocele is associated
with it: spina bifida aperta (12cm X 6¢m) opposite L2. Through this case, we will describe the
scannographic aspect of this lesion, as well as the various anatomical components of this
malformation found during the operation.
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INTRODUCTION

La diastématomyélie est une malformation
du canal rachidien et de son contenu, se
manifestant par le dédoublement du canal
rachidien et de la moelle (en deux hémi
moelle) plus ou étendu. Elle est
fréquemment  associée a  d’autres
malformations qui peuvent la compliquer ou
la révélé a défaut du diagnostic anténatal :
myéloméningocéle, kyste neuro-entérique,
syringomy¢lie, scoliose. Nous rapportons un
cas unique de diastématomyélie type Il
découvert lors du bilan complémentaire
d’un Spina bifida aperta en post natal
(méningocele pure). A travers ce cas nous
allons décrire ’aspect scannographique de
cette lésion, ainsi que les différents

Contact : Souleymane ISSA SARKI,
Email : issa.sarki@yahoo.fr

composants  anatomiques de  cette
malformation retrouvés en per opératoire.

PATIENT ET OBSERVATION

Un nourrisson de 5 mois et de sexe
féminin, nous a été amené en consultation
par ses deux parents pour une masse molle
de la région lombaire. L’examen clinique
montre une tuméfaction molle souple
épidermisée a la base et non épidermisée au
sommet laissant passer la lumiere. Le patient
a bénéficié dun scanner (TDM) de la
colonne vertébrale fait en coupe sagittale,
axiale et coronale (Figure 1).

La TDM montre la présence d'un aspect
bifide de la moelle lombaire en deux hémi-
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cordes étalé le long du canal lombaire
(Figure 1). A la hauteur de la vertébre L2, se
situe un éperon osseux pos¢ sur le mur
postérieur (semblable & une articulation)
séparant les deux hémi-moelles (Figure 1).

Il s'y associe une méningocele de (12cm
X 6cm) en regard de L2 (Figurel).
L'imagerie décéle également I’aspect bifide
de I’éperon osseux a terminaison distale
pointant sur la peau. La hauteur de la
deuxiéme vertébre lombaire fait le double
des autres vertebres lombaires.
Elargissement du canal médullaire avec
attachement bas situé¢ de la moelle n’était
pas visible. Défaut de fermeture de l'arc
postérieur de L2 qui communique avec la
poche externe en rapport avec un
méningocele (Figure 1).

La patiente a été opérée en position de
décubitus ventrale sur trois billots et sous
anesthésie générale, par abord postero-

F

median (Figure 2). L’incision cutanée était
d’abord de circonscrire la masse lombaire,
puis de la prolongée médialement jusqu’a
I’épineuse de L1 en haut et I’éminence de la
premicére vertébre sacré en bas. Le
décollement de la peau contre la dure mere
a la base de la masse mettait & nu un collet
de petit diamétre (2cm) débordant de
I’orifice au travers duquel 1’éperon osseux
émergeait juste au-dessus.

La prolongation des tissu méningées en
externe s’emplissent de liquide céphalo-
spinal (LCS) : méningocele (Figure 2) ;
reséqué apres avoir clampée le collet. Les
muscles para vertébraux soigneusement
décollés, coupés de leur attaches et réclinés
laisse voir les épineuses et les lames de
toutes les vertebres lombaires et la premiere
vertebre sacré (S1). Les adhésions
ligamentaire entourant [’émergence de
I’éperon osseux ont ¢également été
désolidarisées et réséquées.

Figure 1: TDM du rachis thoraco lombaire sans injection du produit de contraste en coupes
sagittale (A), en coupe axiale (B) et en coupe coronale (C) montrant I’éperon osseux,
le méningocéle et les deux hémi moelle chacune logée dans son canal rachidien

e | : ".-ﬁ-—-

Figure 2 : Des images a différents étapes pe

le méningocéle, I’'image (B) le cratére laissé par le retrait de ’éperon osseux les deux
hémi moelle attachées et ’image (C) montrant la résection du filum terminal.
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La laminectomie est étendue a tout le
rachis lombaire intégrant la premiére
vertebre sacré. Luxation douce de 1’éperon
osseux puis ablation laissant a la place un
cratére dont le bord interne est recouvert par
une cloison enveloppant les deux hemi-
moelles.

Ouverture compléte de la dure meére :
moelle séparée en deux sans autres
annomalies associées ; elle se reconstitue au
niveau sacrée et se termine par un filum
terminal attaché (coagulé puis reséqué a son
extrémité inférieure.

La fermeture commence par la suture des
deux berges de la dure mére, le
rapprochement des deux hémi moelle par un
point de de suture n’est absolument pas
nécessaire. Les suites opératoires ont €tés
simples.

DISCUSSION

La diastématomyélie est une anomalie
rachidienne congénitale rare, plus fréquente
chez les filles, avec un sex-ratio de 1,8 [7, 6,
4]. Elle survient entre la troisiéme et la
quatrieme semaine de gestation. De
nombreuses théories étiopathogéniques ont
été ¢émises pour expliquer cette
embryopathie : anomalie de fermeture de la
gouttiere neurale, dédoublement de la
chorde, persistance d’un canal neurentérique
anormal, processus hydrodynamique [6, 1,
3]. I  existe deux variétés de
diastématomyélie: Le type I regroupe les
diastématomyélies  avec  enveloppes
arachnoidiennes et durales communes,
rarement symptomatique, non associée a un
éperon osseux, mais a de simples
adhérences fibreuses. Le type II présente
une double enveloppe arachnoidienne et
durale, les deux sacs duraux sont le plus
souvent séparés par un éperon 0sseux ou
cartilagineux central [7].

Dans notre cas la diastématomyélie est de
type II avec un éperon osseux central a la
hauteur de la vertébre L2. Il sépare la moelle
en deux. La division s’étend jusqu’au
sacrum, (S1) ou les deux parties se
rejoignent au filum terminal bas attaché.
L’existence d’une épine osseuse en plein
canal vertébral est quasi pathognomonique
de la diastématomyélie, mais elle reste
inconstante (50 a 71% des cas) [1].
L'emplacement de la Iésion peut siéger a
n'importe quel niveau de la colonne
vertébrale, cependant elle est fréquemment
décrite au niveau lombaire [6, 2]. Ce qui est
le cas de notre patiente.

Le scanner (TDM) permet une meilleure
étude des structures osseuses et des espaces
sous-arachnoidiens. Il met en évidence
I’éperon et la division médullaire (étendue
sur une ou plusieurs vertebres), la taille et la
forme des deux hémimoelles et 1’aspect du
cone  médullaire. Des  anomalies
dysraphiques associées peuvent é&tre
responsables d’une “moelle attachée™ [6, 1,
5]. Cependant nous n’avons retrouvé aucune
anomalie associée en per opératoire en
dehors du méningocele, pourtant la moelle
¢tait bas attachée. La particularité du cas que
nous rapportons se retrouve au niveau de la
vertebre L2 dont la hauteur est
singuliérement le double des autres
vertebres lombaires, chose que nous n’avons
retrouvée nulle part rapportés dans la
littérature. Aussi la structure morphologique
de 1I’éperon osseux se caractérise par une
terminaison bifide qui n’est pas fréquente
dans les descriptions habituelles des éperons
osseux, la seconde particularit¢ se
caractérise par la fixation articulaire de ce
fragment osseux par une insertion articulaire
avec le corps de la vertébre L2.

Une fixation articulaire de 1’éperon n’a
également pas été rapportée jusqu’ici. Il est
également a noter que 1’étude des images de
la scannographie mettait en évidence que le
sac dural externe (méningocéle) ne
communique qu’avec un seul des hémi
canaux du rachis lombaire ; aussi le
méningocele se situe un peu au-dessus de
I’éperon osseux a environ 3mm (Figure).

Le but du traitement est de réséquer la
masse liquidienne lombaire (méningocele),
et supprimer toutes les anomalies qui
accompagnent la diastomatomyélie type 11
afin de prévenir les complications
ultérieures liées a la croissance (scoliose,
déficit sensitivomoteur, trouble
sphinctérien...) ; ici il s’agissait de réséquer
I’éperon osseux avec libération de la moelle
attachée basse.

La patiente a été opérée en position de
décubitus ventrale sur trois billots et sous
anesthésie générale, par abord postero-
median. Aprés I’incision cutanée et
décollement minutieux de la peau pour
libérer la dure mére nous atteignons un
collet de petit diamétre. Ce collet sera
clampé et le sac dural rempli de LCS sera
reséquer.

Décollement des muscles para vertébraux
lombaires au fin de libérer les lames et
épineuses de toutes les vertébres lombaires
complété par la premiére vertébre sacré
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(S1). Laminectomie étendu et trés médiane
(de L1 a S1) en évitant de s’¢élargir aux
articulaires (risque d’entraver la statique et
la mobilit¢ de la colonne vertébrale).
L’éperon est luxé puis retiré lentement sans
étre arraché par des mouvements doux
cranial et caudal. (Figure) Ouverture médian
de la dure mere mise en évidence d’un
cratére intra médullaire laissé par 1’éperon
osseux déja retiré. Présence d’une fine
membrane fibreuse adhérant tout autour du
bord interne du cratére et servant de cloison
tout au long des deux hémi moelle.
Membrane qui sera prudemment retiré sans
endommager la moelle. Coagulation puis
résection du filum terminal qui attachait plus
bas la moelle épini¢re. Fermeture étanche de
la dure mére sans point de suture entre les
hémi moelles puis plan par plan jusqu’a la
peau.

CONCLUSION

La diastématomy¢élie fait également partie
des pathologies dysraphiques rencontrées en
Afrique  subsaharienne. Lorsque le
diagnostic est posé, le traitement peut
consister en la résection exceptionnelle de
I’éperon osseux et/ou en la résection
¢galement de la moelle basse attachée.
Ceux-ci permettent de lever les contraintes
sur la moelle et prévenir les complications
avenir.
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