CHAPITRE 11

VICES DE CONFORMATION

ARTICLE PREMIER

DE LA MENINGO-ENCEPHALOCELE

Définition. — I.a méningo-encéphalocele est une malforma-
tion cranio-cérébrale caraclérisée par un arrét de développe-
ment porlant sur un point de la coque membraneuse aux
dépens de laquelle se forment le crdne osseux et la dure-mére.
De cet arrét de développement résulte, 4 ce niveau, I'absence de
la paroi osseuse et de I'enveloppe dure-mérienne. — Un second
caractere définit la méningo-encéphalocéle : c'est la présence,
au niveau du défaut de la voille osseuse, d’'une tumeur; com-
posée, de facon- variable, par les méninges (arachnoide et pie-
meére) par le liquide céphalo-rachidien el par la substance
nerveuse.

Pathogénie. — La théorie ancienne, surtout défendue par
SPRING, considérait I'encéphaloceéle comme une altération patho-
logique appartenant a la période fotale. Consécutivement A
une inflammation circonscrile des méninges ou de la cayité
ventriculaire, il se produirait une hydropisie enkystée, intra-
ventriculaire ou méningée : d’ou, la hernie de 'encéphale ou de
sés enveloppes, poussés par la distension liquide au dehors
d'orifices accidentels siégeant sur les parties latérales du crane,

Il est acquis maintenant que l'encéphalocéle w'est point le
résultat d'une méningo-encéphalite de l'époque fietale ; mais V'effet
d'une malformation remontant d la peériode embryonnaire
Mecker, le premier, énonca cette théorie de Larrét de dévelop-
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pement : Cruvelmnes ladopla ; Lericue, dans sa thése de 1871,
LireER dans son mémoire de 1877, MuscatkLro, Kirmisson,
dans son excellent article, en ont établi la valeur, En réalité
Pencéphale ou ses méninges n’ont pas a sortr du crdne ; ils
restent simplement aw dehors, la paroi osseuse du crane el I'en-
veloppe dure-mérienne manquant en un point : il w'y « pas
hernie secondaive ; il y a ectopie primitive, Partant, la méningo-
encéphalocéle est absolument comparable au spina-bifida ; elle
est P'analogue céphalique de la malformation rachidienne et
CRUVEILHIER avait bien indiqué cette analogie en lui donnant le
nom de spina-bifida cranien.,

L’ébauche membraneuse du crine se développe, comme celle
du rachis, aux dépens des lames protovertébrales. Les expansions
membraneuses enveloppent en arriére les vésiculds cérébrales,
comme les lames vertébrales engainent le {ube médullaire
leur couche interne forme les méninges encéphaliques, leur
couche externe constitue la voute et le périoste.

Que, surun point, cette formation avorte : voila une perte de
substance semblable & la fente vertébrale du spina-bifida. Tel
est le fait essentiel et initial. Quant 4 la tumeur, elle est secon-
daire : les travaux modernes ont d’ailleurs radicalement modifié
la conception quon en doit avoir. Jadis, on admetlait que la
portion nerveuse, siégeant en dehors du crine et contenue dans
le sac représenlail, en son exacte structure, la région encé-
phalique dont elle émanait et qu'elle en élait un vrai prolonge-
ment. Au contraire, les examens nécropsiques ont élabli la
variabilité remarquable de la composition histologique de ces
tumeurs ; d’autre part, linocuité de I'exeision de masses ner-
veuses volumineuses a démontré quil s'agit dans un grand
nombre de cas, de formations néoplasiques, de véritables « en-
céphalomes » selon la dénomination proposée par Bereer dans
son remarquable mémoire.

Anatomie pathologique. — Il faut étudier : 4° le siége de
la tumeur ; 20 s paroi; 3° son contenu.

1% Siege. La méningo-encéphalocéle a deux sitges d'élec-
lion : 40 Iq partie postérieure du crdne, sur la ligne médiane (et
non latéralement comme le disait SeRING), lantét au niveau
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de la protubérance occipitale, tantot au-dessous de ce point;
2° la région cranienne antéricure, sur le trajet d’une ligne qui,
comme l'a monleé LanGer, ré-
pond a la premicre fente bra-
chiale, clest-a-dire a la racine
du nez, & la hauteur de l'angle
interne de l'eeil, au niveau. du
conduit lacrymo-nasal et du
sillon nasogénien, dans la cavité
orbilaire, dans les fosses nasales
memes.

20 Paroi. Sur la paroi, la
dure-mere fait ordinairement de-
faut : ce caractére, dont Rre-
KLINGHAUSEX a établi la constance pour le spina-bifida, a été

(Kirmisson).

Fig. 18.

Cénencéphaloctle naso-frontale (Bruxs).

confirmé pour I'encéphalocéle par Musearerio el Berer. Done,
sous la peau amincie et glabre, on trouve Parachnoide et la pie-
mere, dont le tissu subit parfeis un épaississement énorme,
constituant une masse gélatiniforme, aux mailles remplies de
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sérosile, daspect myxomateux et que Kinmisson a comparé a de
la gélatine de Wuarrox.

32 Contenu. On distingue les trois formes suivantes - 1o Ia
méningocele, dont le sac, formé par la distension des méninges,
ne contienl que da liquide eéphalo-rachidien ; 20 Uencéphalocele;
caraetérisée par la présence dans Ie sae d’une masse Terveuse
pleine. que I'on considérait Jusqua présent comme une vépi-
table hernie de I'encéphale ; 30 Phydrencéphalocele ot Ton ren-
contre, & l'intérieur du sae méningé, une portion encéphalique
creuse (lelle une corne du cervea u), dont la cavité ventriculaire
est distendue par une accumulation de liquide qui refoule excen-
triquement la substance nerveuse et la réduit & un mince fenil-
let, reconnaissable seulement au microscope. — Mais cette clas
sification schématique n'est point anatomiquement rigoureuse :
on a pris parfois pour méningocéles des tumeurs o I'amineis-
stment de la couche nerveuse refoulée 6tait telle qu'elle ressem-
blaib & une paroi séreuse ; d’autre part Pencéphalocele yraie
est bien rare et 'on a considéré comme masses céréhrales des
infiltralions gélatiniformes de la pie-mére ou des néoplasmes
surajoulés au cerveau.

Symptémes et diagnostic. — En arriére, vers Poceiput sure
la ligne médiane, ou en avant, & P'union du crane ot de la face.
on observe une tumeur arrondie, sessile ou pédiculée, dont la
dimension peut. varier d'un petit pois a une grosse orange. La
peau, & son niveau, est amincie, dépourvue de poils. d'une teinte
bleutée, parfois tachée de plagues angiomateuses rougedtres: 4
la périphérie, s'observe généralement une collerette de longs
poils. La consistance est mollasse ; la fluctuation est variahle,
selon le contenu, d’autant plus nette que ce contenu est liquide,
La réductibilité est inconstante : ordinairement eile reste par-
tielle et dans quelques cas, la réduction s'accompagne de
troubles nerveux. La tumeur se lend sous Vinfluence des efforts.
Elle présente parfois une expansion en rapport avee les balte-
ments du ceur ou les mouvements de la respiration ; mais ce
caractere est surtout propre ‘aux petites tumeurs de la région
cranienne antérienre.

Deux tumeuprs prétent 4 la confusion : les lkystes dermoides
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et les angiomes. Llirréductibilité des Iystes dermoides, leur
consistance plus pateuse, leur sigge d’élection vers la fontanelle
antérieure sont des caractéres distinetifs & considérer. Pour les
angiomes, le diagnostic différentiel se discute surtout, danslecas
d’une tumeur siégeant a la région antérieuve du crane : la pré-
sence de taches angiomateuses sur lencéphalocele le rend parfois
trés difficile; Pangiome se tend et s’aceroit plus nettement sous
Iinfluence des cris, des efforts et de la position basse de la téte.

ARTICLE 11

CEPHALEMATOME

Définition. — Le céphalématome est un épanchement san-
guin, enkysté, un hématome, qui s'observe chez les nouveau-
nés et qui est caractérisé par deux faits assez constants pour

“entrer dans sa définition : 1° son siege entre la volte osseuse
du crine et le périoste ; 2° son licu d'élection ordinaire au
niveau de 'angle postéro-supérieur du pariétal. .

Pathogénie. — C'est dans le mode d’ossification du pariétal
quil faut chercher les conditions de production de cette col-
lection sanguine ostéo-périostique; cetle pathogénie a été éta-
blie dés 1835 par le mémoire fondamental de VALLEIX, complété
par les recherches de Fink.

Le pariétal est un os de membrane : c'est-d-dire qu'il s'ossifie
directement aux dépens du crdne membraneux, sans passer
par la phase cartilagineuse. Or, les fibres d’ossification qui, dés
le quarante-cinquieme jour de la vie utérine, rayonnent autour
du centre de I'écaille pariétale, se disposent sur deux lames
osseuses radiées, répondant aux deux tables interne et externe
de I'os. Sur ces deux plans osseux, Possificalion n’évolue point
selon un égal progres : la table interne, plus vite ossifide,
forme déja une lame résistante, alors que la table externe se
compose encore de fibres rayonnantes, séparées par des fissures
plus ou moins larges.

Vienne un traumatisme obstétrical contusionnant la téte du
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foetus : cette table & trame osseuse imparfaite et moins résistante,
subit un écrasement de ses fibres et de ses vaisseaux. De 14, un
épanchement sanguin qui se collecte entre la lame interne et
le périoste. Un des espaces interfibrillaives de la table externe,
plus ample que les aulres, sitge sur le bord sagittal de I'os &
I'union de ses 3/5 antérieurs avec les 2[5 postérieurs; par son
union avec la fissure symétrique, il constitue la fontanelle de
Gerdy : celle incisure sagittale, restreinte par les progrés de
Vossification, donne lieu au trou pariétal. Ce point anatomique
explique : d’une part, la localisation habituelle du céphaléma-
tome en ce lieu; d'autre part, I'existence possible de collection
sanguine*en bissac, sous-périostique et extradure-mérienne,
communiquant & travers la fissure sagittale.

Symptomes. — A la naissance, ou deux ou trois jours aprés,
on constate, ordinairement au voisinage de l'angle postéro-
supérieur du pariétal, el plus souvent & droite qu'a gauche,
une tumeur arrondie ou ovalaire, sans changement de couleur
4 la peau. D’abord fluctuante, elle présente, au bout de
quelques jours, un bourrelet dur, circulaire, encadrant la
partie centrale restée molle : on a ainsi la sensation d’un trou
osseux et il est constant d’observer une production d’os périphé-
rique par irritation du périoste: mais il faut Lenir compte du
dépot fibrineux qui se fait au pourtour de la poche et peut don-
ner une sensation décevante dlinduration osseuse. Peu a peu,
le sérum sanguin disparait, 1a fibrine se résorbe ; l’épaississé«
ment osseux, en bourrelet, finit lui-méme par s'effacer. Cette
résorption qui est la régle se produit ordinairement en deux
ou trois mois.

Le céphalématome doit dtre différencié des autres tumeurs
craniennes d'origine congénitale. Kiamissox a bien résumé ce
diagnostic : « Les trois caractéres du céphalématome qui
doivent étre mis en relief sont : 41° son siége au niveau de
Fangle postéro-supérieur du pariétal, en dehors par consé-
quent des sutures ou des fontanelles normales ; 2° Pabsence
de battements et de réductibilité; 3° la mollesse de la partie
centrale de la tumeur contrastant avec la dureté du rebord
osseux. » — Par ces Lrois caractéres, il se distingue de la




