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INTRODUCTION

Il existe de multiples causes d’hydrocéphalie. Elle peut étre d’origine génétique
(stenose de 1’aqueduc de Sylvius liée a I’X), congeénitale (myéloméningocele et malformation
de Chiari), mais aussi d’origine acquise telle que 1’hydrocéphalie secondaire a une hémorragie
ventriculaire (principale cause chez le nouveau-né prématuré), traumatique, tumorale ou post-
infectieuse. L’hydrocéphalie est une pathologie qui peut étre prise en charge de maniére
curative (selon les étiologies). Le traitement peut étre étiologique (par exemple exérése
tumorale), ou bien symptomatique. Le traitement symptomatique est soit médical, soit
chirurgical. Lorsque I’hydrocéphalie s’installe, les conséquences sur la vie de 1’enfant peuvent
étre importantes : handicap a plus ou moins long terme par destruction du tissu
parenchymateux  cérébral  périventriculaire,  hospitalisations  récurrentes  pour
dysfonctionnement du matériel de dérivation, infections du matériel, méningites, décés de

I’enfant par engagement cérebral sur hypertension intracranienne [1].
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.  PHYSIOPATHOLOGIE DE L’HYDROCEPHALIE

Le systeme nerveux central (SNC) est composé par les méninges qui sont de dehors en
dedans la dure-mere, 1’arachnoide et la pie-meére. Le liquide cérébro-spinal (LCS) se situe
entre 1’arachnoide et la pie-mere. Il est secrété pour 50% par les plexus choroides se situant
dans les quatre ventricules (ventricules latéraux, troisiéme ventricule et quatriéme ventricule)
et par le tissu cérébral lui-méme pour les 50% restant [1]. Aprés les ventricules latéraux, le
LCS gagne le 3°™ ventricule puis le 4™ ventricule respectivement par le foramen de Monro
et ’aqueduc de Sylvius. Par la suite, le LCS rejoint le compartiment externe par le trou de
Magendie pour venir entourer I’encéphale et la moelle épiniere. L’écoulement est complexe,
il s’agit d’un flux pulsé, dépendant du pouls vasculaire et présentant un systeme antérograde
et rétrograde. A I’extérieur du SNC, le LCS se trouve dans les citernes : la grande citerne
(sous le cervelet), la citerne postérieure (qui contient I’artére basilaire), la citerne
interpédonculaire (qui contient le polygone de Willis). Ainsi le LCS doit circuler librement de

I’intérieur vers 1’extérieur du SNC.

La production de LCS varie en fonction de I’age [2]
- Chez I’enfant de 0 a 2 ans 8ml/h soit environ 190 ml/jour
- Chez I’enfant de 2 a 5 ans 10 ml/h soit environ 240 ml/jour
- Chez I’enfant de 5 a 8 ans 12ml/h soit environ 290 ml/jour
- Chez I’enfant de plus de 8 ans : 13 & 15ml/h soit environ 300 a 350 ml/jour

Chez I’adulte la production avoisine les 18 a 20 ml/h soit environ 450 & 480 ml/jour. 1l s’agit

d’une sécrétion stable.
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Normalement le LCS est résorbé par le systeme veineux au niveau des Vvillosités
arachnoidiennes qui font saillie au niveau des sinus veineux (granulations de Pacchioni) et au
niveau des émergences des nerfs rachidiens par un systeme passif résultant d’un gradient de
pression entre les espaces sous-arachnoidiens et les sinus veineux.
L’hydrocéphalie secondaire a 1’hémorragie intra-ventriculaire (HIV) du nouveau-né
prématuré s’instaure quand le LCS ne peut pas étre résorbé a cause de la présence de caillots
sanguins liés a 1’hémorragie initiale, ceci entrainant une dilatation des ventricules.
L’évolution peut se faire vers une arachnoidite chronique avec dépdts de fibronectine sur
I’épendyme, autour des orifices du toit du quatriéme ventricule et dans I’espace Sous-
arachnoidien. Une particularité de I’hydrocéphalie post-HIV chez le grand prématuré, est que
I’instauration et la progression de la dilatation ventriculaire peuvent étre facilement
appréciées a I’échographie transfontanellaire : la dilatation est mesurée sur des coupes
coronales passant par le foramen de Monro via I’index ventriculaire de Levene (qui
correspond a la distance entre la ligne médiane — faux du cerveau — et le bord externe de la
corne antérieure du ventricule latéral) [3]. Dans la littérature néonatale beaucoup d’auteurs
initient le traitement de 1’hydrocéphalie dés que I’indice de Levene d’un ou des deux
ventricules latéraux est supérieur au 97°™ percentile selon des courbes établies en fonction de
I’age corrigé (ou age post conceptionnel = terme a la naissance + nombre de semaines de vie
extra-utérine) [4], tandis que d'autres I'initient dés qu'il atteint le 97°™ percentile + 4 mm [5].
Chez I’enfant (comme chez I’adulte) les mécanismes responsables de 1’hydrocéphalie et
sa définition restent a ce jour plus complexes et controversés [6], d’autant plus que, comme
exposé dans I’introduction, la dilatation ventriculaire ne correspond pas a une seule
pathologie, mais elle peut survenir lors de nombreuses situations physiopathologiques qui
entrainent un déséquilibre entre production et résorption de LCS. Différentes hypotheses sont
avancées pour expliquer le primum movens de ce desequilibre. La question est encore
débattue aujourd’hui pour savoir si la dilatation est la conséquence d’une augmentation du
volume du LCS ou bien d’une augmentation de pression alors responsable de I’augmentation

de volume.
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Trois mecanismes physiopathologiques sont a ce jour évoqués pour expliquer le

déséquilibre entre production et résorption du LCS :
- Une résistance accrue a sa circulation ;

- Une résistance accrue a sa résorption par augmentation de la pression veineuse, une

obstruction de sang ou bien une inflammation ;

- Une hyperproduction de LCS (rare).

1.1. Résistance a la circulation du LCS

Il y a une augmentation des résistances due a 1’obstacle entrainant une augmentation
de la pression du LCS afin de maintenir le gradient de pression pour la résorption veineuse.
Selon le site de I’obstacle on peut observer des hydrocéphalies bi-ventriculaires, tri-
ventriculaires ou quadri-ventriculaires. L hydrocéphalie peut étre non communicante, lorsque
I’obstacle est total et empéche completement I’écoulement de LCS, ou bien communicante

lorsque cet obstacle est incomplet.
Parmi les étiologies dans la population pédiatrique, on retrouve :

Un rétrécissement des voies d’écoulement du LCS d0 a une malformation

(malformation de Chiari, de Dandy-Walker, sténose de 1’aqueduc de Sylvius) ;

- Le spina bifida : environ 80% des patients présentant un myéloméningocele ont une

hydrocéphalie nécessitant la pose de valve. Le diagnostic peut étre fait en anténatal
(découverte du spina bifida sur une hydrocéphalie vue sur les échographies), ou bien

en post-natal (a distance de la fermeture du spina bifida) ;

- Processus_expansif_a 1’origine d’une compression intrinseque ou extrinséque des

voies de circulation du LCS (tumeur cérébrale ventriculaire, para- ventriculaire, kyste

arachnoidien, hématome) ;

- Un processus_inflammatoire (hémorragie ou bien infection) entrainant une fibrose

ou symphyse au niveau des voies d’écoulement du LCS.



SCAON Marine INTRODUCTION

1.2. Augmentation de la pression veineuse sinusale

Cette augmentation peut avoir une double conséquence [7], a savoir une augmentation
de la pression des veines corticales a 1’origine d’une inflation du secteur vasculaire
intracranien, et une augmentation de la pression intracranienne afin de maintenir I’écoulement
de LCS contre la pression veineuse anormalement augmentée. L’augmentation de la pression
veineuse sinusale peut étre d’origine organique (thrombose sinusale, veine jugulaire ou cave
supérieure, tumeur envahissant le sinus, achondroplasie), ou bien fonctionnelle (malformation

artérioveineuse a gros débit).

1.3. Hyperproduction de LCS

Ce mécanisme est rare chez I’enfant, il s’agit essentiellement de tumeurs du plexus
choroide (papillome ou carcinome). D’autres facteurs tels que la compression des voies
d’écoulement ou bien la création d’adhérences par microhémorragies peuvent concourir a la
dilatation ventriculaire (expliquant la persistance de I’hydrocéphalie parfois rencontrée apres

I’ablation tumorale). Ce mécanisme est parfois observé dans les hypervitaminoses A.

II. PATHOLOGIES

2.1. Causes prénatales

a)  Malformations

Les sténoses de 1’aqueduc de Sylvius sont responsables d’environ 10% des
hydrocéphalies du nourrisson [1]. Leur incidence est de 0,5 a 1 pour 1000 naissances, avec un
risque de récurrence dans la fratrie (1 a 4% selon les études). Il existe trois types de sténose de
I’aqueduc :

- Une agénésie partielle ou totale ;
- Un aqueduc remplacé par plusieurs canalicules parfois borgne (forcing) ;

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

5
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La sténose de 1’aqueduc de Sylvius peut rentrer dans le cadre d’un syndrome malformatif
comme le syndrome de Dandy-Walker (hydrocéphalie par augmentation de résistance a la
sortie du LCS du 4°™ ventricule), malformation d’Arnold-Chiari (hydrocéphalie par
augmentation de résistance a 1’écoulement du LCS au niveau de la fosse postérieure) ou
encore d’autres malformations telles que 1’agénésie des trous de Monro, 1’agénésic des sites
de résorption du LCS ou encore des syndromes malformatifs complexes sans anomalies

chromosomiques (syndrome de Meckel, syndrome VACTERL, syndrome CHARGE...).

b) Feetopathies infectieuses

Il s’agit des infections TORSCH néonatales, la toxoplasmose congénitale est la cause la
plus fréquente des sténoses secondaires de 1’aqueduc de Sylvius par fibrose. On peut aussi
retrouver une hydrocéphalie dans les infections par Cytomégalovirus (CMV), Syphilis,

Rubéole, Varicelle-Zoster-Virus (VZV), Herpés, Parvovirus B19.

c)  Génétiques

Les étiologies génétiques sont rares. Il s’agit principalement de I’hydrocéphalie liée a I’X
ou syndrome de Bickers-Adams [8]. Ce syndrome associe une sténose de I’aqueduc de
Sylvius avec une hydrocéphalie sévere souvent d’apparition anténatale, des pouces en
adductus (dans 50% des cas) une spasticité des membres inférieurs, un retard mental sévére.

Le pronostic de cette maladie est tres sombre.

On peut également retrouver une hydrocéphalie dans les trisomies (13, 18, 21, 9), les
triploidies, le syndrome Walker-Warburg, le syndrome Meckel-Gruber, le syndrome de
Smith-Lemi-Opitz, le syndrome de Fryns, I’ostéochondrodysplasie et la craniosténose

congénitale (syndrome de Crouzon, Apert, Pfeiffer).

d)  Meétabolique

Il s’agit principalement de la mucopolysaccharidose.
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2.2. Causes post-natales

a) Hémorragies Intra-Ventriculaires (HIV)

Il s’agit de la cause la plus fréquente de I’hydrocéphalie chez I’enfant. Le plus souvent
I’HIV se produit en post-natal et tres rarement en anténatal dans des cas d’hypoplaquettose

par anticorps anti plaquettaires. [9]

La survenue de I’HIV est plus fréquente chez 1’enfant prématuré, en raison de la fragilité
des structures vasculaires de la matrice germinale sous-épendymaire qui persiste jusqu’a 32
semaines d’aménorrhée. Toute variation de I’hémodynamique cérébrale (consécutive a une
hypoxie, une hypotension, une anémie aigué) peut entrainer une hémorragie au sein de la
matrice germinale, dont I’étendue dans le ventricule et la gravité peuvent étre modulés par des

facteurs prédisposants (anomalies de la coagulation, inflammation).

Il existe quatre stades d’HIV selon la classification de Papile [10] (Figurel) : évaluée a

I’ETF.

Grade 1 : hémorragie sous-épendymaire isolée

Grade 2 : HIV modérée (< % du ventricule), dilatation ventriculaire absente ou minime
Grade 3 : HIV avec dilatation ventriculaire + importante

Grade 4 : HIV avec lésions parenchymateuses associées

¥ bt
(& ‘/ \ = z;;’
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HIV 1 HIV 2 HIV 3 HIV 4

Figure 1. Classification de Papile [10]. En noir sont représentées les Iésions hémorragiques, en gris les

ventricules latéraux.
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On peut aussi utiliser la classification de Volpe et Levene [3] qui est basée sur les images de

I’ETF:

Grade | : hémorragie sous-épendymaire avec HIV minime (moins de 10% de la surface

ventriculaire en coupe sagittale) ou absente

Grade Ila: HIV occupant 10 a 50 % de la surface ventriculaire sans dilatation

b : HIV occupant 10 a 50 % de la surface ventriculaire avec dilatation

Grade 111 : HIV occupant plus de 50 % de la surface ventriculaire, avec habituellement une

distension du ventricule

Grade IV : lésions hyperéchogenes périventriculaires

b)  Meéningite

La meéningite bactérienne peut étre a I’origine d’une réaction inflammatoire et
cicatricielle des ventricules pouvant entrainer un cloisonnement intra-ventriculaire, un
blocage des citernes, une hyperprotéinorachie ou encore une obstruction des villosités. Tous
ces mécanismes peuvent étre responsables d’un blocage du LCS a lorigine d’une

hydrocéphalie.

c)  Tumeurs
Les tumeurs (principalement de la fosse postérieure) peuvent, par blocage de

I’écoulement du LCS, entrainer une hydrocéphalie.

d)  Traumatisme
Un traumatisme cranien peut entrainer une hémorragie intra-parenchymateuse, un
hématome extradural ou sous dural, une hémorragie sous-arachnoidienne et étre a ’origine

d’une hydrocéphalie par blocage de 1I’écoulement du LCS.
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2.3. Les conséquences de I’hydrocéphalie

L’hydrocéphalie résulte d’une accumulation de LCS dans la boite cranienne, cela a pour
conséquence une augmentation de la pression intracranienne ou hypertension intracranienne
(HTIC).

Les manifestations cliniques de I’HTIC en aiglie sont :

- Chez le nourrisson, une augmentation du périmetre cranien, principal signe clinique
qu’il faut systématiquement rechercher. Il peut également y avoir des vomissements
en jet, des troubles visuels (paralysie des nerfs oculomoteurs, regard en coucher de

soleil), un bombement de la fontanelle, un cedéme papillaire au fond d’ceil ;

- Chez I’enfant on peut retrouver des céphalées, des vomissements en jet, le plus

souvent matinaux ;

L’HTIC peut ensuite provoquer un engagement cérébral avec cliniquement une
anisocorie, des troubles du rythme (bradycardie), une hypertension artérielle, des troubles

respiratoires, des troubles de la conscience voire un coma.

L’HTIC peut étre chronique. Les manifestations cliniques correspondent a des
tremblements, une macrocranie, des troubles de la mobilisation, des dysgraphismes, des

troubles de 1’apprentissage et parfois des troubles endocriniens.

Le diagnostic d’hydrocéphalie est clinique, confirmé par la réalisation d’examens
complémentaires. Chez le nourrisson, tant que la fontanelle antérieure n’est pas refermée nous
pouvons réaliser des ETF afin de visualiser les ventricules cérébraux a la recherche d’une

dilatation pathologique, mais également d’étudier la circulation cérébrale gréce au doppler.

Un scanner cérébral sera le plus souvent réalisé pour confirmer le diagnostic et rechercher
les conséquences de 1’hydrocéphalie sur le tissu cérébral périventriculaire, ainsi que des
signes d’engagement cérébral. L’imagerie par résonnance magnétique (IRM) apparait comme

étant I’imagerie la plus précise pour la recherche étiologique, elle est neanmoins plus difficile



SCAON Marine INTRODUCTION

a réaliser chez I’enfant ( elle peut nécessiter une sédation légere voire une anesthésie

génerale).

2.4. Le traitement des hydrocéphalies

Le traitement étiologique peut étre le retrait de 1’élément a l’origine du blocage a
I’écoulement du LCS tel qu’une exérese tumorale, ou bien la correction d’une malformation
existante. Dans les hydrocéphalies par hypervitaminose A, le traitement consiste en la prise en
charge de I’intoxication. Si cela n’est pas possible ou bien si le traitement étiologique est
insuffisant, il est nécessaire de mettre en place un traitement symptomatique médicamenteux

ou bien chirurgical.
- Médical

Parmi les traitements médicamenteux, des molécules telles que le furosémide ou encore
I’acétazolamide peuvent étre utilisées. En effet, par leurs différentes propriétés
pharmacologiques, & savoir I’inhibition de I’anhydrase carbonique des plexus choroides [11],
ces molécules entrainent une baisse de la production de LCS et ainsi diminuent
I’hydrocéphalie. Le traitement médicamenteux est rarement définitif, il s’agit souvent d’une
solution temporaire en attendant de pouvoir avoir recours a un traitement chirurgical. De plus
ce traitement médicamenteux n’a pas donné preuve d’efficacité en néonatalogie ou il a

pourtant été utilisé pendant longtemps [12-13-14].

- Chirurgical

Le traitement chirurgical est complexe, plusieurs techniques existent. Il s’agit dans tous

les cas de trouver un moyen pour dériver le LCS en exces.

e Technigues de drainage temporaires

Il existe des techniques de soustraction du LCS telles que les ponctions lombaires (PL) ou
encore les ponctions transfontanellaires itératives afin de diminuer I’hydrocéphalie

temporairement.

10
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La dérivation ventriculaire externe (DVE), le réservoir d’Ommaya ou encore la

dérivation sous galéale sont des dérivations temporaires.

La DVE (Figure 2) permet au LCS de s’écouler dans une poche située a 1’extérieur du
malade. Elle peut &tre mise en place lorsque I’hydrocéphalie apparait comme étant transitoire
(sur un traumatisme cranien par exemple) ou bien lorsqu’une pose de dérivation ventriculo-
péritoneale (DVP) est impossible pour le moment (infection du LCS ou hémorragie pouvant

obstruer le matériel de dérivation.)

La dérivation d’Ommaya (Figure 3) consiste en la mise en place d’un réservoir sous le
scalp permettant les ponctions de LCS ou I’injection de thérapeutiques éventuelles (comme
des chimiothérapies).

Les dérivations sous galéales (Figure 4) constituent un moyen de drainage temporaire du
LCS vers I’espace sous galéale. La galéa est physiologiquement collée a 1’épicrane, le
neurochirurgien décolle cette membrane pour permettre la mise en place d’un cathéter de

dérivation du LCS des ventricules vers cet espace.

Ces techniques temporaires de drainage n’ont pas pour but de traiter définitivement
I’hydrocéphalie. Elles permettent de la contrbler le temps de pouvoir avoir recours & une

technique définitive si cela s’avere nécessaire.

0a20cm

00

Figure 2. DVE [15]
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Figure 3. Réservoir d’Ommaya [16]
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Figure 4. Dérivation sous galéale.
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e Techniques de drainages définitifs

La ventriculocysternostomie (VCS) est une technique qui consiste a réaliser une
ouverture permettant 1’écoulement du LCS entre le 3°™ ventricule et les espaces sous
arachnoidiens au niveau de la citerne interpédonculaire. C’est une méthode généralement
utilisée dans les prises en charge de la sténose de I’aqueduc de Sylvius. Il n’y a alors pas de

matériel mis en place.

Lors d’une obstruction de 1’écoulement du LCS par I’existence d’un Kyste arachnoidien,
il est possible de réaliser une ventriculokystostomie (VKCS) permettant la mise en
communication du Kyste et des ventricules ou bien une dérivation ventriculokysto-péritonéale
(DVKP).

Les dérivations curatives, pour le long terme, ou dérivations internes du LCS sont des
cathéters qui permettent de dériver le LCS du ventricule vers un autre lieu de résorption au
niveau du corps (péritonéale ou bien atriale). Chez I’enfant la dérivation de choix est la DVP
car le péritoine comporte la plus grande surface de résorption pour le LCS et il est possible de
laisser de la longueur en plus au niveau du drain pour que celui-ci s’adapte a la croissance de
I’enfant. Le cathéter ventriculaire est connecté a une valve qui est placée sous la peau du
scalp. Les valves se comportent en général comme des régulateurs de pression c’est-a-dire
que lorsque la pression différentielle augmente la valve s’ouvre afin de permettre au LCS de

s’écouler des ventricules vers le péritoine en cas de DVP.

Une étude [17] réalisée a Lille sur le devenir des patients traités par des dérivations
pendant 1’enfance et suivis au-dela de leur vingtieme anniversaire montre que sur les 456
patients inclus, 287 étaient décédés avant 1’age de 20 ans, 15 étaient décédés apres 1’age de 20
ans dont 5 décés étaient liés a la dérivation. Le suivi au long terme de cette cohorte montre
que les séquelles les plus importantes a 1’age adulte étaient motrices (46,5%) et cognitives
(47,6%) et seulement 18% des patients n’avaient aucune séquelle. Au total, seulement 41,4%
des patients avaient eu une scolarité normale et seulement 33,7% étaient sur le marché du
travail. La morbidite liée aux dérivations est donc relativement importante. Il est important de
souligner la difficulté a faire la différence entre les séquelles neurologiques, liées a la maladie

sous-jacente responsable de I’hydrocéphalie, et I’hydrocéphalie en elle-méme.

Les complications des différents traitements chirurgicaux peuvent étre & I’origine de

nombreuses hospitalisations [18]. Ainsi, les complications les plus fréquentes des DVP sont

13
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les complications infectieuses (méningite, peritonite, infections de la peau) mais aussi

mécaniques (obstruction, déplacement du matériel, dysfonction de valve).

III. PRISE EN CHARGE DES HYDROCEPHALIES EN PEDIATRIE

L’hydrocéphalie est une pathologie complexe dont les recommandations de prise en
charge ne sont pas clairement établies. A ce jour, si le niveau de preuve permettant de
confirmer D’efficacité d’un traitement est faible, de nombreuses études rapportent le risque
élevé de complications, la courte durée de vie des dérivations et I’'impact délétére de ces
difficultés sur la qualité de vie des patients [17]. Une revue récente réalisée sous 1’égide des
experts pédiatriques de 1I’Académie Américaine de Neurochirurgie et du College Américain
des Neurochirurgiens [19] a souhaité évaluer la meilleure prise en charge possible et ainsi

élaborer des recommandations pour la prise en charge de 1’hydrocéphalie pédiatrique.

L’objectif de cette revue systématique était de déterminer 1’efficacité des traitements par
rapport a la survenue de complications et d’évaluer les techniques et les stratégies possibles

pour les prévenir.

Les recommandations issues de la revue systématique concernent les patients de moins de
18 ans avec une hydrocéphalie communicante ou non communicante que celle-ci soit
d’origine congénitale, acquise, ou d’étiologie inconnue. Le comité d’experts a classé les
recommandations de grade | a 111 par ordre décroissant de niveau d’évidence et a statué sur les

sujets suivants :
- 1) prise en charge des hydrocéphalies post-HIV de I’enfant prématuré ;

- Il) techniques adjuvantes a la mise en place des dérivations dans I’hydrocéphalie de

I’enfant ;

- I11) choix de la VCS versus choix d’un cathéter de dérivation pour le traitement de

I’hydrocéphalie de I’enfant 4gé de plus d’un an ;

- 1V) efficacité des différents types de valve.

14
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3.1.Prise en charge des hydrocéphalies post-HIV

L’objectif principal de cette méta-analyse était de déterminer quelle était la meilleure
stratégie thérapeutique pour la prise en charge des HIV du prématuré [20].

Apres analyse des 68 articles, 7 recommandations étaient formulées :

1. Les dérivations avec réservoirs, les DVE, dérivations sous galéales, ou PL sont les
options thérapeutiques. Une évaluation clinique est nécessaire. Level

Recommandation (LR) II ;

2. Les dérivations sous galéales sont plus efficaces que les réservoirs pour réduire le

nombre de prélevements de LCS. LR |1 ;

3. Les PL ne sont pas recommandées pour éviter la progression de 1’hydrocéphalie
post-HIV. LR I ;
4, Les thrombolytiques tel que 1’urokinase ou la streptokynase ne sont pas

recommandés pour réduire la progression de 1’hydrocéphalie. LR I ;
5. L’acétazolamide et le furosémide ne sont pas recommandés pour réduire la

nécessité de mise en place de dérivation. LR | ;

6. Il n’y a pas d’évidence sur la limite de poids pour la mise en place de dérivation.
LRI ;
7. Pas d’évidence pour la réalisation de la VCS par voie endoscopique. LR I11.

3.2. Latechnigue de pose des cathéters de dérivation ventriculaire sous guide
endoscopique, échographigue ou par navigation électromagnétique

Il n’y a pas d’avantage concernant les différentes techniques adjuvantes a la pose : niveau
d’évidence de I a Il [21].

15
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3.3. Prise en charge de I'nydrocéphalie de ’enfant : VCS par voie endoscopique ou

cathéter de dérivation (Enfant de plus de 1 an)

Le critére de jugement utilisé est le taux d’échec de la procédure (chirurgie ultérieure

nécessaire).

La VCS par voie endoscopique peut permettre d’éviter la pose de cathéter de dérivation,
mais le pronostic (devenir neurologique de 1’enfant et sa qualité de vie) n’est pas connu. LR 11
[22].

3.4. Efficacité des différents types de valve de dérivation ventriculaire

Il n’y a pas d’évidence pour recommander une valve programmable ou non programmable
(LR 1) [23].

Au final, la lecture de cette revue montre 1’absence, a ce jour, d’un Vvéritable consensus sur la
prise en charge de I’hydrocéphalie pédiatrique et souligne aussi la rareté d’études prospectives
randomisees, le faible effectif des études décrivant des cohortes historiques et

monocentriques, ainsi que le nombre limité des indicateurs explorés.

L’objectif de notre travail était de décrire les caractéristiques, la prise en charge et
I’issue des hydrocéphalies néonatales et pédiatriques hospitalisées dans les unités de
néonatologie, soins intensifs, réanimation néonatale et pédiatrique au CHU de Saint

Pierre a La Réunion sur une période de 4 ans.
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PATIENTS ET METHODES

I. Type et schéma de 1’étude

Il s’agit d’une étude de cohorte rétrospective et monocentrique.

Cette cohorte est néanmoins représentative d’une population, car la prise en charge
neurochirurgicale des adultes et des enfants dans la région Réunion-Mayotte est centralisée
sur le site sud du CHU de Saint Pierre.

En fonction de leur &ge et de leur état clinique ces enfants sont hospitalisés dans les

unités de néonatologie, soins intensifs, réanimation néonatale ou pédiatrique.

II. Population étudiée

La population étudiée concerne tous les nouveau-nés prématurés atteints d’hydrocéphalie
secondaire a une HIV et tous les enfants &gés de O a 18 ans ayant un diagnostic
d’hydrocéphalie et hospitalisés pour la prise en charge de celle-ci dans une période de 4 ans
(janvier 2014- décembre 2017).

I1I. Définitions

Concernant les prématurés, le diagnostic d’hydrocéphalie était fait dans le service de

réanimation néonatale a partir de mesures des ventricules latéraux prises sur les ETF.

Le protocole de service concernant le suivi des enfants prématurés pour la surveillance de
I’HIV prévoit la réalisation d’une ETF comme il suit : J0/J1, J3, J7, J10, J21, J45. A partir de

J10, ’ETF est réalisee plus freqguemment (toutes les 72 heures) en cas de HIV de grade > 2b
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(Volpe), afin de suivre 1’évolution de 1’hémorragiec et de la dilatation ventriculaire. Le
diagnostic d’HIV est posé a partir du moment ou I’index de Levene d’un ou des deux
ventricules latéraux est supérieur au g7eme percentile pour 1’age gestationnel corrigé selon
Levene [3]. C’est a partir de ce seuil que la réalisation des ponctions évacuatrices (PE) est

débutée.

Lorsque les ponctions lombaires ou transfontanellaires évacuatrices étaient realisées,

celles-ci étaient considérées comme réussies si environ 10 ml/kg de LCS était évacué.

Le critere de jugement principal mesuré a été ’efficacité de la prise en charge de
I’hydrocéphalie. Celle-ci était définie lorsque I’enfant sortait vivant de 1’hopital et qu’aucune
prise en charge curative ultérieure de 1’hydrocéphalie n’était envisagée au moment de sa

sortie.

Le critere de jugement intermédiaire a été defini par la persistance de I’hydrocéphalie a
35 semaines d’age corrigé, car ceci est considéré comme un facteur significativement associé

a un pronostic neurologique défavorable a long terme selon les données de la littérature [24].

Le pronostic neurologique a long terme était relevé, le cas échéant, avec 1’aide des
comptes-rendus de suivi par les néonatologues, le retard du développement y étant étiqueté

soit absent, soit léger ou bien sévere.

Concernant la population pédiatrique, le diagnostic d’hydrocéphalie a été fait sur
I’imagerie lorsque le scanner retrouvait un élargissement significatif des ventricules validé par
le radiologue. Les étiologies des hydrocéphalies ont été classées en tumorale, congénitale,
post-traumatique et spina bifida. Les complications des dérivations ont été classées en
mécaniques (obstruction, hyperdrainage, mauvais positionnement de la dérivation) ou

infectieuses (méningite, cutanée, digestive).

La prise en charge de I’hydrocéphalie était considérée comme efficace lorsqu’il n’y
avait pas de nécessité de ré-intervention apres le premier traitement mis en place. Il s’agissait

du critére de jugement principal pour la population pédiatrique.

Dans la population pédiatrique, pour juger de I’efficacit¢ du traitement, toutes les
dérivations (temporaires et définitives) ainsi que les prises en charges uniguement
chirurgicales ont été prises en compte. Nous avons aussi considéré Pefficacité de chaque

dérivation posée (définie quand il n’y avait pas de necessité de pose d’une nouvelle
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dérivation). Pour ce faire, les dérivations temporaires n’ont pas €té prises en compte pour

I’analyse, car elles ont vocation a étre remplacées par une dérivation définitive.

V. Recueil de données

Le recueil de données a été réalisé a partir des dossiers médicaux informatiques et papiers
des patients depuis la date de leur hospitalisation, jusqu’a la date de leur derniére consultation

connue. Les derniers suivis recueillis dataient de janvier 2018.

Pour la population des prématurés, les variables suivantes ont été recueillies : données
démographiques (age gestationnel a la naissance, sexe) ; données anthropométriques (poids de
naissance, périmetre cranien (PC) de naissance avec le Z-score), outborn, voie
d’accouchement, données liées au diagnostic de 1’hydrocéphalie (date de la premiére ETF
(jours de vie), présence ou non d’une HIV avec le grade, date de la premiere ETF retrouvant
I’hydrocéphalie), données liées a la prise en charge de 1’hydrocéphalie (décision de prise en
charge ou pas, le cas échéant : réalisation de ponction évacuatrices (PE) (type, nombre de
ponctions et volume, réussite des ponctions), interventions (DVP, VCS, Ommaya, dérivation
sous galéale), données concernant les interventions (date de I’intervention (jour de vie), poids
au moment de I’intervention, complications), éventuelle reprise chirurgicale. Les données
liées a I’évolution de I’enfant & court et moyen terme (ETF a la sortie, IRM a la sortie ou a

distance, présence ou non d’un retard du développement) ont été aussi recueillies.

Concernant la population pédiatrique, les variables suivantes ont été recueillies :
données démographiques (hopital d’origine — Réunion ou Mayotte, 4ge au moment du
diagnostic et au moment de la prise en charge, sexe), données concernant 1’hydrocéphalie
(étiologie, présence ou non d’une HTIC), données concernant les interventions, type de
dérivation, date de I’intervention, complications de la premiére intervention, ainsi que la
nécessité ou pas d’une reprise chirurgicale aprés la premiére intervention. Enfin, le nombre de
complications pour les dérivations successives ainsi que les complications les plus fréquentes
ont été recueillies et classées en complications infectieuses et complications mécaniques. Une
analyse multivariée par régression logistique des facteurs associés a la survenue de
complications a eté réalisée. Tous les facteurs potentiellement associés aux complications ou

retrouvés comme significatifs a ’analyse univariée ont éte rentrés dans I’analyse.
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RESULTATS

I. Hydrocéphalies post-HIV du prématuré

1.1. Caractéristiques de la population

Au total, 19 prématurés ont été inclus dans notre travail. Tous avaient une hydrocéphalie
post-hémorragique et tous étaient nés entre Octobre 2013 et Juillet 2017. Les caractéristiques

de la population des prématurés sont regroupées dans le tableau 1.

L’age gestationnel (AG) moyen de naissance était de 28,1 SA et le poids moyen était de
1311g. Le mode d’accouchement était principalement par césarienne (68,4%) contre (31,6%)

d’accouchements par voie basse.

Données démographigues N (%)
Age gestationnel a la naissance* 28,1 (4,4)
PN (9) * 1311 (849)
Sexe féminin 11 (57,9)
PC & la naissance (cm)* 26,7 (5,2)
PC a la naissance (Z-Score)* 0,94 (1,34)
QOutborn 8 (42,1)
Type d’accouchement

Césarienne 13 (68,4)
Voie basse 6 (31,6)

Tableau 1. Caractéristiques des 19 patients prématures avec hydrocéphalie post-
HIV.

*Données exprimées en moyenne (+ écart-type). Outborn : Patients nés en dehors de
I’hopital de St Pierre.
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1.2. HIV et hydrocéphalie

Le diagnostic de 1’hydrocéphalie était fait a partir d’'une ETF réalisée dans le service. La

plupart des hydrocéphalies étaient diagnostiquées entre le 1% et le 21°™ jour de vie (73,7%).

Le tableau 2 décrit le grade de I’HIV retrouvée au moment de la premiére ETF ainsi que

1I’age en jours au moment du diagnostic de 1’hydrocéphalie.

Variables N (%)
HIV grade 1-2 2 (10,5)
HIV grade 3-4 ou LMPV 17 (89,5)
AG au moment du diagnostic HC* 29,8 (3,9)
Age au moment du diagnostic HC (jours de vie)* 13 (11,6)
> J0 3(15,8)
> J1-J21 14 (73,7)
> >J21 2 (10,5)

Tableau 2. Grade de I’hémorragie a ’ETF (Volpe et Levene) et age au diagnostic de
I’hydrocéphalie

*Données exprimées en moyenne (+ écart-type).

LMPV : Leucomalacie périventriculaire. AG : Age gestationnel. HC : Hydrocéphalie.
HIV : Hémorragie Intra-Ventriculaire
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1.3. Premiere prise en charge

Au total sur 19 patients, 17 (89,5%) ont eu une décision de prise en charge de leur
hydrocéphalie. Deux patients n’ont pas été pris en charge et sont rentrés a domicile dans un
projet de soins palliatifs. Il s’agissait d’un enfant ayant une hémorragie grade 4 bilatérale
d’origine anténatale avec dilatation bi-ventriculaire et d’un enfant avec un syndrome

malformatif de diagnostic anténatal compliqué d’une hémorragie avec dilatation.

La date de la premiere prise en charge était de 27,1 + 24,9 jours de vie soit en moyenne
12,6 £ 19,2 jours apres le diagnostic d’hydrocéphalie a I’ETF.

Pour 15 enfants la premiére prise en charge a consisté en des PE (14 PL et 1 ponction
transfontanellaire) dont 12 (80%) ont été considérées comme réussies. Le nombre de
ponctions était en moyenne de 4,2 + 3,2 par enfant. Le volume moyen par ponction était de
8,6 = 3,3ml et par poids d’environ 10ml/Kg. La ponction transfontanellaire était faite aprés un

échec d’une PL et était réussie.

Pour tous les enfants traités par PE, une ETF de contrble dans les 48-72 heures apres la
PE permettait d’évaluer si la ponction avait permis une diminution, une stabilisation ou une
augmentation de I’hydrocéphalie. Parmi les 15 enfants ayant eu une ponction évacuatrice, 3
(20%) avait une augmentation de 1’hydrocéphalie, 5 (33,3%) avait une stabilisation et 7

(46,7%) avaient une diminution de celle-ci. Le tableau 3 montre 1’évolution de ces patients.

Parmi les enfants pour qui les PE s’associaient a augmentation de la dilatation, un enfant
né a 24 SA ne recevait pas de dérivation du fait d’un decés sur défaillance multiviscérale a 21

jours de vie, mais I’indication de cette dérivation avait été posée.
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RESULTATS

Evolution HC post-PE

N (%)

Augmentation 3 (20)

Stabilisation 5(33,3)

Régression 7 (46,7)

PEC chirurgicale

HC-1°"® PE*

Jours

11

1ére PE‘l‘

Jours

19,3

17,4

20

1°"® PE-chirurgies

Jours

31424

31,8+227

Tableau 3. Evolution des 15 enfants prématurés avec hydrocéphalie (HC) post-

hémorragique ayant eu une ponction eévacuatrice (PE) en
traitement. * intervalle entre le diagnostic de PHC et la 1°™ PE (jours en moyenne) ;

1ére

intention de leur

v

jour de vie (moyenne) au moment de la premiére PE ; fintervalle entre la 1°° PE et la

prise en charge chirurgicale (jours moyens £ ET).

Deux enfants ont été traités par intervention (dérivation) en premiere intention. Les deux

enfants venaient de Mayotte, ils sont arrivés tardivement a St Pierre (75 et 101 jours de vie)

pour la réalisation des interventions, une DVP et une VCS ont été réalisées.
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1.4, Interventions

Au total 9 interventions ont été réalisées, 2 a la prise en charge initiale (une DVP et une
VCS) et 7 a la suite de PE.

Parmi les 7 interventions réalisées en post-PE, il y a eu 3 DVP, 3 poses de dérivation sous

galéale et une réalisation de VCS.

Sur les 7 patients opérés, 5 ont eu besoin d’une deuxiéme dérivation, les détails pour
chaque intervention ainsi que les différentes complications sont exposés dans le tableau 4.
Pour les premieres interventions, il y avait plus de DVP réalisées, 20% de ces DVP ont
échoués conduisant a une nouvelle chirurgie. Le poids moyen des prématurés au moment de
la pose de DVP était de 2000g.

Type de dérivation N(%) Complications Infectieuses/ Poids (g) 2™

Mécaniques Intervention
DVP 4 (44,4) 3(75) 0/3 2000 1
Sous galéale 3(33,3) 2(66,6) 0/2 1730 3
VCS 2(22,2) 1(50) 0/1 1798 1

Tableau 4. Complications des premiéres interventions et poids moyen au moment de la
réalisation de celles-ci.

Concernant les deuxiemes dérivations, il y avait 4 DVP et un réservoir d’Ommaya. Le
poids moyen a la pose des DVP était de 4950 g, aucune complication infectieuse n’était
observée, seule une complication mécanique a eté relevee (il s’agissait d’un hypodrainage

ayant nécessité un nouveau réglage de la valve simple sans nécessité de réintervention).
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Aucun des patients ayant une DVP en deuxieme intervention ne nécessitait le recours a une

nouvelle opération.

Un patient a eu une pose de réservoir d’Ommaya, puis une nouvelle reprise chirurgicale
était faite pour ce patient a 1600g avec la pose d’une DVP. La troisieme dérivation du patient
était une DVP qui s’est compliquée d’une méningite. Il n’y a pas eu d’efficacité de la valve
car retirée six jours apres, ’enfant est retourné sur Mayotte dans sa famille pour prise en

charge de fin de vie.

1.5. Efficacité

La figure n° 5 montre I’efficacité de la prise en charge (telle que définie dans le chapitre
« Patients et Méthodes »), a savoir lorsque I’enfant sortait vivant de I’hopital et qu’aucune
prise en charge curative ultérieure de 1I’hydrocéphalie n’était envisagée au moment de sa

sortie.

Au total il y a eu 15 interventions, un patient avait deux échecs de dérivations, il
S’agissait d’un patient né & 26 SA dont la derniere intervention s’est compliquée d’une

infection. L’enfant est retourné a Mayotte en soins palliatifs.

Ainsi par rapport au critére de jugement principal, nous pouvons dire que sur 19 patients
initiaux, 15 ont eu une prise en charge efficace de leur hydrocéphalie soit 78,9% de notre

population.
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Hydrocéphalies post HIV
N=19

Prises en charge
N=17

Interventions
N=2

Ponctions évacuatrices
N=15

/

Efficace
N=1

Figure 5. Efficacité de la prise en charge de I’hydrocéphalie post-hémorragique du prématuré.

Interventions
N=7

Nouvelles interventions
N=6
(Dont 1 patient dérivé 2 fois)

RESULTATS

Projet soins
palliatifs
N=2

Efficaces
N=7

Décés
N=1

Efficaces
N=3

\4

Accompagnement de fin de vie
N=1

Efficaces
N=4
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1.6. Evolution a court et a moyen terme des patients avec hydrocéphalie post-
HI

Parmi les 19 patients initiaux, les 2 patients qui n’avaient pas été pris en charge sont
sortis de I’hopital avec un projet de soins palliatifs. Des 17 patients pris en charge, 1 est
décédé a I’hopital, 1 est sorti avec un projet d’accompagnement de fin de vie et 15 patients
sont sortis a domicile a un &ge moyen corrigé de 40,2 SA. Pour ces derniers, une ETF était
réalisée dans 12 cas au moment de la sortie, elle retrouvait une régression de I’hydrocéphalie

pour 4 patients et une stabilisation de celle-ci pour 8 patients.

Une IRM était réalisée a distance pour 8 patients, celle-ci était considérée comme
guasiment normale pour un patient, une hydrocéphalie était persistante pour 2 patients et des

Iésions parenchymateuses étaient décrites pour 5 patients.

A long terme, sur les 15 patients sortis a domicile, les données de suivi en consultation
sont disponibles pour 14 patients. Parmi eux, 8 présentaient un retard du développement
psychomoteur étiqueté comme “’modéré’” dans 4 cas et “’sévere’” dans 4 cas (diagnostic

d’infirmité motrice cérébrale). La moyenne d’age du suivi était de 11+9 mois d’age corrigé.

Sur la cohorte initiale des 19 patients, 14 enfants avaient présenté une hydrocéphalie a 35
semaines d’age corrigé. Comme exposé ci-dessus, ceci est considéré dans la littérature comme
un facteur pronostic défavorable, car potentiellement associé a des anomalies du
développement neurologique. Parmi les patients présentant une hydrocéphalie persistante a 35
semaines d’age corrigé, 1 patient est sorti en soins palliatifs, 2 sont retourneés sur Mayotte
avec un projet d’accompagnement de fin de vie et 11 sont sortis a domicile. Pour 1’un d’entre
eux, rentré a Mayotte, le suivi clinique n’a pas été possible. Quatre enfants sortis a domicile et
ayant présenté une hydrocéphalie persistante au terme corrige de 35 SA avaient un retard
psychomoteur, deux avaient un diagnostic d’infirmité cérébrale et deux présentaient un

développement psychomoteur étiqueté comme « modéré » a long terme.

A long terme, les données concernant les 7 patients dont les PE avaient été efficaces,
montrent un retard « modéré » du développement psychomoteur chez 4 patients et 1’absence

de retard du développement psychomoteur chez 3 patients.
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II. Population pédiatrigue

2.1. Caractéristigues de la population

Au total 69 patients ont été inclus dans la population pédiatrique (Tableau 5). Tous
avaient une hydrocéphalie diagnostiquée entre 2014 et 2017. La majorité de la population
venait de Mayotte et pour la plupart il s’agissait de patients Comoriens amenés par leur

famille pour se faire soigner a Mayotte.
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RESULTATS

Variables démographiques

Age des patients au moment du diagnostic (mois)*

Age des patients au moment de la prise en charge (mois)*

Sexe féminin

Origine géographique

Mayotte

Réunion

Maurice

Etiologies de I’hydrocéphalie

Tumorale
Spina Bifida
Congénitale
Infectieuse
Traumatisme

Post-hémorragique

Nombre (%0)
31,1 (42,1)

32,9 (41,8)

33 (47,8)

41 (59,4)

27 (39,2)

1(1,4)

20 (28,9)
12 (17,4)
26 (37,7)
4(5,8)
3 (4,4)

4 (5,8)

Tableau 5. Caractéristiques des 69 patients de la population pédiatrique.

*Données exprimées en moyenne (+ écart-type)
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2.2. Résultats : type et efficacité de la prise en charge

Au total sur les 69 patients, 60 ont eu une indication a une dérivation
neurochirurgicale (86,9%) et tous ceux dont I’indication avait été posée ont été dérivés. Pour
les 9 patients restants, 5 avaient été traités par exérese tumorale, 2 n’avaient plus
d’hydrocéphalie apres une cure de spina bifida (ils sont ensuite retournés a Mayotte et n’ont
pas été réhospitalisés depuis a la Réunion), 1 avait été traité par une décompression cranio-
cervicale par ouverture du foramen magnum (il présentait une hydrocéphalie congénitale avec
malformation du foramen magnum) et le dernier avait eu une résorption de I’hydrocéphalie

apres une ablation d’un caillot du plexus choroide.

Parmi les 60 patients dérivés, 23 patients (soit 38%) présentaient une HTIC au

moment de la pose d’une indication a la dérivation.

Parmi les premiéres dérivations, 10 dérivations temporaires étaient posées en premiére
intention. 1l s’agissait de 9 DVE et d’un réservoir d’Ommaya. Deux dérivations (une

dérivation d’Ommaya et une DVE) ne nécessitaient pas de réintervention aprés leur ablation.

Ainsi il y a eu, en premiére intention, 50 patients ayant une dérivation définitive (tout

type de dérivation confondue).

La premiere dérivation était unique pour 30 de ces 50 patients soit 60%. Parmi les 20
patients restants, 19 (38%) ont nécessité au moins une deuxiéme dérivation, et 10 ont
nécessité plus de 2 dérivations. A noter qu’un patient n’a pas eu de nouvelle dérivation alors
que la premiere dérivation n’avait pas été efficace, il s’agit d’un patient ayant présenté une
méningite et transféré en soins palliatifs a Mayotte. La répartition des patients en fonction du
nombre de dérivations est montrée dans le tableau 6, elle prend en compte toutes les
dérivations (temporaires et définitives) recues par le patient une fois la premiere dérivation

définitive posée.

En faisant la distinction entre les dérivations temporaires et définitives en post
premiéres dérivations, on retrouve au total 32 patients ayant eu une seule dérivation définitive
(un patient décédé avant de pouvoir avoir une nouvelle dérivation et un patient ayant une

dérivation d’Ommaya apres une VCS pour ponctionner son kyste de maniére itérative), 13
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patients ayant eu deux dérivations definitives, 3 patients ayant eu 3 dérivations definitives, 1

patient ayant eu 4 dérivations définitives et 1 patient ayant eu 5 dérivations définitives.

Le nombre moyen de jours entre la premiére et la deuxieme dérivation était de 142
jours (x£193 jours).

Parmi les premiéres dérivations, 1 avait été posée en Tanzanie et 2 autres & Mayotte.
Les patients ont ensuite été transférés pour suite de la prise en charge a la Réunion. Il
s’agissait de DVE pour les 2 patients de Mayotte et d’une DVP pour le patient opéré en

Tanzanie.
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Type de dérivation & la 1° intervention Nombre (%)

e Temporaires

DVE 9 (15)
OMMAYA 1(1,7)

o Définitives

DVP 25 (41,7)
VCS 20 (33,3)
VKCS 3(5)

DVKP 2(3,3)

Nombre de dérivations totales pour les patients ayant
eu une dérivation définitive en premiére intention (N)

1 dérivation 31 (62)
2 dérivations 9 (18)
3 dérivations 2 (4)
4 dérivations 1(2)
> ou égal a 5 dérivations 7 (14)

Tableau 6. Type de dérivation lors de la premiére intervention, nombre de nouvelles dérivations.
DVP : Dérivation Ventriculo-péritonéale. DVE : Dérivation Ventriculaire Externe. VCS :
Ventriculocysternostomie. VKCS : Ventriculokystocysternostomie. DVKP : Dérivation kysto-

péritonéale.

32



SCAON Marine RESULTATS

L’efficacité de la prise en charge de I’hydrocéphalie, comme définie dans le chapitre
« Patients et Méthodes » (pas de nécessité de ré-intervention apres le premier traitement mis
en place), et qui constitue le critére de jugement principal pour la population pédiatrique, est

représentée dans la figure 6. Au total 41 patients sur 69 soit 59,4% répondent a ce critere.

Il 'y avait 6 échecs dont 3 patients décédés et 2 sortis avec un projet d’accompagnement
de fin de vie (dont 1 & Mayotte) et 1 patient perdu de vue (retourné a Mayotte) qui présentait
un kyste intraventriculaire gauche inchangé malgré une DVP au moment de la sortie. Ce

dernier n’a pas consulté de nouveau a la Réunion par la suite.
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Patient ayant une hydrocéphalie Prise en charge
N=69 uniquement
chirurgicale sans
l dérivation N=9
Indications de dérivation
N=60
Patients dérivés
N=60
/ \ Dérivations efficaces
N=30 (60%)
10 Dérivations temporaires 50 Dérivations definitives

Retour a Mayotte

[\

(Accompagnement fin
/ T~ de vie)

Nouvelles N=1 (2%)
dérivations
Pas de nouvelles N=8
dérivations ; ] . .
N=2 Patients ayant besoin de Dérivations
nouvelles dérivations — efficaces
N=19 (38%) N=13 (26%)

Décés a I’hopital
N=3

Echecs

/ N=6 (12%)
1 Perdu de vue (Mayotte) \ Projet accompagnement

fin de vie
N=2

Figure 6. Efficacité de la prise en charge de I’hydrocéphalie dans la population pédiatrique
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2.3. Issue des dérivations

Au total 129 dérivations ont été realisees, parmi lesquelles 51 DVP (39,5%), 43 DVE
(33,3%), 27 VCS (20,9%), 4 VKCS (3,1%), 2 réservoirs d’Ommaya (1,5%) ainsi que 2
DVKP (1,5%). La durée d’intervention de la VCS était plus importante que celle des DVE et

DVP car souvent associée a une intervention d’exérése tumorale cérébrale longue a réaliser.

L’efficacité de chaque dérivation était étudiee. Il en ressortait que la dérivation la plus
efficace dans sa globalité était la DVP (52,9%), et en deuxiéme position la VCS (51,8%). Les
dérivations temporaires n’ont volontairement pas été incluses dans I’analyse dans la mesure

ou leur fonction principale n’est pas d’étre efficace mais temporaire. (Tableau 7)

Type de dérivation ~ Nombre Nombre d’heures a  Efficacité
la pose N (%)
DVP 51 2,6 27 (52,9)
VCS 27 2,9 14 (51,8)
VKCS 4 2,9 2 (50)
DVKP 2 3,2 1 (50)

Tableau 7. Efficacité en fonction du type de dérivation. DVP : Dérivation ventriculo-
péritonéale. VCS : Ventriculocysternostomie. VKCS : Ventriculokystocysternostomie.
DVKP : Dérivation Ventriculo-kysto péritonéale.
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Sur les 129 dérivations il y a eu au total 58 complications (44,9%) (données dans le
tableau 8). Lorsque la DVP se compliquait, si la complication était infectieuse son ablation
était toujours nécessaire, alors que 6 complications mécaniques ont pu étre géerées sans avoir
recours au changement de celle-ci. Le nombre total de complications infectieuses pour

I’ensemble des dérivations était de 26 contre 32 complications mécaniques

Nombre . ..
Mécaniques
Typ_e d? Nombre de complications Infections a
dérivation N N
(%)

Temporaires
OMMAYA 2 0 0 0
DVE 43 21 (48,8) 8 13
Définitives
DVP 51 24 (47,0) 14 10
VCS 27 10 (37) 2 8
VKCS 4 1(25) 0 1
DVKP 2 2(100) 2 0
Total 129 58 (44,9) 26 32

Tableau 8. Type de complications en fonction du type de dérivation

L’age des premiéres complications infectieuses était de moins de 6 mois pour 5 patients,

de moins de 12 mois pour 1 patient et de plus de 12 mois pour 3 patients.
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2.4. Variables clinigues associées a ’efficacité

[ Origine géographigue des patients

Dans notre population, beaucoup de patients venaient de Mayotte (59,42%), contre
39,13% de patients venant de la Réunion. Un patient était originaire de 1’ile Maurice. Les
résultats montrent que le pourcentage de dérivation efficace pour les patients venant de
Mayotte est moins important que pour ceux venant de la Réunion. Les résultats sont montrés

dans le graphique 1.

Au total, sur les 41 patients venant de Mayotte, 22 ont été perdus de vus dont 4 rentrés
sur Mayotte avec un projet de soins palliatifs. Les 18 autres patients avaient une évolution

favorable au moment de leur retour a Mayotte.

Efficacite en fonction de I'origine géographique des patients

100%
90%
80%
70% -
60% -
50% -
40% -
30% -
20% -
10% -

0% -

@ N deriv
m 1 derivation

Mayotte Reunion

Graphique 1 : Efficacité en fonction de I’origine géographique des patients. 1
dérivation : Premiére dérivation ; N dériv : pourcentage de patients ayant une nouvelle
dérivation posée.
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[ Type 1° dérivation

L’efficacité en fonction du type des premiéres dérivations est représentée sur le
graphique 2. Puisque la DVE n’est pas une dérivation définitive celle-ci a été volontairement
retirée dans la présentation des résultats du graphique. Les DVE mises en premiere intention
se compliquent souvent d’une obstruction puisqu’elles sont posées en régle générale lorsque
le LCS est épaissi et que les dérivations définitives telles que les DVP ne sont pas possibles.
Ainsi dans notre travail, 9 DVE était posées en premiere intention, il s’agissait de patients
ayant pour étiologies des méningites (2), des tumeurs (4), des hémorragies (2) et un patient
ayant une hydrocéphalie congénitale. Les dérivations d’Ommaya étant des deérivations

temporaires, elles ont également été retirées dans la présentation des résultats du graphique.

Graphique 2. Efficacité en fonction du type de lere derivation

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30% 50% 50%
20%
10%

0%

@ pas efficace

W 1ére dérivation

DVP VCS DKP KVCS

Graphique 2. Efficacité en fonction du type de 1° dérivation
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[ Complications des premiéres dérivations

Si I’on s’intéresse a ’issue de la premiére intervention par rapport aux complications de
celle-ci, on observe que quand la complication était une infection, le retrait de la dérivation et
le recours a une deuxieme intervention a toujours été nécessaire, sauf pour un patient pour
lequel la dérivation a pu étre maintenue malgré une infection. 1l s’agissait d’un patient ayant
une DKVP avec une infection cutanée au niveau de la valve a 26 jours post-opératoire.

L’infection fut résolutive avec un traitement antibiotique adapté.

En revanche, lorsque la complication était d’origine mécanique, la dérivation n’était pas
systématiquement retirée, des révisions pouvaient étre réalisées sans ablation de celle-ci. Ce

fut le cas pour 5 complications mécaniques sur 19.

Concernant les premiéeres dérivations (temporaires et définitives confondues), il y avait
19 (31,6%) complications mécaniques et 9 (15%) complications infectieuses soit 46,7% de
complications au total.

Lorsque 1’on analyse uniquement les dérivations définitives posées en premiere intention,

il y aeu 15 (30%) complications mécaniques et 7 (14%) complications infectieuses.
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RESULTATS

2.5. Analyse des facteurs associés a la survenue de complications des premieres

dérivations

Les facteurs associés a la survenue de complications a I’analyse univariée sont montrés dans

le tableau 9.

Complication 1°" derivation

Non Oui p

N =33 (%) N=27 (%)
Durée totale du bloc (h)* 2,98 (2,32) 2,42 (0,76) 0,44 n
Age (mois)* 36 (42) 21 (42) 0,36 o
HTIC 11 (33%) 12 (44%) 0,54 §
Sexe M 14 (42%) 14 (52%) 0,64 §
Origine Mayotte 19 (58%) 17 (63%) 0,878
Type étiologie =""Congenitale™ 12 (36%) 13 (48%) 0,518
Type étiologie =""Tumorale" 12 (36%) 3 (11%) 0,058
Type étiologie =""Meningite™ 1 (3.0%) 3 (11%) e
Type étiologie =""Post Hémorragique™ 2 (6.0%) 1 (3,7%) e
Type étiologie =""Spina"* 4 (12%) 6 (22%) 0,32**
Type étiologie =" Traumatisme"" 2 (6.0%) 1 (3,7%) -—-n *E

aKruskall-Wallis ; §chi square ; ** Fisher exact.

Tableau 9. Facteurs associés a la survenue de complications (toutes complications confondues) a
I’analyse univariée. *Données exprimées en moyenne (x écart-type). HTIC : Hypertension

intracranienne.
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Puisqu’une seule variable présentait un p<0.20 a I’analyse univariée, toutes les variables
ont été rentrées dans 1’analyse multivariée, puis sorties avec une procédure backward si le p
était >0.20. L’analyse multivariée a montrée que I’étiologie tumorale responsable de
I’hydrocéphalie apparait comme une variable associée a un moindre risque de complications
de la premiére dérivation. En revanche, la présence d’une HTIC au moment du diagnostic
apparait comme un facteur significativement associé a la survenue des complications (tableau
10).

Variable Coefficient Std. Error p
Type étiologie ="Tumorale™ -2,59261 0,97345 0,0077
HTIC 1,47488 0,73353 0,0444

Tableau 10. Analyse multivariée des facteurs associés a la survenue de complications de

la dérivation (toutes complications confondues). HTIC : Hypertension intracranienne.

Quand I’analyse univariée a été faite en tenant compte des complications classées comme
infectieuses ou mécaniques, aucune variable n’était associée aux complications mécaniques
(données non montrées) et seulement la pathologie spina bifida avait une significativité < 0,20

(associée a une diminution du risque de complications infectieuses) (tableau 11).
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Complication infectieuse 1*® dérivation

Non Oui P
N=52 (%) N=8 (%)

Durée totale du bloc (h) 2,80(1,93) 2,35(0,73) 0,63 a
Age (mois) 29 (39) 32 (59) 0,31=a
HTIC 18 (34%) 5 (62%) 0,26 §
Sexe M 23 (44%) 5 (62%) 0,56 §
Origine Mayotte 30 (58%) 6 (75%) 0,59 8
Type étiologie = ""Congenitale™ 22 (42%) 3 (37%) 1,00 **
Type étiologie = ""Tumorale™ 14 (27%) 1 (12%) 0,43 **
Type étiologie = ""Meningite" 4 (7.7%) 0 (0.0%) e KK
Type étiologie = ""Post 2 (3.8%) 1 (12%) e KK
Hémorragique"

Type étiologie = "'Spina" 7 (13%) 3 (37%) 0,12**
Type étiologie= ""Traumatisme"* 3 (5.7%) 0 (0.0%) e

aKruskall-Wallis; 8chi square; * *Fisher exact.

Tableau 11. Facteurs associés a la survenue de complications infectieuses a I’analyse
univariée. *Données exprimées en moyenne (x écart-type). HTIC : Hypertension
intracranienne.

Les résultats de I’analyse multivariée pour les facteurs associés aux complications
mécaniques et infectieuses sont montrés respectivement dans les tableaux 12 et 13. Aucun
facteur n’était retrouvé comme significativement associé a la survenue de complications

mécaniques a I’analyse multivariée (tableau 13)
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Variable Coefficient Std. Error P
Type étiologie="Spina" 2,44437 1,20697  0,0428
HTIC 2,23492 1,14053 0,0501
Constant -3,5467

Tableau 12. Analyse multivariée des facteurs associés a la survenue de complications
infectieuses de la dérivation. Puisqu’une seule variable présentait une p<0.20 a I’analyse
univariée, toutes les variables ont été rentrées, puis sorties avec une procédure
backward si P>0.20. HTIC: Hypertension intracranienne.

Variable Coefficient ~ Std. Error P

Type étiologie = "Meningite" 1,82950 1,20304 0,1283
Type étiologie = "Tumorale" -1,75402 1,09421 0,1089
Constant -0,7309

Tableau 13. Analyse multivariée des facteurs associés a la survenue de complications
mécaniques de la dérivation.
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DISCUSSION

La stratégie thérapeutique optimale de 1’hydrocéphalie post-HIV chez 1’enfant prématuré
n’est pas consensuelle et le niveau de preuve pour établir des recommandations de prise en

charge des hydrocéphalies en pédiatrie est faible [19, 20, 21, 22, 23].

Dans I’objectif d’une évaluation continue des pratiques et de I’amélioration constante des
résultats, il est important que les équipes confrontées a la prise en charge de ces pathologies

réalisent une analyse des indicateurs de performance concernant leur activiteé.

Cette étude a permis de décrire le devenir a court terme des hydrocéphalies post-HIV de
I’enfant prématuré et des hydrocéphalies pédiatriques prises en charge dans un centre de

référence sur une période de 4 ans.

|. Population des prématurés

Deux résultats principaux découlent de nos données concernant la prise en charge de

I’hydrocéphalie post-HIV du grand prématuré.

En premier lieu, notre travail a montré que pour presque la moitié des patients le recours
aux ponctions soustractives a permis d’éviter la pose de dérivation. Notre travail ne compare
pas les PE avec un autre traitement : il s’agit donc d’un constat qui fait controverse, mais est
difficilement comparable avec les autres études qui ont confronté les PE avec d’autres
traitements [20, 25, 26]. Il est important de noter que la revue systématique, qui ne
recommande pas la réalisation des PE pour éviter la progression de I’hydrocéphalie [20], a
basé ses conclusions sur 4 études a caractere retrospectif [27, 28, 29, 30] ou les modalités de
réalisation des PE n’étaient pas détaillées et sur 1 seul essai prospectif randomisé contrélé,
celui d’Anwar [31], datant de 1985 et incluant 47 nouveau-nés. Dans 1’étude d’Anwar la
quantité de LCS évacuée lors des PE était sensiblement inférieure a celle préconisée par notre
protocole (car mesurée a 2 + 3mL/ponction chez des enfants ayant un poids > 1100 g, versus

10 mL/kg selon notre protocole).
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Le deuxiéme résultat intéressant de notre cohorte concerne I’intervalle de prise en charge
entre le moment du diagnostic de I’hydrocéphalic & ’ETF et le moment de la réalisation des
PE: en effet, les PE étaient d’autant plus efficaces que cet intervalle était réduit (2 jours pour
les ponctions efficaces versus 11 jours pour celles nécessitant le recours a la pose d’une
dérivation). Linda de Vries et ses collegues [32] ont tenté de répondre a la question
concernant I’efficacit¢é d’une prise en charge précoce de 1’hydrocéphalie post-HIV. La
définition de prise en charge précoce et tardive correspondait respectivement a la réalisation
d’une PE au moment ol I’index ventriculaire était inférieur ou au-dela du 97°™ percentile
selon Levene + 4 mm. Dans leur étude rétrospective deux groupes d’enfants étaient identifiés,
un avec une prise en charge précoce (31 patients) et I’autre avec une prise en charge tardive
(42 patients), mais aucune information n’était fournie concernant I’intervalle entre le
diagnostic d’hydrocéphalie et la premiére PE. Sur les 42 patients dont les PE étaient réalisées
plus tardivement, 26 (62%) avaient eu besoin d’une dérivation versus 5 (16%) dans le groupe
traité précocement. Les auteurs concluaient que les PE précoces étaient associées a un risque
fortement réduit de dérivation (odd ratio=0,22 avec un intervalle de confiance a 95%, 0,08-
0,62). Malgré le pronostic favorable défini par 1’absence de recours a la dérivation, 1’étude ne
montrait pas de différence significative concernant la survenue de handicap modéré ou sévere
dans le groupe traité précocement ou tardivement (16% versus 14% respectivement). Notre
étude ne s’est pas intéressée directement a explorer le lien entre la précocité de I’intervention
et le devenir a long terme, et nous avons retrouvé un taux de retard du développement modéré
de 57% chez les enfants traités par les seules PE. La réponse a cette question demeure
importante, d’autant plus qu’une mise a jour récente de la revue systématique de la Cochrane
[25] conclut pour I’inefficacité des PE répétées (par PL, ponction ventriculaire ou via des
réservoirs) en termes d’impact sur le déces ou le pronostic neurologique a long terme, sans
pour autant permettre de différencier I’efficacité de chacune de ces techniques de PE, ni du

délai idéal pour la réalisation de la ponction.

Une étude récente de John C. Wellons [33] a étudié le devenir de 102 patients ayant eu un
dispositif temporaire de derivation de LCS. Le principal objectif de cette étude etait de
déterminer la supériorité de la derivation sous galéale par rapport a un réservoir ventriculaire
avec comme critére de jugement principal la nécessité d’une dérivation définitive au décours.

Au total 36 patients avaient une dérivation sous galéale et 66 un réservoir ventriculaire.
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Aucune différence significative concernant la nécessité de mettre en place une dérivation
définitive n’était observée. Dans notre cohorte, les autres dispositifs d’évacuation temporaire
du LCS ont été peu utilisés. Contrairement aux PE, aucun des dispositifs transitoires de
soustraction du LCR n’a empéché le recours a une dérivation definitive. Cependant 1’effectif

réduit ne nous permet pas de conclure.

Notre travail a également montré que pour les PE dont I’ETF de contrdle montrait une
stabilisation, cela permettait de repousser la pose d’une dérivation de 31,8 jours * 22,7 jours.
Ainsi, méme si ces résultats ne permettent pas de conclure en faveur des PE comme moyen
thérapeutique dans les hydrocéphalies post HIV, cela pose la question de pouvoir repousser
les interventions afin que les patients atteignent un poids plus acceptable au moment de

celles-ci.

Le poids moyen de nos patients a la pose de la premiére DVP était de 2000g. La revue
déja citée [20] conclut qu’il n’y a pas d’évidence sur la limite de poids pour la mise en place
de la dérivation, bien qu’il apparaisse dans certaines études qu’un poids supérieur a 20009
donne un meilleur pronostic pour les dérivations [34, 35]. Ainsi dans 1’étude de James et de
son équipe [34], 53 enfants ayant une hydrocéphalie ont été inclus, tous avaient au moment de
I’intervention chirurgicale un poids inférieur a 2000g, 40 enfants avaient méme un poids
inférieur ou égal & 1500g. Au total, il y a eu 18 patients infectés soit 26,9% d’infection. A
chaque infection, le systeme de dérivation était retiré et non remis temporairement jusqu’a ce
que la culture du LCS soit négative, puis il était repose. Pour 3 patients il n’y avait pas eu
besoin de nouvelle intervention, I’hydrocéphalie ayant disparu aprés I’infection. Cette étude
ne prend pas en compte le devenir des patients ce qui est une de ses limites. Les auteurs
concluent tout de méme que les interventions peuvent étre envisagées chez les prématurés a
treés faible poids de naissance, mais dans un environnement spécialisé en étant préparé a toutes
les complications possibles. De plus, d’autres variables cliniques en dehors du poids doivent
étre considérées dans 1’évaluation des risques associés a I’intervention neurochirurgicale chez
I’enfant né grand prématuré (la stabilité clinique, la maturation respiratoire et neurologique
acquises au moment ou le recours a la chirurgie est envisagé) et tous ces facteurs ne sont pas

pris en compte dans les différentes études [20].

Dans 1’étude de Whitelaw [26], les auteurs rapportent un risque plus important

d’infection cutanée lorsque le poids de I’enfant est inférieur a 1000g du fait de sa peau plus
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fine. Dans 1’étude de Frerebeau et ses collegues [36], 39 patients ayant une hydrocéphalie a la
naissance ont été inclus. Les auteurs concluent que le risque de complication est d’autant plus
élevé que I’opération est réalisée précocement dans la vie du patient. Cette étude n’est pas
comparable a la ndtre dans la mesure ou toutes les étiologies des hydrocéphalies néonatales
(post-HIV, malformatives et post-infectieuses) étaient incluses et pas uniquement les post-
HIV. De plus, seulement 30% des patients de leur cohorte étaient des prématurés méme si
57% présentaient un poids inférieur a 3kg dont 44% inférieur a 2,5kg.

La prématurité fait ainsi partie des différents facteurs de risque augmentant les infections
des dérivations. Dans 1’étude de Abhaya et Kulkarni [37], 536 opérations ont été étudiées, la
population cible ne comptait pas seulement des prématurés, mais parmi les résultats obtenus il
apparaissait clairement que 1’age gestationnel était un facteur de risque, ainsi les patients
ayant un age inférieur & 40 semaines d’aménorrhées au moment de la prise en charge
chirurgicale présentaient un taux significativement plus élevé d’infection que les autres
patients (OR 4.72, 95% IC 1.71-13.06).

Dans notre travail, nous n’avons pas eu de complications infectieuses pour les premieres
DVP avec un poids moyen de 2000g. En revanche, pour la troisieme dérivation d’un des
patients (posée a 1600g), il y a eu une infection qui a été responsable de I’inefficacité de cette
derniére. Dans I’étude de Romero [38], un seul patient ayant un poids inférieur a 15009
(12009) était deriveé, celui-ci développa une infection cutanée, puis une infection du cathéter
de dérivation. Les auteurs de cette étude recommandent de ne pas réaliser de dérivation chez

les patients ayant un poids inférieur a 1500 g.

La plupart des complications observées dans notre cohorte concernant les dérivations des
hydrocéphalies post-HIV étaient des complications mécaniques (100% pour les premiéres
dérivations et 20% en ce qui concerne les deuxiémes derivations). Cela s’explique par le fait
que la viscosité du LCS - en raison de la contamination sanguine - est importante dans les
HIV entrainant alors une obstruction des dérivations. Ainsi 1’étude de Reinprecht [39] et de
son equipe retrouve les mémes conclusions. Dans leur étude rétrospective menée sur 42
prématurés, il apparait que 1,57 révisions du matériel étaient nécessaires par patient, les
raisons étaient majoritairement mécaniques par obstruction du matériel dans sa partie distale
(45,2% contre 7,1% d’infections).

L’étude de B. Resch [40] a observé entre 1984 et 1988 des HIV et des hémorragies
périventriculaires chez 299 prématurés. L’objectif de cette étude était d’étudier 1’évolution
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des patients sur le plan du développement psychomoteur, en comparant les prématurés qui
avait eu une hydrocéphalie post-HIV sans nécessité de prise en charge neurochirurgicale et
ceux qui avaient nécessité la pose d’une dérivation. Au total, 68 des prématurés développeérent
une hydrocéphalie, 26 d’entre eux (38%) ont eu besoin d’une dérivation, et 28 sont décédeés
(13 dus a la progression de I’hydrocéphalie, 4 d’une complication de dérivation et 6 de
défaillances d’autres organes). L’évolution des prématurés était étudiée a 1 et 5 ans de vie en
utilisant différentes échelles de développement. Malgré le fait que cette étude soit plutot
ancienne, elle a eu le mérite de souligner que 1’évaluation neurologique faite a 1’dge d’un an
est predictive du pronostic a 5 ans. De plus, elle a montré que 1’dge gestationnel a la
naissance, le poids a la naissance, I’asphyxie a la naissance, ainsi que 1’age au moment de la
pose de dérivation ne sont pas corrélées aux séquelles neurologiques. En revanche, celles-ci
sont significativement associées au nombre de complications (infectieuses, mécaniques) des

dérivations.

Les résultats de notre travail montrent que sur les 14 patients dont le suivi était possible,
8 avaient un retard de développement psychomoteur (57%). Dans 1’étude de Reinprecht [39],
qui évalue le développement psychomoteur des patients, on retrouve sur 42 patients: 13 (31%)
patients avec un développement normal, 12 (29%) avec un retard mineur et 14 (33%) avec un
retard majeur. Ainsi, malgré les prises en charge optimales, les hydrocéphalies post-HIV du

prématuré sont responsables de retards du développement a long terme.

Dans notre travail, seul un patient a été pris en charge par une DVP en premiere intention,
ce patient venait de Mayotte et était arrivé tardivement a la Réunion (& 75 jours de vie pour
une hydrocéphalie diagnostiquée a 13 jours de vie) ce qui explique le choix pour la prise en
charge initiale. La question du recours a une DVP en premiére intention a été posée par une
étude menée par 1’équipe de Liechty [41]. Tous les prématurés ayant un poids inférieur a
1500g et nécessitant une DVP étaient suivis pendant leur premiere année de vie. Au total, 19
prématurés étaient inclus, ils béneficiaient tous d’une DVP pour la prise en charge d’une
hydrocéphalie, et 17 parmi eux avaient un suivi a un an de vie. A cet age, 15 enfants sur 17
n’avaient pas un développement neurologique normal par rapport a 1’age corrigé, la diplégie
spastique était la plus frequente des atteintes neurologiques (9 enfants), 2 enfants avaient une
hémiplégie et 4 enfants avaient une quadriplégie spastique. Seul 2 patients avaient un examen
neurologique complétement normal, ces résultats soulevant la question de I’opportunité de la

prise en charge en premiére intention par la pose de DVP.

48



SCAON Marine DISCUSSION

Des résultats différents étaient trouvés dans 1’étude de L. Romero [38] dont I’objectif
était de démontrer qu’une premiere prise en charge par DVP serait meilleure comparée a
d’autres thérapeutiques. Sur les 271 patients inclus, I’évolution était bonne pour 80% des
patients a la fin de leur suivi (suivi moyen de 46,36 mois). Dans leur cohorte, 7 (14,9%)
patients ont eu besoin de thérapeutiques temporaires: 6 patients ont eu des PL soustractives et
1 patient une DVE (un prématuré de 750g ayant une méningite), tous ont ensuite eu besoin
d’une DVP. Cette étude ne peut étre comparée a la nétre dans la mesure ou les étiologies des
hydrocéphalies de la cohorte étaient variées et pas uniquement post-HIV. Une étude incluant

uniquement ces étiologies pourrait étre a envisager.

Il est important de souligner que la totalité des études cliniques citées ci-dessus ne sont
pas récentes, que les populations explorées sont trés hétérogenes et que les criteres de
jugement retenus par les différentes analyses varient beaucoup, ce qui empéche une
comparaison avec notre cohorte et peut expliquer les différences de résultats parfois

observées.
Notre travail présente des limites.

Elles concernent le caractére rétrospectif et la durée hétérogéne du suivi des patients. En
effet, certains patients étant nés en juillet 2017, le suivi a court terme était favorable, mais
nous n’avions pas suffisamment de recul pour le suivi a long terme. Par ailleurs certains
patients étaient également retournés chez eux a Mayotte entrainant une perte de vue (2
patients dont 1’évolution était plutdt favorable a court terme et 1 patient retourné & Mayotte

avec un projet d’accompagnement de fin de vie).

Les troubles du développement psychomoteur étaient relevés a partir des courriers de
consultations de suivi, aucune échelle de développement n’était rapportée dans ces courriers,
seul le diagnostic éventuel d’infirmité motrice cérébrale y était indiqué. Ces données seraient
toutefois disponibles via le Centre d’Action Médico-Sociale Précoce, 1’établissement chargé
de la prise en charge et du suivi de tous les enfants présentant ou susceptibles de présenter un
retard psychomoteur, des troubles sensoriels, neuro-moteurs ou intellectuels, des difficultés
relationnelles. Dans la suite de notre travail, il serait pertinent de poursuivre le recueil de ces
données et de réaliser des analyses plus détaillées concernant le devenir de ces patients

jusqu’a 1’age de 6 ans.
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II. Population pédiatrique

Le critéere de jugement principal concernant la population pédiatrique était 1’absence de
nouvelle réintervention aprés la premiere. Ce critere d’efficacité était retrouvé chez 41
patients soit 59% de la population pédiatrique et ce résultat est en parti comparable a ceux
retrouvés dans les données de la littérature. En effet les revues sur le sujet [42,43] indiquent
qu’environ 30% des dérivations présentent un dysfonctionnement ou une obstruction
nécessitant une intervention dans la premiére année de pose de la dérivation et que 8 a 10%

des dérivations pédiatriques se compliquent d’une infection.

Dans notre travail, pour les premiéres dérivations, les complications observées étaient
plus souvent des complications mécaniques (32% environ) qu’infectieuses (15%). Ces
résultats sont confirmés également dans d’autres études [44, 45, 46]. L’étude de R. Griebel
[46] porte sur les différentes complications des dérivations sur 1195 valves ou révisions de
valve entre 1976 et 1982 dans I’hopital universitaire de Sakastoon. Il n’y avait pas
uniquement des patients pédiatriques. Les résultats montrerent qu’au cours de leur suivi, 57%
des valves avaient une complication, 31% d’obstructions et 12% d’infections. La mortalité
due aux complications était de 2%. Les patients de plus de 18 ans avaient 60% de
complications versus 50% des patients d’age inférieur a 3 ans. Les premiéres dérivations
avaient un taux de complication de 50,6% comparativement aux dérivations révisées ou bien
remplacées qui avaient un taux de complications égal a 62,3%. Il n’y avait pas de différence

significative observée entre les différents types de complications et la durée de 1’intervention.

L’étude de Sainte-Rose concernant les complications mécaniques des dérivations [47],
est une étude rétrospective sur 1719 enfants (65% avaient moins d’un an lors de la premiere
dérivation) traités pour une hydrocéphalie a Paris et a Toronto entre 1974 et 1983. Dans cette
série, les résultats montraient que le risque d’avoir une complication mecanique sur 10 ans
était de 70% contre seulement 9% de risque d’infection par patient sur la méme période. Dans
cette étude, les complications étaient mécaniques dans 56,1% des cas. lls observerent que le
taux de mortalité était de 1,05% chez les patients qui avaient eu une complication de

dérivation.
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Concernant les infections des derivations, nous avons observé 15% d’infections lors de la
premiére dérivation et 20% lors des nouvelles chirurgies. De plus I’age a la premiére infection
était de moins de 6 mois pour 4 patients, moins de 12 mois pour un patient et plus de 12 mois
pour 3 patients. L’étude de D. Renier [48] a cherché a trouver les différents facteurs
favorisant les infections des cathéters. Dans leur série de 1174 opérations sur 802 enfants
atteints d’hydrocéphalie entre Mai 1975 et Mars 1982, les résultats montrent que le taux
d’infections des premiéres dérivations est significativement corrélé a 1’age, 11,1% des
infections survenaient a moins de 6 mois de vie, 6,7% entre 6 et 12 mois de vie contre 4,2% a

plus de 12 mois de vie.

Dans I’étude de Matthew J. McGirt [49], les auteurs ont cherché a étudier les différents
facteurs de risque des infections de DVP. Sur 442 patients, 820 DVP ont été posées, 92
dérivations (11%) se sont infectées dans une médiane de 19 jours (IQR 11-35) aprés la mise
en place. Plus les patients étaient jeunes plus le risque d’infection était élevé (p=0,003).
Chaque année décroissante d'age du patient était associée a une augmentation de 4% du risque
d'infection de la dérivation (p= 0,02). L'utilisation per-opératoire d'un neuroendoscope pour
I'insertion de la dérivation augmentait le risque d'infection de 1,6 fois (p= 0,05). L'insertion
d’une dérivation aprés I’infection de la précédente était associée a une augmentation de pres
de 4 fois du risque de nouvelle infection (p <0,01), mais n'était pas associée a un risque accru
d'échec global de la dérivation (risque relatif, 1,23; IC a 95%, 0,91-1,66; p = 0,17).

Nous avons réalisé une analyse multivariée concernant les facteurs associés aux
complications des premiéres dérivations dans laquelle nous n’avons pas retrouvé de lien entre
la survenue des complications et 1’age des patients. En revanche, il apparaissait que la
présence d’une HTIC était un facteur augmentant le risque de survenue de complications,
mais il est possible que cette variable représente tout simplement 1’expression de 1’état de
gravité du patient au moment de la premiere intervention, ceci rendant souvent nécessaire la
mise en place d’'une DVE. L’étiologie tumorale responsable de 1’hydrocéphalie apparaissait
en revanche comme un facteur protecteur. Ce résultat peut étre interprété de maniére critique,
dans la mesure ou I’exérése de la tumeur permettait systématiquement la correction de
I’hydrocéphalie voire I’ablation a court terme de la dérivation si celle-ci était mise en place au

moment de I’intervention.

Lorsque 1’on regarde en detail nos résultats, il y a 14% des patients qui ont eu plus de

cing dérivations (incluant les dérivations temporaires et définitives). En enlevant les
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dérivations temporaires (DVE, Ommaya), seul un patient a eu 5 dérivations définitives soit
2% de notre population. Nous n’avons pas détaillé le nombre d’interventions par patient. En
effet, lorsque la valve dysfonctionnait, le neurochirugien pouvait parfois la régler au lit du
malade en modifiant le niveau de drainage, mais parfois une révision au bloc s’avérait
nécessaire, sans nécessité d’ablation de la dérivation. Ainsi, dans notre cohorte, il y a par
exemple un enfant qui a eu 9 dérivations (définitives et temporaires) et qui a eu 18
interventions au total dont 9 interventions pour révision de valve sans changement de celle-ci.
Lorsque qu’il s’agissait d’une complication infectieuse, la dérivation devait systématiquement
étre retirée, en revanche lorsqu’il s’agissait d’une complication mécanique, c’est a dire par

obstruction ou hyperdrainage, la valve pouvait nécessiter seulement une révision.

Parmi les différentes dérivations posées en premiére intention, les VCS avaient
exactement la méme efficacité que les DVP. Il apparait important de critiquer ce résultat. En
effet, lorsque les patients avaient une tumeur cérébrale, la plupart du temps ils avaient en
premiere intention une VCS afin de diminuer ’HTIC en levant I’hydrocéphalie causée par la
tumeur puis une exérese tumorale. Une fois la tumeur enlevée il n’y avait plus
d’hydrocéphalie, rendant ainsi la VCS faussement responsable de I’efficacité puisque la

véritable cause de I’efficacité était en fait ’exérése tumorale.

L’étude de Sergio F. Salvador, [50], s’est intéressée a I’efficacité des VCS. Dans leur
cohorte, seul 56% de la population étudiée avaient moins de 18 ans et 31,6% de la population
pédiatrique avait moins de 2 ans. Les différentes étiologies des hydrocéphalies nécessitant la
réalisation d’une VCS étaient des malformations congénitales (45%), des tumeurs (31,8%),
des kystes (9,1%), des infections (7,3%) et des hémorragies (6,3%). Au total, 168 VCS étaient
réalisées, parmi lesquelles 75,6% étaient efficaces et 19% nécessitaient une dérivation par
DVP ; 5,3% avaient une deuxiéme VCS. En revanche, 45% des patients avaient besoin de la
pose d’au moins une deuxiéme dérivation, et 9 patients avaient besoin de plus de 2
dérivations. Ainsi moins de la moitié avait eu besoin d’une ré-intervention ce qui souléve la
question de ’efficacité des VCS. Cependant, au vu du nombre limité de patients pédiatriques
inclus dans cette étude nous ne pouvons pas comparer les résultats de cette étude a notre

travail.
Notre travail a des limitations.

En premier lieu notre cohorte inclut uniquement les patients qui ont été pris en charge

dans les unités de réanimation et soins continus pédiatriques, ce qui fait que seuls les patients
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les plus graves ont été analyseés. De ce fait, tous les patients pris en charge dans les services de
pédiatrie générale de Saint Pierre et opérés par les neurochirurgiens ne sont pas inclus dans la
présente cohorte. Il serait ainsi intéressant de réaliser une étude en incluant tous ces patients

afin de ne pas avoir de biais de sélection.

De plus, il est important de noter que 59,4% des patients de notre cohorte venaient de
Mayotte. Une grande partie de ces patients étaient en fait d’origine Comorienne n’ayant pas
de prise en charge possible aux Comores. Ainsi, lors de leur arrivée sur le territoire francais
ils présentaient souvent un tableau clinique dramatique. Les patients qui étaient évacués a La
Réunion étaient donc la plupart du temps les plus graves, ce qui peut atténuer 1’efficacité des
traitements et certains de nos résultats. Bien que nos analyses ne puissent pas le montrer, il est
possible d’imaginer que le risque infectieux pour les enfants retournant a Mayotte soit plus
important que pour les enfants vivant a la Réunion en raison des conditions de vie différentes,
de leur statut social précaire et des difficultés d’accés aux soins connues pour cette
population. Tous ces éléments doivent étre pris en compte dans I’interprétation de nos

résultats.

L’un des objectifs de notre travail était de décrire I’issue des hydrocéphalies pédiatriques
en termes de complications des dérivations. L’identification des facteurs de risques associés a
la survenue de ces complications aurait pu étre intéressante pour la mise en place d’actions
correctrices des procédures et pratiques du service. Nous avons été limités dans le recueil de
certains indicateurs qui auraient été pertinents pour 1’analyse approfondie du risque de
complications infectieuses (équipement du patient — nombre de protheses, morbidités et
traitements associés, antibiothérapies en peropératoire, durée d’hospitalisation en secteurs a
risque) ou meécaniques (respect des regles de manipulations des dérivations et des consignes
chirurgicales, positionnement du patient). Nous devrons certainement mettre en place a court
terme un travail de recueil et d’analyses de ces indicateurs afin d’identifier les éléments

d’amélioration.

Comme pour la population des prématurés, une des limites de notre travail était le
nombre élevé de « perdus de vue » parmi les patients domiciliés hors département. Ainsi, 22
patients sont retournés & Mayotte et n’ont pas eu de suivi possible. Pour 4 de ces patients la
sortie de I’hopital s’est faite dans un contexte de soins palliatifs, mais pour les 18 dont
I’évolution a la sortie était favorable au moment de leur départ de la Réunion, aucun suivi n’a

été possible. En général, il apparait que méme pour la population pédiatrique domiciliee a la
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Réunion le suivi n’est pas structuré dans une consultation spécifique d’étude du
développement psychomoteur, cette perspective devrait étre envisagee dans les projets du
service. Cela permettrait d’améliorer la prise en charge de cette population d’enfants

vulnérables et susceptibles de présenter des troubles du développement psychomoteur.

54



SCAON Marine CONCLUSION

CONCLUSION

Cette étude a permis de décrire I’issue de la prise en charge des hydrocéphalies

néonatales et pédiatriques hospitalisées dans les unités de néonatologie, soins intensifs,
réanimation néonatale et pédiatrique au CHU de Saint Pierre sur une période de 4 ans.
Dans notre cohorte I’efficacité de la prise en charge des hydrocéphalies post-HIV du grand
prématuré, définie lorsque I’enfant sortait vivant de I’hopital et qu’aucune prise en charge
curative ultérieure de I’hydrocéphalie n’était envisagée au moment de sa sortie, était de 78%.
Nous avons constaté dans notre travail que les PE réalisées précocement tendaient a améliorer
la prise en charge de I’hydrocéphalie. Notre étude étant une étude descriptive, nous ne
pouvons conclure sur ces résultats qui vont en plus a I’encontre de la littérature déja existante
sur ce sujet. De plus, en raison de I’hétérogénéité des traitements mis en place et du caractere
rétrospectif de 1’analyse, il apparait indispensable de valider cette stratégie dans une
évaluation prospective des nouveaux cas et également impératif de s’assurer des
conséquences a long terme de toute prise en charge sur le développement neuro-moteur de
I’enfant.

Pour la cohorte pédiatrique, 1’efficacité de la prise en charge, définie par 1’absence du
recours a une deuxiéme intervention neurochirurgicale, a été de 59 % avec des taux de
complications infectieuses et mécaniques qui demeurent considérables (15 et 31 %
respectivement). Notre travail identifie des pistes possibles d’amélioration en termes de suivi
des indicateurs et d’organisation du suivi a long terme de ces patients qui devront étre

poursuivis dans la prise en charge de cette population vulnérable.
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RESUME

Introduction: La prise en charge de I’hydrocéphalie pédiatrique est hétérogéne et le degré des recommandations
est faible. L’objectif de notre travail était de décrire les caractéristiques, la prise en charge et 1’issue des
hydrocéphalies néonatales et pédiatriques hospitalisées dans le service de néonatologie et réanimation infantile
du CHU de la Réunion (Site Sud, Saint-Pierre) sur une période de 4 ans.

Patients et Méthodes: Nous avons réalisé une étude rétrospective monocentrique a partir des dossiers des
enfants avec hydrocéphalie et des prématurés avec hydrocéphalie post-hémorragie intraventriculaire hospitalisés
de janvier 2014 a décembre 2017. Le critére de jugement principal mesurant I’efficacité de la prise en charge de
I’hydrocéphalie était pour les prématurés lorsque I’enfant « sortait vivant de 1’hopital sans aucune prise en
charge curative ultérieure envisagée au moment la sortie » et pour les enfants la « non-nécessité de ré-
intervention aprés le premier traitement mis en place ».

Résultats: La prise en charge était efficace pour 15/19 prématurés (78%) ; dans 46% des hydrocéphalies post-
hémorragie intraventriculaire les ponctions évacuatrices étaient efficaces. Pour les enfants, I’efficacité était
atteinte chez 41/69 patients (59%) et le taux de complications était de 47% (32% mécaniques, 15% infectieuses).

Conclusion: Cette étude montre 1’intérét des ponctions évacuatrices dans la prise en charge de I’hydrocéphalie
post-hémorragie du prématuré, qui doit étre confirmé par des observations prospectives. Le taux considérable de
complications mécaniques et infectieuses des dérivations dans la cohorte pédiatrique mérite une réflexion pour
I’amélioration de nos pratiques.

TITLE: MANAGEMENT OF PEDIATRIC HYDROCEPHALUS: A LITTERATURE REVIEW AND
RETROSPECTIF STUDY AT SAINT-PIERRE UNIVERSITY HOSPITAL, FRANCE
ABSTRACT

Introduction: The literature review for the management of pediatric hydrocephalus shows that there is currently
little agreement on the “best” treatment and evidence-based guidelines are lacking. We aimed to describe
characteristics, management and outcome of pediatric hydrocephalus in infants cared for in the neonatal and
pediatric intensive care unit of Saint Pierre university hospital over 4 years.

Patients and methods: We performed a retrospective study based on medical records. All children referred for
hydrocephalus and all preterm infants cared for post-hemorrhagic hydrocephalus from 1 January 2014 to 31
December 2017 were eligible. Primary outcome measure was for preterm babies: “discharged alive without
hydrocephalus needing treatment” and for children “’no failure of the first shunt placement”.

Results: In total 19 preterm infants and 69 children were included. The primary outcome was observed in 15
preterm infants (78%) and lumbar punctures avoided the need for shunt placement in 46% of post-hemorrhagic
hydrocephalus. Among children, the primary outcome was observed in 41 patients (59%); the complication rate
was 47% (32% mechanical and 15% infectious complications).

Conclusion: Repeated lumbar punctures were beneficial for avoiding the need for shunt placement in our cohort
cared for post-hemorrhagic hydrocephalus and this result needs to be explored in future, prospective
investigations. The rate of mechanical and infectious complications in children treated for hydrocephalus was
high in this population and our results emphasize the importance of discerning safe and effective treatments for
facilities caring for pediatric hydrocephalus.
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