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RESUME

Introduction : Les nouveau-nés prématurés sont a risque de présenter une hémorragie intra-
ventriculaire puis une hydrocéphalie post hémorragique (HPH) : un index ventriculaire (IV) supérieur

au 97° percentile (+ 4mm). Notre objectif était d’étudier la prise en charge de ces patients.

Matériel et méthodes : Nous avons réalisé une étude de cohorte rétrospective locale concernant les
prématurés nés entre 2000 et 2015, admis au CHU de Bordeaux, ayant présenté une HPH, et une

enquéte de pratiques nationale auprés de 67 pédiatres et 36 neurochirurgiens francais.

Résultats : Nous avons inclus 63 patients dans la cohorte, 30 vivants, 33 décédés. Le terme et le
poids de naissance médians étaient 27 semaines d’aménorrhée et 1000 grammes.

Le taux de réponses a I'enquéte était de 75 % (52 pédiatres, 26 neurochirurgiens).

Le traitement était initié, dans la cohorte et pour 70 % des praticiens, sur les signes cliniques
(fontanelle bombée, apnée, bradycardie) et échographiques (majoration de I'IlV sur deux
échographies successives).

Le traitement de premiére intention était la ponction lombaire (PL) (33 % des patients de la cohorte,
57 % des praticiens). Son rythme dépendait des criteres cliniques et échographiques. Au-dela de 3 PL,
une dérivation ventriculo-sous-galéale (DVSG) était réalisée pour 42 % des neurochirurgiens (aucun
patient de la cohorte n’a eu de DVSG).

La dérivation ventriculo-péritonéale (DVP) était réalisée 5 semaines apres la premiére PL dans la
cohorte (4 semaines pour 62 % des neurochirurgiens), avec un poids supérieur a 2700 grammes
(2000 grammes pour 39 % des neurochirurgiens) et une protéinorrachie < 1,5 g/L (pour 31 % des

neurochirurgiens).
Conclusion : Initier un traitement par DVSG selon les signes cliniques et échographiques ou par PL,
envisager une DVSG apres 3 PL jusqu’a atteindre les criteres de poids et de protéinorrachie afin de

mettre en place une DVP le cas échéant pourraient constituer des principes de prise en charge de

I’'HPH chez le prématuré.

Mots clés : Nouveau-nés prématurés, hydrocéphalie post-hémorragique.
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INTRODUCTION

1. La prématurité

De nos jours, nous comptons de plus en plus de nouveau-nés prématurés : 50 000 a 60 000 par
an en France, soit 7,4% des naissances en 2010 contre 5,9% en 1995. Parmi eux, 85% sont des
moyens prématurés (32-37 semaines d’aménorrhée (SA)), 10% sont des grands prématurés (28-32
SA) et 5% sont des tres grands prématurés (< 28SA) (1).

Grace aux progrés réalisés dans le domaine de la néonatologie (notamment I'utilisation de surfactant
et la corticothérapie anténatale), nous observons une diminution au fil des ans de la mortalité et de
la morbidité. Comme le décrit I’étude EPIPAGE 2, le taux de nouveau-nés prématurés survivants sans
morbidité néonatale sévere en 2011 représente 11.6% a 24 SA, 30.0% a 25 SA, 47.5% a 26 SA, 81.3%
de 27 a 31 SA, et 96.8% de 32 a 34 SA. Cela représente par rapport a 1997 une amélioration de la
survie sans morbidité néonatale sévere de 14.4% (p <.001) de 25 a 29 SA et 6% (P <.001) de 30 a 31
SA. Ainsi, on estime qu’un enfant sur sept aura un pronostic plus favorable en 2011 qu’en 1997 (2).

Malgré cette amélioration, la morbidité des nouveau-nés prématurés reste préoccupante.
L’'hémorragie intra-ventriculaire (HIV) est une des causes majeures de morbidité pour ces patients,

souvent source de paralysie cérébrale et de handicap (3).
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2. Hémorragie intra-ventriculaire

2.1. Définition

L'HIV débute au niveau de la matrice germinale, située entre la téte du noyau caudé et la
zone sous-épendymaire du ventricule cérébral latéral.
Lorsque I'hémorragie se développe, I'épendyme se rompt et le sang se propage alors dans le
ventricule.
Papile (4) défini 4 grades d’HIV :
- Grade 1: hémorragie sous-épendymaire
- Grade 2: HIV sans dilatation ventriculaire associée (ainsi, la taille du thrombus n’est pas
suffisante pour distendre le ventricule latéral)
- Grade 3: HIV avec dilatation ventriculaire associée (ainsi, la taille du thrombus est suffisante
pour distendre le ventricule latéral).

- Grade 4 : HIV avec atteinte parenchymateuse.

HIV 1 HIV 2 HIV 3 HIV 4
L'HIV de grade IV est expliquée sur le plan physiopathologique probablement par une occlusion
veineuse terminale, entrainant un infarctus veineux avec hémorragie secondaire. Ce grade IV est

souvent référé dans la littérature comme « infarctus hémorragique péri-ventriculaire ». (5)

On peut dissocier les HIV de sévérité modérée (grade | et 1) des sévéres (grade lll et V).
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2.2.Physiopathologie

L'HIV résulte de trois principaux mécanismes (6) : la fragilité de la matrice germinale, zone
extrémement vascularisée et riche en cellules précurseurs neuronaux, linstabilité du débit

vasculaire cérébral, et les troubles de la coagulation.

La fragilité de la matrice germinale s’explique par plusieurs facteurs.

D’une part, la matrice germinale présente une richesse vasculaire extrémement importante afin de
s’adapter a la prolifération de cellules progénitrices neuronales et gliales. Elle est donc plus a risque
de présenter une hémorragie qu’une autre zone moins vascularisée.

D’autre part, au niveau cellulaire, les astrocytes présentent un prolongement en contact avec la
surface des capillaires qui irriguent le cerveau, participant a la barriere hémato-méningée.

Ces cellules fonctionnent avec I'aide d’une protéine, la glial fibrillary acidic protein (GFAP), dont le
role est de procurer forme et force mécanique aux astrocytes. L'expression de la GFAP au niveau des
pieds astrocytaires est moins importante dans la matrice germinale que dans la substance blanche ou
le cortex cérébral, reflet d’'une structure du cytosquelette différente, contribuant a la fragilité de la
matrice germinale et a la propension aux hémorragies particulierement dans cette zone du cerveau
(7).

Ceci explique ainsi le réle de la corticothérapie anténatale, qui majore I'activité de la GFAP, et par ce
biais diminue 'incidence des HIV (8).

De plus, la membrane basale des vaisseaux est composée de fibronectine, molécule clé dans la
structure du vaisseau sanguin et I'organisation du cytosquelette. La concentration en fibronectine est
inférieure dans la matrice germinale par rapport a la substance blanche ou au cortex. La
corticothérapie anténatale majore la concentration en fibronectine, et réduit également par ce biais
I'incidence des HIV.

De méme, la densité des péricytes, cellules de la microvascularisation, procurant stabilité et intégrité
des vaisseaux, est inférieure dans la matrice germinale par rapport a la substance blanche et au
cortex cérébral.

C’est ainsi que la matrice germinale présente une propension toute particuliere aux hémorragies.

Concernant le débit vasculaire cérébral, on retrouve principalement les facteurs entrainant une
instabilité du débit sanguin: I'hypoxie, I'"hypercapnie, I'acidose sévére, une détresse respiratoire
sévere, la persistance du canal artériel.

Ensuite, le pneumothorax, la ventilation a haute pression, le travail prolongé ainsi que

I'accouchement par voie basse entrainent une augmentation de la pression veineuse cérébrale.
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Par ailleurs, toute anomalie de la pression artérielle peut avoir un impact: I’hypotension et
I’hypertension artérielle, les situations de choc, de sepsis et d’hypovolémie.

De plus, les prématurés avec un petit poids de naissance sont également plus a risque d’HIV.

Enfin, concernant la coagulation, la thrombopénie est un facteur de risque prouvé d’HIV (9).
Par ailleurs, le polymorphisme des génes régulant I'inflammation ou des mutations concernant les
protéines de la coagulation pourraient également majorer la sévérité de I’HIV, comme les mutations

du facteur V Leiden ou de la prothrombine (10).

Au total, on retrouve des mécanismes inhérents a la prématurité, et d’autres acquis selon la situation

clinique de I'enfant, favorisant I’'HIV chez le nouveau-né prématuré.
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2.3.Epidémiologie

Grace a I'amélioration de la prise en charge des nouveau-nés prématurés, notamment avec
I'utilisation de la corticothérapie anténatale, on a pu constater une diminution de I'incidence des HIV
dans les années 1990 (11). En effet aux Etats-Unis, au début des années 1980, chez les nouveau-nés
de poids de naissance inférieur a 1500 grammes, cette incidence était estimée entre 35 a 50 %,
diminuant a 20 - 25% dans les années 2000. Dix a 15% de ces prématurés présentent une HIV sévere.
(10)

En France en 1997, on estimait I'incidence des HIV tout grade et dge gestationnel confondus entre 20
et 25% (12) selon EPIPAGE 1, avec 3% d’HIV sévéres. Ces derniéres étaient stables en 2011 voire en
légére hausse, estimées a 5,7% selon EPIPAGE 2 avec une diminution proportionnelle selon I'age
gestationnel : 12,9% chez les 23 a 26 SA, 3,7% chez les 27 a 31 SA et 0,6% chez les 32 a 34 SA, ce qui
est en adéquation avec nos confréres européens, qui retrouvent environ 7% d’HIV séveres chez les
moins de 30SA (de 3 a 20% selon les centres)(13).

Ainsi, les HIV séveres concernent plus volontiers les nouveau-nés prématurés de moins de 32 SA (14),
et ceux dont le poids de naissance est inférieur a 1500 grammes.

L'HIV se constitue trés souvent dans les premieres 24 heures de vie, puis peut se développer sur 48
heures voire plus longtemps. Dans 90 % des cas elle est diagnostiquée dans la premiere semaine de

vie (10).
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2.4.Facteurs de risque

Les principaux facteurs de risque d’HIV sévere sont |'accouchement par voie basse, le statut
« outborn » (nouveau-né ayant fait I'objet d’un transport post natal immédiat en raison d’une
naissance en dehors d’un centre ayant un niveau de soin adapté a sa prise en charge), I'absence de
corticothérapie anténatale, une chorioamniotite maternelle, un score d’Apgar a 1 minute < 4,
I’acidose métabolique (pH < 7,1) avec un base excess < -16 mEq/L au cordon, l'utilisation d’amine
vasopressive le jour de I'admission, le faible dge gestationnel (notamment de moins de 28 SA). Le
genre masculin quant a lui était discuté (15) (16) (17) (5).
Par ailleurs, I’hypernatrémie est un facteur de risque de I'HIV chez les nouveau-nés a terme. Une
étude rétrospective conduite chez 722 nouveau-nés prématurés a mis en évidence que des apports
sodés importants dans les trois premiers jours de vie représentaient un facteur de risque
indépendant de I'HIV sévere. Ces apports provenaient, en plus de la nutrition parentérale, du
traitement par bicarbonate de sodium dans le cadre de I'acidose métabolique, des transfusions
sanguines, des drogues administrées lors des situations d’instabilité hémodynamique (18).
De plus, comme nous lI'avons vu dans le chapitre sur la physiopathologie, citons les situations

d’instabilité du débit vasculaire cérébral ainsi que les troubles de la coagulation (6).
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2.5.Diagnostic

La plupart des HIV sont asymptomatiques, surtout si elles sont de sévérité modérée.
Trois types de présentations cliniques peuvent étre observés: catastrophique, saltatoire ou
silencieuse.
Lors d’un tableau catastrophique, la progression est trés rapide, de quelques minutes a quelques
heures, avec une dégradation neurologique brutale.
En revanche, une présentation saltatoire sera plus aspécifique, évoluant sur plusieurs heures voire
plusieurs jours, avec une diminution de la réactivité, une hypotonie, un angle poplité plus aigu, des
mouvements oculaires rapides, des difficultés respiratoires, une diminution du taux d’hématocrite.
(5)
Dans I'étude de Kadri et al, la moitié des patients présentant une HIV était asymptomatique, 17%
présentaient une détresse respiratoire, 26% des malaises, 4% une diplégie spastique ou une
hyperréactivité, 3% des crises convulsives. Ainsi, la plupart était diagnostiquée via I'échographie

trans-fontanellaire (ETF) faite de maniere systématique (19).

A I'heure actuelle, il n’existe pas de consensus sur le timing exact de surveillance échographique (16),
une surveillance réguliere de I'imagerie permet donc de faire le diagnostic.

Dans leur étude, Perman et al (20) recommandent une surveillance échographique basée sur le poids
de naissance du nouveau-né, et donc fonction de la probabilité de survenue de I'HIV (en I'absence de
complication quelle gu’elle soit).

Pour ceux dont le poids est inférieur a 1000g, une ETF doit étre réalisée entre J3 et J5 (ce qui
permettrait de diagnostiquer au moins 75% des HIV), puis entre J10 et J14 (ce qui permettrait de
détecter la plupart des HIV ainsi que les hydrocéphalies de survenue précoce), une troisieme vers J28
et la derniere avant le retour a domicile.

Ceux dont le poids est compris entre 1000 et 1250g devraient avoir une ETF entre J3 et J5 (pour
détecter au moins 40% des HIV), une seconde a J28 (qui détecterait 70% des |ésions significatives) et
une derniére avant le retour a domicile.

Enfin, pour ceux dont le poids de naissance est compris entre 1250 et 1500g, deux ETF sont

recommandées : entre J3 et J5 puis avant le retour a domicile.
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2.6.Prévention

» Prise en charge obstétricale

Le transfert in utéro dans une maternité de niveau adapté, la tocolyse et la prévention de la
prématurité, I'éviction d’un travail maternel trop prolongé sont des facteurs diminuant I'incidence de

PHIV (21).

> Action sur la fragilité de la matrice germinale

La corticothérapie anténatale (majoration de I'activation de la GFAP et de la concentration de

fibronectine au niveau de la matrice germinale) diminue la fragilité de la matrice germinale (21).

» Action sur I'instabilité du débit vasculaire cérébral

Sur le plan respiratoire, les facteurs de prévention de I'HIV reposent sur une ventilation
optimisée dans la mesure du possible afin d’éviter les situations d’hypoxie, d’hypercapnie, d’acidose
respiratoire sévére et de barotraumatisme (pour éviter le pneumothorax).

Sur le plan cardio-vasculaire, la prise en charge du canal artériel, médicamenteux (ibuproféne) ou
chirurgical permet de limiter I'HIV.

Sur le plan hémodynamique, le traitement par drogue vaso-active si nécessaire des situations
d’instabilité hémodynamique (hypo ou hypertension artérielle) (21).

Les traitements suivants n’ont cependant pas fait la preuve de leur efficacité en terme de réduction
d’incidence des HIV : 'indométacine (plébiscité dans la prévention des HIV (22) mais ne réduit ni la
mortalité ni le retard de développement psychomoteur lié a I’'HIV (23)), I'ibuprofene prophylactique
(efficacité dans I'autorégulation du débit sanguin cérébral et dans la protection neurologique apres
un stress oxydatif chez le modéle animal uniquement (24)), le phénobarbital anté et postnatal (pour
son action sur la régulation du débit sanguin cérébral), la supplémentation en vitamine E (pour son

role antioxydant).

» Action sur les troubles de la coagulation

Les transfusions de culots de globules rouges, plaquettes et plasma lorsque cela est nécessaire

permettent de diminuer I'incidence des HIV.
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En revanche, I'antithrombine, bien que pertinente sur le plan physiopathologique, n’a pas
démontré la réduction du taux d’HIV ni sa sévérité chez les prématurés a risque (25).

Des études ont montré que le facteur VII recombinant était efficace dans la prévention de
saignement dans différentes situations, avec une bonne tolérance. Il pourrait étre proposé comme

un potentiel traitement préventif des HIV, mais cela nécessite des études a venir. (10)

2.7.Evolution

> Mortalité

Dans la littérature, on retrouve une mortalité de 11% pour les HIV sans dilatation
ventriculaire, et 33% lorsqu’elles sont compliquées d’hydrocéphalie (dont 5% avant 48 heures de vie,

11% entre 48 heures et 7 jours de vie et 17 % apres 7 jours de vie) (12).

» Complications a long terme

¢ Les troubles moteurs

La paralysie cérébrale est définie comme des « troubles permanents du développement du
mouvement et de la posture, responsables de limitations d'activité, causés par des atteintes non
progressives survenues lors du développement du cerveau chez le foetus ou le nourrisson, au niveau
du motoneurone supérieur. Les troubles moteurs de la paralysie cérébrale sont souvent
accompagnés de troubles sensoriels, perceptifs, cognitifs, de la communication et du comportement,
d'une épilepsie et de problemes musculo-squelettiques secondaires » (26).

Les HIV quel que soit le grade majorent le risque de paralysie cérébrale.
Ainsi, 5,5%, 28% et 60% respectivement des nouveau-nés présentant une HIV de grade modéré (soit

de grade 1 ou 2), 3 et 4 auront développé une paralysie cérébrale a I’dge de 2 ans (27).

++ Les troubles cognitifs

L'HIV, quel que soit le grade, est associée a un risque plus important de retard mental. Plus
I'HIV est sévere, plus le risque de retard mental augmente.
En effet, Mukerji et al (28) ont réalisé une méta-analyse qui retrouve un Odds Ratio (OR) de 1,95

avec un intervalle de confiance (IC) 95% [1,50- 2,53] pour les HIV de bas grade comparé au groupe
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sans HIV, OR 2,76 IC 95% [2,42 — 3,16] pour les HIV séveres versus pas d’HIV, et OR 2,40 IC 95% [1,50
— 3,84] pour les HIV sévéres versus modérées. Le retard mental était défini par la Bayley Scales of
Infant development, le Mental Developmental Index ou une échelle validée comparable.

Par ailleurs, entre 46 et 75% des enfants atteints d’HIV modérée a sévére ont des difficultés
mathématiques, notamment dans les calculs.

Vingt pour cent integreraient des programmes d’éducation spécialisée par rapport au groupe sans

HIV (28).

7

+* Les troubles neurosensoriels

Dans une cohorte australienne de 1472 enfants, Bolisetty et al (29) ont montré que les
nouveau-nés présentant une HIV de grade Ill — IV présentaient dans 8,6% des cas a I'age de 2-3 ans
une surdité bilatérale et étaient malvoyants dans 2,2% des cas, comparés aux enfants sans HIV de
méme age gestationnel (< 29SA).

Les enfants présentant une HIV de grade modéré ne présentaient pas de malvoyance de maniére
statistiquement significative, mais une surdité bilatérale était retrouvée dans 5,4% des cas (OR 2,42,
IC95% [1,27 —4,53] comparé au groupe sans HIV du méme age gestationnel.

Par ailleurs, tout grade confondu, une malvoyance bilatérale était retrouvée chez 1,2% des enfants
entre 2-3 ans, OR 6,14 IC 95% [1,06- 45,77] et une surdité bilatérale dans 6,5 % des cas (OR 2,96, IC
95% [1,64 - 5,36]).

Ainsi, les HIV, quel que soit le grade, majorent le risque de troubles neurosensoriels.

7

+* Les troubles du comportement

Les troubles du comportement sont difficiles a évaluer, probablement plurifactoriels, liés a la
prématurité, aux atteintes neurologiques comme les HIV ou lésions de leucomalacie péri-
ventriculaire, mais aussi a I'environnement familial.

Dans I’étude de Stahlmann et al, 34% des enfants nés avant 27SA (dont 14% étaient atteints d’HIV de
grade sévéere) présentaient des troubles du comportement (difficultés émotionnelles, d’hyperactivité,
d’attention et de relation aux autres) (30).

Dans I'étude EPIPAGE 1, la présence de lésion neurologique sévére (leucomalacie péri-ventriculaire,
HIV de grade V) entrainait un risque de difficultés comportementales (hyperactivité, troubles de la

conduite, difficultés émotionnelles, relations aux autres) OR 2,7 (1,2 —5,8) (31).
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» Complications a court terme

+» La leucomalacie péri-ventriculaire

Une HIV peut entrainer une atteinte de la substance blanche, appelée leucomalacie péri-
ventriculaire. Celle-ci est définie par des lésions de nécrose et/ou de gliose de la substance blanche,
d’origine périnatale, au niveau de I'anneau périventriculaire cérébral. Sa prévalence a tendance a
diminuer (3 a 5 %) chez les enfants nés vivants avant 33 SA alors que la prévalence de la paralysie
cérébrale, principale séquelle associée aux leucomalacies, ne semble pas diminuer.

Dans I'étude EPIPAGE 1, Larroque et al mettent en évidence un OR de 1,8 (IC 95% [1,2 — 2,8] p= 0,04)
pour I'association entre leucomalacie péri-ventriculaire et HIV tout dge confondu, et un OR de 7,5 (IC
95% [4,4 —12,9] p =0,01) lorsque I'HIV est compliquée d’une dilatation ventriculaire.
Les principaux facteurs prédisposants selon Maret semblent étre l'infection, I'inflammation, la
cascade excitotoxique (déclenchée par I'élévation anormale des taux de calcium intracellulaire) ainsi
que des déficits en facteurs de croissance contemporains de la naissance prématurée. Le rble de
I'insuffisance circulatoire cérébrale aigué est rarement prouvé.
De nombreuses pointes positives rolandiques observées sur I'électroencéphalogramme et les
hyperéchogénicités périventriculaires hétérogénes précoces a I'ETF permettent de suspecter des
|ésions débutantes. Le diagnostic de certitude repose sur la présence de cavitations a I'ETF ou a
I'autopsie mais certaines atteintes modérées n’évoluent pas vers la cavitation et sont mieux
diagnostiquées par la résonance magnétique nucléaire (32).
+» L’hydrocéphalie post hémorragique

Bien que le taux d’HIV ait diminué ces derniéres années, I'hydrocéphalie post hémorragique

(HPH) reste une complication sérieuse avec un taux élevé de paralysie cérébrale, sans consensus sur

sa prise en charge, comme nous allons le détailler dans le chapitre suivant.

23



3. Hydrocéphalie post hémorragique

3.1. Définition

L’hydrocéphalie correspond a une accumulation anormale de liquide cérébro-spinal (LCS)
dans le cerveau, entrainant une augmentation de taille des ventricules cérébraux. Cette
accumulation provient soit d’'une majoration de sécrétion ou d’une diminution de résorption

veineuse (33). Nous ne parlerons ici que du cas de diminution de résorption, secondaire a I'HIV.

Dans I'étude de Levene et al en 1981, une ETF était réalisée chez 273 nouveau-nés de 26 a 42 SA afin
de définir la taille normale des ventricules latéraux en fonction de I'dge gestationnel et ainsi de
diagnostiquer rapidement une hydrocéphalie. lls ont alors défini I'index ventriculaire (IV, exprimé en
millimétres), qui correspond a la distance entre la ligne médiane (faux du cerveau) et I'extrémité du
ventricule latéral sur une coupe coronale passant par les foramens de Monro et ont reporté ces
données sur un nomogramme (présenté en annexe 1). (34)

Ce nomogramme est toujours largement utilisé (y compris dans EPIPAGE 2) (14). Cela dit, aucun
nouveau-né de moins de 26 SA n’était inclus cette étude. De nouvelles études étaient donc
indispensables étant donné les avancées dans le domaine de la néonatalogie.

Ainsi, Brouwer et al en 2012 ont défini un nouveau nomogramme d’index ventriculaire en fonction
de I'age gestationnel, concordant avec celui de Levene, incluant les nouveau-nés de 24 a 42 SA

(présenté en annexe 2). (35)

La définition de I'hydrocéphalie post hémorragique, ou dilatation ventriculaire post hémorragique,

différe selon la littérature, entrainant un timing de prise en charge différent, selon que I'on se réfere

ieme

a un index ventriculaire supérieur au 97 percentile, comme le défini Levene (34), ou bien

ieme

supérieur au 97°"" percentile + 4mm comme le défini Whitelaw (36) (nomogramme représenté en
annexe 3).

D’autres critéres ont également été spécifiés par Withelaw (37) pour définir ’'HPH car I’élargissement
du ventricule latéral en coupe coronale peut parfois étre un signe tardif. Il s'agit de I’élargissement
de la corne antérieure du ventricule latéral, du 3*™ ventricule et de la majoration de la distance
thalamo-occipitale a partir des nomogrammes réalisés par Davies et al (38). A noter que ces critéeres

sont toutefois nettement moins utilisés. (13)
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3.2.Physiopathologie

» Physiologie du LCS

Le LCS est assimilé essentiellement a une enveloppe liquidienne ayant pour but de protéger
le systéeme nerveux central. Il joue également un réle fondamental dans I’homéostasie du liquide
interstitiel du parenchyme cérébral et dans la régulation du fonctionnement neuronal.

Ainsi, les troubles de I'hémodynamique et de la composition du LCS sont des sources majeures

d’altération de la physiologie cérébrale, notamment rencontrées dans I'hydrocéphalie.

Pendant plus d’un siecle, il était communément admis que la grande majorité du LCS était produit
par les plexus choroides des ventricules latéraux et des toiles choroidiennes des troisieme et
quatrieme ventricules (39).

La production de LCS reste a ce jour en cours d’étude, la théorie actuelle serait la suivante : I'eau du
plasma contenue dans les capillaires artériels cérébraux (a pression hydrostatique élevée), serait
filtrée dans le secteur interstitiel, le plasma et les électrolytes restants dans le secteur intravasculaire
(de par leur faible perméabilité a travers la membrane des capillaires artériels). Un gradient de
pression osmotique s’installerait, et le plasma hyperosmolaire arriverait dans les capillaires veineux,
(a faible pression hydrostatique), entrainant une résorption veineuse de liquide interstitiel et
cérébro-spinal. Ainsi, les échanges auraient lieu en permanence entre le secteur intra-vasculaire du
parenchyme cérébral, et le liquide interstitiel et cérébro-spinal. La production de LCS serait donc la
résultante d’'un mécanisme passif de gradients de pressions hydrostatique et osmotique et non pas

un mécanisme actif de production de LCS au sein des plexus choroides (40).

Le LCS circule ensuite a travers les foramens interventriculaires de Monro dans le troisieme
ventricule, gagne le quatrieme ventricule par I'aqueduc du mésencéphale puis les espaces sub-
arachnoidiens par I'ouverture médiane du quatrieme ventricule ou il rejoint la circulation veineuse.

Le LCS est essentiellement résorbé dans le systeme veineux jugulaire interne par les villosités

arachnoidiennes craniennes.

La pression du LCS s’ajuste aux pressions parenchymateuse, veineuse et liquidienne. Avant la
fermeture des fontanelles, la plasticité de la boite cranienne du nourrisson s’adapte aux
augmentations de pression par une augmentation du volume endocranien aboutissant a une

macrocranie. Apres la fermeture des fontanelles, le crane devient une enceinte osseuse inextensible.
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» Physiopathologie de I’hydrocéphalie post hémorragique

Lors d’une HIV, la cytokine Transforming Growth Facteur B1 (TGF B1) est relarguée dans le
LCS, provenant soit de I’hémorragie elle-méme (le TGF B1 est stocké dans les plaquettes), soit des
plexus choroides. Cette cytokine possede des propriétés de cicatrisation et est impliquée dans des
maladies fibrosantes (comme la cirrhose). Le taux de TGF B1 dans le LCS est en concentration plus
importante chez les enfants qui développeront plus tard une hydrocéphalie permanente.
Lors d’une HIV, le sang péneétre de la zone germinale a l'intérieur des ventricules latéraux, formant de
multiples petits caillots se mélant au LCS.
Whitelaw (36) prend comme image pour illustrer la transformation de I'aspect du LCS, la
transformation d’eau salée en sauce tomate ketchup.
Ainsi, les thrombi peuvent facilement bloquer la résorption veineuse du LCS au niveau des villosités
arachnoidiennes, entrainant une accumulation progressive du LCS (et donc de TGF1B) dans les
ventricules, qui deviennent « ballonisés », provoquant un élargissement des sutures et du périmétre
cranien (PC) du fait de lI'augmentation de la pression intracranienne au sein d’'un contenant
extensible.
Sur une période de 2 a 6 semaines, le TGF B1 va stimuler la production de protéines de la matrice
extracellulaire autour du tronc cérébral et dans I'espace sub-arachnoidien. Si ce dépot est étendu,
suffisamment de tissu cicatriciel peut étre créé pour : soit bloquer totalement la circulation du LCS au

ieme

niveau du 4°™ ventricule, entrainant une hydrocéphalie obstructive (donc inefficacité des ponctions
lombaires (PL) soustractives), soit bloquer les voies de résorption, entrainant une hydrocéphalie
communicante (les PL soustractives peuvent alors étre efficaces pour diminuer I'hypertension
intracranienne).

Dans les deux cas, le LCS s’accumule, ce qui entraine une dilatation ventriculaire.

La substance blanche péri-ventriculaire peut étre atteinte, due a l'augmentation de pression

intracranienne, a I'cedéme et a la toxicité du fer ou des cytokines pro-inflammatoires.

Ainsi, I'HIV de grade 2 peut dans un second temps entrainer une dilatation des ventricules latéraux
par défaut de résorption du LCS causé par des microthrombi alors qu’une HIV de grade 3 présentera

une dilatation ventriculaire d’emblée, causée par la taille du thrombus initial (36).

3.3.Epidémiologie

Dans I'étude européenne de Brouwer et al réalisée dans 32 centres chez les nouveau-nés de

moins de 30 SA en 2010, 49 % des HIV sévéres (grade 3 ou 4) se compliquaient d’'une HPH (13).
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Les chiffres varient cependant dans la littérature. Ainsi dans la méta-analyse conduite de 2000 a 2010
par Christian et al (41) évaluant 147823 nouveau-nés prématurés de 24 a 36SA, 9% des enfants
présentant une HIV tout grade confondu développaient une HPH, d’incidence croissante selon le
grade de I'HIV (1% et 4% des HIV de grade 1 et 2, contre 25% et 28% des HIV de grade 3 et 4

respectivement).

Ainsi, bien que les chiffres difféerent dans la littérature, ’'HPH est une complication majeure des HIV,

d’autant plus que le grade est séveére.
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3.4.Diagnostic

/7

+» Les signes cliniques

Les signes cliniques pouvant témoigner d'une HPH sont ceux de [’hypertension
intracrdnienne (HTIC) : I'augmentation du périmétre cranien (> 2mm/jour sur plusieurs jours, > 4mm
sur deux jours ou > 14mm sur 7 jours) , I'élargissement des sutures craniennes (surtout la sagittale),
une fontanelle antérieure tendue voire bombée, ainsi que des apnées, bradycardies, diminution de la

réactivité et une somnolence excessive (5) (37).

+»* Les signes échographiques

Le diagnostic se fait malgré tout essentiellement sur I'ETF. Les données varient dans la
littérature.
Ainsi, d’apres I'étude multicentrique européenne de Brouwer et al (13), les deux criteres les plus
ieme

utilisés pour diagnostiquer I’'HPH sont I'index ventriculaire supérieur au 97°™ percentile (pour 43,3%

ieme

des centres) ou supérieur au 97 percentile + 4mm (pour 30% des centres).
Les critéres suivants sont utilisés chacun pour 3,3% des centres :
- index ventriculaire > 97ieme percentile ET ballonisation des ventricules latéraux,
- index ventriculaire > 97°™ percentile ET élargissement de la corne antérieure > 6mm,

ieme

- index ventriculaire > 97 percentile, élargissement de la corne antérieure > 6mm ET / OU

distance thalamo-occipitale > 24 mm,

ieme

- index ventriculaire > 97°"" percentile, élargissement de la corne antérieure > 5mm ET largeur

du 3*™ ventricule > 4 - 5mm

- index ventriculaire > 97" percentile ET diamétre de 'aqueduc > 5 mm
- index ventriculaire > 97ieéme percentile + 4 mm ET ballonisation des ventricules latéraux

- élargissement de la corne antérieure > 5 — 10 mm (modéré) ou > 10 mm (sévere).

L'ETF permet également de rechercher un signe d’hypertension intracranienne en prenant la mesure
doppler de I'index de résistance au niveau de |'artére cérébrale antérieure, définissant I’HTIC s'il est

supérieur a 0,85 en 'absence de canal artériel.

L'IRM cérébrale est utilisée afin d’évaluer le pronostic neurologique des enfants atteints d’'HPH en
recherchant des lésions associées, et est un élément pouvant donc intervenir dans les décisions de

mises en place de soins proportionnés (37).
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3.5. Prise en charge

Différentes prises en charge de I'HPH existent, variant selon le contexte clinique, la gravité, le

terme de I'enfant, les habitudes de service.

» Les mesures temporaires

«* Les traitements médicamenteux

L’acétazolamide, inhibiteur de I'anhydrase carbonique, et le furosémide, diurétique de I'anse,
induisent une diminution de production de LCS et ont déja été utilisés (acétazolamide seul ou
combiné au furosémide) pour réduire I'hydrocéphalie de I'enfant.

Dans une méta-analyse, Whitelaw et al ont montré que I'utilisation de ces deux médicaments
n’est d’'une part pas efficace (pas de réduction de dérivation ventriculo-péritonéale (DVP)) et
n’est pas dénuée d’effets secondaires (néphrocalcinose, désordres hydro-électrolytiques, risque
majoré d’anomalie neuro-développementale a I’dge d’un an) et ne recommandent pas
I'utilisation de ces traitements (42).

De plus, dans la méta-analyse de Mazzola et al étudiant 68 publications sur la prise en charge de
I’'HPH, une recommandation de grade 1 est énoncée contre I'utilisation de ces deux traitements

(43).

¢ Les ponctions lombaires

Les PL ne peuvent étre efficaces que dans le cadre d’une hydrocéphalie communicante. Il est
majoritairement admis que le retrait est de 10ml/kg, au maximum 20ml/kg. Au-dels, il existe en
effet des risques d’apnées, de bradycardies et de désaturations. D’aprés Whitelaw et Aquilina,
seulement une minorité d’enfants présentent dans ce cas une hydrocéphalie communicante,
indiquant alors plutot des ponctions ventriculaires (37).

Les ponctions lombaires sont en pratique pourtant largement utilisées. En effet, Brouwer et al
dans leur étude multicentrique européenne (13) mettent en évidence qu’elles représentent le
traitement de premiere intention dans 81% des centres, avec une médiane de 3 ponctions
lombaires (allant de 1 a 20) selon leur efficacité. Ceci s’explique probablement par la facilité du

geste comparé a une technique neurochirurgicale.
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++ Les ponctions ventriculaires

Les ponctions ventriculaires peuvent étre intéressantes en cas d’hydrocéphalie non
communicante et sont également utilisées (dans 34,4% des centres), aprés concertation avec le
neurochirurgien. Cependant, le risque infectieux est important (13).

Elles ne sont pas recommandées en pratique courante d’apres la méta-analyse de Mazzola et al

(grade ) (43).

+»+ Le Drainage — Irrigation — Fibrinolytic Therapy (DRIFT)

Cette procédure de drainage — Irrigation — thérapie fibrinolytique intra-ventriculaire a pour
but d’enlever le sang et les cytokines associées au saignement avant la mise en place de
I’hydrocéphalie.

Whitelaw et al ont mis en évidence qu’il n'y avait pas de différence significative entre les enfants
recevant des ponctions lombaires et ceux bénéficiant de cette procédure en terme de DVP et de
mortalité, mais avec un risque majoré chez ceux traités par DRIFT d’hémorragie intra-
ventriculaire secondaire, et ne recommande donc pas cette thérapeutique. (44)

Plus largement, Mazzola et al ont établi une recommandation de grade 1 préconisant de ne pas
utiliser le tissue plasminogen activator (tPA), I'urokinase ni la streptokinase intra —ventriculaires,

n’ayant pas démontré de diminution de DVP dans le cadre de HPH (43).

+» Les techniques neurochirurgicales temporaires

Trois techniques sont décrites a I’heure actuelle : la mise en place d’un réservoir ventriculaire, la
dérivation ventriculo-sous-galéale, et la dérivation ventriculaire externe (DVE), toutes trois mises en
place par le neurochirurgien et efficaces quel que soit le type d’hydrocéphalie.

Deux autres techniques sont également décrites bien que moins utilisées a travers I'Europe : le

lavage ventriculaire en ventriculoscopie ainsi que la fibrinolyse par deux DVE.

- Le révervoir ventriculaire : un cathéter de 3 a 4 cm de long est inséré dans la corne frontale
du ventricule latéral puis placé en arriere et en dehors de la fontanelle antérieure ou il est

relié au réservoir ventriculaire, situé en sous cutané. Les ponctions ventriculaires via le
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réservoir retirent 10 ml/kg (Iml par minute) de LCS, en fonction des signes cliniques et
échographiques que présentent le patient. Elles peuvent étre réalisées par I’équipe médicale

(45).

- La dérivation ventriculo-sous-galéale : un cathéter de 3 a 4 cm est également inséré entre la
corne frontale du ventricule latéral et I'espace sous-galéal préalablement décollé (espace
extensible situé entre la galéa aponévrotique (aponévrose épicranienne) et le périoste du
crane). Dans certains cas, elle est associée a la pose d’un réservoir communiquant entre le
cathéter et I'espace sous-galéal (46). Les ponctions dans |'espace sous-galéal sont réalisées

par I'équipe médicale.

En Europe, les réservoirs ventriculaires sont bien plus largement utilisés (65,6% des centres) contre

seulement 3,1% pour la dérivation ventriculo-sous-galéale (13).

- La dérivation ventriculo-externe (DVE) : un cathéter est introduit dans le ventricule latéral et
relié a une tubulure externe comportant un systéme de recueil gradué de LCS. Selon sa

hauteur, on régle ainsi le débit de drainage du LCS. (47)

Elle est réalisée dans 34,4% des centres en Europe selon Brouwer et al (13).

» Les mesures permanentes

+»+ La dérivation ventriculo-péritonéale

Cette intervention neurochirurgicale est une dérivation permanente du LCS. Un cathéter est
introduit dans le ventricule latéral (souvent droit) et est raccordé a une valve située a la surface du
crane, dont le role est de controler le débit et / ou la pression du LCS dérivé. Cette valve est
raccordée elle-méme a un autre cathéter tunnelisé sous la peau jusque dans la cavité péritonéale.
Elle est réalisée par un neurochirurgien, I'intervention dure entre 25 et 45 minutes environ.

La valve régulant la dérivation du LCS fonctionne avec un débit d’autant plus élevé que le sujet est en
position debout (pression différentielle entre ses deux extrémités) avec un effet « siphon » a partir
de la cavité péritonéale étant située bien plus bas que les ventricules cérébraux. En position couchée,
la pression entre les deux extrémités a tendance a s’équilibrer et la valve ne fonctionne que si la

pression dans les ventricules s’éléeve et devient supérieure a la pression régnant dans la cavité
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péritonéale. Il existe aujourd’hui de nombreux types de valves. Les plus fréquemment implantées
dans notre pays sont les valves a pression d’ouverture réglable par voie transcutanée, le réglage
pouvant se faire au cours d’'une simple consultation. Il a pour but d’augmenter ou de réduire le débit
de la dérivation en fonction des résultats obtenus sur le plan clinique et dans le domaine de
I'imagerie.
Plusieurs complications peuvent se produire :
- infectieuses, se présentant cliniguement comme une méningite ou une péritonite, entrainant
la plupart du temps un retrait de la dérivation, remplacée temporairement par une DVE,
- abdominales : pseudo-kyste, ascite, appendicite,
- mécaniques : déconnexion du cathéter, notamment chez I'enfant en période de croissance,
entrainant une réintervention pour adapter la taille du cathéter a la croissance,
- dysfonctionnements : hypodrainage avec des signes cliniques d’HTIC; hyperdrainage avec

risque de ventricule fente (trop petit) et d’hématomes sous- duraux.

Un suivi a vie est impératif (au minimum une consultation tous les ans a tous les deux ans), le patient
et sa famille devant étre prévenus des signes cliniques devant les amener a reconsulter en urgence :
céphalées, nausées, vomissements, hyperthermie, hypersomnie, douleur abdominale, altération

inexpliquée des performances scolaires... (48).

Dans les centres européens, selon Brouwer et al, différentes indications a la DVP ont pu étre
retrouvées (13) :
- Nécessité de ponctions de réservoir au-dela de 4 semaines de traitement (31,3 % des
centres)
- Nécessité de ponctions de réservoir au-dela de 4 semaines de traitement ET signes cliniques
d’HTIC ou persistance de majoration du périmétre cranien (21,9 % des centres)
- Signes cliniques d’HTIC ou persistance de majoration du périmétre cranien (15,6 % des
centres)
- Echec d’arrét des ponctions de LCS (méthode non précisée, 9,4 % des centres)
- Echec d’arrét des ponctions de LCS ET signes cliniques d’"HTIC ou persistance de majoration
du périmetre cranien (3,1 % des centres)
- Plus de 4 ponctions lombaires (3,1 % des centres)

- Non retrouvé dans 15,6 % des cas.

32



Dans cette étude européenne, dans 53% des cas, une combinaison entre le poids de I'enfant et les
parameétres du LCS était prise en compte afin de définir le moment idéal pour réaliser cette
intervention, dans 25% des cas le poids était le critére principal retenu et dans 16 % des cas les
parametres du LCS (pas de réponse dans 6% des cas). Le poids minimal requis se situait entre 1000 et
3000 grammes, le seuil de protéinorrachie a moins de 1 voire 1,5 g/L (un centre prenait également

en compte la concentration en globules rouges dans le LCS, devant étre < 100/ mm3) (13).

7

+* La ventriculocisternostomie

Le but de cette intervention neurochirurgicale est de créer une communication entre le
plancher du 3™ ventricule et la citerne de la base pour permettre la circulation, I’évacuation et la
résorption du LCS.

Cette technique peut également permettre le lavage ringage irrigation du LCS (et ainsi diminuer la
protéinorrachie) et la coagulation des plexus choroides, ce qui aurait pour effet de diminuer la
production de LCS, donc potentiellement diminuer le nombre de patients qui auraint besoin d’une
DVP. Toutefois, la technique reste lourde chez le prématuré et son efficacité reste discutée dans
cette indication.

Son indication reposerait sur la nécessité d’un traitement permanent dans le cadre de I'HPH, donc a
la place de la DVP. Son intérét est qu’aucun matériel n’est laissé en place (donc pas de risque
d’infection de matériel ni de nécessité de changement de cathéter).

En Europe, la ventriculocisternostomie dans le cadre des HPH est une technique peu répandue,

réalisée dans 3% des centres (13).
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3.6. Evolution

> Evolution a court terme

La mortalité de I’'HPH se situe entre 8 et 18 % selon la littérature.

Dans leur étude unicentrique rétrospective se déroulant de 1999 a 2008, Limbrick et al ont inclus 95
nouveau-nés prématurés avec HPH. Huit enfants sur 95 inclus (8,4 %) sont décédés, 4 avant la pose
de DVP et 4 apres. Sept enfants sur 8 sont décédés de cause non attribuable a I'HPH, et 1 enfant est
décédé alI’age de 3 ans de cause inconnue (46).

Holwerda et al ont réalisé une étude cas-contrble rétrospective, de 1996 a 2003, incluant 34
nouveau-nés avec HPH. Six patients sur 34 inclus (17,5 %) sont décédés, dont 5 décés pendant la
période néonatale (causes non décrites) et un déces survenu dans un contexte de pneumonie a I'dge

de 3 ans (49).

En outre, lorsqu’un traitement est entrepris, il convient de peser le risque infectieux de chaque
technique (PL, ponction ventriculaire, dérivation ventriculo-sous-galéale, réservoir ventriculaire, DVE,
DVP, ventriculocisternostomie) ainsi que celui lié a I'anesthésie le cas échéant, en fonction de chaque

situation.

» Evolution a long terme

¢ Les complications liées a la DVP

Dans leur étude rétrospective menée sur 20 ans, Bock et al ont montré que les patients avec
DVP sur HPH avaient eu une révision dans 35% des cas dans la premiére année suivant I'intervention,
dans 43% des cas dans les 3 ans et dans 49% des cas dans les 5 ans.
Aucune différence statistiquement significative n’a été mise en évidence sur le nombre de
réinterventions par rapport a I'age gestationnel des patients, a la mise en place d’'une mesure

temporaire neurochirurgicale en premiére intention ni au grade d’HIV (50).

+* Les troubles moteurs

Dans leur étude unicentrique prospective, Brouwer et al ont inclus 32 patients de 1999 a
2004 ayant une HPH. Vingt-cing pour cent ont développé une paralysie cérébrale (aucun des patients

n’avait eu d’HIV de grade Il mais tous une HIV de grade IV).
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Les autres patients bénéficiaient d’'une évaluation motrice selon I'échelle movement ABC, un résultat
inférieur a 5 correspondait a des troubles moteurs certains et entre 5 et 15 a des troubles moteurs
modérés.

Trente-neuf pour cent des patients ne présentant pas de paralysie cérébrale présentaient en
revanche un score inférieur a 5 (9 patients / 23, dont 6 avec une HIV IIl), 26% un score entre p5 et 15
(6/23, les 6 avec une HIV Ill), et 34,8% aucun trouble moteur (8/23, dont 4 HIV IV). A noter, parmi les
patients présentant une DVP, seulement 1 sur 9 n’avait aucun trouble moteur, contre 7 sur 14 parmi

ceux qui n’avaient pas de dérivation (51).

Holwerda et al trouvent des résultats assez similaires dans leur étude cas-controle. Ainsi, sur 25
patients avec HPH, 28 % présentaient une paralysie cérébrale et 8 % des troubles moteurs modérés.

Soixante-quatre pour cent des patients étaient indemnes de tout trouble moteur (49).

+* Les troubles cognitifs

L’'HPH peut entrainer des troubles cognitifs.
Selon Brouwer et al, 29% des patients présentant une hydrocéphalie post HIV présentaient un Ql
inférieur a 85 (51).
Howerda et al ont apparié les patients présentant une HPH a des patients ne présentant pas
d’hydrocéphalie et étant comparables pour I'age gestationnel, le genre et 'année de naissance.
lIs retrouvent une différence de 14 points de Ql entre ceux présentant une hydrocéphalie et ceux
indemnes (81 vs 95 respectivement, p = 0,04), et une différence de 9 points sur le Ql verbal (91 vs
100 respectivement, p= 0,031).

Les enfants atteints d’"HPH ont également une diminution de I'attention sélective (p= 0,012) (49).

/7

*» Les troubles du comportement

Les troubles du comportement ne figurent pas au premier plan chez les enfants ayant eu une
HPH.
Dans leur étude unicentrique prospective, Brouwer et al ont inclus 32 patients de 1999 a 2004 ayant
une HPH. Aucun des enfants ne présentait de troubles du comportement.
Il est a noter que dans 59,4% des cas, aucune complication n’était a déplorer. Ceci dépendait
essentiellement du grade de I'HIV. En effet, 82% des patients ayant eu une HIV lll contre 33% des

patients avec une HIV IV ne présentaient aucune complication (p= 0,015).
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Aucune différence statistique significative n’était retrouvée selon la présence ou non de dérivation
ventriculo-péritonéale (p=0,676) (51).
Pour Holwerda et al, il y avait une différence de comportement (intériorisation, extériorisation des

émotions, p=0,036) mais pas lorsque ces critéres étaient pris individuellement (49).

Ainsi, nous ne disposons d’aucun consensus sur la définition, le délai d’intervention ni le type
d’intervention temporaire a privilégier en premiéere intention dans le cadre d’une HPH.

L’'objectif de cette étude était de réaliser un état des lieux des pratiques locales et nationales de la
prise en charge de I'HPH chez les nouveau-nés prématurés.

Pour ce faire, nous avons mené un travail en plusieurs étapes.

Dans un premier temps, nous avons réalisé une étude de cohorte rétrospective locale au sein des
services de néonatologie du CHU de Bordeaux concernant les nouveau-nés prématurés de 24 a 36 SA
+ 6jours nés entre janvier 2000 et décembre 2015 avec une HIV de grade Il a IV ayant présenté une
HPH.

Dans un second temps, nous avons réalisé une enquéte de pratiques nationale sur la prise en charge
de I'HPH a I'aide d’un questionnaire adressé aux neurochirurgiens et pédiatres néonatologistes

francais exergant en niveau lIl.
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MATERIELS ET METHODES

1. Cohorte rétrospective locale

1.1.Schéma d’étude et population

Il s’agissait d’'une étude de cohorte, épidémiologique, descriptive et rétrospective. Elle était

unicentrique (CHU de Bordeaux).

> Critéres d’inclusion

Nous avons inclus tous les nouveau-nés prématurés nés avant 37SA, entre les années 2000 et
2015, ayant présenté une HIV compliquée d’HPH et dont la prise en charge a été effectuée au sein du
CHU de Bordeaux.
ieme

Nous avons défini I’'HPH par un index ventriculaire au moins supérieur au 97°™ percentile selon le

nomogramme de Levene redessiné par Whitelaw (annexe 3).

» Critéres d’exclusion

Nous avons exclus les patients atteints d’un syndrome polymalformatif, d’'une anomalie
génétique ou d’'une maladie neurologique car nous avons jugé qu’il était difficile de savoir si leur
évolution, y compris sur le plan neurologique, était secondaire a leur pathologie ou a I’hydrocéphalie
initiale.

Nous avons également exclus les patients qui, aprés relecture des images échographiques avec le
chef de service de radio-pédiatrie du CHU de Bordeaux, n’avaient finalement pas de HPH (c’est-a-dire
ieme

dont I'index ventriculaire était inférieur au 97°™ percentile reporté sur le nomogramme présenté en

annexe 3)).

37



1.2.Recueil des données

1.2.1.Modalités générales

En septembre 2017, nous avons envoyé une demande d’analyse de données a l'unité de
coordination et d’analyse de I'information médicale (UCAIM) avec les criteres suivants :
- nouveau-né prématuré
- pris en charge au CHU de Bordeaux

- ayant présenté une HIV de grade 3 ou 4.

En janvier 2018, nous avons envoyé une nouvelle demande d’analyse de données a I'UCAIM afin
d’inclure les prématurés pris en charge au CHU de Bordeaux, ayant présenté une HIV de grade 2

compliquée d’hydrocéphalie.

De novembre 2017 a avril 2018, nous avons recueilli les données de ces patients a I'aide du logiciel
« Dx Care » pour ceux nés aprées 2008, et en se rendant au batiment des archives a Pessac afin d’avoir

acceés aux dossiers papiers pour ceux nés avant 2008.
De nombreuses données ont été recueillies pour cette étude, classées en données cliniques,

échographiques, biologiques (PL), concernant la prise en charge, et I'évolution des patients au long

court, dans une feuille de recueil anonymisée.
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1.2.2.Les données cliniques

Les données obstétricales et périnatales recueillies étaient les suivantes :
gestité,

chorionicité le cas échéant,

corticothérapie anténatale bien conduite (définie comme deux doses de corticoides
systémiques type Celestene ®),

présence ou non d’un retard de croissance intra-utérin

anomalie du rythme cardiaque feetal

menace d’accouchement prématuré

rupture prématurée des membranes

pré éclampsie

chorioamniotite

toute autre pathologie obstétricale.

Les données néonatales concernaient :

I’age gestationnel,

le genre,

le caractére « out-born »,

le poids et le périmetre cranien de naissance,

le score Apgar,

le pH et le lactate au cordon,

la nécessité d’une réanimation des la naissance, définie par une intubation, un massage

cardiaque externe ou l'usage de drogues vaso-pressives.

Les données recueillies concernant ['évolution des nouveau-nés lors du séjour
hospitalier étaient les suivantes :

Un ou des épisodes d’instabilité hémodynamique lors du séjour et notamment avant la
découverte de I'HPH,

La présence de signes cliniques associés au diagnostic d’HIV et d’HPH,

la persistance du canal artériel et son traitement (par ibuprofene ou chirurgical),

I"apparition d’'une hémorragie pulmonaire,

d’un sepsis,

d’une entéro-colite ulcéro-nécrosante,

la nécessité d’une transfusion en culots de globules rouges et en plaquettes,
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- une décision de limitation ou d’arrét des thérapeutiques actives ainsi que leur motif,

- le terme du décées du patient le cas échéant.

1.2.3.Les données échographiques

Tous les comptes-rendus d’échographie ont été analysés pour chaque patient. lls ont été
récupérés via le logiciel des radiologues pour les naissances apres 2006, ou dans le dossier papier
pour les naissances avant 2006, et I'index ventriculaire pour chacune des échographies réalisées a
été reporté sur le nomogramme de Levene redessiné par Whitelaw (présenté en annexe 3) pour
chaque patient.

Les images (sur support papier ou numérique) étaient relues avec le chef de service de radio-
pédiatrie du CHU de Bordeaux, le Pr CHATEIL, pour confirmer le diagnostic d’"HPH si le radiologue qui
avait interprété I'’échographie ne tranchait pas sur le grade de I'HIV, si I'index ventriculaire n’était pas
indiqué, ou pour toute histoire clinique discordante avec le grade de I'HIV.

L'index ventriculaire était alors remesuré le cas échéant par le Pr CHATEIL, et reporté sur le

nomogramme.

Nous relevions alors pour chaque échographie réalisée :
- I’age post natal de réalisation de la premiére ETF puis des suivantes
- la normalité ou non de la premiere échographie
- I'age post natal au diagnostic de I'HIV
- le grade de I'HIV et son caractére uni ou bilatéral lors du diagnostic
- lindex de résistance de I'artére cérébrale antérieure, notamment lors du diagnostic d’HIV,
d’HPH et lorsque la dilatation ventriculaire était maximale,
- I'age post natal de diagnostic d’"HPH
- l'index ventriculaire lors du diagnostic d’"HPH puis a son zénith
- la présence de lésions associées telles qu’une dilatation tri, quadri ventriculaire ou une

leucomalacie péri-ventriculaire.
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1.2.4.Les données biologiques

Pour chaque PL, nous relevions les données suivantes :
- le nombre total de PL réalisées,
- la quantité de LCS retirée,
- la protéinorrachie,
- laglycorrachie,
- la culture bactérienne,
- lalactorrachie,

- la cytorachie.

1.2.5.Les données concernant la prise en charge

Concernant la prise en charge de I’'HPH, nous avons recueilli les données suivantes :

- une surveillance simple

- untraitement médicamenteux,

- une ou plusieurs PL a visée soustractive,

- une ou plusieurs ponctions ventriculaires,

- la mise en place de dérivation ventriculo-sous-galéale,

- lamise en place de DVE,

- la mise en place d’un réservoir ventriculaire,

- lamise en place de DVP,

- I'age post natal a la découverte des anomalies a I'lRM cérébrale et aux EEG si le patient
bénéficiait de ces examens,

- I'age post natal et corrigé ainsi que le poids du patient au moment de la DVP,

- les complications post-opératoires le cas échéant.
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1.2.6.Les données concernant I'évolution des enfants au long court

La prise en charge et I'évolution a été recueillie par téléphone auprés des parents des
patients « survivants » avec le support du carnet de santé de I'enfant.

Les coordonnées des familles étaient recueillies dans les dossiers papiers ou informatisés.

Une lettre de non opposition, approuvée par la coordinatrice des opérations cliniques du
département promotion interne de la direction de recherche et innovation du CHU de Bordeaux,
Mme DESJARDINS, a été envoyée a chacune de ces familles, leur expliquant le but de cet appel. Leur
opposition était retenue si celles-ci nous renvoyaient un courrier dans les 15 jours suivants la

réception de la lettre.

Les familles n’ayant pas exprimé leur désaccord ont été contactées a trois reprises en I'absence de
réponse lors du premier appel. Un message était laissé sur le répondeur le cas échéant.
Au début de chaque appel, une présentation synthétique du travail ainsi que le recueil de I'accord de

participation des familles étaient effectués systématiquement.

Le questionnaire guidant la conversation téléphonique a été rédigé en collaboration avec un
praticien hospitalier de néonatalogie (le Dr CRAMAREGEAS) et de neuro-pédiatrie (le Dr VILLEGA) du

CHU de Bordeaux (présenté en annexe 4).

Les données recueillies concernaient :
> le développement psychomoteur :
- age de la tenue assise,
- age de l'association de 2 mots puis de 3 mots,
- la présence de difficultés a la marche selon les parents,

- I'age de I'acquisition de la marche et du tricycle.

> la prise en charge paramédicale éventuelle :
- recours a un orthophoniste,

- recours a un psychomotricien,

- recours a un kinésithérapeute,

- recours a un ergothérapeute,

- centre d’action médico-sociale précoce,
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centre médico-psychologique.

les antécédents médicaux :

épilepsie,

suivi par un neuro-pédiatre,

suivi par un pédopsychiatre,

le port de lunettes,

la présence de troubles du comportement

tout autre antécédent.

la scolarisation :

en classe normale,

recours au service d’éducation spéciale et de soins a domicile,
établissement particulier,

classe spécialisée,

recours a une auxiliaire de vie scolaire,

redoublement,

I’age du passage en CP,

toutes autres difficultés particulieres rencontrées selon les parents.

I’évolution actuelle de I'enfant :

age lors de I'appel,

niveau scolaire actuel,

pratique d’une activité extra-scolaire,
prise en charge paramédicale actuelle,

prise d’un traitement médicamenteux.
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2. Enquéte de pratiques nationale

2.1.Caractéristiques de I'enquéte

Il s’agissait d’'une enquéte descriptive.

L'objectif était d’obtenir un retour d’expériences de prise en charge de I'HPH auprés des pédiatres
néonatalogistes ainsi que des neurochirurgiens impliqués dans ce domaine en France.

Le questionnaire a été élaboré en collaboration avec une pédiatre néonatalogiste (le Dr
CRAMAREGEAS) et un neurochirurgien pédiatrique (le Dr GIMBERT) tous deux exercant au CHU de
Bordeaux et a partir de la littérature en interrogeant Pubmed (("cerebral hemorrhage" OR
"intraventricular hemorrhage") AND (neonate OR preterm) AND hydrocephalus) en sélectionnant des
articles du 01/01/2000 au 01/10/2018, concernant les nouveau-nés humains). Nous avons recueilli
des informations sur les indications de prise en charge, cliniques et échographiques, le choix du
traitement de premiére intention, les modalités des différentes thérapeutiques (provisoires : PL,
réservoir ventriculaire, dérivation ventriculo-sous-galéale, DVE ; permanentes :
ventriculocisternostomie, DVP), les modalités de surveillance et les indications de mise en place de

soins proportionnés.

2.2.Mode de sélection des praticiens interrogés

Cette enquéte était destinée aux pédiatres néonatalogistes exercant en niveau lll ainsi qu’aux
neurochirurgiens prenant en charge les HPH chez le nouveau-né prématuré.
Un pédiatre était interrogé dans chaque niveau lll de France métropolitaine et Département d’Outre-
Mer (Martinique, Guadeloupe, Réunion, Mayotte, Guyane francaise). Les coordonnées ont été
obtenues via la société francaise de Néonatalogie et le « réseau périnat France ».
Les neurochirurgiens membres de la société francaise de neurochirurgie pédiatrique ont été

interrogés. Les coordonnées ont été obtenues avec I'aide du Dr GIMBERT, lui-méme membre.

2.3.Modalités pratiques

Un questionnaire a choix multiples a été rédigé sur internet via Google Form, envoyé par mail a
chacun des praticiens participants et était identique que le médecin soit pédiatre ou neurochirurgien.
La durée pour y répondre était d’environ 15 minutes, des commentaires libres a la fin de chaque

guestion étaient possibles.
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Il a été envoyé pour la premiere fois le 6 mars 2018, puis 4 relances par mail personnalisé ont été
envoyées du 6 avril au 11 juin, toutes les 3 semaines. Les résultats ont été analysés a partir du 1

juillet 2018.

2.4.0util de I'enquéte

Le questionnaire (présenté en annexe 5) était composé de 13 questions a choix multiples.

> 1°e question sur l'identité du participant : profession / ville d’exercice / présence d’un centre

de neurochirurgie au sein de I’'hépital dans lequel il exergait.

> 2™ question sur les indications & débuter un traitement immédiatement dans le cadre
d’une HPH : le périmetre cranien (PC), les signes cliniques (définis comme suit : apnées,
bradycardies, tension de la fontanelle, disjonction des sutures, troubles du tonus, crises
convulsives, vomissements, troubles de conscience), les signes échographiques, I'association

des deux, ou aucune indication.

> 3®™ question sur les signes échographiques indiquant la mise en place d'un traitement
immédiat (avec possibilité de répondre que la question ne correspond pas a la discipline du

ieme

médecin participant) : I'index ventriculaire > 97°™ percentile / +4 mm, 'indice de Davies (la
plus grande largeur mesurée a angle droit du plus grand diamétre diagonal de la corne
frontale), I'index de résistance ( IR) de I'artére cérébrale antérieure > 0,85 en I'absence de
canal artériel persistant, une majoration de la dilatation ventriculaire sur deux échographies
successives (indépendamment de l'indice de Levene), ou tout autre signe, colligé dans les

commentaires.

»  4°™M question sur le traitement réalisé en premiére intention : aucun / médicamenteux / PL /
réservoir ventriculaire / dérivation ventriculo-sous-galéale / DVE / DVP /

ventriculocisternostomie.

> 5°™ question sur les PL : I'indication ou non a en réaliser, si oui en 1°® ou 2" intention, la
réalisation a un rythme défini ou selon les signes cliniques et échographiques présentés par

le patient, la quantité a retirer au minimum et maximum.
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> 6°me guestion a nouveau sur les PL : la présence d’un poids et terme seuils (ou non) pour la
réalisation de PL, le nombre de PL (efficaces et non efficaces) avant d’envisager une autre
méthode de dérivation du LCS et le transfert du patient vers une unité de néonatologie avec
un centre de neurochirurgie pédiatrique a proximité, s’il est jugé utile de réaliser une PL
malgré des signes de blocage de flux de LCS, si 'on peut tenter une deuxieme PL le jour

suivant si la PL est jugée inefficace.

Les PL étaient considérées comme efficaces dans cette enquéte avec un retrait de LCS d’au moins

10ml/kg avec amélioration clinique et échographique au décours immédiat.

> 7eme question sur la DVE (avec possibilité de répondre que la question ne correspond pas a la
discipline du médecin participant) : I'indication ou non dans les HPH, le délai de réalisation, la
présence ou non d’un poids / terme seuils en dessous duquel il n’est pas envisagé de DVE, le

délai avant d’envisager une autre technique de dérivation du LCS.

> 8°™ question sur la dérivation ventriculo-sous-galéale (avec possibilité de répondre que la
guestion ne correspond pas a la discipline du médecin participant) : I'indication ou non dans
les HPH, la présence ou non d’un poids / terme seuils en dessous desquels il n’est pas
envisagé de dérivation ventriculo-sous-galéale, le délai avant d’envisager une autre

technique de dérivation du LCS.

» 9°™ question sur le réservoir ventriculaire (réservoir de Rickham ou d’Ommaya, avec
possibilité de répondre que la question ne correspond pas a la discipline du médecin
participant) : I'indication ou non dans les HPH, le rythme prédéfini des ponctions de réservoir
ou fonction des signes cliniques et échographiques présentés par le patient, la quantité
minimale et maximale de LCS a retirer, la présence ou non d’un poids / terme seuils en
dessous desquels il n’est pas envisagé de réservoir ventriculaire, le nombre de ponctions de

réservoir avant d’envisager une autre solution de dérivation du LCS.

> 10°m question sur la ventriculocisternostomie (avec possibilité de répondre que la question
ne correspond pas a la discipline du médecin participant) : I'indication ou non dans les HPH,
la réalisation concomitante ou non d’un lavage / aspiration de caillot, la présence ou non
d’un poids / terme seuils en dessous desquels il n’est pas envisagé de
ventriculocisternostomie, le délai avant d’envisager une autre technique de dérivation du

LCS.
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» 11°™ question concernant la DVP (avec possibilité de répondre que la question ne

correspond pas a la discipline du médecin participant) : le délai entre la réalisation du

traitement de 1° intention et la mise en place de la DVP, le poids (2500 grammes ou autre)
/ terme (37 SA ou autre), protéinorrachie (< 1,5 g/L ou autre) seuils pour envisager cette

technique chirurgicale, le modeéle de dérivation choisi.

12"™ question concernant les modalités de surveillance : la mesure du PC quotidienne et la
surveillance des signes cliniques définis ci-dessus, les ETF et leur rythme de réalisation, les
indications d’IRM cérébrale et d’électro-encéphalogramme, la surveillance de Ia
protéinorrachie, glycorrachie, concentration en hématies / lactate / éléments dans le LCS, ou

autre modalité de surveillance.

13°me guestion sur les criteres amenant systématiquement a poser des limitations ou arréts
des thérapeutiques actives : le terme / poids de naissance inférieur a un seuil défini, la
présence de comorbidités, d’autres lésions a I'imagerie cérébrale, le grade IV de I’HIV (uni ou
bilatéral), d’autres criteres, ou aucun critere ne justifiant le recours systématique aux

limitations ou arréts des thérapeutiques actives.
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3. Recueil et analyse statistique des données

3.1. Cohorte rétrospective

L'ensemble des données recueillies sur papier a été retranscrit manuellement sur tableur Excel
sécurisé avec double vérification. Les fiches de recueil étaient anonymisées.
Un tableur spécifique a été créé pour les données échographiques et biologiques, rassemblant toutes
les données concernant les ETF et analyses de LCS faites au cours du séjour en Néonatalogie de
chaque patient.
Les données correspondant a des critéres fermés ont été cotées de la maniéere suivante : « 1 » pour
OUlI, « 0 » pour NON, et seront présentées en valeurs absolues et pourcentages.
Les données numériques correspondant a des nombres ou des ages seront présentées en médianes

et 1% et 3*™ quartile (Q1-Q3).

3.2.Enquéte de pratiques

L'ensemble des données recueillies a été retranscrit sur tableur Excel via le logiciel « Google
Form ». Ces données étaient également exprimées en valeurs absolues et pourcentages pour les
questions fermées et en médianes et 1*" / 3*™ quartile pour les données numériques.

Concernant les commentaires rajoutés aux questions, nous avons choisi de détailler les réponses les

plus fréguemment rencontrées.
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4. Cadre légal

Nous avons déclaré ce travail au correspondant informatique et liberté, garant du respect de la
loi informatique et liberté, du CHU de Bordeaux, Dr Moufid HAJJAR.
Nous avons également étudié ce projet avec la coordonnatrice des opérations cliniques du
département promotion interne au sein de la Direction de recherche clinique et innovation du CHU
de Bordeaux, Mme DESJARDINS, qui nous a confirmé que ce travail était hors «loi Jardé »,
impliquant partiellement la personne humaine, et nous n’avons donc pas eu besoin de recourir a
I"avis du comité de protection des personnes.
Nous avons élaboré avec Mme DESJARDINS la lettre de non opposition adressée aux parents des
patients « survivants ».
Pour les parents des enfants décédés, nous avons jugé non éthique, en accord avec la coordonnatrice
des opérations cliniques, de leur adresser un courrier demandant leur consentement de participation
a cette étude. L'autorisation de soins signée a I'entrée du séjour hospitalier par les parents des

enfants inclus dans cette étude a été jugée suffisante dans le cas présent.
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RESULTATS

1. Cohorte rétrospective locale

1.1. Présentation générale de la population

Quatre-vingt-quinze patients ont été identifiés d’aprés les recherches PMSI. Trente-deux
nouveau-nés prématurés entre 2000 et 2015 présentant une HIV ont été exclus pour les raisons

suivantes :

- 23 patients (20 avec une HIV grade Il et 3 avec une HIV grade IV), dont toutes les
échographies sur papier ou numériques ont été réévaluées par le chef de service de radio-
pédiatrie du CHU de Bordeaux le Pr CHATEIL, présentaient une HIV non compliquée

ieme

d’hydrocéphalie par la suite (dont I'index ventriculaire était inférieur au 97 percentile

selon le nomogramme présenté en annexe 3).

- 4 patients présentaient un syndrome malformatif (agénésie du corps calleux, syndrome

polymalformatif, myasthénie auto-immune), ou une anomalie génétique (45 XX).

- 1 patient était transféré au CHU de Bordeaux pour autre motif (cure de hernie inguinale).

- 1 patient présentait une HIV de grade 2 ou 3 mais aucune image n’a été retrouvée dans la
base de données du serveur de radio-pédiatrie pour pouvoir affirmer le grade de I'HIV et

mesurer I'index ventriculaire a nouveau afin de le reporter sur le nomogramme.

- 2 patients présentaient une erreur de codage PMSI (hors dates d’inclusion)

- 1 patient, né avant 2008, a été exclu car son dossier papier demeurait introuvable malgré les
recherches actives de l'archiviste du CHU de Bordeaux, Mme HERVE. Nous ne disposions

d’aucune information numérique.

La figure 1 représente le diagramme de flux.
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Figure 1 : Diagramme de flux de la cohorte locale.

33 patients
décédés
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1.2.Les données cliniques

1.2.1.Les données obstétricales et périnatales

Les grossesses gémellaires représentaient 19 / 63 naissances, dont 9 étaient bi-choriales bi-
amniotiques (5 et 4 respectivement chez les patients décédés et vivants, dont 2 avec et 2 sans DVP
pour ces derniers). Cing grossesses étaient mono-choriales bi-amniotiques (1 et 4 respectivement
chez les patients décédés et vivants, dont 1 avec et 3 sans DVP).

Nous comptions une grossesse triple, ainsi que 4 grossesses dont la chorionicité n’était pas précisée.
Le pH au cordon médian était de 7,27 (7,06-7,35), le lactate au cordon médian était de 4,2 mmol/L
(2-7,2). Nous n’avons pas détaillé les résultats par groupe de patient devant le grand nombre de
données manquantes concernant ces deux parametres.

Trente-trois patients sont décédés a I'age civil médian de 7 jours (3-17).

Le reste des données est présenté dans le tableau 1.
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Tableau 1 : Données obstétricales et périnatales de la population

Age gestationnel *

Poids naissance (grammes) *
Périmeétre cranien naissance (cm) *
Données manquantes

Genre masculin

Corticothérapie anténatale complete
Prématurité spontanée
Prématurité induite

Retard de croissance intra-utérin
Outborn

Apgar 1 min *

Apgar 5 min *

Non co6té car intubé

Réanimation péri-natale

Tous patients

confondus
N =63
27 SA
(26-30)

1000
(800-1350)

27,2
29

38 (60,3%)
23 (36,5%)
41 (56,2%)
22 (34,9%)
9 (14,2%)

16 (25,4%)

28 (44,4%)

7 (11,1%)

(massage cardiaque externe, adrénaline)
* résultats exprimés en médiane, puis 1°" et 3™ quartile (Q1-Q3).

Patients vivants

N =30
29 SA + 5]
(27-33)

1335,5
(1080-1880)

28,1
7

17 (56,7%)
9 (30%)
17 (56,7%)
13 (43,3%)
1(3,3%)
12 (40%)

6

9 (30%)

2 (6,7%)

Patients décédés

N =33
26 SA
(25-27)

830
(620-950)

23
22

21 (63,6%)
14 (42,4%)
24 (72,7%)
9(27,3%)
8 (24,2%)
4(12,1%)

4

19 (57,6%)

5 (15,1%)

Patients vivants
sans DVP
N =20
28 SA + 6j
(26,5-32)

1280
(1020-1670)

28
7

13 (65%)
6 (30%)
10 (50%)
10 (50%)
1(5%)
10 (50%)

6

6 (30%)

2 (10%)

Patients vivants
avec DVP
N=10
31SA+1j
(29-33,5)

1677
(1150-2050)

29,4
(0]

4 (40%)
3 (30%)
7 (70%)
3 (30%)
0 (0%)
2 (20%)

4

3 (30%)

0 (0%)
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1.2.2.Les données néonatales

Trente-quatre patients sur 63 présentaient une persistance du canal artériel (54%).
Six patients sur 34 (17,6%) ont été traités par ibuprofene (5 enfants décédés, 1 vivant sans DVP),
débuté a I'age médian de 1 jour post-natal (1-3).
Quatorze patients sur 34 ont bénéficié d’un traitement chirurgical du canal artériel (41,2%) a I'age
médian de 8 jours de vie (7-15), 5 chez des patients décédés ultérieurement et 9 chez les patients
vivants, dont 4 avec et 5 sans DVP.
Quatorze patients sur 34 ont bénéficié d’'une surveillance simple (41,2 %). Cela concernait deux

patients vivants (uniguement sans DVP), et 12 patients décédés.

Une hémorragie pulmonaire était constatée chez 6 patients (9,5%), tous décédés ultérieurement.

De méme, une entérocolite ulcéro-nécrosante a été diagnostiquée chez 2 patients (3,1 %), également
décédés ultérieurement.

Chacun des sous-groupes a été transfusé de 2 culots de globules rouges en médiane.

Le reste des données est représenté dans le tableau 2.
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Tableau 2 : Données néonatales de la population

Tous patients Patients vivants  Patients décédés  Patients vivants  Patients vivants
confondus sans DVP avec DVP
N=63 N =30 N=33 N =20 N=10
Troubles hémodynamiques pendant le séjour néonatal 38 (60,3%) 15 (50%) 23 (70%) 11 (55%) 4 (40%)
Persistance du canal artériel 34 (54%) 12 (40%) 22 (66,7%) 8 (40%) 4 (40%)
Sepsis 29 (46%) 15 (50%) 14 (42,4%) 12 (60%) 3 (30%)
Transfusions de CGR 45 (71,4%) 20 (66,7%) 25 (75,8%) 12 (60%) 8 (80%)
Thrombopénie < 100 G/L 20 (31,7%) 6 (20%) 14 (42,4%) 5 (25%) 1 (10%)
Rétinopathie liée a la prématurité 7 (11,1 %) 6 (20 %) 1(3%) 5(25 %) 1 (10 %)

CGR : culot de globules rouges



1.3. Les données échographiques

1.3.1.Les résultats de la premiére échographie

La premiere échographie était réalisée a I’dge médian de 1 jour de vie (1-2) chez tous les patients
confondus (1,5; 1; 1; 2 jours de vie respectivement chez les patients vivants, décédés, vivants sans
et avec DVP).

Elle était normale dans 44,4 % des cas chez tous les patients confondus, notamment en majorité chez
les patients décédés (caractére normal retrouvé dans 36,7 %; 51,5 %, 35 % et 40 % des cas

respectivement chez les patients vivants, décédés, vivants sans et avec DVP).

1.3.2.Les données échographiques concernant les HIV

On observe une majorité d’HIV de grade 3 dans notre population.
Aucun patient vivant avec DVP ne présentait d’HIV de grade 2.

Les patients décédés présentaient quant a eux un grand nombre d’HIV de grade 4.

Le caractere bilatéral était retrouvé a chaque fois dans plus de la majorité des cas.

En effet, pour les HIV de grade 2, nous observions 57,1% de bilatéralité chez tous les patients
confondus (60 %, 50 %, 60 %, 0 % respectivement chez les patients vivants, décédés, vivants sans
DVP et avec DVP).

Concernant les HIV de grade 3, 94,1 % étaient bilatérales chez tous les patients confondus (100 %,
87,5 %, 100 % et 100 % respectivement chez les patients vivants, décédés, vivants sans et avec DVP).
Enfin, pour les HIV de grade 4, le caractere bilatéral était retrouvé dans 78,9 % des cas chez tous les
patients confondus (50 %, 86,7 %, 100 % et 33,3 % respectivement chez les patients vivants, décédés,

vivants sans DVP, vivants avec DVP).

Les figures 2 et 3 illustrent I'dge de diagnostic de I'HIV parmi les patients de notre population ainsi

que la répartition des différents grades des HIV.
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Figure 3 : Répartition des différents grades d’HIV parmi la population.

58



Les signes cliniques reportés chez 31 patients (49,2 %) étaient les suivants : convulsions (14,3 %),
majoration du PC avec disjonction des sutures (12,7 %), apnées (11 %), bradycardies (9,5 %),
fontanelle antérieure bombée (8 %), diminution de la réactivité (8 %), instabilité hémodynamique
(6,3 %), déglobulisation (4,8 %), malaise (3,2 %), hypotonie (3,2 %).

Ils n’étaient pas reportés ou détaillés systématiquement au moment du diagnostic, expliquant le

nombre de données manquantes important.

Le reste des données concernant les caractéristiques de notre population lors du diagnostic de I'HIV

est représenté dans le tableau 3.
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Tableau 3 : Caractéristiques de la population lors du diagnostic d’HIV

Age post-natal lors diagnostic d’HIV (jours) *

IR lors diagnostic HIV

Signes cliniques concomitants lors diagnostic HIV

Nouveau-nés asymptomatiques lors diagnostic HIV

Données manquantes

* résultat exprimé en médiane, 1¢ quartile et 3°™ quartile (Q1-Q3).

Tous patients

Patients vivants

N=30

5
(1-8)

0,75
(0,63-0,85)
9 (30 %)
11 (36,7 %)

10

Patients décédés

N=33

3
(2-4)

0,83

(0,72-0,90)
22 (66,7 %)
4(12,1 %)

7

IR : index de résistance de I'artére cérébrale antérieure, HIV : hémorragie intra-ventriculaire

Patients vivants
sans DVP
N =20

4
(1-9)

0,76
(0,66-0,85)
7 (35 %)
8 (40 %)

5

Patients vivants
avec DVP
N=10

5
(3-7)

0,68
(0,60-0,88)

2 (20 %)
3 (30 %)

5
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1.3.3.Les données échographiques concernant 'HPH

Une fois le diagnostic de I'HIV posé, les patients tous confondus présentaient une HPH en
médiane 3 jours apreés (5 jours pour les patients vivants, le jour méme pour les patients décédés, 7
jours pour les patients vivants sans DVP et 5 jours avec DVP).
lls atteignaient ensuite I'apogée de la dilatation ventriculaire 8 jours plus tard en médiane (14 jours
pour les patients vivants, 1 jour pour les patients décédés, 9 jours pour les patients vivants sans DVP

et 20 jours avec DVP).

Les signes cliniques lors du diagnostic de I’'HPH ont pu étre recueilli chez 41 patients sur 63 (65%) : 39
% présentaient une majoration du périmeétre cranien, 32 % des convulsions, 24 % des bradycardies,
24 % des désaturations (apnées), 17 % une fontanelle antérieure bombée, 15 % une instabilité
hémodynamique, 12 % une hypotonie, 10 % une diminution de la réactivité, 7 % une déglobulisation
et 7 % une douleur.

lls n’étaient en revanche pas notés a 'apogée de la dilatation ventriculaire.

Une fois le diagnostic d’"HPH posé, un contréle par imagerie (ETF, scanner ou IRM) était réalisé tous
les 6 jours (médiane) chez tous les patients confondus (7,5 jours pour les patients vivants, 4,5 jours

pour les patients décédés, 7 jours pour les patients vivants sans DVP et 10 jours avec DVP).

Une dilatation tri ventriculaire pouvant témoigner d’'une hydrocéphalie non communicante était
associée chez 30,2 % des patients tous confondus (43,3 %, 18,2 %, 40 % et 50 % respectivement chez
les patients vivants, décédés, vivants sans et avec DVP).

Une dilatation tétraventriculaire pouvant témoigner d’une hydrocéphalie plus avancée était
retrouvée dans 20,6 % des patients tous confondus (33,3 %, 9 %, 30 % et 40 % respectivement chez

les patients vivants, décédés, vivants sans et avec DVP).
La partie du dossier contenant les images échographiques d’une des patientes vivantes avec DVP
manquait et I'index ventriculaire n’était pas précisé sur les différents comptes rendus et n’a donc pas

pu étre re-mesuré, expliquant que le total de cette catégorie de patient n’atteigne pas 100 %.

Le reste des données concernant les caractéristiques de notre population lors du diagnostic de I’'HPH

et lorsque I'index ventriculaire était a son apogée sont représentés dans les tableaux 4 et 5.

61



Tableau 4 : Caractéristiques de la population lors du diagnostic d’"HPH.

Age post natal lors diagnostic
de HPH (jours) *

IR lors diagnostic
HPH

Index ventriculaire lors diagnostic
HPH (mm)

p>97

p>97+4

Signes cliniques concomitants

Nouveau-nés asymptomatiques

Données manquantes

Population
cohorte
N =63

6
(3-11)

0,80
(0,67-0,89)

12
(10-14)

41 (65 %)

21 (33,3 %)

41 (65 %)

13 (20,6 %)

9

Patients vivants

N =30

10
(7-14)

0,75
(0,63-0,82)

12
(10-16)

19 (63,3 %)

10 (33,3 %)

15 (50 %)

11 (36,7 %)

* résultat exprimé en médiane avec 1% et 3°™ quartile (Q1-Q3).

Patients décédés

(2-6)

0,82
(0,72-0,91)

12
(10,5-14)

22 (66,7 %)

11 (33,3 %)

26 (78,8 %)

2(6%)

Patients vivants
sans DVP
N =20

11
(7-15)

0,75
(0,65-0,85)

12
(10-14)

15 (75 %)

5 (25 %)

10 (50 %)

9 (45 %)

Patients vivants avec
DVP
N=10

8
(5-14)

0,74
(0,56-0,80)

14,6
(11-18,5)

4 (40 %)

5 (50 %)

5 (50 %)

2 (20 %)

IR : index de résistance de I'artére cérébrale antérieure. HPH : hydrocéphalie post hémorragique p : percentile. L’index ventriculaire (mesuré en millimétres)

était défini a partir des courbes de Levene redessiné par Whitelaw (37) (annexe 3). Les signes cliniques étaient les suivants : apnées, bradycardies, tension de

la fontanelle, disjonction des sutures, troubles du tonus, crises convulsives, vomissements, troubles de conscience.

62



Tableau 5 : Caractéristiques de la population lorsque I'index ventriculaire était a son apogée.

Tous patients

confondus
N=63 N=30
Age post natal index ventriculaire maximal 14 24
(jours) * 3-24 16-29
IR lors dilatation ventriculaire maximale * 0,85 0,86
0,80-0,90 0,80-0,90
Index ventriculaire maximal * 14 19
13-20 14-24
p>97°™p 26 (41,3 %) 11 (36,7 %)

p>97°™ p +4 mm 36 (57,1 %) 18 (60 %)

* résultat exprimé en médiane avec 1% et 3°™ quartile (Q1-Q3).

Patients vivants

Patients décédés

0,85
0,77-0,92

14
12-15

15 (45,4 %)

18 (54,6 %)

Patients vivants sans
DVP
N =20

20
15-26

0,84
0,80-0,90

14,6
13-21

11 (55 %)

9 (45 %)

Patients vivants
avec DVP
N=10

28
24-51

0,87
0,83-0,90

24
22,5-29,5

0 (0 %)

9 (90 %)

IR : index de résistance de I'artére cérébrale antérieure, p : percentile. L’index ventriculaire (mesuré en millimétres) était défini a partir des courbes de Levene

redessiné par Whitelaw (37) (annexe 3).
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1.4. Les données biologiques

1.4.1.Les données concernant les patients ayant bénéficié de PL soustractive

Chez tous les patients confondus, la premiere PL était réalisée 9 jours (médiane) aprés avoir
atteint 'apogée de la dilatation ventriculaire (1 jour avant la dilatation ventriculaire maximale chez
les patients vivants ; 14 et 1 jour(s) aprés chez les patients décédés et vivants sans DVP, et le méme
jour chez les patients avec DVP).

ieme

Une dilatation tri ventriculaire sans dilatation du 4™ ventricule (témoignant de blocage de flux du
LCS) était retrouvée chez 52,4 % des patients tous confondus ayant recu un traitement par ponction
lombaire (58,8% ; 25 % ; 55,5 % et 62,5 % respectivement des patients vivants, décédés, vivants sans

et avec DVP).

Une dilatation quadri ventriculaire était retrouvée chez 38 % des patients tous confondus ayant regu
un traitement par PL (35,3 %, 50 %, 33,3 % et 37,5 % respectivement chez les patients vivants,

décédés, vivants sans et avec DVP).

DG a un nombre trop important de données manquantes, nous n’avons pas pu analyser les signes
cliniques présentés avant et apres réalisation de PL soustractive ni la quantité minimale et maximale
de LCS retirée lors de chaque PL (il n’y avait pas non plus d’ETF systématique avant / aprés PL). Ainsi,

I’efficacité des PL soustractives n’était pas analysable dans cette cohorte rétrospective.

Le rythme de PL semblait s’adaptait majoritairement aux critéres cliniques et échographiques. Un

seul patient a recu des PL dites « hebdomadaires ».

Le reste des données concernant les caractéristiques des patients ayant regu un traitement par PL

soustractive(s) est représenté dans le tableau 6.
A noter que nous ne disposions pas de I'ETF (donc de I'index ventriculaire) lors de la réalisation de la

1% pL pour un patient vivant avec DVP, expliquant pourquoi le total de cette catégorie n’atteint pas

100 %.
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Tableau 6 : Caractéristiques des patients ayant recu un traitement par PL soustractive

Tous patients

confondus
N=63
N (%) 21 (33,3 %)
Age post-natal lors de la 1ere PL (jours) * 23
(18-27)
p > 97 lors de la 1lere PL 2 (9,5 %)
p > 97+4 mm lors de la 1ere PL 18 (85,7 %)
Intervalle (jours) diagnostic HPH -
lere PL (médiane) 17
Nombre de PL total * 2,5
(1-5)
Intervalle (jours) entre chaque PL (médiane) 4,2

* résultats exprimés en médiane et 1¢ et 3°™ quartile (Q1-Q3)

Patients vivants
N =30
17 (56,7 %)

23
(19-32)

2 (11,8 %)

14 (82,3 %)

13

3,5
(1,5-9)

4,6

Patients décédés
N=33
4 (12,1 %)

18
(14-22)

0 (0 %)

4 (100 %)

15

(1-2)

Patients vivants sans
DVP
N=20
9 (45 %)

21
(15-24)

2(22,2 %)

7 (77,8 %)

10

(2-10)

3,5

Patients vivants avec
DVP
N=10
8 (80 %)

28
(24-52)

0 (0 %)

7 (87,5 %)

20

(1-8)

5,5

PL : ponction lombaire, HPH : hydrocéphalie post hémorragique p : percentile. L’index ventriculaire (mesuré en millimétres) était défini a partir des courbes de

Levene redessiné par Whitelaw (37) (annexe 3).
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1.4.2. Les données biologiques des PL

Nous observons la diminution de la protéinorrachie, 'augmentation de la glycorrachie chez
tous les sous-groupes entre la 1°" et la derniére PL sauf pour les patients décédés. Parmi ceux-ci,
trois patients sur 4 n’ont eu qu’une seule PL avec des données manquantes sur la derniéere PL pour le
guatrieme patient sur la protéinorrachie et glycorrachie, expliquant les valeurs identiques pour ces
iere

données entre la 1" et derniére PL chez les patients décédés.

La cellularité du LCS diminue chez tous les sous-groupes de patients entre la 1" et derniére PL.
Cent pour cent des patients ont présenté une culture stérile du LCS lors des PL.
Du fait d’'un nombre trop important de données manquantes, nous n’avons pas pu analyser la

lactorrachie lors des PL.

La concentration en hématies dans le LCS n’a jamais été analysée dans cette cohorte.
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Tableau 7 : Caractéristiques biologiques du LCS chez les patients ayant recu un traitement par PL.

Protéinorrachie 1°" PL (g/L)

Protéinorrachie derniére PL (g/L)

Glycorrachie 1" PL (mmol/L)

Glycorrachie derniére PL (mmol/L)

iere

Cellularité 1= PL (éléments/mL)

Cellularité derniére PL (éléments/mL)

Tous patients
confondus
N=21

3,1

1,5

1,4

1,7

140

Résultats exprimés en médiane. PL : ponction lombaire

Patients vivants

N=17

2,7

1,5

1,4

1,8

52,5

6,5

Patients décédés

N=4

11,9

11,9

2,5

2,5

249

180

Patients vivants
sans DVP
N=9

3,3

19

1,4

1,8

131,5

Patients vivants
avec DVP
N=8

1,6

1,2

1,2

1,2

34,5
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1.5.Les données concernant la prise en charge de 'HPH

1.5.1.Caractéristiques concernant les autres examens réalisés
> Imagerie

Une IRM cérébrale était réalisée chez 52,4 % des patients tous confondus (80 % chez les patients
vivants, 27,3 % chez les patients décédés, 75 % chez les patients vivants sans DVP et 90 % avec DVP).
Elle était effectuée a 20 jours de vie (médiane) chez tous les patients confondus (20; 21; 19 et 21
jours de vie respectivement chez les patients vivants, décédés, vivants sans et avec DVP), soit apres
le diagnostic d’HPH.

Ainsi, cet examen était réalisé en grande majorité chez les patients vivants dans le cadre d’une HPH

quel que soit leur type de traitement, neurochirurgical ou non.

Le scanner cérébral quant a lui était réalisé moins fréquemment.

En effet, il était effectué chez 12,7 % des patients tous confondus (23,3%; 12,7 %; 15 % et 40 %
respectivement chez les patients vivants, décédés, vivants sans et avec DVP), a 39 jours de vie
(médiane) (50; 2; 22 et 61 jours de vie respectivement chez les patients vivants, décédés, vivants

sans et avec DVP) soit également apres le diagnostic d’"HPH sauf pour les patients décédés.

» Electro-encéphalogramme

Un électro-encéphalogramme était réalisé chez 23 patients (36,5 %) des patients tous
confondus (50 %, 24,2 % ; 50 % et 50 % respectivement chez les patients vivants, décédés, vivants
sans et avec DVP) a 12 jours de vie (médiane) (15; 7 ; 15 et 38 jours de vie respectivement chez les
patients vivants, décédés, vivants sans et avec DVP).

Parmi les 23patients, les tracés retrouvés étaient les suivants (avec parfois des tracés mixtes) :
activité paroxystique (9 patients), neurosédation (8 patients), souffrance cérébrale (3 patients),
dépression de I'activité cérébrale (2 patients), burst suppression (5 patients), normal (2 patients).

Un second électro-encéphalogramme était réalisé a 10 jours d’intervalle (médiane) dans 52,2 % des
cas.

Il n'y avait pas d’examen de controle dans 47,8 % des cas (soit 11 patients : 4 étaient décédés, 2
présentaient des paroxysmes, 5 avaient un tracé évalué comme normal).

Un patient (vivant) a eu au maximum 7 électro-encéphalogrammes tous montrant une activité
paroxystique (il aura au décours un traitement anti-épileptique).

En moyenne, les patients tous confondus avaient 2 électro-encéphalogrammes au total.
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1.5.2.Indications a la mise en place immédiate d'un traitement

Dans 26,1 % des cas chez tous les patients confondus (26,3 % chez les patients vivants, 25 %
chez les patients décédés, 0 % chez les patients vivants sans DVP et 50 % chez les patients vivants
avec DVP) nous ne retrouvions pas, rétrospectivement, les criteres cliniques ou échographiques qui

avaient motivé la prise en charge au moment ou elle a été réalisée.

Devant un nombre trop important de données manquantes, nous avons choisi de ne pas développer

la présence ou non de signes cliniques lors de la décision de mise en place d’un traitement.

Ainsi, I'instauration d’un traitement reposait essentiellement sur les signes échographiques suivants :

un index ventriculaire > 97°™ p + 4mm, ou une majoration de la taille de la dilatation ventriculaire

sur deux ETF successives avec un index ventriculaire > 97°™ percentile, ou un IR de 'artére cérébrale

antérieure > 0,85.

Le reste des critéres indiquant la mise en place immédiate d’un traitement dans le cadre de I’'HPH est

développé dans le tableau 8.
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Tableau 8 : Critéres d’indication au traitement dans le cadre de I'HPH

Population cohorte

N =63
N (%) 23 (36 %)
Index ventriculaire > 5(21,8 %)
97°™ p + 4mm
Majoration de la taille de la dilatation 3 (13 %)
Ventriculaire sur 2 ETF successives
+ index ventriculaire > 97°™ p (%)
Majoration de la taille de la dilatation 9 (39,1 %)
Ventriculaire sur 2 ETF successives
+ index ventriculaire > 97°™ p + 4mm (%)
IR>0,85 6 (26 %)
Données manquantes concernant I’IR 11 (48 %)

Patients vivants

N =30
19 (63 %)

5(26,3 %)

3 (15,8 %)

6 (31,6 %)

6 (31,6 %)

10 (53 %)

Patients décédés

N =33
4 (12 %)

0 (0 %)

0 (0 %)

3 (75 %)

0 (0 %)

1(25 %)

Patients vivants
sans DVP
N= 20
9 (45 %)

4 (44,5 %)

3(33,3 %)

2(22,2 %)

3(33,3 %)

4 (44 %)

p : percentile. L’index ventriculaire était défini a partir des courbes de Levene redessiné par Whitelaw (37) (annexe 3).

ETF : échographie transfontanellaire, IR : index de résistance de I'artére cérébrale antérieure.

Patients vivants
avec DVP
N=10
10 (100 %)

1 (10 %)

0 (0 %)

4 (40 %)

3 (30 %)

6 (60 %)
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1.5.3.Mesures thérapeutiques de 1i¢re intention mises en place pour 'HPH

Six pour cent des patients (4 nouveau-nés) ont été transféré secondairement au CHU de
Bordeaux pour étre a proximité d’un centre de neurochirurgie pédiatrique.
Un seul de ces quatre enfants a recu une PL avant transfert. Aucune PL n’a été réalisée avant le
transfert pour les 3 autres, qui ont tous été traité par PL soustractives une fois arrivés au CHU de
Bordeaux.

Ces 4 patients ont tous survécu, sans nécessité de DVP ultérieurement.

Vingt-trois patients tous confondus sur 63 (36,5 %) ont recu un traitement dans le cadre de leur HPH.
Le reste de notre population bénéficiait d’une surveillance seule.

Sur les 21 patients (33 %) ayant recu une ponction lombaire en 1° intention, 3 ont également
bénéficié d’un traitement médicamenteux chez les patients vivants (par DIAMOX pendant 24 et 48h

et par glycérol) et un chez les patients décédés (mannitol).

Une ponction ventriculaire a été pratiquée chez un des patients (vivants) avant de recourir aux PL.

Une DVE a été mise en place chez un des patients décédés, apres traitement médicamenteux et une
seule PL, a 19 jours de vie (au terme de 37 SA +3 jours, décédé a 20 jours de vie) alors que l'autre
iere

DVE a été réalisée en 1°° intention sans PL au préalable chez un des patients vivants (dés la

naissance, a 36 SA + 2 jours).

Au total 16 patients n’ont eu exclusivement qu’un traitement par PL soustractives.

Une DVP a été mise en place en 1°" intention chez un patient vivant (3 76 jours de vie, 43 SA, au

poids de 3500g)
Les figures 3, 4 et 5 représentent le type de traitement de premiére intention réalisé respectivement

chez tous les patients confondus, chez les patients vivants et décédés, et chez les patients vivants

avec et sans DVP.
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i DVE

 DVP 1liére intention

Figure 4 : Traitement de liére intention chez tous les patients confondus.
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Patients vivants Patients décédés

Figure 5 : Traitement de liere intention chez les patients vivants et décédés.

0%

M surveillance
HPL
i DVE

H DVP 1liére intention

Avec DVP Sans DVP

Figure 6 : Traitement de liere intention chez les patients vivants avec et sans DVP.
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1.5.4.Caractéristiques de la population ayant bénéficié d’'une DVP

Seize pour cent de la population a bénéficié d’'une DVP : 1 en premiére intention a 76 jours

de vie, 43 SA, au poids de 3500g, et 9 en seconde intention : 8 aprés des PL et 1 apres une DVE.

Le poids médian lors de la mise en place de DVP était de 2700 g (2270-4150).

L’age médian était alors de 63 jours (32-94), ce qui représente un terme corrigé médian de 38 SA (37-
46) avec un délai moyen entre la mise en place du traitement de 1" intention et la pose de DVP de
35 jours soit 5 semaines.

Parmi les 8 patients ayant eu un traitement par PL au préalable, le nombre médian de PL avant la

mise en place de la DVP était de 3 (1-8).

La protéinorrachie médiane avant la pose de DVP était de 1,2 g/L.

4 patients (soit 40 %) ont présenté des complications secondaires a la DVP :

- Un patient a été réopéré a 8 ans pour dysfonctionnement de DVP sur fracture de cathéter.

- Le second patient a eu une premiere DVP posée sans valve. Il a été réopéré a 8 mois pour
pose de valve et scaphocéphalie.

- Le troisieme patient a présenté une meéningite a Staphylocoque aureus a 35 jours post
opératoires. L’'ablation de la DVP a été réalisée deux jours aprés. Le retrait du cathéter
péritonéal entier a été impossible, entrainant une ischémie subaigue de I'intestin gréle et du
colon, traitée par résection chirurgicale et anastomose.

- Le quatrieme patient a bénéficié d’une réintervention chirurgicale a 53 jours post opératoires
pour collection sous cutanée avec retrait de valve et pose d’'une 2iéme valve. Valve changée
a deux reprises au total. Une derniere opération a 11,5 ans a consisté a rallonger le cathéter

péritonéal.

Il n’y a eu aucun déces a déplorer ultérieurement chez ces patients.
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1.5.5.Décision de soins proportionnés

Vingt patients, soit 31,7 %, ont eu une décision de soins proportionnés, c’est-a-dire une
limitation ou arrét des thérapeutiques actives (LATA).
Ces mesures ont concerné un patient vivant et 19 patients décédés.
Chez les patients décédés, la décision de soins proportionnés était prise dans 57,6 % des cas, a 6
jours de vie (médiane) (a 10 jours chez le patient vivant), pour un déces a 7 jours post-nataux

(médiane).

Les motifs recueillis étaient un contexte de grande ou d’extréme prématurité avec HPH associée a :
- Une défaillance multiviscérale chez 8 patients : hémodynamique réfractaire aux amines,
hypertension artérielle pulmonaire, hémorragie pulmonaire.
- Un contexte d’anoxie périnatale avec stigmates de souffrance cérébrale chez 1 patient.
- Un pronostic neurologique sombre avec des lésions neurologiques importantes (HIV grade 4
bilatérale, hydrocéphalie tétraventriculaire) et une hypotrophie associée chez 9 patients.

- Un arrét cardio-respiratoire long chez 1 patient.

Chez le seul patient vivant, deux réunions de LATA ont eu lieu a 10 et 30 jours de vie, concluant a la
poursuite des thérapeutiques actives mais a I'absence de réanimation cardio-pulmonaire si un

malaise grave survenait.

Les tableaux suivants comparent les patients « LATA » a tous les patients confondus de notre

iere -

population d’étude sur les caractéristiques principales ainsi que sur le traitement de 1" intention.
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Tableau 8 : Principales caractéristiques obstétricales et périnatales des patients ayant eu une
décision de LATA comparés a la population générale.

Patients Tous patients
LATA confondus

Age gestationnel * 26 SA 27 SA
Poids naissance (grammes) * 800 1000
Corticothérapie anténatale compléte 45 % 36,5 %
RCIU 40 % 14,2 %
Apgar 1 min * 3 5

Apgar 5 min * 4 7

Non cété car intubé 50 % 44,4 %

* Résultats exprimés en médiane, RCIU : retard de croissance intra-utérin.

LATA : limitation et / ou arrét des thérapeutiques actives.

76



Tableau 9 : Principales caractéristiques néonatales des patients ayant eu une décision de LATA
comparés a la population générale

Patients LATA  Tous patients

confondus

Défaillance hémodynamique 70 % 60,3 %
Persistance du canal artériel 75 % 54 %

Hémorragie pulmonaire 20% 9,5%
Sepsis 40% 46 %

ECUN 5% 32%
Thrombopénie 60 % 31,7%
Transfusion CGR 90 % 71,4 %
Rétinopathie 5% 11,1%

Optique prématurité

ECUN : entérocolite ulcéro-nécrosante. CGR : culot de globules rouges.

LATA : limitation et / ou arrét des thérapeutiques actives.
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Tableau 10 : Principales caractéristiques concernant I'HIV et I’'HPH des patients ayant eu une décision

de LATA comparés a la population générale

HIV 3
HIV 4

Age diagnostic HPH (jours) *

Index ventriculaire
Maximal

P>97°™ +4 mm
Dilatation triventriculaire

Dilatation quadriventriculaire

* Résultats exprimés en médiane.

Patients
LATA

50 %

35%

13,5

50 %

30 %

40 %

Tous patients
confondus

54 %

30,1%

6

14

57,1%

30,2 %

20,6 %

HIV : hémorragie intra-ventriculaire, HPH : hydrocéphalie post-hémorragique, p : percentile. L’index

ventriculaire était défini a partir des courbes de Levene redessiné par Whitelaw (37) (annexe 3).

100 % des HIV de grade IV chez les patients « LATA » étaient bilatérales, contre 60 % chez les

patients n’ayant pas eu de telles mesures.
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Figure 7 : Traitement de liere intention chez les patients LATA comparés a tous les patients
confondus.

Ainsi, les critéres probablement pris en compte pour la décision de mise en place de mesures de
soins proportionnés étaient essentiellement le terme de naissance, les comorbidités associées, le
grade 4 bilatéral de I'HIV sous-jacente ainsi que les autres lésions cérébrales associées a I'imagerie

(dilatation tétra ventriculaire essentiellement).
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1.6.Les données concernant I’évolution au long cours des patients de notre

cohorte

Quinze familles (soit 50 % des patients vivants) ont répondu a ce questionnaire.
Huit familles n’ont pas répondu aux 3 différents appels, 6 avaient changé de numéro de téléphone,
et 1 a refusé par téléphone. Aucune lettre de refus n’a été recueillie.
Cinquante pour cent des patients vivants avec DVP (soit 5/ 10) et 50 % des patients sans DVP (10 /

20) composaient cette population de patients vivants ayant répondu a I'enquéte.

1.6.1.Le développement psychomoteur

Nous avons interrogé les parents des enfants de maniere subjective et objective quant au
développement psychomoteur de leur enfant.
Ainsi, de maniere subjective, 13,3 % des familles des patients tous confondus ont évalué que leur
enfant avait présenté des difficultés de langage (10 % des familles des patients sans DVP et 20 % des
patients avec DVP).
Concernant 'acquisition de la marche, 60 % des familles des patients tous confondus ont considéré
que leur enfant avait présenté des difficultés (50 % et 80 % respectivement des familles des patients

vivants avec DVP et sans DVP).

Selon le carnet de santé, tous les patients interrogés avaient une station assise acquise lors de
I’'examen des 9 mois, associaient 2 mots a I’examen des 24 mois et associaient 3 mots a I'examen des
36 mois.

La marche était acquise en médiane a I’age de 18 mois pour tous, 16 mois chez les patients vivants
avec DVP et 18 mois pour les patients sans DVP.

Ainsi selon le médecin qui aurait rempli le carnet de santé, sans information sur I’age corrigé ou non
du développement psychomoteur, aucun des patients interrogés n’auraient eu de retard du
développement psychomoteur concernant I'association des mots jusqu’a 36 mois et I'acquisition de

la station assise et de la marche.
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1.6.2.Les antécédents médicaux

Aucun des patients ayant répondu au questionnaire ne présentait d’épilepsie. En revanche,
nous avons retrouvé dans les dossiers médicaux 4 patients vivants sur 30 ayant présenté des
convulsions dans le cadre de I’'HPH avec un traitement antiépileptique au long cours (3 avaient une

DVP, 1 n’en avait pas).

Par ailleurs, nous avons recueilli les antécédents suivants auprés des parents :

- 5 patients présentaient des troubles comportementaux a type d’agitation, de trouble de
concentration, d’intolérance a la frustration, de trouble déficitaire de I’attention avec
hyperactivité, d’automutilation.

- 3 patients présentaient des troubles pulmonaires a type d’asthme, de bronchodysplasie.

- 2 patients présentaient des troubles neuromoteurs liés a la spasticité, nécessitant des

injections de toxine botulique ainsi que des orthéses type botte de nuit.

Le reste des antécédents médicaux des patients vivants ayant répondu a notre questionnaire est

reporté dans le tableau 12.

Tableau 12 : Prise en charge médicale des patients ayant répondu au questionnaire.

Tous patients Patients vivants  Patients vivants
confondus sans DVP avec DVP
N=15 N=10 N=5
Suivi neuropédiatrique 5 (33,3 %) 3(30%) 2 (40 %)
Suivi pédopsychiatrique 4 (26,7 %) 2 (20 %) 2 (40 %)
Port de lunettes 10 (66,7 %) 6 (60 %) 4 (80 %)
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1.6.3. La prise en charge paramédicale

Aucun patient ayant répondu au questionnaire n’a bénéficié de prise en charge par un

ergothérapeute.

La prise en charge paramédicale dont ont bénéficié les patients vivants ayant répondu a notre

guestionnaire est détaillée dans le tableau 14.

Tableau 13 : Prise en charge paramédicale des patients ayant répondu au questionnaire.

Tous patients Patients vivants sans  Patients vivants avec
confondus DVP DVP
N=15 N=10 N=5
Kinésithérapeute 7 (46,7 %) 4 (40 %) 3 (60 %)
Psychomotricien 6 (40 %) 3(30%) 3 (60 %)
Orthophoniste 6 (40 %) 4 (40 %) 2 (40 %)
CAMSP 6 (40 %) 3(30%) 3 (60 %)

CAMSP : centre d’action médico-sociale précoce.
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1.6.4.La scolarisation

Aucun des patients ayant répondu au questionnaire n’a été scolarisé dans un établissement
particulier.
Le passage au cours préparatoire (CP) concernait uniquement 9 patients ayant répondu au

guestionnaire. Les 6 autres étaient trop jeunes.

L'age médian de passage au CP était de 6 ans pour tous les groupes.

Un seul patient (sans DVP) passait au CP a 7 ans, di a un redoublement de la grande section de
maternelle.
Par ailleurs trois familles ont pu faire état de difficultés a la lecture ou a I’écriture concernant leur

enfant (sans DVP).

La scolarisation chez les patients vivants ayant répondu au questionnaire est détaillée dans le tableau

15.

Tableau 1411 : Scolarisation chez les patients vivants ayant répondu au questionnaire

Tous patients Patients vivants Patients vivants
confondus sans DVP avec DVP
N=15 N=10 N=5
Classe normale n 12 9 3
SESSAD n 1 0 1
Classe particuliére n 1 0 1
AVS n 4 2 2
Redoublement n 3 1 2

n représentait le nombre d’enfants concernés par I'item, N représentait le nombre de patients inclus
dans le sous-groupe.

AVS : auxiliaire de vie scolaire

CP : cours préparatoire
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1.6.5.Les données actuelles de nos patients en juillet 2018

Actuellement, nos patients ont, en médiane, 7 ans et 2 mois (4-10).

Sur le plan du suivi médical et paramédical, un patient a toujours une prise en charge par un
kinésithérapeute et un orthophoniste,

1 patient bénéficie d’un suivi neuropédiatrique,

1 patient a une prise en charge par un kinésithérapeute seul,

1 patient a un suivi par un psychomotricien et un pédopsychiatre,

Et enfin 1 patient a un suivi par un kinésithérapeute et un psychomotricien en centre d’action

médico-sociale précoce (avec DVP).

Sur le plan médicamenteux, 4 patients suivent un traitement actuellement (corticoides inhalés et anti
histaminiques chez trois patients et traitement pédopsychiatrique dans le cadre d’un trouble

déficitaire de I'attention avec hyperactivité pour un des patients).

Sur le plan de la scolarisation :

- 1 est encore gardé par une nounou (a 2ans et 11 mois) et fera sa premiere rentrée des
classes en septembre 2018.

- 3 sont en fin de petite section de maternelle (dont un en SESSAD) a 3 ans et 10 mois, 4 ans, 4
ans et 1 mois.

- 2 sont en fin de moyenne section de maternelle (a 5 ans et 2 mois et a 5 ans et 6 mois), et 1
en fin de grande section (a 5 ans et 9 mois).

- lestauCP(a7anset2mois),1auCEl(a8ansetll mois),2 auCE2(10ans, 8 anset?7
mois), 1 en CM1 (10 ans).

- 1estaucollége en 4™ feme

générale (a 13 ans et 9 mois), 1 autre en 3™ générale (15 ans et 4

mois),
- lesten4®™ en classe d’intégration scolaire (a 15 ans et 2 mois).
Sur le plan extra-scolaire, 8 patients pratiquent une activité (3 ayant une DVP, 5 sans DVP): de
I'athlétisme, du foot, du tir a I'arc, de I'escrime, de la gymnastique, du piano et du tennis.

Deux sont encore jugées trop jeunes par leurs parents (2 ans 11 mois et 4 ans) pour une activité

extra-scolaire, mais une a un projet de musique plus tard.
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2. Enquéte de pratiques nationale

2.1.Présentation générale

Le questionnaire a été initialement envoyé a 39 neurochirurgiens pédiatriques.
Trois ont été exclus pour cessation de leur activité clinique.
Sur les 36 neurochirurgiens interrogés, 10 n’ont pas répondu malgré les relances successives, soit un
taux de réponse de 72,2 %.
Sur les 67 centres de maternité de niveau lll inclus, 51 ont répondu soit un taux de réponses de 76,1
%.
Le taux global de réponses était de 74,7 % (26 neurochirurgiens pédiatriques et 51 centres de
néonatologie de niveau Ill).
Un centre a répondu deux fois. Par respect a I'égard du deuxiéme participant, nous avons choisi de
garder sa réponse. Cinquante-deux questionnaires ont donc été remplis par des pédiatres

néonatologistes.

La figure 8 représente le diagramme de flux.
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67 centres de néonatologie de niveau lll
inclus
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39 neurochirurgiens pédiatriques
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}7 3 exclus

36 neurochirurgiens pédiatriques
inclus

103 participants

/

er . . . .
1" envoi par mail du questionnaire le

06/03/2018

+ 18 réponses

+ 8 réponses

1°" relance par mail le 06/04/18

+ 10 réponses

+1 réponse

ieme
2

relance par mail personnalisé le

24/04/18

+12 réponses
+ 1 réponse (2
réponses d’'un
méme centre)

+12 réponses

ieme
3

relance par mail personnalisé le

21/05/18

+ 3 réponses

+10 réponses

ieme
4

relance par mail personnalisé le

11/06/18

+ 1 réponse

+ 2 réponses

77 / 103 praticiens inclus
78 questionnaires remplis

51/ 67 centres
inclus
Et 52 réponses au
total

26 /36
neurochirurgiens
inclus

Figure 8 : Diagramme de flux de 'enquéte de pratiques nationale



2.2.Caractéristiques des praticiens interrogés

Nous avons obtenu une réponse des pédiatres et des neurochirurgiens du méme centre
hospitalier dans les 17 villes suivantes :
Lille, Strasbourg, Montpellier, Bordeaux, Clermont-Ferrand, Tours, Caen, Rouen, Nice, Grenoble,

Lyon, St Pierre de la Réunion, Nancy, Necker, Toulouse, Angers et Marseille.

De méme, plusieurs neurochirurgiens du méme centre hospitalier ont répondu dans les 6 villes

suivantes : Bordeaux, Strasbourg, Montpellier, Tours, Nancy et Paris.

La population des praticiens interrogés était constituée de 67 % de pédiatres néonatalogistes et de
33 % de neurochirurgiens pédiatriques.
Parmi les pédiatres, 52 % exercaient dans un centre hospitalier avec un centre de neurochirurgie

pédiatrique a proximité. En revanche, 48 % des pédiatres en étaient éloignés.

Le tableau 16 détaille les centres et les praticiens interrogés.
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Tableau 15 : Liste des praticiens interrogés

Centres hospitaliers Retour de Nombre de Retour de
guestionnaire par | neurochirurgiens | questionnaire par
pédiatre contactés neurochirurgien

CH Arras Oui 0 non concerné

CH Lens Oui 0 non concerné

CH Valenciennes Oui 0 non concerné

CHU Lille Oui 1 oui 1/1

CH Calais Non 0 non concerné

CH Montreuil sur bois Oui 0 non concerné

CH Meaux Non 0 non concerné

APHP Hoépital Trousseau Oui 0 non concerné

CH Mulhouse Oui 0 non concerné

CHU Strasbourg Oui 2 oui 2/2

CH Perpignan Oui 0 non concerné

CH Montpellier Oui 2 oui 2/2

CH Nimes Oui 0 non concerné

APHP Colombes Non 0 non concerné

APHP Hoépital Clamart Oui 0 non concerné

CHU Bordeaux Oui 2 oui 2/2

CH Pau Oui 0 non concerné

CH Bayonne Oui 0 non concerné

CHU Clermont Ferrand Oui 1 oui 1/1

CHU Tours Oui 2 oui 2/2

CHU Orléans Oui 0 non concerné
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Tableau Suite

Centres hospitaliers Retour de Nombre de Retour de
guestionnaire par | neurochirurgiens | questionnaire par
pédiatre contactés neurochirurgien

CH sud francilien Corbeil Oui 0 non concerné

Essonnes

CHU Caen Oui 1 oui 1/1

CH Cotentin Cherbourg Oui 0 non concerné

CHU Rouen Oui 1 oui 1/1

Chu Havre Oui 0 non concerné

CHU Robert Debré Non 1 non 0/1

CHI Poissy Non 0 non concerné

CHU Nice Oui 2 ouil/2

CHU Pointe a pitre Oui 0 non concerné

CH Cayenne Oui 0 non concerné

CH Dijon Oui 0 non concerné

CHU Rennes Non 1 oui 1/1

CH Bretagne Atlantique Oui 0 non concerné

(Vannes)

CH St Brieuc Non 0 non concerné

CHU Brest Oui 0 non concerné

CHU St Etienne Oui 0 non concerné

CHU Grenoble Oui 2 Ouil/2

CHU Lyon Croix rousse Non 0 non concerné

CHU Lyon Hopital mere Oui 2 Ouil/2

enfant

CH Chambéry Oui 0 non concerné
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Tableau Suite

Centres hospitaliers Retour de Nombre de Retour de
guestionnaire par | neurochirurgiens | questionnaire par
pédiatre contactés neurochirurgien

CH Troyes Non 0 non concerné

CHU Reims Non 0 non concerné

CHU Besangon Oui 1 non 0/1

CHU St Denis Réunion Oui 0 non concerné

CHU st Pierre Réunion Oui 1 oui 1/1

CH Creil Non 0 non concerné

CHU Amiens Oui 0 non concerné

CHI Créteil Oui 0 non concerné

APHP Kremlin Bicétre Non 0 non concerné

CH d'Argenteuil Non 0 non concerné

CH Pontoise Non 0 non concerné

CHU Nancy Oui 3 oui 3/3

CHU Fort de France Oui 1 non 0/1

APHP Necker Oui 5 oui 3/5

APHP Cochin Non 0 non concerné

CHU Poitiers Non 0 non concerné

CHU Limoges Oui 0 non concerné

CHU Toulouse Oui 1 oui 1/1

CHU Nantes Oui 0 non concerné

CHU Angers Oui 1 oui 1/1

90



Tableau Suite

Centres hospitaliers Retour de Nombre de Retour de
guestionnaire par | neurochirurgiens | questionnaire par
pédiatre contactés neurochirurgien

CHU Du Mans Oui 0 non concerné

CH Basse Terre Oui 0 non concerné

CH Saint Denis Delafontaine Oui 0 non concerné

APH Marseille conception Oui 0 non concerné

CHU Marseille Hopital Nord Oui 2 ouil/2

CHU Mayotte Oui 0 Non concerné

APHP Boulogne Bilancourt non concerné 1 non 0/1
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2.3.Indications a débuter un traitement dans le cadre d’'une hydrocéphalie
post hémorragique

Nous avions défini au préalable les signes cliniques suivants : apnées, bradycardies, tension de la
fontanelle, disjonction des sutures, troubles du tonus, crises convulsives, vomissements, troubles de
conscience.

Les signes échographiques étaient détaillés dans la question suivante.

Soixante-sept pour cent des pédiatres et 73 % des neurochirurgiens tenaient compte de I'association
des signes cliniques et échographiques pour poser I'indication d’un traitement dans le cadre d’une

HPH.

Le pédiatre néonatalogiste qui avait coché « autre » mentionnait I'association indispensable des

signes cliniques, échographiques, et de I'avis du neurochirurgien.

Un des pédiatres précisait que selon lui, I'indication du traitement repose sur |'échographie, la

rapidité du geste dépend de la clinique.

Trois praticiens estimaient qu’il n’y a aucune indication justifiant un traitement immédiat dans le

cadre d’'une HPH.

Sur les 17 centres ou les pédiatres et neurochirurgiens ont été interrogés séparément, 4 équipes (24
%) avaient une réponse unanime au questionnaire a choix multiples (3 : association impérative des
signes cliniques et échographiques et 1 : signes cliniques seuls).

Parmi les 6 centres ou plusieurs neurochirurgiens ont répondu, dans 1 centre (17 %) ces derniers

répondaient de maniéere identique (association impérative des signes cliniques et échographiques).
Ainsi pour 70 % des praticiens interrogés, I'indication a débuter immédiatement un traitement dans

le cadre d’'une HPH reposait, dans notre enquéte, sur l'association des signes cliniques et

échographiques.
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Figure 9 : Critéres posant I'indication a débuter immédiatement un traitement dans le cadre d’une HPH.

Les chiffres sur I'axe des ordonnées correspondent au nombre de réponses a I'item.
Dans chaque colonne, nous détaillons le nombre de réponses par catégorie de praticiens : pédiatres néonatalogistes ou neurochirurgiens.



2.4.Signes échographiques indiquant la mise en place d'un traitement
immédiat
Vingt-neuf pour cent des pédiatres et 15 % des neurochirurgiens tenaient compte de I'index

ieme

ventriculaire > 97" percentile pour débuter un traitement dans le cadre d’une HPH, alors que 36 %

ieme

des pédiatres et 15 % des neurochirurgiens attendaient de franchir la limite du 97°™ percentile + 4

mm.

Trente-trois pour cent des pédiatres et 19 % des neurochirurgiens prenaient également en compte

I'IR de I'artere cérébrale antérieure.

En revanche, 29 % des pédiatres et 69 % des neurochirurgiens tenaient uniquement compte de la
majoration isolée de la dilatation ventriculaire, quel que soit I'index ventriculaire pour débuter un

traitement.

Huit pédiatres (16 %) ont estimé que la question ne correspondait pas a leur discipline.

Six pédiatres ont coché la mention « autre ». Ces autres signes échographiques indiquant un

traitement immédiat étaient les suivants :

- L’index ventriculaire supérieur au 97°™ percentile + 4 mm avec majoration entre deux

échographies successives,
- La ballonisation des ventricules latéraux (aspect convexe)
- Ll’index ventriculo-hémisphérique
- Ladilatation associée du 3*™ et 4®™ ventricules

- La majoration de I'IR aprés compression de la fontanelle antérieure et I'indice d’Evans.

Sur les 17 centres ol les pédiatres et neurochirurgiens ont été interrogés séparément, 6 équipes (35
%) avaient une réponse unanime au questionnaire a choix multiples (5 ont répondu la majoration de

la dilatation ventriculaire quel que soit I'index ventriculaire et une équipe l'index ventriculaire

ieme

supérieur au 97°"" percentile).

Parmi les 6 centres oU plusieurs neurochirurgiens ont répondu, 3 (50 %) avaient une réponse

ieme

unanime (chaque équipe a répondu différemment : index ventriculaire supérieur au 97°"° percentile,

ou supérieur au 97°™ percentile + 4mm, ou la majoration de la dilatation ventriculaire quel que soit

I'index ventriculaire).
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Ainsi les principaux signes échographiques indiquant la mise en place d’un traitement immédiat dans

notre enquéte étaient les suivants :

la majoration de la dilatation ventriculaire sur deux échographies successives (quel que soit

I'index ventriculaire) pour 43 % des praticiens.

ieme

I'index ventriculaire supérieur au 97" percentile + 4mm pour 30 % des praticiens.

ieme

I'index ventriculaire supérieur au 97°™ percentile pour 25 % des praticiens.

un IR de I'artere cérébrale antérieure > 0,85 pour 29 % des praticiens.
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Figure 10 : Signes échographiques indiquant la mise en place d'un traitement immédiat.

Les chiffres sur I'axe des ordonnées correspondent aux nombre de réponses a I'item.

Dans chaque colonne, nous détaillons le nombre de réponses par catégorie de praticiens : pédiatres néonatalogistes ou neurochirurgiens.
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2.5. Traitement de premiere intention

Soixante pour cent des pédiatres et 50 % des neurochirurgiens réalisaient en premiere

intention une PL pour traiter I'HPH, alors que 23 % des pédiatres et 46 % des neurochirurgiens

préféraient la dérivation ventriculo-sous-galéale.

Un pédiatre néonatologiste avait coché la mention « autre ». Il précisait que son centre réalisait alors

un transfert en CHU dans une unité de neurochirurgie ou de réanimation néonatale.

Les différents commentaires des pédiatres néonatalogistes quant au traitement de 1

iere

intention

dans le cadre d’'une HPH étaient les suivants :

4 précisaient que l'indication était posée conjointement avec les neurochirurgiens,

1 précisait que le traitement dépendait de I'age et de la symptomatologie clinique présentée
par le patient,

1 précisait que son centre réalisait des PL du fait de I'éloignement géographique avec un
centre de neurochirurgie.

1 précisait qu’il n’y avait jamais de DVP d’emblée dans son centre.

Les différents commentaires des neurochirurgiens étaient les suivants :

1 précisait qu’il ne réalisait jamais de DVE dans ce contexte, qu’il s’adaptait au poids, au
contexte clinique (entérocolite ulcéro-nécrosante, sepsis), et ajoutait qu’il réalisait de plus en
plus d’endoscopie, y compris chez les patients de moins de 1000 grammes.

1 choisissait le traitement de premiére intention en fonction du poids (s’il était inférieur a
1500 grammes : réalisation d’une dérivation ventriculo-sous-galéale), en fonction du
contexte clinique (si antécédents digestifs : dérivation ventriculo-sous-galéale), en fonction
du caractere actif de I'HIV (si hématome toujours présent au sein des ventricules latéraux :
dérivation ventriculo-sous-galéale).

Ainsi, si 'enfant présentait un poids supérieur a 1500 grammes, sans antécédents digestifs ni

iere

de sang au sein des ventricules latéraux, le choix était selon lui la DVP en 1™ intention.

2 précisaient la quantité de LCS a retirer : 10 ml / kg.

1 précisait que le traitement dépendait de I'aspect de la dilatation ventriculaire et du
caractére communicant ou non de I'hydrocéphalie. Concernant l'indication de la dérivation
ventriculo-sous-galéale, cela dépendait selon lui uniquement de I'dge et de la présence

d’antécédents digestifs.

97



Sur les 17 centres ou les pédiatres et neurochirurgiens ont été interrogés séparément, 14 équipes (82
%) avaient une réponse unanime au questionnaire a choix multiples (10 ont répondu une PL

soustractive, 2 une DVE et 2 une dérivation ventriculo-sous-galéale).

Parmi les 6 centres ou plusieurs neurochirurgiens ont répondu, 2 (33 %) avaient une réponse

unanime.

Ainsi, le traitement de premiére intention dans le cadre d’'une HPH dans notre enquéte était la PL

pour 57 % des praticiens, suivie de la dérivation ventriculo-sous-galéale pour 30 % des praticiens.
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Figure 11 : Traitement de premiere intention dans le cadre d'une HPH.

Traitement médicamenteux : Lasilix ®, Diamox ® ; DVSG : dérivation ventriculo-sous-galéale, VC : ventriculocisternostomie

Les chiffres sur I'axe des ordonnées correspondent aux nombre de réponses a I'item.

Dans chaque colonne, nous détaillons le nombre de réponses par catégorie de praticiens : pédiatres néonatologistes ou neurochirurgiens.
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2.6. Modalités de réalisation des PL

Vingt-cing pour cent des pédiatres et 27 % des neurochirurgiens considéraient qu’il n’y avait

aucune indication a réaliser une PL dans le cadre d’'une HPH.

Soixante-cinq pour cent des pédiatres et 46 % des neurochirurgiens adaptaient le rythme des PL en
fonction des critéres de PC, cliniques et échographiques (définis dans le paragraphe 2.3 « indications

a débuter immédiatement un traitement dans le cadre d’une HPH »).

Huit pour cent des pédiatres (4 sur 51) et 15 % des neurochirurgiens (4 sur 26) considéraient que les
PL devaient étre réalisées a un rythme prédéfini afin de prévenir I'apparition ou de limiter I'évolution
de 'HPH, méme si le patient est asymptomatique. Deux praticiens précisaient que le rythme était de

2 a 3 PL par semaine.

Vingt-sept pour cent des pédiatres et 31 % des neurochirurgiens considéraient qu’il convenait de
changer de traitement au-dela de 3 PL jugées efficaces (médiane).
Les PL étaient considérées comme efficaces dans cette enquéte avec un retrait de LCS d’au moins

10ml/kg avec amélioration clinique et échographique au décours immédiat.

Quarante-six pour cent des pédiatres et 35 % des neurochirurgiens considéraient qu’il convenait de
changer de traitement au-dela 3 PL jugées inefficaces (médiane) (c’est-a-dire un retrait de LCS de

moins de 10ml/kg avec persistance de signes cliniques et échographiques).

Vingt-sept pour cent des pédiatres et 8 % des neurochirurgiens considéraient qu’il fallait transférer le

patient a proximité d’un centre de neurochirurgie pédiatrique au-dela de 3 PL (médiane).

Trente-cing pour cent des pédiatres et 23 % des neurochirurgiens considéraient qu’une PL pouvait

étre tentée le jour suivant si elle avait été jugée inefficace.

Vingt-deux pour cent des pédiatres et aucun neurochirurgien réalisaient une PL malgré des signes

d’hydrocéphalie non communicante (dilatation des ventricules latéraux et du 3*™ ventricule sans
dilatation du 4°™ ventricule), un pédiatre notifiait que c’était la demande systématique des

neurochirurgiens de réaliser une PL dans cette indication.
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Les commentaires des neurochirurgiens concernant la PL dans le cadre d’'une HPH étaient les
suivants :
-« Le traitement par PL soustractive est discutable ».
-« Ce sont les pédiatres qui décident ou non de réaliser ce geste ».
-« Selon la littérature, il n'y a pas d’indication a en réaliser ».
-« La PL se fait avec les doigts sur la fontanelle antérieure, le retrait de I'aiguille quand la
fontanelle est déprimée. La dépression est plus importante que la quantité de LCS retirée.
Par ailleurs, il est important de toujours piquer dans le méme espace intervertébral ».
-« Le rythme de PL que nous réalisons est de 2 PL / semaine ».
-« Nous faisons au maximum 3 PL avant de réaliser une dérivation ventriculo-sous-galéale ».
-« Le retrait de LCS de 10 ml par PL représente une solution d’attente de la dérivation

ventriculo-sous-galéale ».

Les commentaires des pédiatres concernant la PL dans le cadre d’une HPH étaient les suivants :
-« Nous retirons 3 a 4 tubes remplis de LCS lors d’une PL ».
-« Lerythme de PL que nous réalisons est de 2 a 3 PL / semaine ».
-« Transfert dans un centre ayant une équipe de neurochirurgie pédiatrique ».
- Le poids limite a la réalisation de PL mentionné par un des pédiatres était de 1000 grammes.
- Le «terme limite » a la réalisation de PL mentionné par deux pédiatres était de 26 et 28 SA.
- Selon 3 pédiatres : « il n’existe pas de terme ou de poids seuils, la clinique prévaut ».
-« Les PL correspondent uniqguement a une solution d’attente ».

- Selon un pédiatre, son centre demande I’avis systématique des neurochirurgiens.

Sur les 17 centres ou les pédiatres et neurochirurgiens ont été interrogés séparément, 2 équipes (12
%) ont répondu de maniére unanime au questionnaire a choix multiples (1 équipe répondait qu’ils
tenaient compte des critéres de PC, cliniques et échographiques et adaptaient leur rythme de
ponctions lombaires selon ces critéres, et qu’au-dela de x ponctions lombaires efficaces (au moins
10ml/kg avec amélioration clinique et échographique au décours immédiat), ils envisageaient une
autre solution de dérivation du LCS. L'autre équipe a répondu qu’il n’y avait pas d’indication de PL
dans le traitement de I'HPH).

Parmi les 6 centres ou plusieurs neurochirurgiens ont répondu, ces deux mémes centres (soit 33 %)

ont répondu de maniére unanime.
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Ainsi, 60 % des praticiens de notre enquéte adaptaient le rythme des PL aux critéres cliniques et

échographiques, réalisaient environ 3 PL avant de passer a une autre technique de dérivation du

LCS:
- quand elles étaient jugées efficaces (pour 29% des praticiens)
- quand elles étaient jugées inefficaces (43 % des praticiens),

- et transféraient le patient a proximité d’un centre de neurochirurgie pédiatrique le cas

échéant (21 % des praticiens).

Si la PL était jugée inefficace, elle pouvait étre retentée le jour suivant (31 % des praticiens).
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Figure 12 : Modalités de réalisation des PL dans le cadre d'une HPH.

Les chiffres sur I'axe des ordonnées correspondent aux nombre de réponses a I'item.
Dans chaque colonne, nous détaillons le nombre de réponses par catégorie de praticiens : pédiatres néonatologistes ou neurochirurgiens.
« x » correspond a un chiffre a définir par les praticiens, désignant ici le nombre de PL efficaces, inefficaces, avant transfert de I'enfant.
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2.7.Modalités de réalisation d’'une DVE

Dans le cadre de cette question, nous avons recueilli uniguement I’avis des neurochirurgiens.

Cinquante-huit pour cent des neurochirurgiens ne mettaient pas en place de DVE dans le cadre d’une

HPH.

Dans les commentaires, 4 neurochirurgiens précisaient qu’ils ne réalisaient jamais de DVE dans le
cadre des HPH chez les nouveau-nés prématurés du fait du grand risque infectieux et de
complications.

Deux ajoutaient qu’ils n’en réalisaient jamais avant le terme corrigé.

Pour finir, 3 neurochirurgiens précisaient également qu’au-dela de 14 jours (médiane) apres la mise

en place d’une DVE, ils recourraient a une autre technique de dérivation du LCS.

Trois neurochirurgiens (11%) précisaient gu’ils réalisaient une DVE de maniére précoce, avant 25

jours de vie (en référence a I'’étude de Bassan et al (47)).

Parmi les 6 centres ou plusieurs neurochirurgiens ont répondu, 4 (67 %) ont répondu de maniére
unanime (1 a répondu qu’ils en réalisaient en seconde intention, 3 qu’ils n’en réalisaient jamais dans
ce contexte).

1 neurochirurgien a répondu que la question ne correspondait pas a sa discipline.

Ainsi, 58 % des neurochirurgiens de notre enquéte ne réalisaient pas de DVE dans le cadre d’une

HPH.
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Figure 13 : Modalités de réalisation de DVE dans le cadre d'une HPH.

Les chiffres sur I'axe des ordonnées correspondent aux nombre de réponses a I'item.
Dans chaque colonne, nous détaillons le nombre de réponses des neurochirurgiens.
« x » désigne un nombre a définir selon le praticien, ici correspondant aux semaines d’évolution de DVE avant de changer de traitement.
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2.8.Modalités de mise en place d'un réservoir ventriculaire

Dans le cadre de cette question, nous avons recueilli uniguement I'avis des neurochirurgiens.

Soixante-dix-sept pour cent des neurochirurgiens ne mettaient pas en place de réservoir ventriculaire

dans le cadre d’une HPH.

Aucun ne spécifiait un poids ou terme limite pour la pose du réservoir ventriculaire. De méme,

personne ne mentionnait la quantité de LCS a retirer lors des ponctions de réservoir.

Deux neurochirurgiens (8 %) réalisaient ces ponctions a un rythme prédéfini (non précisé dans les
commentaires) afin de prévenir I'apparition ou de limiter I'évolution de la dilatation ventriculaire,

méme si le patient était asymptomatique.

Deux neurochirurgiens (8 %) réalisaient des ponctions de réservoir en tenant compte des critéres de
PC, cliniques et échographiques (définis dans le paragraphe 2.3 «indications a débuter
immédiatement un traitement dans le cadre d’une HPH »), et adaptaient leur rythme de ponctions

selon ces criteres.

Un neurochirurgien précisait que son centre utilisait la dérivation ventriculo-sous-galéale mais que le
réservoir est une option acceptable, un autre mentionnait que son centre mettait en place un
réservoir ventriculaire multi-perforé lors d’une pose de dérivation ventriculo-sous-galéale sans

ponctionner.
Parmi les 6 centres ou plusieurs neurochirurgiens ont répondu, 3 (50 %) ont répondu de maniere
unanime qu’ils n’en posaient jamais et considéraient qu’il n’y avait pas d’indication a la pose de

réservoir ventriculaire dans I’'HPH.

Ainsi 77% des neurochirurgiens de notre enquéte ne posaient pas de réservoir ventriculaire dans le

cadre d’'une HPH.
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Figure 14 : Modalités de mise en place d'un réservoir ventriculaire dans le cadre d'une HPH.

Les chiffres sur I'axe des ordonnées correspondent aux nombre de réponses a I'item.
Dans chaque colonne, nous détaillons le nombre de réponses des neurochirurgiens.
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2.9. Modalités de mise en place d’'une dérivation ventriculo-sous-galéale

Dans le cadre de cette question, nous avons recueilli uniquement I'avis des neurochirurgiens.

La dérivation ventriculo-sous-galéale constituait pour 42 % des neurochirurgiens un traitement de
seconde intention.
Selon 50 % des praticiens, il convenait de la changer au-dela de 4 semaines (médiane) si la dilatation

ventriculaire était toujours active.

Aucun praticien n’a répondu qu’il existait un terme limite a la réalisation d’'une dérivation ventriculo-
sous-galéale.

Pour deux neurochirurgiens, il existait un poids limite a la réalisation de ce geste : 900 et 1500 g.
Parmi les 11 praticiens (42 %) qui optaient pour la dérivation ventriculo-sous-galéale en 2"
intention, 4 précisaient que c’était apres échec des PL.

Un praticien précisait qu’il posait une DVP dés que le poids du patient I'y autorisait.

Enfin, un dernier précisait que la dérivation ventriculo-sous-galéale était selon lui le traitement de
1" intention tant que le poids était inférieur 8 1500 grammes et/ou qu’il existait des antécédents

digestifs et / ou la persistance de sang dans les ventricules cérébraux.

Parmi les 6 centres oU plusieurs neurochirurgiens ont répondu, 4 (67 %) avaient une réponse
unanime (pour 2 centres, au-dela de X semaines d’évolution il convenait de changer de technique de

dérivation du LCS, et pour les 2 autres c’était un traitement de seconde intention).

Ainsi la dérivation ventriculo-sous-galéale constituait un traitement de seconde intention pour 43 %
des praticiens de cette enquéte.
Il convenait de changer de traitement au-dela de 4 semaines environ si la dilatation ventriculaire

était toujours active selon la moitié des neurochirurgiens interrogés.
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Figure 15 : Modalités de mise en place d’une dérivation ventriculo-sous-galéale dans le cadre d'une

HPH.

DVSG : dérivation ventriculo-sous-galéale.
Les chiffres sur I'axe des ordonnées correspondent au nombre de réponses a I'item.
Dans chaque colonne, nous détaillons le nombre de réponses des neurochirurgiens.
« x » correspond a un chiffre a définir par les praticiens, désignant ici le nombre de semaines

d’évolution de I'HPH aprés mise en place d’une DVSG.
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2.10. Modalités de réalisation d’'une ventriculocisternostomie

Dans le cadre de cette question, nous avons recueilli uniguement I’avis des neurochirurgiens.

Soixante-deux pour cent des neurochirurgiens ne réalisaient pas de ventriculocisternostomie dans le

cadre d’'une HPH.

Vingt-trois pour cent des neurochirurgiens interrogés la mettaient en place en seconde intention.

Trois précisaient que cette technique était utile en cas de sténose de I'aqueduc du mésencéphale,
tout en convenant que c’est une situation rare dans ce contexte.

Deux mentionnaient que c’était une technique avec un taux de morbidité important.

Pour deux praticiens, il convenait d’attendre 4 semaines apres la mise en place de la

ventriculocisternostomie avant de changer de traitement si I'HPH était toujours active.

Concernant I'age limite, deux neurochirurgiens précisaient I'dge seuil de 6 mois de vie, un ne
précisait pas d'age («enfant agé a distance»). Ce dernier mettait en place une
ventriculocisternostomie en cas de dysfonctionnement de la DVP, si I'hydrocéphalie était non

communicante, sous couvert d’'une DVE.

Deux neurochirurgiens mentionnaient un poids limite entre 3000 et 4000 grammes, et un autre entre

2000 et 2500 grammes avant de mettre en place une ventriculocisternostomie.
Parmi les 6 centres oU plusieurs neurochirurgiens ont répondu, 5 (83 %) avaient une réponse
unanime (3 n’en mettaient jamais dans ce contexte, un en seconde intention, et pour le dernier il

existait un poids limite a la réalisation de ce geste).

Ainsi, 62 % des neurochirurgiens interrogés dans notre enquéte ne mettaient pas en place de

ventriculocisternostomie dans le cadre d’une HPH.
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Figure 16 : Modalités de réalisation d’une ventriculo-cisternostomie dans le cadre d'une HPH

VC : ventriculo-cisternostomie
Les chiffres sur I'axe des ordonnées correspondent au nombre de réponses a I'item.
Dans chaque colonne, nous détaillons le nombre de réponses des neurochirurgiens.

« x » désigne un nombre a définir selon le praticien, ici correspondant aux semaines d’évolution de

ventriculocisternostomie avant de changer de traitement.
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2.11. Modalités de mise en place d’'une DVP

Le temps moyen de recours a la DVP devant la persistance de I’'HPH malgré le traitement mis

en place était de de 4 semaines (médiane) pour 62 % des neurochirurgiens.

Il existait un poids limite a la pose d’une DVP pour 10 neurochirurgiens (39 %) : 2000 g (médiane).

Pour 31 % des neurochirurgiens, il convenait d’attendre la diminution de la protéinorrachie autour de

1,5 g/L avant de mettre en place une DVP.

Pour 3 neurochirurgiens il existait un terme limite et un age a la pose de DVP : 37 SA pour deux, 3
mois de vie pour un neurochirurgien.
Par ailleurs, un praticien a noté qu’il n’existait pas de poids ou de terme limite a la pose de DVP si

celle-ci survenait aprés échec de dérivation ventriculo-sous-galéale.

Les modeles de dérivations implantés étaient les suivants :

- Sigma OSV 2 pour deux neurochirurgiens

- Selon trois praticien, le taux dépendait de la protéinorrachie : « si elle est élevée (> 0,8 g/L
pour un praticien), valve atlas moyenne pression puis relai OSV 2 a distance ; si elle est basse
(< 0,8 g/L pour un, ou < 1 g/L pour un second praticien), valve OSV 2 d’emblée ».

- Micromedos a pression d’ouverture réglable pour un praticien

- «0SV2 ¢'il n'y a plus la présence de sang dans les ventricules cérébraux » selon un
neurochirurgien,

- Valve Sophy moyenne pression pour un praticien

-« Valve Atlas moyenne pression, a remplacer a 6 mois par une valve type OSV 2 » pour un
neurochirurgien.

- Valve Hakim Medos réglable basse pression pour deux praticiens

- Valve micromedos programmable (Codman) pour un neurochirurgien

- Valve atlas moyenne pression pour un praticien

- Valve Polaris 30 — 200 réflée en brasse pression pour un neurochirurgien,

- Valve extra basse pression pour un praticien,

- Valve OSV 2 ou Codman micro pour un neurochirurgien

- Valve a régulation de débit pour un praticien.
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Parmi les 6 centres ou plusieurs neurochirurgiens ont répondu, 3 (soit 50 %) avaient une réponse

unanime (1 centre y avait recours au-dela de « x » semaines d’évolution de la dilatation ventriculaire

(« au-dela de 4 semaines »), un autre y avait recours au-dela de « x » semaines d’évolution de la

dilatation ventriculaire (« au-dela de 4 a 8 semaines ») avec une protéinorrachie limite, un dernier y

avait recours avec un poids limite de 1500 g).

Nous avons recueilli prioritairement I’avis des neurochirurgiens dans le cadre de cette question mais

avons choisi cependant d’exposer les réponses des pédiatres :

36 pédiatres / 52 (soit 69 %) ont répondu que I'item ne correspondait pas a leur discipline.

8 monitoraient la protéinorrachie et attendaient qu’elle soit < 1,5 g/L avant d’envisager une
DVP,

4 attendaient que le patient ait un poids supérieur a 2500 grammes,

2 qu’il ait un terme supérieur a 37 SA.

7 pédiatres y ont recours au-dela de « x» semaines d’évolution de 'HPH malgré le
traitement mis en place (ils n"ont pas précisé le nombre de semaines d’évolution (« x ») au

bout desquelles la DVP leur semblait justifiée).

Ainsi, majoritairement, il convenait de recourir a une DVP au-dela de 4 semaines environ d’évolution

de I'HPH, si le poids (> 2000 grammes) et la protéinorrachie (< 1,5 g/L) le permettaient,

respectivement pour 62 %, 38 % et 31% des neurochirurgiens de notre enquéte.
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Figure 17 : Modalités de mise en place d’'une DVP dans le cadre d'une HPH.

Les chiffres sur I'axe des ordonnées correspondent aux nombre de réponses a I'item.

Dans chaque colonne, nous détaillons le nombre de réponses des neurochirurgiens.

« x » désigne un nombre a définir selon le praticien, ici correspondant aux semaines d’évolution de
I’HPH avant de mettre en place une DVP.

114



2.12. Modalités de surveillance d'une HPH

Quatre-vingt-cing pour cent des pédiatres et 81 % des neurochirurgiens surveillaient le PC et les

signes cliniques dans le cadre d’une HPH.

Concernant le rythme de surveillance par ETF, que réalisaient 98 % des pédiatres et 96% des
neurochirurgiens toutes les 72 heures, les commentaires (uniquement laissés par les pédiatres)
étaient les suivants :

- 4 pédiatres la réalisaient une fois par semaine

- 2 laréalisaient quotidiennement,

- 1initialement une fois par semaine puis tous les 14 a 21 jours selon I’évolution clinique

1 notait que le rythme de I'ETF doit s’adapter a la clinique.

L'IRM cérébrale était réalisée uniquement si une neurochirurgie était envisagée selon 48 % des

pédiatres et 39 % des neurochirurgiens.

Peu de praticiens prenaient en compte les paramétres du LCS, la protéinorrachie était la plus

surveillée (29 % des pédiatres et 35 % des neurochirurgiens).

Concernant le rythme des EEG, 4 pédiatres en réalisaient une fois tous les 12 jours (médiane).

Le neurochirurgien ayant répondu « autre » réalisait également une surveillance par « doppler ».

Les commentaires étaient les suivants :
- Un neurochirurgien notifiait que selon lui la protéinorrachie n’était pas un bon critere de
surveillance,
- Un pédiatre précisait que I'IRM cérébrale avait pour but d’éliminer un autre probleme, type

sténose de I'aqueduc du mésencéphale.

Sur les 17 centres ou les pédiatres et neurochirurgiens ont été interrogés séparément, les réponses
des différents praticiens étaient unanimes pour 2 centres (12 %) (surveillance du PC et de la clinique,

des ETF et réalisation de I'|RM cérébrale uniquement si mesure neurochirurgicale envisagée).

Parmi les 6 centres ol plusieurs neurochirurgiens ont répondu, les praticiens avaient une réponse

unanime dans un centre (17 %, surveillance du PC, de la clinique et des ETF).
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Ainsi, I’évolution du PC et les signes cliniques (pour 86 % des praticiens), la réalisation d’'une ETF
(pour 99 % des praticiens) toutes les 72h environ, d’'une IRM cérébrale si une neurochirurgie était
envisagée (pour 46 % des praticiens) et dans une moindre mesure le monitorage de la
protéinorrachie (pour 32 % des praticiens) étaient les éléments principaux permettant une

surveillance adéquate dans le cadre d’une HPH selon les praticiens interrogés dans cette enquéte.
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Figure 18 : Modalités de surveillance dans le cadre d'une HPH

Les chiffres sur I'axe des ordonnées correspondent aux nombre de réponses a l'item.
Dans chaque colonne, nous détaillons le nombre de réponses par catégorie de praticiens : pédiatres néonatalogistes ou neurochirurgiens.

117



2.13. Critéres amenant a mettre en place des soins proportionnés

Quarante-six pour cent des pédiatres et 73 % des neurochirurgiens mettaient en place des
soins proportionnés si des comorbidités importantes étaient associées a I’'HPH (telles que la présence
d'un canal artériel nécessitant un traitement, une bronchodysplasie sévére nécessitant une

ventilation invasive au long cours, une hémorragie pulmonaire, un sepsis sévere).

Cinquante-huit pour cent des pédiatres et 73 % des neurochirurgiens mettaient en place des soins

proportionnés si d’autres lésions cérébrales étaient présentes a I'imagerie dans ce contexte d’"HPH.

Soixante-sept pour cent des pédiatres et 31 % des neurochirurgiens posaient des limitations des

thérapeutiques actives si I'HPH était liée a une HIV de grade IV bilatérale.

Le terme de naissance « seuil » pour envisager une décision de LATA dans un contexte d’ HPH était

de 26 SA (médiane) pour les praticiens.

Concernant le poids de naissance « seuil » pour envisager une décision de LATA, deux pédiatres

avaient répondu 600 g.

Pour 25 % des pédiatres et 19 % des neurochirurgiens, aucun critére pris isolément ne justifiait de

soins proportionnés. La situation globale était évaluée au cas par cas.

Dans les critéres « autres » :

- 6 pédiatres soulignaient I'importance du positionnement parental,

- 3 pédiatres et un neurochirurgien notaient I'importance d’une décision pluridisciplinaire.

- 1 neurochirurgien et 1 pédiatre pensaient que la décision de LATA se prenait au cas par cas
sans critére prédéfini,

- 1 pédiatre précisait I'importance du terme corrigé de survenue de I'HPH (mais ne
mentionnait pas de chiffre précis)

- 2 pédiatres pensaient qu’il n’y avait pas de terme ou de poids seuils, ces critéres entrant dans
une évaluation globale.

- 1 neurochirurgien prenait également en compte les conditions de naissance (qu’il ne

détaillait pas dans sa réponse),
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- 1 neurochirurgien considérait également |'état septique de I'enfant comme un critere de

LATA.

Sur les 17 centres ou les pédiatres et neurochirurgiens ont été interrogés séparément, pour 2
équipes (12 %) les réponses des praticiens étaient unanimes au questionnaire a choix multiples (la
présence de comorbidités associées pour une équipe ; la présence d’autres lésions cérébrales a

I'imagerie et le grade IV bilatéral de I’HIV pour I'autre équipe).

Parmi les 6 centres ou plusieurs neurochirurgiens ont répondu, 2 (33%) avaient une réponse unanime

(la présence de comorbidités associées ainsi que d’autres lésions cérébrales a I'imagerie).

Ainsi, majoritairement, les praticiens de notre enquéte discutaient la mise en place de soins
proportionnés dans le cadre d’'une HPH si celle-ci est associée a des comorbidités importantes (pour
56 % des praticiens), ou a d’autres lésions cérébrales révélées par I'imagerie (pour 64 % des

praticiens) ou enfin si elle est liée a une HIV de grade IV bilatérale (pour 56 % des praticiens).
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Figure 19 : Critéres de mise en place de soins proportionnés dans le cadre d'une HPH.

Les chiffres sur I'axe des ordonnées correspondent aux nombre de réponses a l'item.
Dans chaque colonne, nous détaillons le nombre de réponses par catégorie de praticiens : pédiatres néonatologistes ou neurochirurgiens.
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DISCUSSION

Notre étude concernait la prise en charge de I'HPH chez le nouveau-né prématuré. Pour la
décrire nous avions réalisé deux parties, une cohorte rétrospective locale et une enquéte de

pratiques nationale.

Les principaux résultats de notre étude étaient les suivants.

Notre cohorte mettait en valeur les signes échographiques pour déterminer I'instauration
d’un traitement tandis que I'enquéte de pratiques désignait I’association des signes cliniques et
échographiques.

Il faut toutefois noter que les critéres cliniques étaient trés probablement pris en compte dans le
choix du traitement pour notre cohorte, mais les dossiers médicaux ne permettaient pas de noter
cette prise en compte, d{ au caractére rétrospectif.

Le traitement de 1° intention principalement réalisé dans notre cohorte locale ainsi que
dans I'enquéte de pratiques était la PL (bien qu’un quart des praticiens de chaque profession la
déconseillaient dans le cadre d’'une HPH).

La dérivation ventriculo-sous-galéale représentait une option thérapeutique de premiere
intention pour un quart des pédiatres et la moitié des neurochirurgiens interrogés dans notre
enquéte, alors qu’aucune dérivation ventriculo-sous-galéale n’a été réalisée dans notre cohorte
entre 2000 et 2015.

Les critéres d’indication de DVP étaient similaires dans notre cohorte et notre enquéte. Elle
était mise en place aprés 3 PL (médiane), environ aprés 4 semaines d’évolution de 'HPH malgré le

traitement mis en place (5 semaines dans la cohorte), avec un poids supérieur a 2000 grammes (2700

g dans la cohorte) et une protéinorrachie inférieure a 1,5 g/L.

La population de notre cohorte était représentée par des nouveau-nés prématurés ayant
présenté une HIV compliquée d’'une HPH. Elle était composée par autant de patients vivants que
décédés, ce qui est discordant avec la littérature qui retrouve, dans le cadre de I’'HPH, un taux de

déces moyen d’environ 20 % (49) (46), diminuant la validité externe de cette étude.
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Les patients vivants présentaient une étiologie de prématurité plus volontiers induite que spontanée
(ce qui était I'inverse pour les patients décédés), et présentaient une prématurité moindre, un poids
de naissance plus important, une meilleure adaptation a la vie extra-utérine, moins de réanimation
périnatale, et moins de comorbidités (représentées par les troubles hémodynamiques, la persistance
du canal artériel, le besoin transfusionnel de culots de globules rouges et la thrombopénie) que les
patients décédés.

Cela dit, les patients décédés avaient pourtant bénéficié d’une corticothérapie anténatale plus
adaptée, possiblement en raison d’un terme de naissance plus faible.

Ces éléments renforgaient la validité interne de notre étude.

Les patients de notre cohorte bénéficiaient d’'une premiere ETF a 1 jour de vie, approchant la
littérature, I’étude de Perlman et al conseillant de réaliser une premiére ETF entre 3 et 5 jours de vie
(20).

Notre population présentait plus d’'HIV de grade 4 qui étaient plus volontiers bilatérales chez les
patients décédés par rapport aux patients vivants, et aucun enfant ayant présenté une HIV de grade

2 ne nécessitait de DVP ultérieurement.

Devant le peu d’HIV de grade 2 compliquée d’HPH dans notre étude, bien que cela soit concordant
avec la littérature, nous nous interrogions sur I’évolution au fil des années de la distinction entre une
HIV de grade 2 présentant une HPH donc une dilatation ventriculaire secondaire et une HIV de grade
3 donc présentant une dilatation ventriculaire d’emblée, certes différentes sur le plan

physiopathologique.

Le diagnostic d’HIV, d’"HPH, et I'atteinte de I'index ventriculaire maximal étaient réalisés plus tot chez
les patients décédés que chez les patients vivants, reflet de la sévérité neurologique présentée par
les patients décédés.

ieme

Cependant, la proportion de patients présentant un index ventriculaire supérieur au 97°"" percentile

ieme

et supérieur au 97 percentile + 4 mm était la méme entre les patients vivants et décédés. Ces
derniers présentaient d’ailleurs moins de dilatation tri et tétra ventriculaire.

Nous en avons conclu que les patients décédés présentaient possiblement des conditions de
naissance plus séveres avec des comorbidités plus importantes que les patients vivants, pour un

tableau neurologique comparable mais survenant plus tét chez les patients décédés, faisant du
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parametre de I'dge de survenue des lésions un critére de gravité potentiel (comme soulevé par un

praticien de I'enquéte).

Les critéres d’indication de traitement dans le cadre d’une HPH semblent discordants aussi bien

entre notre étude rétrospective que dans I'évaluation des pratiques et dans la littérature.

Dans notre étude, les signes échographiques qui étaient pris en compte pour débuter la prise en

charge dans le cadre de I’'HPH étaient assez similaires dans la cohorte rétrospective et dans I'enquéte
de pratiques, insistant sur I'index ventriculaire (supérieur au 97°™ percentile ou supérieur au 97°™
percentile +4 mm) sans franche distinction entre une intervention précoce ou tardive, un IR de
I'artére cérébrale antérieure > 0,85 (en I'absence de canal artériel) ce qui est concordant avec la
littérature (37). L'utilisation de nomogramme de Levene redessiné par Whitelaw (annexe 3)
permettrait probablement de diminuer la variabilité d’interprétation inter-praticiens et inter-centres,
permettant d’homogénéiser une partie de la prise en charge de I'HPH.

L’étude de cohorte et I'enquéte de pratiques mentionnaient également la notion de progression de
la dilatation ventriculaire entre deux ETF successives quel que soit I'index ventriculaire.

Cependant I'étude de cohorte mettait essentiellement en valeur les signes échographiques pour
I'instauration d’un traitement tandis que I'enquéte de pratiques désignait I'association des signes
cliniques et échographiques.

Ceci est trés probablement lié au fait que nous n’avons pas pu interpréter les données concernant les
signes cliniques présentés par nos patients du fait d’'un grand nombre de données manquantes, ce

qui représente une limite importante de notre travail, liée a son caractere rétrospectif. Ainsi, il est

fort probable que les critéres cliniques étaient pris en compte pour I'instauration d’un traitement.

De Vries et al ont conduit une étude rétrospective multicentrique (publiée en 2002) incluant 95
enfants de moins de 34 SA afin de savoir quand intervenir. Les enfants pris en charge a partir du
97"*™ percentile + 4 mm (intervention dite tardive) atteignaient ce seuil significativement plus tot (p
0,03) et nécessitaient une DVP plus souvent (62% des cas) que ceux traités dés le 97°™ percentile
atteint (intervention dite précoce), chez qui la DVP était réalisée moins souvent (16% des cas).

Dans cette étude, les PL avaient pour but de retirer 10 ml/kg de LCS, et étaient répétées en fonction
de I'index ventriculaire ou de I'aspect des ventricules a I'échographie. Lorsque les PL étaient réalisées
précocement, elles étaient associées a une forte diminution du risque de nécessité de DVP (OR =

0,22,1C95 % [0,08 - 0,22]).
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7 Y

De plus, le nombre d’enfants développant un handicap modéré a sévere était également plus
important dans le groupe traité de maniéere tardive (26% contre 16% chez ceux traités de maniere
précoce).

Cette étude est donc plutét en faveur d’une intervention précoce, donc pour un IV supérieur au

97"™ percentile (52).

Dans I'étude multicentrique prospective ELVIS (early versus late ventricular intervention study,
publiée en 2018), De Vries et al ont inclus 126 nouveau-nés prématurés présentant une HPH,

ieme

randomisés en deux groupes : intervention précoce (index ventriculaire supérieur au 97 percentile

ieme

et corne antérieure supérieure a 6mm) et tardive (index ventriculaire supérieur au 97°™ percentile +
4mm et corne antérieure supérieure a 10 mm). L'intervention consistait a réaliser 3 PL maximum,
suivies par la mise en place d’un réservoir ventriculaire via lequel étaient réalisées des ponctions de

ieme

LCS puis d’une DVP en I'absence de stabilisation de I'index ventriculaire inférieur au 97°™ percentile
+4mm.

Aucune différence statistiquement significative n’était retrouvé en terme de mortalité ou de DVP,
mais les enfants traités précocement recevaient de maniére significative plus d’interventions

invasives a type de PL et de ponctions de réservoir ventriculaire (53).

Dans notre cohorte, un tiers des patients ne bénéficiaient que d’une simple surveillance,
malgré des signes échographiques présents alors que cette option thérapeutique n’était choisie que
par une minorité des praticiens de notre étude.

On ne connait en revanche pas la tolérance clinique de notre population, parametre limitant
essentiel. Cela parait concordant avec la littérature. Ainsi dans I'étude de Brouwer et al, un quart des

patients bénéficiaient d’une surveillance seule (13).

Le traitement principalement réalisé était la PL dans notre cohorte locale ainsi que dans
I’enquéte de pratique nationale.
Soulignons que nous n’avons pas pu juger de I'efficacité des PL dans notre étude de cohorte, du fait
d’un nombre de données manquantes importantes notamment sur les signes cliniques présentés par
les patients (avant mais aussi apres le geste) et lié a son caractére rétrospectif.

Cela se distingue de la littérature.

124



Ainsi, selon la revue systématique de la littérature de Mazzola et al, les traitements de premiere
intention de I'HPH sont représentés par le réservoir ventriculaire, la dérivation ventriculo-sous-

galéale, la DVE et les PL (recommandation de grade 1) (43).

D’aprés Whitelaw et al, les PL ne réduisent pas le risque de DVP ni de handicap avec un taux
d’infections important (7%) (37).
Dans I'étude multicentrique rétrospective de De Vries et al, les PL réalisées précocement (index

ieme

ventriculaire supérieur au 97 percentile) étaient associées a une forte réduction de dérivation
ventriculo-péritonéale (OR = 0.22, 95% IC 95% [0.08-0.62]) (52).

Mazzola et al quant a eux préconisent de ne pas utiliser en routine les ponctions lombaires a un
rythme prédéfini, ne changeant pas I'évolution de I'hydrocéphalie ni la nécessité de DVP
(recommandation de grade 1), reconnaissant cependant qu’elles peuvent étre utiles lorsqu’un

traitement immédiat est requis en cas d’hypertension intra-cranienne (43).

Dans I'enquéte de pratiques, presque deux tiers des pédiatres et la moitié des neurochirurgiens
recommandaient la PL en premiére intention, alors qu’un quart des praticiens de chaque profession
la déconseillaient dans le cadre d’'une HPH.

Ceci peut s’expliquer par la nécessité de faire un geste en cas de mauvaise tolérance clinique de
I’'HPH, la PL représentant une thérapeutique simple et rapidement mise en ceuvre par rapport a une
mesure neurochirurgicale.

Un des praticiens de I'enquéte a d’ailleurs formulé que l'indication thérapeutique dépendait de

I’échographie mais que la technique reposait sur la tolérance clinique.

Concernant la réalisation de PL malgré une hydrocéphalie tri-ventriculaire, témoignant a priori du
caractére non communicant, un des pédiatres néonatalogistes a précisé que les neurochirurgiens de
son centre demandaient malgré tout systématiquement I’essai d’une PL soustractive.

Aprés discussion avec un des neurochirurgiens bordelais, le Dr GIMBERT, I'explication provient du fait
gu’il s’agit en réalité d’'une hydrocéphalie communicante, tétraventriculaire, mais qui est visible en
supra tentoriel, (donc sur le troisieme ventricule et les ventricules latéraux) car les sutures se

disjoignent alors que ce phénomeéne de disjonction est minime en fosse postérieure.

Par ailleurs, les praticiens francais de notre étude (ainsi que les praticiens européens de I'étude de

Brouwer et al (13)) réalisaient environ 3 PL avant d’envisager un changement de technique de

125



dérivation de LCS ou de transférer le patient a proximité d’un centre de neurochirurgie pédiatrique,
ce qui est concordant avec les résultats que nous avons observé dans notre étude de cohorte.

Le rythme des PL réalisées dans notre cohorte semblait s’accorder aux critéres cliniques et
échographiques que présentaient le patient, concordant avec la littérature qui ne préconise pas

I'utilisation de PL a un rythme prédéfini pour limiter I’évolution de I'HPH (43).

Un seul centre périphérique a pratiqué une PL avant le transfert a proximité d’'un centre de
neurochirurgie pédiatrique, les 3 autres patients venant de I'extérieur ont regu leurs premiéres PL au

CHU de Bordeaux.

La dérivation ventriculo-sous-galéale n’a été mise en place chez aucun patient de notre
centre entre 2000 et 2015, alors qu’elle représentait un traitement de premiere intention pour
presque un quart des pédiatres et la moitié des neurochirurgiens interrogés, en accord avec la
littérature (43), et représentait un traitement de seconde intention pour 40 % des neurochirurgiens.
Aprés discussion avec le Dr GIMBERT, neurochirurgien bordelais, il existe en effet un possible biais
de sélection. Selon lui cette technique représente une bonne option parmi les thérapeutiques
agressives, mais déboucherait plus volontiers sur un geste permanent : la DVP.

Ainsi, il paraitrait pertinent de privilégier une solution moins agressive, la PL, permettant de gagner

du temps, donc du poids et donc de limiter les complications.

Dans son étude unicentriqgue menée sur 10 ans chez 325 nouveau-nés prématurés de moins de 40SA
présentant une HPH, Limbrick et al ont mis en évidence que 29,2% des patients ont bénéficié d’une
mesure temporaire neurochirurgicale (65 réservoirs ventriculaires et 30 dérivations ventriculo-sous-
galéales). Le taux de DVP parmi ces 95 nouveau-nés était de 72,6% (69 / 95 enfants). Soixante-quinze
pour cent des nouveau-nés traités par un réservoir ventriculaire et 66,7% de ceux traités par
dérivation ventriculo-sous-galéale  bénéficiaient d’'une DVP, sans différence statistiquement
significative entre ces deux groupes en termes de taux d’infection, de révision du traitement

neurochirurgical provisoire et permanent et de mortalité. (46)

Cependant, dans son étude rétrospective conduite auprés de 90 enfants sur une période de 14 ans,
Wang a mis en évidence que les patients ayant une dérivation ventriculo-sous-galéale nécessitaient
moins d’interventions (a type de prélevement de LCS) que ceux ayant un réservoir ventriculaire

(respectivement 1.6 + 1.7 ponctions versus 10 + 8.7, p < 0.001) et bénéficiaient d’'une DVP également
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plus tardivement (donc avec un poids plus important) que ceux ayant un réservoir ventriculaire (80.8
+ 67.5 jours versus 48.8 +26.4 jours, p = 0.012 ; (3.31 + 2.0 kg versus 2.42 + 0.63 kg, p = 0.016). lI n’y
avait pas de différence significative entre ces deux groupes en termes d’infection de matériel, de

DVP, et d’infection sur DVP (45).

Aucun réservoir n’a été mis en place chez les patients de notre cohorte, ce qui concordait
avec les neurochirurgiens francais interrogés dans le cadre de cette enquéte de pratique nationale,
ce qui differe de leurs confreres européens ainsi que des données de la littérature d’'une maniere
générale (13,43).

Certains des neurochirurgiens interrogés ont déclaré qu’ils avaient peu d’expérience avec cette
technique, d’autres qu’ils posaient un réservoir multiperforé en méme temps que la dérivation

ventriculo-sous-galéale sans réaliser de ponction de réservoir.

Une DVE a été mise en place chez deux patients de notre cohorte, alors que les
neurochirurgiens interrogés dans notre étude n’en réalisaient pas dans ce contexte, jugée par

beaucoup comme conférant un risque infectieux majeur.

La méta-analyse de Mazzola et al met en évidence que les réservoirs ventriculaires présentent
cependant une morbidité et mortalité moindre que les DVE, mais reconnait cette derniére comme un

traitement possible dans le cadre de I'HPH (43).

Dans I'étude rétrospective de Bassan et al, les nouveau-nés présentant une HPH bénéficiaient en
premier de PL (ou plus rarement de ponction ventriculaire). Si elles étaient inefficaces (< 10ml/kg) ou
en I'absence de stabilisation de I’hydrocéphalie sur une période d’une a deux semaines, 'indication
de DVE était posée, et I'intervention était réalisée par un neurochirurgien au lit du patient.

Lorsque cette chirurgie était réalisée précocement (avant 25 jours de vie), les enfants présentaient a
I’age de 5 ans des fonctions cognitives, sociales, d’adaptation, de communication meilleures que
lorsque la dérivation ventriculaire externe était réalisée tardivement (aprés 25 jours de vie).

Trente pour cent des enfants avaient un retard mental sévere lorsque l'intervention était précoce
contre 80% quand elle était tardive (p= 0,03).

Il N’y avait pas de différence cependant en terme de nécessité de DVP (100% des deux groupes en

bénéficiaient), ni en terme de révision ou d’infection sur DVP (47).
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Aucune ventriculocisternostomie n’a été mise en place chez les patients de notre cohorte, ce

qui s’accordait avec 'opinion des neurochirurgiens interrogés ainsi qu’avec la littérature.

Ainsi, Mazzola et al ne recommandent pas cette technique devant le peu d’études disponibles et

donc le faible niveau de preuve de cette intervention (grade Ill) (43).

Dans leur essai unicentrique prospectif, Elgamal et al ont étudié [Iefficacité de Ia
ventriculocisternostomie dans le cadre des hydrocéphalies chez I’enfant de moins de un an, toutes
causes confondues. Sur 49 patients inclus, le taux de succes (défini par I'absence de DVP ou de
réintervention sur la ventriculo-cisternostomie sur la période de suivi d’environ 6 ans) était de 69%,
et de 77% si |’étiologie était une sténose de I'aqueduc de Sylvius.

Cependant, seulement 14% (soit 7 patients) étaient des anciens prématurés et 6 nouveau-nés sur 7
ont eu une DVP. Ainsi, cette technique recevrait d’excellents résultats pour les enfants nés a terme,

mais mitigés chez les anciens prématurés (54).

Dans leur étude prospective unicentrique, Warf et al ont inclus 10 nouveau-nés prématurés
présentant une HPH avec nécessité de dérivation permanente.

La plupart était initialement traitée par PL évacuatrices puis par dérivation ventriculo-sous-galéale
quand celles-ci n’étaient pas efficaces. En I'absence d’amélioration malgré ces mesures, une
ventriculo-cisternostomie avec cautérisation des plexus choroides était réalisée.

Quarante pour cent des patients ne nécessitaient pas d’autre intervention sur les 30 mois de suivi.
Soixante pour cent recevaient une réintervention et au total 50% a terme bénéficiaient d’'une DVP

(55).

Les criteres d’indication de la DVP dans le cadre de I’'HPH étaient assez homogénes dans
notre étude. Ainsi, les praticiens interrogés recommandaient une DVP quand la dilatation
ventriculaire était toujours active apres 4 semaines d’évolution (5 dans I'étude de cohorte) malgré le
traitement mis en place, avec un poids supérieur a 2000 g (2700 g dans I'étude de cohorte) et une
protéinorrachie inférieure a 1,5 g/L, ce qui correspond aux critéres émis par les praticiens européens
dans I'étude de Brouwer et al (poids entre 1000 et 3000 g et protéinorrachie de moins de 1 voire 1,5
g/L).

De plus, les patients recevaient 3 PL (médiane) avant de bénéficier d’'une DVP, ce qui correspondait

également a I'’enquéte de pratiques.
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Le taux de patients de notre population bénéficiant d’'une DVP était comparable a la littérature selon

I’étude de Ellenbogen et al (56) (autour de 15 %), renforcant la validité externe de notre étude.

Enfin, selon notre enquéte aupres des patients vivants, ceux avec une DVP présentaient un
développement psychomoteur comparable a ceux qui n’avaient pas eu de DVP, mais bénéficiait d’un
suivi plus important neuropédiatrique et pédopsychiatrique ainsi que d’une prise en charge plus
importante en kinésithérapie et psychomotricité. lls présentaient également plus de difficultés
scolaires mais avec un age de passage en CP adapté et identique aux patients n’ayant pas de DVP. De
méme, les patients ayant bénéficié d’'une DVP réalisaient également une activité extra-scolaire au
méme titre que ceux n’ayant pas eu de pose de DVP.

Ceci étant a nuancer devant le faible effectif de patients interrogés.

Selon Mazzola et al, il n’existe pas assez de preuve pour recommander un poids spécifique ou des
caractéristiques particuliéres de LCS pour poser l'indication de DVP, ceci étant laissé a I'appréciation

de I'équipe médico-chirurgicale (43).

D’apres leur expérience, Whitelaw et al expliquent que la DVP est réalisée aux alentours du terme
corrigé si I'enfant présente toujours le besoin de technique soustractive de LCS afin de maintenir une
croissance de périmétre cranien correcte. Par exemple dans le cadre d’'un enfant avec réservoir
ventriculaire : une fois que la protéinorrachie est inférieure a 1,5 g/L et que I'enfant atteint un poids
correct (aux alentours de 2500 grammes), les ponctions via le réservoir cessent et le périmetre
cranien est mesuré quotidiennement. Si celui-ci s’accroit de plus de 2mm par jour, une ETF est
réalisée afin de s’assurer de I’hydrocéphalie (et non pas d’une majoration de volume cérébral). Dans
ces circonstances, et ce constaté sur plusieurs jours, ils posent alors l'indication de dérivation

permanente (37).

En revanche, selon Whitelaw, elle ne devrait pas constituer le traitement de premiére intention et ce
pour plusieurs raisons. Premiérement, la quantité importante de sang et de protéines contenues
dans le LCS lors d’'une HPH débutante entraverait le bon drainage du LCS et entrainerait une
réintervention précoce sur la dérivation. Ensuite, la peau des nouveau-nés de moins de 1000g étant
excessivement fragile, elle est tres a risque d’ulcération et donc d’infection. De plus, une période
d’évaluation est requise dans ce contexte d’hydrocéphalie car environ 50% des enfants n’auront in

fine pas besoin de technique de dérivation permanente de LCS.
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Dans I’étude ELVIS incluant 126 patients, environ 20% des patients présentant une HPH bénéficiaient
d’une DVP. Une réintervention a moins d’un mois (infection, dysfonction de valve) était nécessaire

ieme

dans 58% des cas si le seuil d’intervention était supérieur au 97 percentile pour Il'index

ieme

ventriculaire, contre 7% si le seuil d’intervention était supérieur au 97 percentile + 4mm. Sept

pour cent présentaient également une déconnexion. (53)

Les criteres de surveillance relevés par les praticiens interrogés étaient les critéres cliniques,
échographiques par ETF toutes les 72h, par IRM cérébrale essentiellement quand une neurochirurgie
était envisagée, et a plus ou moindre mesure la protéinorrachie.

Dans notre cohorte bordelaise, un contréle par ETF était réalisé tous les 6 jours (médiane) et I'IRM
était réalisée en grande majorité chez les patients vivants quel que soit leur type de traitement,
neurochirurgical ou non. Hormis ces éléments, les criteres de surveillance clinique, échographique,

biologique (protéinorrachie) étaient semblables entre la cohorte locale et 'enquéte nationale.

Dans la littérature, I'attitude de surveillance échographique est discordante. La majeure partie des
centres réalisent une ETF toutes les 24 ou 48h une fois le diagnostic d’'HPH réalisé afin de déterminer
le meilleur moment pour intervenir. Certains centres en réalisent cependant une fois par semaine

(13).

Les critéres de mise en place de soins proportionnés étaient assez homogeénes entre notre
cohorte locale et I'enquéte de pratiques nationale, reposant sur les comorbidités majeures associées,
les autres lésions cérébrales présentes sur I'imagerie, le grade IV bilatéral de I'HIV sous-jacente, et
pour notre cohorte le terme de naissance était également un facteur important.

De nombreux praticiens ont ajouté également que c’était une décision pluridisciplinaire, a prendre
en incluant la volonté des familles a part entiere.
D’autres, moins nombreux, abordaient également l'importance du terme de naissance, qu’ils

situaient comme seuil a 26SA et le poids de naissance a 600 grammes.

Le terme et poids de naissance étaient plus faibles chez les patients de notre cohorte ayant eu une
décision de soins proportionnés. Ceux-ci présentaient une moins bonne adaptation a la vie extra-
utérine, des comorbidités plus importantes (défaillance multi-viscérale, instabilité hémodynamique,

persistance du canal artériel, hémorragie pulmonaire, thrombopénie, anémie), et présentaient plus
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de dilatation tétraventriculaire et d’HIV de grade 4 bilatérale que les patients tous confondus de
notre enquéte.

Cependant, la proportion d’HIV de grade 3 et 4 étaient la méme entre ces deux populations, ainsi
qgue l'index ventriculaire rapporté au nomogramme de Levene redessiné par Whitelaw (annexe 4),
mais présentaient ces atteintes plus précocement que les patients tous confondus. Ce dernier critére
d’age d’apparition des lésions avait d’ailleurs été soulevé par un des praticiens interrogés dans notre

enquéte et pris en compte dans la décision de mise en place de soins proportionnés.

Les points forts de notre travail reposent sur le nombre de variables recueillies, a la fois sur les
dossiers informatisés et sur les dossiers papiers situés aux archives du CHU de Bordeaux, sur le taux
de réponses au questionnaire envoyé aux praticiens, de 75 %, renforgant la validité interne de cette
these. On peut également souligner la précision des informations liées aux échographies avec un
grand nombre d’images réévaluées par le chef de service de radio-pédiatrie du CHU de Bordeaux, le
Pr CHATEIL, permettant d’exclure les patients n’ayant pas présenté d’HPH, ce qui diminue le biais de

sélection.

Les limites de ce travail sont représentées par le caractere rétrospectif de la cohorte, avec un nombre
de données manquantes important, notamment sur les critéres cliniques des patients lorsqu’ils
présentaient une HPH, et I’évolution du PC.

De plus cette étude présente un petit effectif (n = 63), malgré une période longue de 15 ans, et trés
peu de patients recontactés (la moitié des patients vivants), diminuant la puissance et donc la validité
interne de ce travail.

Enfin, la mise en évidence de la discordance inter-praticiens concernant la problématique de prise en
charge globale de I'HPH témoigne de la validité externe de cette étude, mais souléve l'interrogation
d’un questionnaire complexe avec des réponses souvent multiples et fermées (bien que les praticiens
pouvaient toujours cocher la mention « autre » s’ils ne trouvaient pas satisfaction dans les choix
proposés) ne reflétant pas toujours la réalité de leur pratique, ce qui a en effet été noté par un des

praticiens.

Ainsi, la prise en charge des HPH chez le nouveau-né prématuré reste au coeur des débats,
tant sur la scene locale que nationale, comme le reflete notre travail.
Ainsi a partir des résultats, des grandes lignes conductrices pour la prise en charge de I'HPH chez le

nouveau-né prématuré semblent se dégager.
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&= L'association des signes cliniques et échographiques peut étre prise en compte afin de

débuter un traitement.

& Les signes échographiques pour débuter un traitement sont les suivants: un index

ieme ieme

ventriculaire > 97 percentile, ou > 97 percentile + 4mm d’aprés le nomogramme de
Whitelaw, ou une majoration de la dilatation ventriculaire sur deux échographies successives
quel que soit I'index ventriculaire, I'index de résistance de I'artére cérébrale antérieure >

0,85 en I’'absence de canal artériel persistant.

iere

& Le traitement de 1™ intention a discuter est la dérivation ventriculo-sous-galéale. La PL reste
au ceeur des débats, mais semble avoir une place légitime lors de signes cliniques d’HTIC ou

lorsque la pose d’une dérivation ventriculo-sous-galéale n’est pas envisageable.

& Le rythme des PL est a adapter en fonction des signes cliniques et échographiques présentés
par le patient. Trois PL peuvent étre réalisées avant de changer de traitement. Si la PL est

infructueuse, elle peut étre retentée le lendemain.

& La DVE et la ventriculocisternostomie ne semblent pas étre un traitement commun de I'HPH.

& Le réservoir ventriculaire n’est pas un traitement de premiére intention dans I’'HPH selon les
pratiques frangaises actuelles, mais a néanmoins potentiellement sa place dans la prise en

charge.

& La DVP se discute aprés 4 semaines d’évolution malgré le traitement mis en place si la
dilatation ventriculaire est toujours active, que le poids du nouveau-né est satisfaisant (>

2000g environ) ainsi que la protéinorrachie (< 1,5 g/L).

& La surveillance est essentiellement clinique et échographique (toutes les 72h environ). L'IRM
cérébrale est réalisée lorsqu’une technique neurochirurgicale est envisagée. Les parametres

du LCS sont peu monitorés (la protéinorrachie essentiellement).

& Les mesures de soins proportionnés doivent étre prises de maniere pluridisciplinaire. La
présence de comorbidités importantes, d’autres Iésions cérébrales a I'imagerie, le grade IV
bilatéral de I'HIV associés a 'HPH semblent étre des critéres majeurs a prendre en compte

dans I’élaboration de telles mesures.
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CONCLUSION

L'Hydrocéphalie post hémorragique représente un probleme de santé publique majeur dans
le domaine de la néonatologie, a la fois devant les limites de la grande prématurité sans cesse
repoussées par les progres de la médecine et devant I'hétérogénéité de pratiques que souléve cette

problématique.

Dans l'optique d’une recherche constante d’amélioration de prise en charge de I'HPH, Klebermass-
Schrehof et al ont réalisé une étude prospective unicentrique, incluant 17 patients présentant une
HPH, avec évaluation clinique et paraclinique représentée par des électro-encéphalogrammes
d’amplitude (aEEG) et des potentiels évoqués visuels (PEV). Les modifications de temps de latence
pour les PEV et de tracé pour I'aEEG étaient plus précoces que |'apparition des signes cliniques
d’HTIC, se normalisant avec le drainage du LCS (par DVE ou DVP). Ainsi, ces deux examens pourraient

participer a un diagnostic plus précoce d’HPH et aider alors a optimiser le seuil d’intervention (57).

Ainsi, a la lumiere de cette étude, une surveillance clinique, paraclinique adéquate des nouveau-nés

prématurés menant a un diagnostic précoce d’HPH et une homogénéisation des pratiques pourraient

participer a I'optimisation de leur prise en charge et de leur devenir.
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ANNEXES

Annexe 1 : L'index Ventriculaire en fonction de I’age gestationnel selon Levene (34), 3™, 50°™, et

97"™ percentile.

Annexe 2 : Index ventriculaire en fonction de I'dge gestationnel réactualisé selon Brouwer (35)

ieme

Annexe 3 : Index Ventriculaire au 97" percentile + 4mm, selon Whitelaw (36)

Annexe 4 : Questionnaire de suivi renseigné aupres des parents

Annexe 5 : Questionnaire d’évaluation des pratiques concernant la prise en charge des dilatations

ventriculaires post HIV, adressé aux praticiens :
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Fig. 4 Cross-sectional chart of ventricular index.
Smoothed centiles are 3rd, 50th, and 97th.

Annexe 1: L'index Ventriculaire en fonction de I’4ge gestationnel selon Levene (34), 3*™, 50°™, et
97°™ percentile.
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Annexe 2 : Index ventriculaire en fonction de I'dge gestationnel réactualisé selon Brouwer (35)
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Annexe 3 : Index Ventriculaire au 97°™ percentile + 4mm, selon Whitelaw (36)
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Annexe 4 : Questionnaire de suivi renseigné aupres des parents :

Actuellement :

Age de I'enfant

Niveau scolaire

Prise en charge paramédicale
Traitement médicamenteux

Activité extra-scolaire, si oui laquelle

Développement psycho-moteur :

Age de la tenue assise

Age d’association de 2 mots

Age des phrases de 3 mots
Présence de difficultés a la marche
Age acquisition de la marche

Age du tricycle

Prise en charge paramédicale :

Orthophoniste
Psychomotricienne
Kinésithérapeute
Ergothérapeute

CAMSP

Antécédents médicaux :

Suivi neuropédiatrique
Pédopsychiatre
Epilepsie

Port de lunettes

Autre antécédent

Scolarisation :

Classe normale

SESSAD

Etablissement scolaire particulier (IME)
Classe spécialisée

Auxiliaire de vie scolaire
Redoublement

Age du passage en CP

Comportement avec les autres enfants

Autres difficultés particuliéres rencontrées
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Annexe 5 : Questionnaire d’évaluation des pratiques concernant la prise en charge des dilatations
ventriculaires post HIV, adressé aux praticiens :

1. Dans quelle ville travaillez-vous ?
Etes-vous pédiatre néonatologiste ou neurochirurgien ?
Disposez-vous d’un centre de neurochirurgie au sein de I’hopital dans lequel vous travaillez ?

2. Lesindications a débuter un traitement immédiatement dans le cadre d’une dilatation
ventriculaire post HIV vont étre :

R/
0'0

R/
0'0

R/
0'0

K/
0’0

0’0

K/
0’0

L’évolution du périmetre cranien : >2 mm en un jour, > 4mm en deux jours, >14
mm en 7 jours ou autre croissance, a préciser dans les commentaires

Le périmetre cranien n’est pas un bon signe clinique, trés dépendant de la
personne qui le mesure, et donc vous ne vous en servez pas pour poser
I'indication de débuter un traitement.

Les signes cliniques seuls : apnées, bradycardies, tension de la fontanelle,
disjonction des sutures, troubles du tonus, crises convulsives, vomissements,
troubles de conscience...

Les signes échographiques seuls (cf question suivante)

L’association impérative des signes cliniques ET échographiques

Je considére qu’il n’y a pas d’indication ou le traitement soit immédiatement
nécessaire

Autres arguments (a préciser dans les commentaires)

3. Lessignes échographiques indiquant la mise en place d'un traitement immédiat sont :

La question ne correspond pas a ma discipline

L'indice de Levene (sur une coupe frontale passant par les foramens de Moroe,
de la ligne médiane a I'extrémité latérale la plus éloignée) > 97’iéme percentile
L'indice de Levene > 97iéme percentile + 4mm

L'indice de Davies (la plus grande largeur mesurée a angle droit du plus grand
diametre diagonal de la corne frontale) > 6 mm

L'index de résistance de I'artére cérébrale antérieure > 0,85 (en I'absence de
canal artériel)

Une majoration de la dilatation ventriculaire sur deux échographies successives,
peu importe l'indice de Levene.

Autre signe échographique (a préciser dans les commentaires)

4. Parmiles cas ol un traitement est immédiatement indiqué, lequel réalisez-vous en premiére

intention ?

K/
0‘0

0
0‘0
0
0‘0
0
0‘0

0
0‘0

Aucun, vous considérez qu’un traitement immédiat n’est pas nécessaire, et
poursuivez votre surveillance.

Un traitement médicamenteux (type LASILIX, DIAMOX)

Une ponction lombaire évacuatrice

Une dérivation ventriculo-sous-galéale

La pose d’un réservoir ventriculaire (type Ommaya ou Rickham) avec ponction du
réservoir

Une dérivation ventriculaire externe
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R/
0’0
R/
0’0
0
0’0

Une ventriculo-cisternostomie
Une dérivation ventriculo-péritonéale
Autre méthode (a préciser dans les commentaires)

5. Concernant la réalisation de ponctions lombaires dans le cadre d’une dilatation ventriculaire

post HIV :

0
0’0

Vous n’en réalisez jamais, vous considérez qu’il n’y a pas d’indication.

Si vous en réalisez :

Y/
0'0

R/
0'0

R/
0'0

R/
0'0

R/
0'0

ere -

C’est en seconde intention, apres échec de votre traitement de 17 intention.
Vous réalisez des ponctions lombaires itératives a un rythme défini afin de
prévenir I'apparition ou de limiter I'évolution de la dilatation ventriculaire, méme
si le patient est asymptomatique (précisez le rythme de PL/ semaine dans les
commentaires).

Vous tenez compte des critéres définis ci-dessus (PC, cliniques, échographiques),
et adaptez votre rythme de ponctions lombaires selon ces critéres.

Vous considérez comme un échec si vous avez retiré moins de 10 ml/kg.

Au maximum, vous retirez 20 ml/kg

6. Concernant la réalisation de ponctions lombaires dans le cadre d’une dilatation ventriculaire

post HIV :

Vous ne réalisez jamais de ponction lombaire, vous considérez qu'il n'y a pas
d'indication.

Il existe un poids limite en dessous duquel vous ne réalisez pas de PL et discutez
des limitations des thérapeutiques (a mettre dans les commentaires)

Il existe un terme limite en dessous duquel vous ne réalisez pas de PL et discutez
des limitations des thérapeutiques (a mettre dans les commentaires)

Au-dela de X ponctions lombaires efficaces (au moins 10ml/kg avec amélioration
clinique et échographique au décours immédiat), vous envisagez une autre
solution de dérivation du LCS (précisez votre chiffre dans les commentaires)
Au-dela de X ponctions lombaires inefficaces (retrait < 10ml/kg avec persistance
de signes cliniques + échographiques), vous envisagez une autre solution de
dérivation du LCS (précisez votre chiffre dans les commentaires)

Au-dela de X ponctions lombaires, il est pertinent d'adresser le patient a une
unité de néonatologie avec un centre de neurochirurgie pédiatrique a proximité
(précisez votre chiffre dans les commentaires)

Vous réalisez une premiere ponction lombaire méme si le patient présente des
signes de blocage de flux de LCS évidents (dilatation du troisieme ventricule et
des ventricules latéraux sans dilatation du 4iéme ventricule) et posez l'indication
d'une mesure neurochirurgicale dés lors si échec de cette premiere PL.

Si la ponction lombaire est infructueuse (< 10ml/kg), une deuxieme PL peut étre
tentée le jour suivant.

7. Concernant la dérivation ventriculaire externe dans le cadre d’une dilatation ventriculaire

post HIV :

0
0‘0

®
0’0

La question ne correspond pas a ma discipline.
Vous n’en réalisez jamais, vous considérez qu’il n’y a pas d’indication.
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Sivous en réalisez,

s C’est en seconde intention, apres échec de votre traitement de 1

'  C'est le plus rapidement possible, < 25 jours de vie.

% Il existe un poids limite en dessous duquel vous ne dérivez pas (a mettre dans les
commentaires)

% |l existe un terme limite en dessous duquel vous ne dérivez pas (a mettre dans
les commentaires)

% Au-dela de X semaines d’évolution de la dilatation ventriculaire sans
amélioration malgré la dérivation, vous envisagez une autre solution de
dérivation du LCS (précisez votre chiffre dans les commentaires)

iere

intention.

8. Concernant la dérivation ventriculo-sous-galéale dans le cadre d’une dilatation ventriculaire
post HIV :
%+ La question ne correspond pas a ma discipline.
** Vous n’en réalisez jamais, vous considérez qu’il n’y a pas d’indication.

Si vous en réalisez :

% C’est en seconde intention, aprés échec de votre traitement de 1" intention.

Il existe un poids limite en dessous duquel vous ne dérivez pas (a mettre dans les
commentaires)

|l existe un terme limite en dessous duquel vous ne dérivez pas (a mettre dans
les commentaires)

% Au-dela de X semaines d’évolution de la dilatation ventriculaire sans
amélioration, vous envisagez une autre solution de dérivation du LCS (précisez

votre chiffre dans les commentaires)

iere

9. Concernant la pose d’un réservoir ventriculaire (réservoir de Rickham ou d’Ommaya) dans le
cadre d’une dilatation ventriculaire post HIV :
%+ La question ne correspond pas a ma discipline.

R/

% Vous n’en réalisez jamais, vous considérez qu’il n’y a pas d’indication

Sivous en réalisez :
% C’est en seconde intention, apres échec de votre traitement de 1°° intention.
+* Vous réalisez des ponctions de réservoir itératives a un rythme défini afin de
prévenir I'apparition ou de limiter I'évolution de la dilatation ventriculaire, méme
si le patient est asymptomatique (précisez le rythme de PL/ semaine dans les
commentaires)
* Vous tenez compte des critéres définis ci-dessus (PC, cliniques, échographiques),
et adaptez votre rythme de ponctions de réservoir selon ces critéres.
Vous considérez comme un échec si vous avez retiré moins de 10 ml/kg.
Au maximum, vous retirez 20 ml/kg
Il existe un poids limite en dessous duquel vous ne posez pas de réservoir
ventriculaire et discutez des limitations des thérapeutiques (a mettre dans les
commentaires)
+» |l existe un terme limite en dessous duquel vous ne posez pas de réservoir
ventriculaire et discutez des limitations des thérapeutiques (a mettre dans les
commentaires)
% Au-dela de X ponctions de réservoir, vous envisagez une autre solution de
dérivation du LCS (précisez votre chiffre dans les commentaires)

iere

L)

O/
0‘0

X3

8

O/
0‘0

146



10. Concernant la ventriculocisternostomie dans le cadre d’une dilatation ventriculaire post HIV :
«* La question ne correspond pas a ma discipline.

0

“* Vous n’en réalisez jamais, vous considérez qu’il n’y a pas d’indication

Si vous en réalisez :
<& C’est en seconde intention, aprés échec de votre traitement de 1" intention.

0

< Vous profitez de ce geste pour faire un lavage / aspiration de caillot.
X Au-dela de X semaines d’évolution de la dilatation ventriculaire sans
amélioration malgré la ventriculo-cisternostomie, vous envisagez une autre solution

de dérivation du LCS (précisez votre chiffre dans les commentaires)

X Il existe un poids limite en dessous duquel vous ne la réalisez pas (a mettre
dans les commentaires).
X Il existe un terme limite en dessous duquel vous ne la réalisez pas (a mettre

dans les commentaires.

11. Concernant la dérivation ventriculo-péritonéale dans le cadre d’une dilatation ventriculaire
post HIV :
%+ La question ne correspond pas a ma discipline.
Vous y avez recours au-dela de X semaines d’évolution de la dilatation
ventriculaire malgré le traitement mis en place. (chiffre a préciser dans les
commentaires)
** Vous attendez que le nouveau-né pése au moins 2500 g (Si autre poids, merci de
le préciser dans les commentaires)
* Vous attendez que le nouveau-né atteigne au moins 37 SA (Si autre terme, merci
de le préciser dans les commentaires)
+* Vous attendez que la protéinorrachie soit < 1,5g/L (si autre seuil, merci de le
préciser dans les commentaires)
Quel modele de dérivation implantez-vous ? (a préciser dans commentaires)
Autre indication (a préciser dans les commentaires)

*e

K/
0’0

R/
0.0

0.0

12. Concernant les modalités de surveillance de la dilatation ventriculaire :

** Vous mesurez le périmétre cranien de maniére quotidienne et surveillez les
autres signes cliniques définis ci-dessus

< Vous avez recours a I’échographie trans fontanellaire que vous réalisez toutes les
72h (Si autre rythme, précisez le dans les commentaires)

% Vous avez recours systématiquement a I'lRM cérébrale dés le diagnostic de
dilatation ventriculaire.

**» Vous avez recours a I'IRM cérébrale uniquement avant d’envisager une mesure
neurochirurgicale (si autre indication d'IRM cérébrale, veuillez le préciser dans les
commentaires).

< Vous monitorez régulierement les EEG.

+*» Vous monitorez la protéinorrachie.

**» Vous monitorez la glycorrachie.

¢+ Vous monitorez la concentration en hématies dans le LCS.

%+ Vous monitorez la concentration de lactate dans le LCS.

% Vous monitorez la concentration en éléments dans le LCS.

% Autre modalité de surveillance (a préciser dans les commentaires)
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13. Dans le cadre des dilatations ventriculaires post HIV, quels sont les critéres qui vous aménent
systématiquement a poser des limitations des thérapeutiques actives ?

% Un terme de naissance inférieur a un seuil défini (précisez dans les commentaires
votre terme « seuil »)

+* Un poids de naissance inférieur a un seuil défini (précisez dans les commentaires
votre poids « seuil »)

%+ Des co-morbidités associées telles que la présence d'un canal artériel nécessitant
un traitement, une bronchodysplasie sévere nécessitant une ventilation invasive
au long cours, une hémorragie pulmonaire, un sepsis sévere... ou autre a préciser
dans les commentaires

%+ La présence d’autres lésions a I'imagerie cérébrale.

R/

% Le grade IV de ’hémorragie intra-ventriculaire unilatéral.

R/

% Le grade IV de ’hémorragie intra-ventriculaire bilatéral.

R/

% Autres (a préciser dans les commentaires)
7

«» Aucun de ces critéres pris isolément ne suffit a poser une limitation des
thérapeutiques actives.
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ARTICLE

PRISE EN CHARGE DE L’HYDROCEPHALIE POST HEMORRAGIQUE CHEZ LE NOUVEAU-NE
PREMATURE : COHORTE RETROSPECTIVE LOCALE ET ENQUETE NATIONALE.

INTRODUCTION

L’hydrocéphalie post-hémorragique (HPH) constitue une étiologie d’hydrocéphalie par défaut
de résorption du liquide cérébro-spinal (LCS) du nouveau-né prématuré atteint d’hémorragie intra-

ventriculaire (HIV).

Levene et al en 1981 défini I'index ventriculaire (exprimé en millimeétres) : la distance entre la ligne
médiane (faux du cerveau) et I'extrémité du ventricule latéral sur une coupe d’échographie trans-
fontanellaire (ETF) coronale passant par les foramens de Monro (1).

La définition de I’'HPH différe selon la littérature, entrainant un timing de prise en charge différent,

ieme

selon que I'on se référe a un index ventriculaire supérieur au 97°™ percentile selon Levene (1), ou

ieme

bien supérieur au 97°™ percentile + 4mm selon Whitelaw (2).

L’incidence de I'HPH augmente avec le grade de I'HIV (1% et 4% des HIV de grade 1 et 2, contre 25%
et 28% des HIV de grade 3 et 4 respectivement) selon Christian et al (3). La mortalité de I'HPH se
situe entre 8 et 18 % selon la littérature (4,5). L’évolution a long terme est marquée par la mise en
place d’'une DVP dans 15 % des cas selon Ellenbogen et al (6), des troubles moteurs (une paralysie
cérébrale pour 28 % des patients, des troubles moteurs modérés dans 8 % des cas), une différence

de 14 points de QI en moins ainsi que des troubles de I'attention sélective selon Holwerda et al (5).

Ainsi, 'HPH est un probleme de santé peu fréquent mais grave en terme de morbimortalité, sans
consensus sur la définition, ni le type d’intervention a privilégier, comme le reflete I’'hétérogénéité

des pratiques européennes soulignée par I'étude de Brouwer et al (7).

Nous proposons de réaliser un état des lieux des modalités de diagnostic, de traitement et de
surveillance de I'HPH du nouveau-né prématuré a travers une cohorte locale de nouveau-nés
prématurés et une enquéte nationale des pratiques des équipes francgaises, afin de dégager les points

importants de la prise en charge de ces patients.

149



MATERIELS ET METHODES

1. Cohorte rétrospective locale

Il s’agissait d’'une étude de cohorte descriptive, rétrospective, unicentrique, réalisée au sein du
CHU de Bordeaux. Nous avons inclus tous les nouveau-nés prématurés de moins de 37 semaines
d’aménorrhée (SA) pris en charge au CHU de Bordeaux entre le 01/01/2000 et le 31/12/2015, ayant
présenté une HPH.
Nous avons interrogé le PMSI avec les critéres suivants : nouveau-né prématuré, HIV de grade 2 et
hydrocéphalie, HIV de grade 3 et 4, hospitalisés entre le 01/01/2000 et le 31/12/2015 au CHU de
Bordeaux. Pour chaque patient, les images étaient revues par un radiopédiatre pour confirmer le

ieme

diagnostic. L'HPH était définie par un index ventriculaire supérieur ou égal au 97°"" percentile selon
le nomogramme de Levene redessiné par Whitelaw (2). La lecture se faisait en aveugle du dossier de
I'enfant (prise en charge et devenir). Les patients n’ayant pas présenté d’HPH (dont l'index

ieme

ventriculaire était inférieur au 97" percentile), ceux atteints d’un syndrome polymalformatif, d’une

anomalie génétique ou d’une maladie neurologique étaient exclus.

Les données recueillies étaient les suivantes : démographiques (parametres de naissance, score
Apgar, complications liées a la prématurité), échographiques (index ventriculaire au diagnostic
d’HPH, index de résistance de l'artére cérébrale antérieure, age civil lors du diagnostic d’"HPH),
biologiques (age civil lors de la réalisation de PL, nombre de PL, caractéristiques biologiques du

iere

liguide cérébro-spinal lors de la 1" et derniere PL), thérapeutiques provisoires (PL, dérivation
ventriculaire externe (DVE), traitement médicamenteux, ponction ventriculaire), permanentes
(dérivation ventriculo-péritonéale (DVP)), ou surveillance seule, et décés.

Ces données étaient recueillies a partir du dossier informatisé (aprés 2008) ou papier (avant 2008)

des patients dans une feuille de recueil anonymisée.

Les données concernant I’évolution au long cours des patients (vivants) ont été recueillies par
téléphone aupres des familles, avec leur accord, avec le support du carnet de santé de I'enfant. lls
avaient été au préalable informés de I'appel via une lettre d’'information et de non opposition, et leur
accord était systématiquement recueilli en début d’appel.

Le questionnaire guidant la conversation téléphonique a été rédigé en collaboration avec un
praticien hospitalier de néonatalogie et de neuro-pédiatrie du CHU de Bordeaux, et interrogeait

essentiellement sur le développement psychomoteur et la scolarisation.
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2. Enquéte de pratiques nationale

Il s’agissait d’'une enquéte de pratiques descriptive déclarative.
Le questionnaire a été élaboré a partir de la littérature en interrogeant Pubmed (("cerebral
hemorrhage" OR "intraventricular hemorrhage") AND (neonate OR preterm) AND hydrocephalus) en
sélectionnant des articles du 01/01/2000 au 01/10/2018, concernant les nouveau-nés humains) et en

collaboration avec une pédiatre néonatalogiste et un neurochirurgien pédiatrique.

Nous avions défini pour cette question les signes cliniques suivants : apnées, bradycardies, tension de
la fontanelle, disjonction des sutures, troubles du tonus, crises convulsives, vomissements, troubles

de conscience.

Le questionnaire était composé de 13 questions a choix multiples, rassemblées en 3 parties : les
indications (cliniques, échographiques) a débuter immédiatement un traitement, les thérapeutiques
(traitement de 1®"® intention, modalités de réalisation des thérapeutiques provisoires (PL
soustractives, dérivation ventriculo-sous-galéale, DVE, réservoir ventriculaire), et des thérapeutiques
permanentes (DVP, ventriculocisternostomie), les modalités de surveillance. Ce questionnaire était
adressé par mail aux pédiatres néonatalogistes exergant en centre de niveau lll frangais ainsi qu’aux
neurochirurgiens membres de la société frangaise de neurochirurgie pédiatrique. Le premier envoi a
eu lieu le 6 mars 2018, puis 4 relances par mail personnalisé ont été envoyées du 6 avril au 11 juin,

toutes les 3 semaines. Le recueil était anonyme.

3. Recueil et analyse statistique des données
Les données étaient exprimées en valeurs absolues et pourcentages pour les variables qualitatives
ieme

(questions fermées) et en médianes et 1% et 3™ quartile (Q1-Q3) pour les variables quantitatives.

4. Cadre légal
Nous avons déclaré ce travail au correspondant informatique et liberté du CHU de Bordeaux,

garant du respect de la loi informatique et liberté.
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RESULTATS

1. Cohorte rétrospective locale
Soixante-trois patients ont été inclus. La figure 1 représente le diagramme de flux.

Les caractéristiques de I'ensemble de la population sont présentées dans le tableau 1.

Lors du diagnostic d’'HPH, les signes cliniques, recueilli chez 41 patients sur 63 (65%), étaient les
suivants : majoration du périmetre cranien (39 %), convulsions (32 %), bradycardies et désaturations
(apnées) (24 %), fontanelle antérieure bombée (17 %), instabilité hémodynamique (15 %), hypotonie

(12 %), diminution de la réactivité (10 %), déglobulisation et douleur (7 %).

Les données échographiques de la population lors du diagnostic d’"HPH sont représentées dans le
tableau 2.
Une fois le diagnostic d’"HPH posé, un controle par imagerie (ETF, scanner ou IRM) était réalisé tous

les 6 jours (médiane).

Vingt-trois patients de notre population sur 63 (36,5 %) ont regu un traitement dans le cadre
de I’'HPH. Le reste de notre population bénéficiait d’'une surveillance seule.
Le traitement s’instaurait essentiellement sur les signes échographiques : majoration de la taille de la
dilatation ventriculaire sur deux ETF successives avec un index ventriculaire supérieur au g7ieme
percentile + 4 mm. Le reste des critéres indiquant la mise en place immédiate d’un traitement dans le
cadre de I'HPH est développé dans le tableau 3.
Les criteres cliniques étaient trés probablement pris en compte dans le choix du traitement pour

notre cohorte, mais les dossiers médicaux ne permettaient pas de noter cette prise en compte, dli au

grand nombre de données manquantes.

Concernant les thérapeutiques provisoires : le rythme des PL s’adaptait aux critéres cliniques
et échographiques. Un seul patient a recu des PL dites « hebdomadaires ». Cent pour cent des
patients ont présenté une culture stérile du LCS lors des PL.

Le reste des données biologiques est représenté dans le tableau 4.
Une DVE a été mise en place de fagon différée chez un des patients décédés aprés un traitement
médicamenteux et une PL a 19 jours de vie (au terme de 37 SA +3 jours, décédé a 20 jours de vie)

iere

alors que I'autre DVE a été réalisée en 1™ intention chez un des patients du groupe « vivants » (mise

en place a la naissance, a 36 SA + 2 jours).
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Un traitement médicamenteux (DIAMOX®, ou glycérol, ou mannitol) avait été administré chez 3
nouveau-nés vivants et un nouveau-né décédé avant de recevoir un traitement par PL.

Une ponction ventriculaire a été pratiquée chez un patient (vivant) avant de recourir aux PL.

Concernant les thérapeutiques permanentes : 16 % de la population a bénéficié d’'une DVP : 1 en
1°'® intention chez un patient vivant (3 76 jours de vie, 43 SA, au poids de 3500g) et 9 en 2"
intention (8 apres des PL et 1 apres une DVE), aucun n’est décédé ultérieurement.

Le poids médian lors de la pose de DVP était de 2700 g (2270-4150).

L'age civil médian était alors de 63 jours (32-94), soit un terme corrigé médian de 38 SA (37-46) avec
un délai entre la mise en place du traitement de 1" intention et la pose de DVP de 35 jours soit 5
semaines.

Parmi les 8 patients ayant eu un traitement par PL au préalable, le nombre médian de PL avant la
mise en place de la DVP était de 3 (1-8).

La protéinorrachie lors de la mise en place de DVP était de 1,2 g/L (médiane).

Quatre patients ont présenté des complications post DVP : une réintervention a I'age de 8 ans pour
fracture de cathéter, une a 8 mois de vie pour changement de valve, une méningite bactérienne a 35
jours post opératoires dont I’ablation de la DVP a été compliquée d’une ischémie subaigue de
I'intestin gréle et du colon, une réintervention chirurgicale a 53 jours post opératoires pour collection

sous cutanée.

Trente-trois patients sont décédés a 7 jours post-nataux (3-17) (dont 19 aprés décision concertée

de mesures de soins proportionnés).

Par téléphone, nous avons contacté 10 patients vivants sans DVP et 5 patients vivants avec
DVP (soit 50 % des patients vivants). Les patients ont en médiane 7 ans et 2 mois (4-10).
Selon le carnet de santé, tous les patients vivants, avec ou sans DVP, avaient une station assise
acquise lors de I'examen des 9 mois, associaient 2 mots a I'examen des 24 mois et associaient 3 mots
a 'examen des 36 mois.
La marche était acquise en médiane a I’age de 18 mois pour tous, 16 mois chez les patients vivants
avec DVP et 18 mois pour les patients sans DVP.
Le passage au cours préparatoire (CP) concernait uniquement 9 patients ayant répondu au

guestionnaire, les 6 autres étaient trop jeunes. L’age médian de passage au CP était de 6 ans pour
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tous les groupes. Un seul patient (sans DVP) passait au CP a 7 ans, di a un redoublement de Ila

grande section de maternelle.

Enquéte de pratiques nationale

Sur les 36 neurochirurgiens interrogés, 26 ont répondu, soit un taux de réponse de 72 %.

Sur les 67 centres de niveau lll inclus, 51 ont répondu soit un taux de réponses de 76,1 %.

Le taux global de réponses était de 74,7 %.

La population des praticiens interrogés était constituée de 67 % de pédiatres néonatalogistes et de

33 % de neurochirurgiens. La figure 2 représente le diagramme de flux.

Pour 70 % des praticiens interrogés (67 % des pédiatres et 73 % des neurochirurgiens),

I'indication a débuter immédiatement un traitement dans le cadre d’une HPH reposait, dans

notre enquéte, sur I'association des signes cliniques et échographiques.

Les principaux signes échographiques indiquant la mise en place d’un traitement immédiat dans

notre enquéte étaient les suivants :

la majoration de la dilatation ventriculaire sur deux échographies successives (peu importe
I'index ventriculaire) pour 43 % des praticiens (29 % des pédiatres et 69 % des
neurochirurgiens).

I'index ventriculaire supérieur au 97°™ percentile + 4mm pour 30 % des praticiens (36 % des
pédiatres et 15 % des neurochirurgiens).

un index de résistance (IR) de I'artére cérébrale antérieure > 0,85 pour 29 % des praticiens
(33 % des pédiatres et 19 % des neurochirurgiens).

ieme

I'index ventriculaire supérieur au 97 percentile pour 25 % des praticiens (29 % des

pédiatres et 15 % des neurochirurgiens).

Le traitement de premiere intention proposé dans le cadre d’une HPH dans notre enquéte était

la PL soustractive par 57 % des praticiens (60 % des pédiatres et 50 % des neurochirurgiens), suivie de

la dérivation ventriculo-sous-galéale par 30 % des praticiens (23 % des pédiatres et 46 % des

neurochirurgiens).

Concernant les thérapeutiques provisoires, a propos des PL soustractives, leur rythme devrait

s’adapter aux criteres cliniques et échographiques pour 62 % des praticiens de notre enquéte (65 %
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des pédiatres et 46 % des neurochirurgiens). Ceux-ci proposaient de réaliser environ 3 PL (médiane)
avant de passer a une autre technique de dérivation du LCS, que ces PL aient été efficaces ou non.

L'inefficacité des PL soustractives était définie selon les praticiens de notre enquéte par un retrait de
LCS de moins de 10ml/kg avec persistance de signes cliniques et échographiques (43 % des

praticiens, 46 % des pédiatres et 35 % des neurochirurgiens).

Si la PL était jugée inefficace, un nouvel essai pouvait étre retenté le jour suivant (31 % des
praticiens, 35 % des pédiatres et 23 % des neurochirurgiens).

Vingt-cing pour cent des pédiatres et 27 % des neurochirurgiens considéraient qu’il n’y avait aucune
indication a réaliser une PL dans le cadre d’'une HPH.

La dérivation ventriculo-sous-galéale constituait un traitement de 1°"® (46 % des neurochirurgiens de
notre enquéte) ou de seconde intention (42 %).

Il n’y avait aucune indication de DVE dans le traitement de I’'HPH chez le nouveau-né prématuré

(selon 58% des neurochirurgiens de notre enquéte), de méme pour le réservoir ventriculaire (77 %).

Concernant les thérapeutiques permanentes, le recours a une DVP était effectué au-dela de 4
semaines environ d’évolution de I'HPH malgré le traitement mis en place (pour 62 % des
neurochirurgiens de notre enquéte), si le poids (> 2000 grammes en médiane) (38 %) et la
protéinorrachie (< 1,5 g/L) (31 %) le permettaient.

Il n’y avait aucune indication de ventriculocisternostomie dans le cadre de I’'HPH du nouveau-né

prématuré pour 62 % des neurochirurgiens de notre enquéte.

Les principaux éléments permettant une surveillance adéquate dans le cadre d’une HPH selon les
praticiens interrogés dans cette enquéte étaient les suivants : I'évolution du PC et les signes cliniques
(pour 86 % des praticiens : 85 % des pédiatres et 81 % des neurochirurgiens), la réalisation d’'une
ETF (pour 99 % des praticiens : 98 % des pédiatres et 96 % des neurochirurgiens) toutes les 72h, et
dans une moindre mesure le monitorage de la protéinorrachie (pour 32 % des praticiens : 29 % des

pédiatres et 35 % des neurochirurgiens).
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DISCUSSION

Les principaux résultats de notre étude étaient les suivants.

Notre cohorte mettait en valeur les signes échographiques pour déterminer l'instauration d’un
traitement tandis que l'enquéte de pratiques désignait I'association des signes cliniques et
échographiques. Les critéres cliniques étaient trés probablement pris en compte dans le choix du
traitement pour notre cohorte, mais les dossiers médicaux ne permettaient pas de noter cette prise
en compte, d{ au caractere rétrospectif.

Le traitement de 1" intention principalement réalisé dans I’étude de cohorte ainsi que dans
I'enquéte de pratiques était la PL (bien qu’un quart des praticiens de chaque profession la
déconseillaient dans le cadre d’'une HPH). Trois PL étaient réalisées avant de changer de traitement.

La dérivation ventriculo-sous-galéale représentait une option thérapeutique de premiere
intention pour un quart des pédiatres et la moitié des neurochirurgiens interrogés dans notre
enquéte, alors qu’aucune dérivation ventriculo-sous-galéale n’a été réalisée dans notre cohorte
entre 2000 et 2015.

Les criteres d’indication de la DVP étaient relativement homogénes entre I'étude de cohorte
et I'enquéte de pratiques. Elle était mise en place environ aprés 5 semaines d’évolution de I'HPH
malgré le traitement mis en place (4 semaines pour les praticiens interrogés), avec un poids autour

de 2700 grammes (supérieur a 2000 g en médiane pour les praticiens interrogés) et une

protéinorrachie inférieure a 1,5 g/L.

Les signes échographiques pris en compte pour débuter la prise en charge dans le cadre de
I’'HPH étaient similaires dans la cohorte rétrospective et dans I'enquéte de pratiques et sont en
accord avec la littérature : majoration de la dilatation ventriculaire sur deux échographies

ieme

successives, I'index ventriculaire supérieur au 97°™ percentile + 4mm, I'index de résistance (IR) de

I'artére cérébrale antérieure > 0,85, 'index ventriculaire supérieur au g7'me percentile.

L'utilisation du nomogramme de Whitelaw (8) pourrait permettre de diminuer la variabilité inter-
individuelle et inter-centre d’interprétation d’ETF.

Ainsi, dans I'étude européenne multicentrique de Brouwer et al, les critéres de mise en place de
traitement dans le cadre d’une HPH étaient essentiellement échographiques (index ventriculaire

ieme

supérieur au 97 percentile + 4mm) plus ou moins associés aux signes cliniques (majoration du
périmetre cranien, signes d’hypertension intra-cranienne) (7).
L’étude multicentrique internationale de De Vries et al de 2018, menée sur 10 ans, ne retrouve pas

de différence significative entre une intervention précoce (lorsque l'index ventriculaire devient
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ieme ieme

supérieur au 97°"° percentile) et tardive (lorsqu’il devient supérieur au 97°™ percentile + 4 mm) en

terme de dérivation ventriculo-péritonéale et de déces (9).

Le rythme des PL réalisées dans notre cohorte semblait ne pas étre systématique mais
s’accorder aux criteres échographiques précédemment décrits et probablement cliniques (signes
d’hypertension intracranienne : apnées, bradycardies, tension de la fontanelle, disjonction des
sutures, troubles du tonus, crises convulsives, vomissements, troubles de conscience) que
présentaient le patient. Leur efficacité n’était pas évaluable, lié au caractére rétrospectif. De plus,
nous ne disposions pas de données sur la quantité de LCS retirée, la comparabilité des signes
cliniques et échographiques avant / aprés le geste.

Selon la revue systématique de la littérature de Mazzola et al, la PL ne changerait pas I'évolution de
I’hydrocéphalie ni la nécessité de DVP (recommandation de grade 1) et ne devrait pas étre réalisée
de maniére systématique dans ce but, devant un risque infectieux important et une technique peu
confortable pour le patient (6). Cependant, elle peut étre utile de maniére ponctuelle lorsqu’un
traitement immédiat est requis en cas d’hypertension intracranienne et a dans ce cadre-la sa place
dans le traitement de I’'HPH (10). Sa facilité et rapidité d’exécution pourraient expliquer pourquoi la

PL est si répandue dans nos pratiques, tant locales, que nationales et européennes (7).

La dérivation ventriculo-sous-galéale constitue une option thérapeutique de premiére intention
dans le cadre de I'HPH selon Mazzola et al (10) (recommandation de grade 1) ainsi que pour les
neurochirurgiens interrogés dans notre enquéte, réalisée en 2018. Il peut exister un biais de
sélection dans le cadre de notre cohorte car elle est unicentrique, avec des habitudes propres a notre
service. De plus, notre cohorte reflete les pratiques de 2000 a 2015, et est en accord avec I'étude
européenne de Brouwer et al réalisée en 2010 ou peu de centres réalisaient une dérivation

ventriculo-sous-galéale (3 %), reflétant peut étre I’évolution des pratiques.

La DVE n’était pas une option thérapeutique envisagée dans le cadre de I'HPH pour les
neurochirurgiens interrogés dans notre enquéte. La principale raison évoquée était le risque
infectieux lié a la DVE. Elle a été effectuée chez deux patients de notre cohorte.

La méta-analyse de Mazzola et al propose cependant la DVE comme un option thérapeutique de 1°"
intention dans le cadre de I’'HPH (10) (recommandation de grade 1) et est une technique répandue
dans les centres européens (7), ce qui s'oppose ainsi aux résultats de notre cohorte et de notre
enquéte. Pourtant, la méta-analyse de Badhiwala et al, qui compare la dérivation ventriculo-sous-

galéale, le réservoir ventriculaire et la DVE, retrouve un risque infectieux (ainsi qu’un risque

157



d’obstruction) moins important avec cette derniére technique, avec un meilleur développement

neurologique, mais un taux de révision et une mortalité majorés (11).

Le réservoir ventriculaire était peu privilégié dans le cadre de I'HPH selon les
neurochirurgiens frangais interrogés, comme le reflétaient les résultats de notre cohorte.
Cependant, il représente également une option thérapeutique proposée en premiére intention dans
le cadre de I’'HPH selon Mazzola et al (10) (recommandation de grade 1) et est nettement réalisé en
Europe (65 % des centres) (7). La principale raison évoquée était le peu d’expériences de cette
technique, néanmoins elle pourrait conférer un risque infectieux plus important que la dérivation

ventriculo-sous-galéale selon Badhiwala et al (11).

Le taux de mise en place de DVP dans notre centre (15 %) était comparable a la littérature selon
|’étude de Ellenbogen et al (6). Les critéres d’indication a la DVP dans le cadre de 'HPH dans notre
travail correspondaient aux critéres émis par les praticiens européens dans I'étude de Brouwer et al

(poids entre 1000 et 3000 g et protéinorrachie de moins de 1,5 voire 1g/L) (8).

Les critéres de surveillance relevés par les praticiens interrogés étaient essentiellement
cliniques (comme dans la cohorte) et échographiques par ETF toutes les 72h alors que la surveillance
par ETF était réalisée tous les 6 jours dans la cohorte (médiane).

Dans la littérature, I'attitude de surveillance échographique est discordante. La majeure partie des
centres réalisent une ETF toutes les 24 ou 48h une fois le diagnostic d’HPH réalisé afin de déterminer

le meilleur moment pour intervenir. Certains centres en réalisent cependant une fois par semaine

(7).

La population de notre cohorte de nouveau-nés prématurés atteints d’HPH était composée
par autant de patients vivants que décédés, ce qui est discordant avec la littérature qui retrouve,
dans le cadre de I’'HPH, un taux de décés moyen d’environ 20 % (2,5). L’évolution au long cours des
patients vivants est difficilement évaluable devant le peu de patients recontactés.

Les patients décédés semblaient présenter des conditions de naissance plus séveres avec des
comorbidités plus importantes que les patients vivants, pour un tableau neurologique qui semblait
comparable mais survenant plus tét chez les patients décédés, pouvant faire du paramétre de I'age

de survenue des lésions un critere de gravité.
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Les points forts de notre travail reposent sur I'exhaustivité du nombre de variables recueillies. Le
taux de réponses au questionnaire envoyé aux praticiens et la relecture des clichés ETF par un
radiologue indépendant (permettant d’avoir un diagnostic plus précis et de diminuer le biais de

sélection en excluant les patients « faux positifs ») renforcent la validité interne de cette étude.

Les limites de ce travail sont représentées par le caractére rétrospectif de la cohorte, avec un
nombre de données manquantes important, notamment sur les signes cliniques présentés par nos
patients lors du diagnostic d’"HPH.

De plus cette étude présente un petit effectif, malgré une période longue de 15 ans, et peu de
patients recontactés. Enfin, la mise en évidence de la discordance inter-praticiens concernant la
problématique de prise en charge globale de I'HPH souleve linterrogation d’un questionnaire

complexe avec des réponses souvent multiples ne reflétant pas toujours la réalité de leur pratique.

Nous proposons les lignes directrices suivantes :
Les signes échographiques ou I'association des signes cliniques et échographiques pourraient étre
prise en compte afin de débuter un traitement.

Les signes échographiques apparaissant les plus consensuels pour débuter un traitement seraient les

ieme ieme

suivants : un index ventriculaire > 97 percentile, ou > 97 percentile + 4mm d’apres le
nomogramme de Whitelaw, ou une majoration de la dilatation ventriculaire sur deux échographies
successives quel que soit I'index ventriculaire, I'index de résistance de I'artére cérébrale antérieure >
0,85 en I'absence de canal artériel persistant.

Le traitement de 1™ intention a discuter serait la dérivation ventriculo-sous-galéale. La PL reste au
cceur des débats, mais semble avoir une place légitime lors de signes cliniques d’"HTIC ou lorsque la
pose d’une dérivation ventriculo-sous-galéale n’est pas envisageable.

Le rythme des PL serait a discuter en fonction des signes cliniques et échographiques présentés par le
patient.

La DVP se discuterait aprés 4 semaines d’évolution environ malgré le traitement mis en place si la
dilatation ventriculaire est toujours active, que le poids du nouveau-né est satisfaisant (au moins
supérieur a 2000g) ainsi que la protéinorrachie (< 1,5 g/L).

La surveillance serait essentiellement clinique et échographique (toutes les 72h environ). Les

parametres du LCS seraient peu monitorés (la protéinorrachie essentiellement).
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CONCLUSION

La prise en charge des HPH chez le nouveau-né prématuré reste au coeur des débats, tant sur
la scene locale que nationale, comme le reflete notre travail.
Une étude prospective multicentrique pourrait étre réalisée sur plusieurs années, en prenant
éventuellement appui sur les lignes directrices de notre travail, afin d’améliorer la prise en charge de

I'HPH chez le nouveau-né prématuré.
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95 patients
sélectionnés

63 patients
inclus

30 patients

20 patients
vivants sans
DVP

10 patients
vivants avec
DVP

33 patients
décédés

Figure 20 Diagramme de flux de la cohorte rétrospective locale

32 patients exclus :
- 23 : HIV non compliquée
d’HPH apres relecture ETF
-4 :un syndrome
malformatif ou une
anomalie génétique
- 1 : transfert au CHU pour
un autre motif
-1:HIVdegrade2ou3
sans image retrouvée dans
la base de données du
serveur de radio-pédiatrie
- 2 : erreur de codage
PMSI
- 1: dossier entier perdu

163




Tableau 12 : Données obstétricales, périnatales et néonatales de la population

Age gestationnel *

Poids naissance (grammes)*

Corticothérapie anténatale
Complete

Prématurité spontanée
RCIU

Apgar 5 min *
Non coté car intubé

Troubles Hémodynamiques
pendant le séjour
Persistance du canal artériel
Sepsis

Transfusions de CGR

Thrombopénie < 100 G/L

Population
cohorte
N =63
27 SA
(26-30)

1000
(800-1350)

23 (36,5%)
41 (56,2%)
9 (14,2%)

.
28 (44,4%)

38 (60,3%)
34 (54%)
29 (46%)

45 (71,4%)

20 (31,7%)

Patients vivants

N =30

29SA+5 ]

(27-33)

1335,5

(1080-1880)

9 (30%)
17 (56,7%)
1 (3,3%)

8
9 (30%)

15 (50%)

12 (40%)

15 (50%)
20 (66,7%)

6 (20%)

Patients décédés

N = 33
26SA
(25-27)

830
(620-950)

14 (42,4%)
24 (72,7%)
8 (24,2%)

5
19 (57,6%)

23 (70%)
22 (66,7%)
14 (42,4%)
25 (75,8%)

14 (42,4%)

Patients vivants sans

DVP
N =20

28SA + 6 |

(26,5-32)

1280

(1020-1670)

6 (30%)
10 (50%)
1 (5%)

8
6 (30%)

11 (55%)
8 (40%)
12 (60%)
12 (60%)

5 (25%)

Patients vivants avec
DVP
N=10
31SA+1j
(29-33,5)

1677
(1150-2050)

3 (30%)
7 (70%)
0 (0%)

8
3 (30%)

4 (40%)
4 (40%)
3 (30%)
8 (80%)

1 (10%)

* résultats exprimés en médiane, RCIU : Retard de croissance intra-utérine (biométries < 10"me percentile), CGR : culot de globules rouges
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Tableau 13 : Caractéristiques de la population lors du diagnostic d’HPH.

Population Patients vivants  Patients décédés  Patients vivants Patients vivants avec
cohorte sans DVP DVP
N =63 N =30 N =33 N =20 N =10
Age post natal au diagnostic 6 10 3 11 8
de HPH (jours) * (3-11) (7-14) (2-6) (7-15) (5-14)
IR lors diagnostic HPH 0,80 0,75 0,82 0,75 0,74
(0,67-0,89) (0,63-0,82) (0,72-0,91) (0,65-0,85) (0,56-0,80)
Index ventriculaire lors 12 (10-14) 12 (10-16) 12 (10,5-14) 12 (10-14) 14,6 (11-18,5)
diagnostic HPH (mm)
p> 97 41 (65 %) 19 (63,3 %) 22 (66,7 %) 15 (75 %) 4 (40 %)
p > 97+4 21 (33,3 %) 10 (33,3 %) 11 (33,3 %) 5 (25 %) 5 (50 %)
Signes cliniques concomitants 41 (65 %) 15 (50 %) 26 (78,8 %) 10 (50 %) 5 (50 %)
Nouveau-nés asymptomatiques 13 (20,6 %) 11 (36,7 %) 2 (6 %) 9 (45 %) 2 (20 %)

* résultat exprimé en médiane avec 1% et 3°™ quartile (Q1-Q3)
IR : index de résistance HPH : hydrocéphalie post hémorragique p : percentile. L’index ventriculaire était défini a partir des courbes de Levene
redessiné par Whitelaw (2). Les signes cliniques étaient les suivants : apnées, bradycardies, tension de la fontanelle, disjonction des sutures,

troubles du tonus, crises convulsives, vomissements, troubles de conscience.
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Tableau 3 : Critéres d’indication au traitement dans le cadre de I'HPH

N (%)

Index ventriculaire >

97*™ p + 4mm

Majoration de la taille de la dilatation
Ventriculaire sur 2 ETF successives

+ index ventriculaire > 97°™ p (%)

Majoration de la taille de la dilatation
Ventriculaire sur 2 ETF successives +
index ventriculaire > 97°™ p + 4mm (%)

IR >0,85

Données manquantes concernant I’IR
N = nombre de patients ayant eu un traitement dans le cadre de I"HPH.

p : percentile. L’index ventriculaire était défini a partir des courbes de Levene redessiné par Whitelaw (2).

Population
cohorte

N =63
23 (36 %)

5 (21,8 %)

3 (13 %)

9 (39,1 %)

6 (26 %)

11 (48 %)

Patients vivants

N =30

19 (63 %)
5 (26,3 %)

3 (15,8 %)

6 (31,6 %)

6 (31,6 %)

10 (53 %)

Patients décédés
N =33

4 (12 %)
0 (0 %)

0 (0 %)

3 (75 %)

0 (0 %)

1 (25 %)

Patients

vivants sans

DVP
N = 20
9 (45 %)
4 (44,5 %)

3 (33,3 %)

2 (22,2 %)

3 (33,3 %)

4 (44 %)

Patients vivants

avec DVP
N =10

10 (100 %)
1 (10 %)

0 (0 %)

4 (40 %)

3 (30 %)

6 (60 %)
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Tableau 4 : Caractéristiques des patients ayant regcu un traitement par PL soustractive

N (%)

Age lors de la 1ere PL (jours) *

p>97 alere PLN (%)

p >97+4 mm a lere PL N (%)
Intervalle (jours) diagnostic HPH —
lere PL *

Nombre de PL total *

Intervalle entre chaque PL (jours)
E3

Protéinorrachie 1" PL (g/L)

Protéinorrachie derniére PL

Population
cohorte
N=63
21 (33,3 %)

23
(18-27)

2(9,5 %)
18 (85,7 %)
17
2,5
(1-5)
4,2

3,1

1,5

Patients vivants

N =30
17(56,7 %)

23
(19-32)

2 (11,8 %)
14 (82,3 %)
13
3,5
(115-9)
4,6

2,7

1,5

* résultats exprimés en médiane, et 1% et 3*™ quartile (Q1-Q3)

Patients décédés

N =33
4 (12,1 %)

18
(14-22)

0 (0 %)

4 (100 %)

15

(1-2)

11,9

11,9

Patients vivants

sans DVP
N =20
9 (45 %)

21
(15-24)

2 (22,2 %)

7 (77,8 %)

10

(2-10)

3,5

3,3

1,9

Patients vivants

avec DVP
N=10
8 (80 %)

28
(24-52)

0 (0 %)

7 (87,5 %)

20

(1-8)

5,5

1,6

1,2

PL : ponction lombaire p : percentile. L'index ventriculaire était défini a partir des courbes de Levene redessiné par Whitelaw (2)
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39 neurochirurgiens pédiatriques

sélectionnés

67 centres de néonatologie de
niveau Il inclus

3 exclus pour
cessatation de leur
activité clinique

36 neurochirurgiens pédiatriques

inclus

103 participants

51/ 67 centres
ont répondu
Et 52 réponses
au total

26 /36
neurochirurgiens
ont répondu

\'/

77 /103 praticiens inclus
78 questionnaires remplis

Figure 2 : Diagramme de flux de I'enquéte de pratique nationale
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Au moment d’étre admise a exercer la médecine, je promets et je jure d’étre fidéle aux lois de

I’honneur et de la probité.

Mon premier souci sera de rétablir, de préserver ou de promouvoir la santé dans tous ses éléments,

physiques et mentaux, individuels et sociaux.

Je respecterai toutes les personnes, leur autonomie et leur volonté, sans aucune discrimination selon
leur état ou leurs convictions. Jinterviendrai pour les protéger si elles sont affaiblies, vulnérables ou
menacées dans leur intégrité ou leur dignité. Méme sous la contrainte, je ne ferai pas usage de mes

connaissances contre les lois de ’lhumanité.

Jinformerai les patients des décisions envisagées, de leurs raisons et de leurs conséquences.
Je ne tromperai jamais leur confiance et n’exploiterai pas le pouvoir hérité des circonstances pour

forcer les consciences.

Je donnerai mes soins a l'indigent et a quiconque me les demandera. Je ne me laisserai pas

influencer par la soif du gain ou la recherche de la gloire.

Admise dans I'intimité des personnes, je tairai les secrets qui me seront confiés. Regue a l'intérieur
des maisons, je respecterai les secrets des foyers et ma conduite ne servira pas a corrompre les
moeurs.

Je ferai tout pour soulager les souffrances. Je ne prolongerai pas abusivement les agonies. Je ne

provoquerai jamais la mort délibérément.

Je préserverai I'indépendance nécessaire a I'accomplissement de ma mission. Je n’entreprendrai rien
qui dépasse mes compétences. Je les entretiendrai et les perfectionnerai pour assurer au mieux les

services qui me seront demandés.

Japporterai mon aide a mes confreres ainsi qu’a leurs familles dans I'adversité.

Que les hommes et mes confreres m’accordent leur estime si je suis fidele a mes promesses ; que je

sois déshonorée et méprisée si j'y manque.
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Résumé

Introduction : Les nouveau-nés prématurés sont a risque de présenter une hémorragie intra-
ventriculaire puis une hydrocéphalie post hémorragique (HPH) : un index ventriculaire (V) supérieur

au 97° percentile (+ 4mm). Notre objectif était d’étudier la prise en charge de ces patients.

Matériel et méthodes : Nous avons réalisé une étude de cohorte rétrospective locale concernant les
prématurés nés entre 2000 et 2015, admis au CHU de Bordeaux, ayant présenté une HPH, et une

enquéte de pratiques nationale auprés de 67 pédiatres et 36 neurochirurgiens francais.

Résultats : Nous avons inclus 63 patients dans la cohorte, 30 vivants, 33 décédés. Le terme et le
poids de naissance médians étaient 27 semaines d’'aménorrhée et 1000 grammes.

Le taux de réponses a 'enquéte était de 75 % (52 pédiatres, 26 neurochirurgiens).

Le traitement était initié, dans la cohorte et pour 70 % des praticiens, sur les signes cliniques
(fontanelle bombée, apnée, bradycardie) et échographiques (majoration de I'IlV sur deux
échographies successives).

Le traitement de premiére intention était la ponction lombaire (PL) (33 % des patients de la cohorte,
57 % des praticiens). Son rythme dépendait des criteres cliniques et échographiques. Au-dela de 3 PL,
une dérivation ventriculo-sous-galéale (DVSG) était réalisée pour 42 % des neurochirurgiens (aucun
patient de la cohorte n’a eu de DVSG).

La dérivation ventriculo-péritonéale (DVP) était réalisée 5 semaines apres la premiere PL dans la
cohorte (4 semaines pour 62 % des neurochirurgiens), avec un poids supérieur a 2700 grammes
(2000 grammes pour 39 % des neurochirurgiens) et une protéinorrachie < 1,5 g/L (pour 31 % des

neurochirurgiens).
Conclusion : Initier un traitement par DVSG selon les signes cliniques et échographiques ou par PL,
envisager une DVSG aprés 3 PL jusqu’a atteindre les criteres de poids et de protéinorrachie afin de

mettre en place une DVP le cas échéant pourraient constituer des principes de prise en charge de

I’'HPH chez le prématuré.

Mots clés : Nouveau-nés prématurés, hydrocéphalie post-hémorragique.
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