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Dans un premier temps, il a fallu étudier la 
maladie pour en comprendre les mécanismes. 
Le mystère est loin d’être levé mais le début des 
années 1990 a été marqué par la découverte 
d’un facteur de risque majeur : le déficit en vita-
mine B9 (acide folique). La supplémentation 
systématique des femmes en désir de grossesse 
et enceintes au premier trimestre a permis de 
diminuer drastiquement la prévalence de l’at-
teinte à travers le Monde (1, 2). Cependant, une 
fois l’atteinte diagnostiquée, les options s’offrant 
aux couples étaient pendant longtemps limitées : 
interrompre la grossesse ou tenter une répara-
tion post-natale dont les délais et les bénéfices 
restaient à prouver. Pour passer le cap du trai-
tement anténatal, il a d’abord fallu comprendre 

La petite histoire d’un vieux problème
Histoire de la prise en charge du myéloméningocèle

Les défects de fermeture du tube neural représentent un spectre de maladie 
dans lequel il existe une insuffisance de fermeture des enveloppes protégeant  
la moelle épinière et les racines nerveuses de la queue de cheval (peau, méninges). 
Il existe ce que l’on appelle des dysraphismes fermés et des dysraphismes 
ouverts, dans lesquels la moelle est complètement exposée au milieu intra-
utérin et donc plus vulnérable. Selon le niveau d’atteinte et notamment dans la 
forme ouverte, et les anomalies fœtales associées, ces défects peuvent amener à 
des handicaps neurologiques sévères, des troubles urologiques, orthopédiques 
voire des atteintes cognitives liées au défaut de circulation du liquide céphalo-
rachidien par herniation du tissu cérébelleux dans la fosse postérieure 
(malformation d’Arnold Chiari de type 2). 
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que la notion de timing est essentielle dans la 
réparation des défauts de fermeture du tube 
neural « ouverts » : en effet, la moelle épinière 
ainsi exposée à la fois à l’environnement 
chimique pas si sympathique du liquide amnio-
tique et aux contraintes mécaniques de frotte-
ments voire de contraction du muscle utérin (3). 
Cela fut prouvé par diverses équipes sur des 
modèles animaux qui ont permis d’ouvrir la 
porte aux essais chez l’homme. Ce fut chose 
faite en 1997 avec l’équipe de Bruner et al (4) 
réalisant une première tentative par voie endos-
copique de pose d’un patch de peau d’origine 
maternelle recouvert de cellulose et adhérant 
via une glue à base de fibrine. Pour autant, les 
auteurs de l’époque affirmaient avec prudence 
la dangerosité et le caractère inacceptable d’une 
intervention à utérus ouvert devant le caractère 
non léthal de la maladie (du moins isolée). C’est 
donc plus tard et avec plus d’expérience, gardant 
à l’esprit les limites de l’approche endosco-
pique avec un échec fréquent de couverture du 
défect (3, 7), que des équipes comme celle de 
Sutton et al se lancent en 1998-1999 pour une 
approche par hystérotomie et abord direct (8). 
Les résultats sur la réduction de la hernie de la 
fosse postérieure sont satisfaisants, avec une 
confirmation par imagerie post-opératoire, 
mais le chemin reste long pour prouver l’intérêt 
du geste ! Cette première série est malheureu-
sement marquée par des décès précoces et des 
conséquences liées à la prématurité, particuliè-
rement après des interventions tentées à 22-23 
semaines d’aménorrhée. Il devenait essentiel de 
se pencher davantage sur le meilleur moment 
pour obtenir un rapport bénéfices-risques 
acceptable. Après quelques années, le bilan 
s’éclaircit avec la série rétrospective de Johnson 
en 2003 qui rapporte une disparition de la 
herniation de la fosse postérieure, une diminu-
tion de la nécessité de shunt intra -ventriculaire 
et une amélioration de la fonction motrice des 
membres inférieurs (9). Une avancée non négli-

geable mais toujours ce questionnement sur le 
devenir à long terme des enfants opérés. 
Et finalement, où en est-on aujourd’hui sur 
les risques et bénéfices associés à cette procé-
dure audacieuse ? En somme, les progrès sont 
notables, rapportés par l’essai randomisé 
contrôlé MOMS qui rapporte les résultats d’une 
chirurgie prénatale comparée à une chirurgie 
postnatale (10) : on observe une diminution 
de la malformation de type Chiari 2 (hernia-
tion postérieure, dérivation ventriculaire), un 
meilleur pronostic moteur avec augmentation 
des chances d’obtenir la marche. Les bénéfices 
escomptés sont plutôt décevants sur la fonc-
tion urinaire avec une diminution des reflux 
vésico-urétéraux, de l’incompétence urétrale 
et des vessies de lutte, avec en revanche une 
nécessité de sondages urinaires intermittents 
qui augmente avec l’âge de l’enfant (11, 12). On 
ne note pas d’amélioration sur le plan des fonc-
tions cognitives, de la constipation chronique 
qui reste très fréquente et des troubles muscu-
lo-squelettiques (13, 15). Une dernière atteinte 
qui reste également difficile à traiter est le 
syndrome de la moelle attachée qui résulte des 
problèmes d’adhérences avec les tissus patho-
logiques autour de la placode et qui résultent 
en des douleurs, des dysfonctions motrices, 
des troubles de l’équilibre et de la marche, une 
scoliose, une spasticité, des contractures et des 
dysfonctions urinaires (16). Bien sûr, la chirurgie 
ouverte à des termes précoces autour de 26 
semaines d’aménorrhée peut être associé à une 
prématurité et une rupture des membranes. Et 
sur le plan maternel, à ne pas oublier, on prévoit 
une césarienne programmée systématique et 
un risque bien supérieur de rupture utérine 
(d’un rapport de 3 !) qui pousse à respecter 
un délai supplémentaire de 24 mois après une 
telle chirurgie. Sous réserve d’une amélioration  
technique et de progrès en chirurgie fœtosco-
pique, la chirurgie ouverte semble supérieure 
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en termes de survie fœtale, de rupture des 
membranes, de risque d’infection intra-utérine, 
de prématurité induite et de herniation de la 
fosse postérieure (3). 
En conclusion, malgré ce bilan panaché et de 
larges perspectives d’évolution, on ne peut 
que s’émerveiller des progrès techniques et de  
l’audace des pionniers qui osèrent pour la 
première fois s’aventurer dans un utérus en 
pleine gestation pour réparer chirurgicalement 

une malformation ! En effectuant bien sûr 
une sélection des fœtus et des mères pouvant 
bénéficier au mieux de cette intervention et en 
gardant un conseil médical approprié pour les 
couples. On peut pour sûr se sentir inspirés pour 
la suite et poursuivre les efforts dans le sens de 
l’innovation, avec comme pistes des thérapies 
cellulaires qui ont déjà fait l’objet d’essais chez 
l’animal (3) ! Future is ours. 
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