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La chirurgie materno-foetale du myéloméningocèle (spina bifida) est une chirurgie qui n'a débuté que récemment en France. Elle suppose une préparation importante, de plusieurs années, et surtout un travail pluridisciplinaire dès le diagnostic de cette malformation. De même, le suivi de l'enfant et de sa mère est indispensable, là encore réalisé par une équipe multidisciplinaire. Outre les aspects techniques et organisationnels de cette intervention, il est important d'établir un diagnostic anténatal correct et de préciser les indications de cette chirurgie, ses bénéfices, ses risques et le rôle de chacun des acteurs de cette prise en charge. Et si une prévention de cette malformation existe, cette dernière est encore trop peu utilisée en France.

TEG1 Le métier de neurochirurgien pédiatre évolue en partie en raison de ces pathologies foetales souvent bien mises en évidence au cours des échographies obstétricales obligatoires, parfois dès la première échographie (entre la 11 e et la 13 e semaine d'aménorrhée) pour les formes les plus graves. Le neurochirurgien reçoit ainsi des femmes (et des couples) pour des foetus atteints de pathologies telles que l'hydrocéphalie, des tumeurs cérébrales, des kystes intracrâniens et surtout des AFTN dont la plus fréquente et la plus grave reste la MMC. Il s'agira alors de formuler un pronostic (souvent neurologique) devant ces malformations et d'indiquer quel sera le suivi après la naissance et si une ou plusieurs interventions chirurgicales peuvent être nécessaires.

T1. La myéloméningocèle

TEG1 Par abus de langage, la MMC (figure 1) est souvent dénommée "spina bifida", ce dernier terme englobant en fait toutes les AFTN. Elle provient, embryologiquement, d'un défaut majeur de fermeture du tube neural par non séparation de l'ectoderme cutané de l'ectoderme neural. Il en résulte des handicaps variables, fonction du niveau où se situe la malformation sur la colonne vertébrale, et donc du niveau à partir duquel la moelle épinière est atteinte. TEG1 Schématiquement, un niveau vertébral haut (L1 par exemple) se traduira par une paraplégie sensitivo-motrice alors qu'une malformation basse (S2 par exemple) pourra uniquement se traduire que par des troubles sphinctériens, plus ou moins importants. Les autres conséquences de la MMC incluent l'hydrocéphalie, la décompensation d'une malformation de Chiari de type II 1 , des lésions orthopédiques (scoliose, déformations des membres, luxations de hanche…), génitosphinctériennes (constipation, vessie neurologique, lithiases, infections urinaires, atteinte rénale…), des douleurs neuropathiques, etc. Il s'agit donc d'une malformation responsable de polyhandicaps.

T1. Genèse de la chirurgie des MMC in utero

TEG1 Pourquoi proposer une chirurgie de fermeture in utero des MMC ? De nombreux arguments étayent cette prise en charge. Dans le cas d'une MMC, la moelle spinale est directement exposée au liquide amniotique pendant la grossesse. Cette moelle est dysplasique, c'est-à-dire que quelle que soit la prise en charge, des déficits neurologiques seront présents chez le futur enfant. Or, le liquide amniotique, au contact de la moelle spinale exposée est toxique pour cette dernière. C'est ce que l'on appelle la « two-hit hypothesis » [START_REF] Adzick | A randomized trial of prenatal versus postnatal repair of myelomeningocele[END_REF]. En outre, plus la grossesse avance, et plus le liquide amniotique devient toxique pour le système nerveux exposé, en se chargeant en méconium, urée et créatinine.

Les premières chirurgies materno-foetales ont été précédées par de très nombreuses expérimentations animales. Une revue très détaillée a été réalisée sur ce sujet par Leslie N. Sutton [START_REF] Sutton | Fetal neurosurgery[END_REF]. TEG1 C'est en 1994 qu'a eu lieu la première chirurgie materno-foetale du spina bifida, par endoscopie, avec le placement d'un patch de peau d'origine maternelle au niveau de la plaque neurale [START_REF] Bruner | Endoscopic coverage of fetal open myelomeningocele in utero[END_REF]. Un des foetus décéda rapidement après l'intervention et il n'y eut aucune amélioration neurologique chez l'autre. La technique fut alors abandonnée. Puis, l'équipe de Noël Tulipan rapporte, en 1998, quatre foetus opérés après hystérotomie. Il est noté l'absence de malformation de Chiari de type II à la naissance et deux enfants nécessitèrent une dérivation du liquide cérébrospinal (LCS). L'état neurologique n'est cependant pas décrit [START_REF] Tulipan | Reduced hindbrain herniation after intrauterine myelomeningocele repair : a report of four cases[END_REF]. C'est la même année que N. Scott Adzick et al., réalisent une chirurgie foetale par hystérotomie, fermeture de la myéloméningocèle en un plan avec amélioration (cependant transitoire) de la fonction neurologique [START_REF] Adzick | Successful fetal surgery for spina bifida[END_REF]. TEG1 L'avancée décisive a lieu à la suite de la parution en 2011 dans le New England Journal of Medicine d'un article majeur mettant en évidence le bénéfice très net de cette chirurgie pour le foetus [START_REF] Adzick | A randomized trial of prenatal versus postnatal repair of myelomeningocele[END_REF]. Schématiquement, le « Management Of Myelomeningocele Study », plus souvent présenté sous l'acronyme MOMS est un essai clinique randomisé mené par trois centres américains (les autres centres s'étant engagés à ne plus pratiquer cette chirurgie pendant la période de l'étude). La randomisation était la suivante : un groupe où le foetus était opéré de sa MMC à la naissance et un groupe où le foetus était opéré in utero. Les paramètres étudiés étaient la mortalité foetale ou néonatale et/ou la nécessité de poser une dérivation ventriculo-péritonéale dans la première année de vie (hydrocéphalie), et d'autre part, le statut neurologique (moteur et cognitif) établi à 30 mois. Un comité d'éthique indépendant a décidé l'arrêt de cet essai, avant la fin de la période d'inclusions, eu égard aux bénéfices de la chirurgie foetale.

T1. Indications, bénéfices et risques de la chirurgie materno-foetale des MMC

TEG1 Selon l'essai MOMS [START_REF] Adzick | A randomized trial of prenatal versus postnatal repair of myelomeningocele[END_REF], les indications de cette chirurgie sont : un niveau supérieur de la malformation situé entre Th1 et S1, la présence d'une malformation de Chiari de type II, un caryotype foetal normal, un âge maternel supérieur à 18 ans, et la possibilité de réaliser la chirurgie entre 19 et 26 semaines d'aménorrhée. Les contre-indications (non exhaustives) sont les suivantes : une anomalie foetale autre, une grossesse multiple, une déformation rachidienne sévère (cyphose ≥ 30°), des facteurs de risque ou antécédents de prématurité, certaines situations placentaires, une obésité, des antécédents d'hystérotomie, et un désir de plusieurs grossesses ultérieures (contreindication relative). Nous avons suivi ces indications et contre-indications au Centre hospitalier régional et universitaire (CHRU) de Nancy (54).

TEG1 Dans le groupe opéré in utero en comparaison au groupe opéré à la naissance, l'essai MOMS a mis ne évidence les bénéfices suivants : une amélioration de la fonction motrice (en moyenne deux niveaux métamériques), de la cognition, de la marche (42 % de marche sans orthèses versus 21 %), une diminution de l'incidence de la malformation de Chiari de type II et une diminution de moitié de l'incidence de l'hydrocéphalie (40 % versus 82 %). Il s'agit donc de bénéfices considérables.

TEG1 Cette procédure est néanmoins assujettie à des risques foetaux et maternels. Les risques foetaux comprennent le décès du foetus, la prématurité et notamment la grande prématurité et ses conséquences (neurologiques, respiratoires, sensorielles….), ainsi qu'un plus grand nombre de moelles attachées à opérer chez les enfants ayant bénéficié d'une chirurgie in utero. Les risques maternels comportent un oligo amnios, un décollement placentaire, un travail prématuré, une rupture des membranes, une rupture utérine, une déhiscence de la cicatrice et des écoulements de liquide amniotique par la cicatrice, un oedème aigu du poumon, le recours aux transfusions sanguines.

T1. Première étape : établir le bon diagnostic

TEG1 Il est primordial de souligner l'importance de l'expertise en imagerie prénatale indispensable à tout projet de chirurgie foetale. En effet, le diagnostic (échographique) de la MMC peut se heurter à certains pièges, et notamment la confusion possible avec d'autres AFTN tels que les « limited dorsal myeloschisis » (LDM) [START_REF] Friszer | Limited Dorsal Myeloschisis: A Diagnostic Pitfall in the Prenatal Ultrasound of Fetal Dysraphism[END_REF] dont le pronostic neurologique est bien meilleur que celui des MMC et dont le traitement in utero est sans bénéfice.

TEG1 Au CHRU de Nancy, nous complétons l'échographie par une IRM foetale et, dans certains cas, par un scanner foetal pour déterminer avec certitude le niveau vertébral atteint. Il est recherché une malformation de Chiari de type II (si celle-ci est absente, le diagnostic de MMC n'est pas retenu), une hydrocéphalie, des anomalies foetales autres, la mobilité des membres inférieurs, des pieds bots, la situation du placenta (certaines situations peuvent être des contre-indications à la chirurgie). Enfin, l'échographie par IRM foetale permet de préciser le terme exact de la grossesse, l'intervention ne pouvant être réalisée qu'entre 19 et 26 semaines d'aménorrhée.

TEG1 Nous mettons en évidence, dans l'expérience de notre groupe, une nette corrélation entre les données échographiques anténatales et les constatations post-natales, ce qui permet également de sélectionner les foetus qui peuvent bénéficier d'une prise en charge anténatale [START_REF] Matuszewski | Prenatal diagnosis of neural tube defects: Correlation between prenatal and postnatal data[END_REF].

T1. Présentation et discussion au Centre pluridisciplinaire de diagnostic prénatal

Une fois le diagnostic de MMC établi, le dossier est présenté au CPDPN de Lorraine dans le but d'établir si le foetus peut être éligible à une chirurgie in utero. Les indications et contre-indications à cette chirurgie sont analysées. Si la future maman a une attitude conservatrice vis-à-vis de la grossesse, elle rencontre alors les différents intervenants de l'équipe multidisciplinaire pour qu'une information exhaustive soit délivrée et que le reste du bilan puisse être programmé. La figure 2 montre schématiquement les différentes étapes de la prise en charge d'une candidate potentielle à cette chirurgie. Dans notre expérience comme dans la littérature, moins de 30 % des cas potentiels sont finalement éligibles pour une chirurgie materno-foetale [START_REF] Moldenhauer | Fetal myelomeningocele repair: the post-MOMS experience at the Children's Hospital of Philadelphia[END_REF].

T2. Information concernant la malformation et son pronostic

Cette information est délivrée aux parents par le neurochirurgien pédiatre. Il convient de décrire et d'expliquer la malformation (à l'aide de photos et schémas) et ses conséquences sur le futur enfant, notamment en termes de polyhandicap possible. Ces informations sont à décliner en fonction du niveau où se situe la MMC sur l'axe rachidien. Le médecin précise également ce qui peut être (statistiquement) amélioré par une chirurgie in utero.

T2. Information concernant la chirurgie materno-foetale, ses bénéfices et ses risques

Cette information est délivrée aux parents par tous les membres de l'équipe (neurochirurgien pédiatre, gynécologue-obstétricien, médecin anesthésiste-réanimateur, pédiatre néonatologiste, psychiatre), chacun restant dans son rôle propre au sein de cette prise en charge multidisciplinaire. Il est remis un livret d'information sur cette chirurgie. Ces messages ont vocation à être répétés (figure 2) et l'information doit être délivrée une seconde fois, au mieux à une semaine de la première, et en tout cas pas à moins de 48 heures. Ce travail est effectué en collaboration avec une magistrate, à l'époque directrice des Affaires Juridiques du CHRU de Nancy.

En outre, une information concernant la prévention de la MMC est assurée par l'un ou l'autre des membres de l'équipe. Une supplémentation en acide folique est recommandée.

T1. Déroulement de l'intervention

Avant la première intervention réalisée à Nancy en février 2016, une répétition générale a été organisée au sein du bloc opératoire de neurochirurgie (figures 3 et 4). Cette étape est indispensable, car la chirurgie materno-foetale fait intervenir simultanément plusieurs équipes et doit être réalisée aussi rapidement que possible (car il existe un risque de mise en route du travail).

Il est donc primordial que chacun puisse trouver sa place, savoir où il se tient et quand il intervient, tant au niveau des infirmières circulantes, anesthésistes ou instrumentistes que des médecins anesthésistes, des chirurgiens et des différents aides opératoires. L'obstétricien réalisera en permanence un contrôle échographique du foetus durant l'intervention.

T1. Anesthésie

TEG1 La compétence anesthésique est primordiale pour ce type de chirurgie. En effet, celle-ci nécessite une relaxation utérine parfaite ; cette dernière devant être poursuivie dans les suites de l'intervention. Un des objectifs principaux est de maintenir une perfusion utéro-placentaire optimale et de s'assurer qu'il y ait le moins de variations hémodynamiques maternelles possibles.

TEG1 La patiente est prémédiquée, puis est posée une péridurale. L'intervention se déroule ensuite sous anesthésie générale avec curarisation. Un monitorage invasif (cathétérisme radial) de la pression artérielle maternelle est mis en place et l'installation s'effectue en léger décubitus latéral gauche afin de diminuer le syndrome de compression aorto-cave. Pendant toute l'intervention une bonne oxygénation, normocapnie, normothermie et normovolémie maternelles sont assurées. L'utilisation de sulfate de magnésium à haute dose en per-et postopératoire permettra une tocolyse efficace. D'autres produits peuvent être utilisés (dérivés nitrés, atosiban [inhibiteur des hormones ocytocyne et vasopressine]). L'analgésie postopératoire est assurée par une pompe à morphine (type PCA [analgésie contrôlée par le patient]). Des compressions veineuses intermittentes des membres inférieurs sont mises en place, remplacées par la suite par des injections d'héparine de bas poids moléculaire.

T2. Temps obstétrical

TEG1 L'intervention débute par l'équipe obstétricale. La patiente est installée en position gynécologique modifiée (figure 5). Pendant toute cette partie de la chirurgie, une surveillance échographique du foetus est réalisée. La technique utilisée est différente de celle d'une césarienne habituelle : une laparotomie médiane, verticale, est réalisée. L'ouverture de l'utérus s'effectue au mieux en regard (ou en tout cas au plus proche) de la MMC. Un soin particulier est mis en oeuvre pour éviter tout décollement des membranes. Elles sont patiemment arrimées aux berges de l'ouverture utérine. Le foetus étant exposé dos face à l'incision utérine, le temps neurochirurgical débute. A la fin de ce dernier, l'équipe d'obstétrique réalise la fermeture utérine, ainsi qu'une amnioinfusion (même si le liquide amniotique est remplacé tout au long de la procédure), puis une fermeture conventionnelle des différents plans jusqu'au niveau cutané.

TEG1 Avant la première intervention, une préparation minutieuse de ce temps obstétrical a été nécessaire. Elle s'est effectuée sur brebis avec le concours de l'École de chirurgie du CHRU de Nancy.

T2. Temps neurochirurgical

Cette étape s'effectue sous microscope opératoire (figures 6, 7 et 8). Un obstétricien maintient constamment et très délicatement le foetus qui est présenté dos au chirurgien. L'intervention débute par la dissection de la peau saine de l'arachnoïde. Puis, la plaque neurale et les racines qui en sont issues sont libérées. La fermeture proprement dite de la malformation peut alors commencer, d'une part en identifiant le plan de la dure-mère et en le rabattant sur la ligne médiane pour suturer les deux berges de la dure-mère. Puis, le plan musculo-aponévrotique est incisé de part et d'autre de la ligne médiane, rabattu médialement de chaque côté de la plaque neurale et suturé de manière la plus étanche possible. Il est alors possible de réaliser la fermeture cutanée. Cette fermeture a été réalisée en deux plans pour notre premier cas, et est réalisée actuellement en trois plans.

La figure 9 montre l'aspect de la cicatrice lombaire immédiatement après la naissance, chez un nouveau-né ayant bénéficié de ce type de chirurgie dans notre centre.

T2. Surveillance materno-foetale postopératoire

La surveillance materno-foetale est poursuivie ensuite jusqu'à la naissance de l'enfant via des échographies régulières. La naissance s'effectue par césarienne (via une reprise de l'incision initiale), et au plus tard à 37 semaines d'aménorrhée.

T1. Suivi multidisciplinaire

Initialement, l'enfant est pris en charge par l'équipe de néonatologie avec une prise en soins neuromotrice précoce et, si nécessaire, de la prématurité. Le suivi au long cours, y compris psychologique, est anticipé dès ce moment.

À la sortie du service de néonatologie, un suivi multidisciplinaire est mis en place, assuré par les acteurs de la consultation dédiée aux AFTN de l'Hôpital d'enfants du CHRU de Nancy, dite "consultation spina bifida". Cette consultation a lieu une fois par mois et regroupe en un même lieu les différents spécialistes concernés par cette pathologie : neurochirurgien pédiatre, chirurgien viscéral pédiatre, chirurgien orthopédiste pédiatre, médecin rééducateur pédiatre, infirmière spécialisée dans les sondages urinaires et l'urodynamique. Le rythme de ces consultations est bien évidemment adapté à chaque enfant, en fonction de la lourdeur de sa pathologie. Ce suivi est également assuré par le psychiatre de l'équipe, par les collègues néonatologistes, puis par un pédiatre du réseau RAFAEL (Réseau d'accompagnement des familles en Lorraine) qui suit les enfants considérés comme vulnérables. Il est poursuivi, comme pour les autres enfants atteints de spina bifida, idéalement à vie.

T1. Conclusion

Avant la première intervention réalisée en février 2016, l'équipe pluridisplinaire du CHRU de Nancy s'est préparée pendant six ans. La chirurgie materno-foetale du myéloméningocèle requiert une forte expertise en imagerie prénatale car le diagnostic peut être confondu avec d'autres AFTN dont le traitement in utero n'est pas justifié. Si moins de 30 % des cas potentiels sont éligibles à cette chirurgie, ses bénéfices sont considérables comparés aux enfants opérés à la naissance. 
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Note 1

Une malformation de Chiari se produit lorsque la partie inférieure du cerveau est située trop bas sur le haut de la colonne vertébrale de l'enfant.