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Méningoceéle et méningo-encéphalocéle para-naso orbitaire : a propos d’un cas.
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Résumé :

Les méningoceles orbitaires primitives sont des malformations congénitales rares. Elles résultent
d’une hernie des méninges dans la cavité orbitaire a travers un défect osseux congénital. Dans le cas
des méningo-encéphaloceles, le sac méningé hernié contient du tissu cérébral, généralement
atrophique. Nous rapportons le cas d’un enfant de 6ans pris en charge dans notre formation et qui
s’était présenté pour un syndrome tumoral de la région para-naso orbitaire droite. Au scanner
cranio-facial, volumineuse masse kystique communiquant avec I'étage antérieur de la base du crane.
Nous avons adopté un abord transfacial qui nous a permis une confirmation du diagnostic et une
résection tumorale avec fermeture de la bréche ostéo-dure-mérienne. L’évolution était favorable.
Les méningo-encéphalocéles orbitaire sont tres probablement liées a une anomalie de la fermeture

du neuropore antérieur. Elles se manifestent généralement trés tét dans I'enfance.

Introduction :

Les méningoceles orbitaires primitives sont
des malformations congénitales rares. Elles
résultent d’'une hernie des méninges dans la
cavité orbitaire a travers un défect osseux
primitif de la base du crane[1]. Celles siégeant
au niveau de I'étage antérieur de la base du
crane sont rares[2]. Dans le cas des méningo-
encéphaloceles, le sac méningé hernié
contient du tissu cérébral, généralement
atrophique. Elles se manifestent
habituellement t6t sur le plan clinique. Le
scanner joue un role important dans
I'orientation diagnostique et le traitement est
chirurgical. Nous rapportons [|'observation
d’un enfant de 6 ans pris en charge dans notre
formation pour syndrome tumoral de la région
paranaso-orbitaire. Nous exposerons a travers
ce cas les aspects cliniques et thérapeutiques
des méningoceles orbitaires.

Observation :

Il s’agissait d’'un enfant de sexe masculin agé
de 6ans consultant pour un syndrome tumoral
siégeant au niveau de la région paranaso-
orbitaire droite. L’histoire de la maladie
remonte a la naissance par la présence d’une
masse paranasale droite. A J15 de Vvie,
apparition d’'un nodule infracentimétrique
orbitaire  inféro-interne  droit  indolore
augmentant progressivement de volume et
évoluant dans un contexte d’apyrexie.
L’examen physique a noté I'aspect kystique de
la masse qui souleve la paupiere inférieure
refoule I'ceil droit latéralement et en arriere,
sans notion d’exophtalmie ni  déficit
oculomoteur. Elle refoule également laile
narinaire droite vers le bas. Il présentait
également un larmoiement chronique et des
épisodes de conjonctivite.

Les diagnostics évoqués étaient le
lymphangiome kystique, la méningocele
orbitaire, kyste dermoide et kyste
colobomateux.
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Le scanner cranio-facial a objectivé Ia
présence d’'une volumineuse masse kystique
orbito-palpébrale droite, avec extension intra-
cranienne.

L'enfant a été opéré avec un abord facial
palpébral inférieur et paranasal droit qui a
permit de disséquer et de délivrer la premiere
masse paranasale qui était encapsulée puis
d’aborder la masse orbitaire. Cette derniere
communiquait avec la base du crane a travers
un défect osseux et refoulait le plancher de
I'orbite et le sinus maxillaire vers le bas. La
résection de cette poche a provoqué une
bréche dure-mérienne qui a été refermée et le
défect osseux par des lambeaux musculo-
graisseux fixés par de la colle biologique et du
Surgicel®. L’enfant a regu une
antibioprophylaxie et une corticothérapie de
courte durée. Les suites post-opératoires
étaient simples notamment pas de fuite de
liguide céphalorachidien (LCR) ni de méningite
ni de trouble oculomoteur. Il est sorti 5jours
aprées. Le scanner de controle réalisé a deux
mois était normal. L’enfant est régulierement
suivi et une reconstruction du plancher de
I'orbite pour correction de I'enophtalmie est
prévue.

Discussion :

La méningoencéphalocéle orbitaire est une
pathologie congénitale rare (1% des tumeurs
de I'orbite de I'enfant), non héréditaire, isolée
(sans retard mental ni atteinte systémique), et
rarement bilatérales[2]. Elle se manifeste le
plus souvent tres tét apres la naissance mais
parfois elle ne se révele qu’a I'dge adulte
[3],[4]. On incrimine dans sa pathogénie une
anomalie de séparation entre le neuroderme
et l'ectoderme en regard du siege de
fermeture du neuropore antérieur entrainant
un retard de sa fermeture a la phase finale de
la neurulation [5].

Selon le siege de la hernie kystique Duke-
Elder distingue les méningo-encéphaloceles
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antérieures (les plus fréquentes) et
postérieures. Dans les
méningoencéphalocéles antérieures, le défect
osseux est soit naso-frontal, naso-éthmoidal
ou naso-orbitaire. Dans les variétés
postérieures, le défect osseux se situe
généralement au niveau des sutures de I'apex
orbitaire, mais la hernie peut se faire aussi a
travers le canal optigue ou la fente
sphénoidale. Trés rarement, la méningo-
encéphalocele peut prendre naissance a p[2],
[6], [7]artir des gaines du nerf optique [2], [6],
[7].

Les  méningo-encéphaloceles  orbitaires
antérieures se manifestent habituellement par
une tuméfaction de la région interne de
I'orbite, parfois pulsatile, augmentant avec les
cris de I'enfant, refoulant le globe vers
I'extérieur avec télécanthus et sans
exophtalmie. L’exophtalmie tu morale
progressive est le maitre.symptome dans les
formes postérieures [8].

Le scanner permet une exploration détaillée
des structures osseuses. L'IRM permet une
meilleure étude du tissu mou et du LCR. Ces
moyens facilitent le diagnostic en objectivant
la masse kystigue communiquant avec
I’endocrane a travers un défect osseux [8], [9].

Le traitement de la méningo-encéphalocele
orbitaire est chirurgical car le volume tumoral
augmente  progressivement et  risque
d’entrainer une croissance anormale de
I’orbite, une compression des muscles oculo-
moteurs et du nerf optique [8] ,ainsi qu’un
risque infectieux treés important [10]. L’abord
peut étre transfacial permettant en un seul
temps opératoire d’extirper la lésion et des
fermer le défect osseux sans I’élargir, avec une
rangon cicatricielle tres acceptable. Il peut
étre aussi sous frontal avec exploration du toit
de l'orbite, élargissement du défect osseux
afin d’extirper la tumeur apres ligature de son
pédicule, puis fermeture de la dure mere et du
défect osseux [6].
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Conclusion

Les  méningo-encéphaloceéles  orbitaires
peuvent étre traitées a travers un abord
transfacial qui reste sure, moins invasif, et
exposant a un risque infectieux moindre. En
I'absence de complications infectieuses et de
fistule du LCR, I’évolution est généralement
favorable.
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Fig 2. TDM faciale coupes coronales fenétres
parenchymateuse (a gauche) et osseuse (a droite) : tumeur
refoulant le plancher orbitaire droit et communiquant avec
la base du crane

Fig 2. TDM faciale coupes axiales fenétre
osseuse: masse refoulant les structures
adjacentes.

Fig 3. Tumeur naso-orbitaire (photo pré-opératoire).
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