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* Les femmes atteintes de pathologie neurologique ou rachidienne nécessitent une prise en
charge multidisciplinaire de leur grossesse par le neurologue, 1’obstétricien et
I’anesthésiste.

* Cette prise en charge doit se dérouler dans une maternité comprenant des intervenants et
un plateau technique adaptés aux conséquences potentielles de la pathologie.

*  Un bloc périmédullaire est réalisable chez la plupart de ces femmes.

* L’examen neurologique avant réalisation du bloc doit étre soigneusement renseigné dans
le dossier médical en raison du risque théorique de complication neurologique au décours
d’un bloc périmédullaire, de diagnostic difficile en présence d’une pathologie
neurologique chronique.

* En cas d’épilepsie, ’analgésie périmédullaire doit €tre envisagée précocement lors du
travail afin de prévenir les facteurs déclenchants de crise. Quelques médicaments de

I’anesthésie générale ou a visée antalgique sont déconseillés.


mailto:hawa.keita@aphp.fr

* En cas de sclérose en plaques, le bloc péridural a faible concentration d’anesthésique local
doit étre privilégié pour 1’accouchement. La littérature ne fait pas état d’influence
négative des blocs périmédullaires ou de I’anesthésie générale sur la progression de la
maladie.

* En cas de myasthénie, le bloc péridural nécessite 1’administration d’anesthésique local a
faible concentration afin de limiter le risque de bloc moteur. Une anesthésie générale peut
étre nécessaire en cas d’atteinte bulbaire ou respiratoire, mais nécessite quelques
précautions relatives a I’utilisation des curares.

* En cas de lésion médullaire avec hyperréflexie autonome, l'analgésie péridurale est
primordiale lors du travail et devrait €tre initiée précocement. En cas de spina bifida, les
blocs périmédullaires peuvent €tre utilisés dans des cas sélectionnés, apres évaluation par

IRM.

Introduction

Les femmes souffrant de troubles neurologiques nécessitent une prise en charge pluridisciplinaire
entre anesthésistes, obstétriciens et neurologues lors de la grossesse et la période péripartum.
Etant donné la faible prévalence de ces maladies pendant la grossesse, la plupart des décisions de
prise en charge sont guidées par des études rétrospectives et des études de cas. Cette conférence
d’actualisation passe en revue la littérature actuelle pour certaines des maladies neurologiques les
plus communes ou complexes qui affectent la grossesse, en ciblant la gestion anesthésique. Les
pathologies abordées sont 1'épilepsie, la sclérose en plaques, la myasthénie, la paraplégie et la
tétraplégie centrales ainsi que le spina bifida. L’objectif de cette conférence d’actualisation est
d’optimiser la prise en charge anesthésique des parturientes atteintes de ces maladies
neurologiques. Sept ans apres la premiere conférence d’actualisation sur ce sujet, il s’avérait
nécessaire de la réactualiser, non tant du fait d’une littérature abondante que surtout vis-a-vis de

I’évolution des pratiques.



Epilepsie

La crise épileptique correspond a un ensemble de manifestations cliniques brutales, imprévisibles
et transitoires qui résultent de 1’hyperactivité paroxystique d’un réseau de neurones corticaux ou
cortico-sous-corticaux hyperexcitable et de son éventuelle propagation. Elle peut se caractériser
par une modification rapide de I’état de conscience et/ou des phénomenes moteurs et/ou sensitifs,
sensoriels, psychiques, végétatifs, et/ou cognitifs [1]. Il y aurait 500 000 patients épileptiques en
France, dont 100 000 femmes en age de procréer. L'incidence exacte de 1'épilepsie maternelle
pendant la grossesse est inconnue. Elle concernerait environ 0,5% des grossesses dans les pays
développés [2]. L’épilepsie est une pathologie a risque élevé en raison du risque de mortalité
maternelle multiplié par 10, notamment par mort soudaine et inattendue [2]. Il existe deux
catégories de crise épileptique : focale ou généralisée. Les crises focales ou partielles résultent
d'une décharge épileptique intéressant initialement un réseau de neurones localisé au niveau
cortical tandis que les crises généralis€ées impliquent un réseau de neurones d’emblée étendu,

bilatéral cortico-sous-cortical.

Interactions avec la grossesse et 1’allaitement

Le choix du traitement dépend du type de crise et de la réponse clinique du patient. La prise en
charge réussie du trouble épileptique pendant la grossesse correspond a 1’équilibre entre le risque
tératogene des traitements antiépileptiques notamment au premier trimestre et le risque de
convulsions, extrémement déléteres pour le feetus et la mere [3,4]. Les parturientes devraient étre
informées des risques feetaux liés aux crises d’épilepsie et des risques de malformation
congénitale et d’anomalie du développement neurocognitif secondaires aux traitements
antiépileptiques. La grossesse devrait étre planifiée et 1’épilepsie équilibrée. L arrét, le maintien,
la substitution ou le changement de dose du traitement anti€pileptique devrait étre effectué par le
neurologue en consultation préconceptionnelle afin de déterminer la dose efficace la plus faible
du traitement antiépileptique le plus faiblement tératogéne en monothérapie, et les polythérapies
réservées aux formes réfractaires [5]. L’adhésion des parturientes au traitement est primordiale.
L'efficacité de I'administration quotidienne d’acide folique avant et pendant la grossesse, dans la

prévention des effets tératogénes des médicaments anti€pileptiques, est débattue, mais reste



recommandée. La prise en charge de la grossesse et de I’accouchement devrait étre réalisée dans
une maternité de type III, notamment en cas de risque élevé de crise convulsive [5].

Bien que le taux de convulsions durant la grossesse soit inconnu, la survenue d’une crise
d’épilepsie peut entrainer un hématome rétro-placentaire traumatique, une hypoxie feetale
prolongée voire un déces feetal. Par ailleurs, le risque de complication obstétricale et
d’hémorragie maternelle est légerement augmenté en cas d’épilepsie [S]. Le suivi obstétrical
maternel et le suivi échographique feetal devraient étre rigoureux. La fréquence des crises est
augmentée chez un tiers des parturientes épileptiques, notamment en cas de crise dans 1’année
précédant la grossesse ou d’épilepsie partielle [6,7]. Bien que cette augmentation soit
probablement multifactorielle, I'augmentation du volume sanguin maternel et I’accélération de la
clairance hépatorénale tendent a diminuer les concentrations sériques des traitements
antiépileptiques, entrainant un moins bon contréle de I’épilepsie. Le suivi par un neurologue
permet d’ajuster le traitement au fur et a mesure de la grossesse. Les concentrations sériques du
traitement antiépileptique pendant la grossesse sont d’interprétation difficile en raison de la
baisse de la concentration totale accompagnée d’une augmentation relative de la fraction libre. Il
n’est pas recommandé de systématiquement les mesurer [5]. Il n’y a pas de données suffisantes
dans la littérature pour évaluer le risque d’état de mal convulsif chez la parturiente épileptique.
Chez les parturientes présentant des crises lors de la deuxieéme moitié de la grossesse et qui ne
peuvent pas étre clairement attribuées a 1'épilepsie, un traitement immédiat de I'éclampsie devrait
étre mis en ceuvre jusqu'a ce qu'un diagnostic définitif soit effectué par une évaluation
neurologique complete. Au cours de la période post-partum, la dose du traitement antiépileptique
devrait étre diminuée afin d’éviter toute toxicité. Ainsi, un suivi rapproché par un neurologue est
également nécessaire au cours des premicres 4-6 semaines postpartum pour rétablir un dosage
approprié. La période post-partum immédiate est une période a risque élevé de crise en raison de
la présence de stress, de privation de sommeil, d’anxiété et de douleur. Une étude prospective de
1297 grossesses de femmes épileptiques a montré que la période a risque maximal de crise
maximale était la période péripartum [8]. Le suivi postpartum doit ainsi étre attentif a éviter les
facteurs de risque de convulsions et a maintenir le traitement anti€pileptique [5]. En cas
d’augmentation de dose du traitement antiépileptique pendant la grossesse, la dose devrait étre
réajustée en postpartum pour en limiter la toxicité. Les études prospectives n'ont pas démontré

d'effet négatif de 1’allaitement maternel sur le développement neurocognitif des enfants de



femmes traitées par antiépileptiques [9]. Le degré d'exposition aux médicaments antiépileptiques
via I’allaitement maternel chez le nourrisson est variable selon la molécule utilisée et peut Etre
réduit au minimum en allaitant lorsque les concentrations de médicament dans le lait sont faibles,
en réduisant le dosage du traitement maternel au niveau de pré-grossesse et en réalisant un
allaitement mixte. Les meres atteintes d'€pilepsie devraient €tre encouragées a allaiter, et le

nourrisson surveillé de facon rapprochée.

Implications anesthésiques

Une analgésie adéquate et des soins appropriés lors du travail devraient étre mis en ceuvre afin de
minimiser les facteurs de risque de convulsions telles que la douleur, la fatigue, le stress et la
déshydratation. Le traitement antiépileptique doit €tre poursuivi pendant le travail pour minimiser
le risque de crise. Compte tenu de l'absorption intestinale variable observée dans la période
péripartum, I'administration parentérale du traitement anti€pileptique (phénytoine, phénobarbital,
acide valproique et 1évétiracétam) peut €tre discutée, d’autant plus en cas de vomissements. Le
respect d’un délai de quelques heures entre 1’administration du traitement anti€pileptique et celle
d’un antihistaminique H2 est souhaitable en raison du risque d’interaction médicamenteuse. Les
crises lors du travail peuvent entrainer une hypoxie maternelle due a 'apnée per-crise, un état de
mal épileptique avec risque de déces maternel ainsi qu’une hypoxie et une acidose foetale
secondaires a I'hypertonie utérine. Le risque de crise a I’accouchement est environ de 2% chez les
femmes traitées [7]. Il n'y a pas d'études évaluant la gestion des crises épileptiques lors du travail.
Les benzodiazépines d’action prolongée telles que le clobazam peuvent étre envisagées a visée
prophylactique dans la période péripartum en cas de risque tres élevé de convulsions : crise
récente, antécédent récent de crise provoquée par le stress ou la fatigue, antécédent de crise lors
du travail d’une grossesse précédente [S]. En cas de crise, I’administration de benzodiazépine
(clonazépam par voie intraveineuse ou, a défaut d’acces veineux, diazépam par voie intrarectale)
doit étre immédiate, associée a la mise en décubitus latéral gauche et a la gestion des voies
aériennes supérieures. Si 1'étiologie de la crise n'est pas claire, le sulfate de magnésium doit étre
administré parallelement au traitement antiépileptique, car la priorité est d’éliminer une
éclampsie et de la traiter comme telle. En cas d’état de mal épileptique, 1’algorithme de prise en

charge établi par la SRLF devrait étre appliqué [10]. En cas d’hypertonie utérine persistante,



I'administration d'agents tocolytiques devrait €tre envisagée. En cas d’anomalies persistantes du
rythme cardiaque fcetal ou de crises convulsives maternelles récurrentes, la réalisation d’une
césarienne en urgence peut étre nécessaire. L’anesthésie et 1’analgésie ne semblent pas Etre
associées a une augmentation du risque de crise épileptique [11]. L’analgésie obstétricale
périmédullaire représente méme une priorité chez les femmes épileptiques, a envisager
précocement afin de minimiser les facteurs déclenchants de crise pendant le travail, comme
I’hypocapnie par tachypnée, la privation de sommeil, la douleur et le stress €motionnel. En cas de
crise épileptique apreés une injection d’anesthésiques locaux, un surdosage en anesthésiques
locaux doit étre évoqué. En cas de contre-indication du bloc périmédullaire pour I’analgésie
obstétricale, une PCA de sufentanil peut étre proposée, bien que son efficacité analgésique ne soit
que tres modérée [12]. Concernant 1’anesthésie générale pour césarienne, certaines précautions
doivent étre prises. Plusieurs médicaments de I’anesthésie générale ou a visée analgésique
possedent des propriétés pro-convulsivantes, notamment par abaissement du seuil épileptogene
[13]. Bien qu'il n'existe pas de recommandations spécifiques et que les crises induites par ces
thérapeutiques soient rares, les données disponibles suggerent que ces médicaments (étomidate,
kétamine, sévoflurane, enflurane, rémifentanil, alfentanil, fentanyl, tramadol, néfopam, péthidine)
devraient probablement étre évités. Enfin, les agents anesthésiques avec métabolisme hépatique
(morphino-mimétiques, curares) peuvent étre plus rapidement métabolisés en raison de
I’induction enzymatique hépatique des agents antiépileptiques, donc nécessitent d’étre

administrés a doses plus élevées avec un monitorage rapproché.

La sclérose en plaques

La sclérose en plaques (SEP) est la maladie neurologique invalidante la plus fréquente chez les
jeunes adultes. La prévalence de la SEP chez la femme en France est de 210 pour 100 000, soit le
double de celle de I’homme [14]. Le diagnostic est porté pendant les années de fécondité dans
environ la moitié des cas. L'étiologie est incertaine, bien que la susceptibilité génétique associée a
divers facteurs environnementaux soit suspectée. Sur le plan physiopathologique, la SEP se
caractérise par des atteintes focales de démyélinisation, d’inflammation et de gliose du systeme
nerveux central. Les symptomes neurologiques varient en fonction de la localisation des 1€sions.

L’évolution de la maladie est incertaine, mais généralement progressive [15]. 85 a 90% des



patients présentent des crises épisodiques avec une rémission intermittente des symptomes (forme
rémittente). Les poussées répétées entrainent des déficits neurologiques irréversibles, car la
remyélinisation devient incomplete et les axones dégénerent. Chez 10 a 15% des patients, la SEP
est progressive d’emblée. Au bout de 10 ans, pres de la moitié des patients atteints de la forme
rémittente évoluent vers la forme progressive. Le diagnostic peut étre difficile, mais est
généralement réalisé sur des arguments cliniques, I’analyse du liquide céphalo-rachidien (LCR)

et la présence de 1ésions du systeéme nerveux central a I'TRM.

Interactions avec la grossesse et ’allaitement

L’objectif du traitement de la SEP est double : réduire la fréquence des poussées et atténuer les
poussées afin de prévenir ou retarder les déficits neurologiques permanents. Plusieurs
médicaments immunomodulateurs ou immunosuppresseurs permettent la réduction des poussées.
Des recommandations frangaises concernant la gestion des thérapeutiques de la SEP lors de la
grossesse ont été publiées en 2014 [16]. La grossesse devrait étre planifiée. La poursuite d’un
traitement immunomodulateur (interféron béta ou acétate de glatiramere) est possible jusqu’a la
preuve de la conception, sans effet délétere actuellement démontré sur I’embryon ou le foetus ni
sur le déroulement de la grossesse. Dans le cas de maladies tres actives, la poursuite du traitement
immunomodulateur durant toute la grossesse peut €tre également discutée au cas par cas, en
I’absence de toxicité actuellement démontrée. En revanche, il est recommandé d’arréter les
traitements immunosuppresseurs (mitoxantrone, natalizumab, fingolimod) lorsqu’une grossesse
est envisagée. Chez les femmes en désir de grossesse, en raison des données de sécurité limitées
disponibles, la pratique courante est de suspendre le traitement de fond si possible avant la
conception, pendant la grossesse et pendant l'allaitement [17]. Les poussées aigués lors de la
grossesse peuvent étre traitées par des bolus intraveineux de méthylprednisolone aux doses
habituelles, de méme que lors de I’allaitement, en respectant un délai minimal de quatre heures
entre la fin de la perfusion et la reprise des tétées [16].

La SEP n’est pas une contre-indication a la grossesse, car elle n’a pas de répercussion délétere sur
son déroulement ni sur I’accouchement et ni sur le nouveau-né [16]. Les patientes atteintes de la
forme rémittente de la maladie présentent un taux de poussées moindre pendant la grossesse,

notamment au troisieme trimestre [18]. Il n’est pas recommandé de modifier les procédures



d’accouchement et seuls les criteres obstétricaux sont a prendre en compte pour le choix du mode
d’accouchement [16]. La période du post-partum, notamment des trois premiers mois, est
associée a un risque accru de rechute [18]. Globalement, la survenue d’une grossesse ne semble
pas aggraver l'incapacité liée a la SEP. Apres 1’accouchement, la reprise du traitement de fond est
conseillée des que possible en cas de poussée pendant la grossesse ou dans 1’année précédant la

grossesse [16]. Seul I'interféron béta est compatible avec I’allaitement.

Implications anesthésiques

L'évaluation anesthésique d'une parturiente atteinte de SEP inclut les symptomes neurologiques
existants, les thérapeutiques en cours et la fonction respiratoire [19]. Dans la SEP, l'atteinte
respiratoire est le plus souvent due a une mauvaise coordination musculaire d’origine
cérébelleuse. Il est nécessaire d'évaluer la capacité de la patiente a tousser, a expectorer et a
expirer profondément. Un frein a la réalisation d’un bloc périmédullaire aux parturientes atteintes
de SEP est la toxicité théorique des anesthésiques locaux sur la moelle épiniere démyélinisée, en
particulier en cas de rachianesthésie. Il n'y a cependant pas de données dans la littérature pour
justifier cette préoccupation [20-22]. Bien que les données publiées soient plus limitées en ce qui
concerne la rachianesthésie et I’anesthésie générale, 1'opinion actuelle est qu’elles ne présentent
pas de risque particulier en lien avec la SEP [19]. Ainsi, pour I’accouchement, il est recommandé
de privilégier le recours a 1’analgésie péridurale et d’utiliser des anesthésiques locaux a faible
concentration [16]. L’indication de rachianesthésie doit &étre discutée au cas par cas. Ces
techniques doivent étre évitées en cas de poussée médullaire. Les parturientes atteintes de SEP
doivent étre informées du risque augmenté de poussée en période postpartum et de 1’absence
d’influence négative des blocs périmédullaires ou de 1’anesthésie générale sur la progression de la

maladie a court et a long terme.

Myasthénie

La myasthénie est une maladie auto-immune affectant la transmission neuromusculaire et dont la

prévalence dans la population générale est comprise entre 126 et 400 par million [23]. La

grossesse chez les patientes myasthéniques n'est pas rare puisque la myasthénie est trois fois plus



fréquente chez les femmes que chez les hommes agés de moins de 40 ans [24]. Le symptome
caractéristique de myasthénie est une fatigabilité musculaire accrue au mouvement, impliquant
des groupes musculaires spécifiques ou généralisée. Dans pres de la moitié des cas, les premieres
manifestations sont purement oculaires avec ptosis et diplopie. La myasthénie typique se
caractérise par des exacerbations intermittentes [24]. La complication la plus grave de cette
pathologie est la crise myasthénique avec insuffisance respiratoire aigué, responsable d’un taux
de mortalité de 4,5% [25]. Les facteurs déclenchants de la crise sont le stress, 1’infection, la
chirurgie et la prise de certains médicaments. 85% des patients présentent des anticorps sériques
anti-IgG ciblant et détruisant les récepteurs de l'acétylcholine (ACh) présents dans la jonction
neuromusculaire [26]. En 1’absence d’anticorps antirécepteurs de 1’acétylcholine, des anticorps
anti-tyrosine kinase (MuSK) peuvent étre détectés. La classification clinique internationale de la
Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA) permet de distinguer cinq stades de sévérité
de I’atteinte musculaire [24]. Les thymomes sont présents chez 15% des patients. Des

associations avec d’autres maladies auto-immunes sont possibles, notamment la dysthyroidie.

Interactions avec la grossesse et ’allaitement

La grossesse devrait étre planifiée et prise en charge dans une maternité de type III avec un centre
de référence de pathologie neuromusculaire et un suivi multidisciplinaire, en raison du risque de
crise myasthénique maternel et de myasthénie néonatale [23,27]. La myasthénie devrait €tre
équilibrée. Une dysthyroidie devrait €tre recherchée et traitée avant la grossesse. Les options
thérapeutiques pour les parturientes atteintes de myasthénie sont limitées en raison de la
tératogénicité des médicaments, mais le contrdole symptomatique peut généralement étre atteint.
Les inhibiteurs de la cholinestérase telle que la pyridostigmine, qui inhibent la dégradation de
I'acétylcholine, sont considérés comme sirs et sont efficaces en monothérapie pour environ la
moitié des parturientes [23]. Ils ne doivent cependant pas €tre administrés par voie intraveineuse
en raison du risque de contractions utérines [27]. A mesure que la grossesse progresse, une
augmentation de la dose peut étre nécessaire en lien avec l'augmentation du volume sanguin
maternel et de la clairance rénale. Cependant, le surdosage est a redouter en raison du risque de
crise cholinergique, caractérisée par la présence des signes suivants : hypersialorrhée, myosis,

diarrhée, hypersécrétion bronchique, paralysie flasque et insuffisance respiratoire. Si les



inhibiteurs de la cholinestérase seuls ne permettent pas le contrdole des symptomes, une
immunothérapie peut étre associée [23,24]. La corticothérapie générale par prednisone ou
prednisolone est la solution de choix pendant la grossesse [27]. Les données actuelles suggerent
une relative innocuité de 1’azathioprine et accessoirement de la ciclosporine et du tacrolimus lors
de la grossesse. D'autres médicaments utilisés dans la myasthénie, tels que le mycophénolate
mofétil ou plus rarement le rituximab et le cyclophosphamide, exposent a un risque embryonnaire
ou feetal important (avortement spontané, lymphocytopénie, syndrome malformatif) et sont
contre-indiqués chez la parturiente. En cas de poussée sévere et aigue incluant la crise
myasthénique, une immunothérapie a court terme par échange plasmatique ou immunoglobulines
polyvalentes intraveineuses permet un contrdle rapide quoique temporaire de la pathologie [27].
Il n’y a pas de données dans la littérature évaluant le bénéfice de I’'immunothérapie a court terme
en préparation de la césarienne en cas de myasthénie mal équilibrée. Enfin, la thymectomie peut
permettre de réduire les exacerbations ou induire une rémission de la pathologie, elle devrait étre
réalisée avant ou apres la grossesse en cas d’indication [23,27].

L’évolution de la myasthénie pendant la grossesse est imprévisible, méme chez les multipares
déja atteintes de myasthénie lors des grossesses antérieures. Les symptomes peuvent s’aggraver,
rester stables ou encore s’améliorer [27]. La survenue d’exacerbations est plus fréquente au
premier trimestre et en postpartum, ce qui pourrait étre expliqué par un effet protecteur de 1'alpha-
feetoprotéine sur la liaison des anticorps antirécepteurs a l'acétylcholine a leur cible [23,27,28].
Toute infection lors la grossesse, notamment urinaire, devrait €tre rapidement diagnostiquée et
traitée en raison de son rdle déclenchant dans 1’exacerbation de myasthénie [23]. Le risque
d’exacerbation est augmenté si la maladie est de début récent ou mal controlée [24,29]. Les crises
myasthéniques doivent étre traitées de fagon agressive, puisque la mortalité maternelle chez les
parturientes myasthéniques serait de 3 a 4% [29]. Une surveillance échographique fcetale
spécialisée est nécessaire afin de rechercher des signes de myasthénie feetale [23,27]. En cas de
menace d’accouchement prématuré, les bétabloquants sont contre-indiqués. L’administration de
bétaméthasone a visée de maturation pulmonaire feetale doit étre discutée, car la corticothérapie
peut paradoxalement entrainer une exacerbation initiale de la myasthénie [30]. Par ailleurs, alors
que l'incidence de la prééclampsie est inchangée, lorsque celle-ci se produit, l'utilisation du
sulfate de magnésium doit étre discutée, car il inhibe la libération de 1'acétylcholine et peut ainsi

provoquer des crises myasthéniques voire la mort [23]. De fait, il ne doit pas étre administré a
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titre préventif en cas de prééclampsie sévere ni a visée de neuroprotection feetale. Le travail se
déroule généralement normalement chez les parturientes myasthéniques, et I'accouchement par
voie basse spontanée devrait €tre envisagé, la césarienne étant strictement réservée aux
indications obstétricales du fait de son potentiel réle déclenchant d’une exacerbation [23,27]. Les
parturientes sous traitement inhibiteur de la cholinestérase devraient continuer a le recevoir
pendant le travail pour réduire le risque d’exacerbation, préférentiellement par voie intraveineuse
étant donné la variabilité de l'absorption intestinale dans la période péripartum [23]. Puisque
l'utérus est un muscle lisse et que la myasthénie affecte uniquement les muscles squelettiques, la
premiere phase du travail n'est pas affectée [27,29]. La faiblesse des muscles abdominaux et
pelviens lors de la deuxieme phase du travail peut nécessiter des manceuvres instrumentales pour
I’extraction feetale. En période postpartum, les patientes devraient consulter sans tarder leur
neurologue en cas d’exacerbation de la myasthénie [23,27]. L’allaitement est possible en cas de
traitement par inhibiteurs de la cholinestérase, corticoides, azathioprine, ciclosporine ou
immunoglobulines polyvalentes et devrait étre encouragé. En revanche, il est contre-indiqué en
cas de prise des autres immunothérapies (mycophénolate mofétil, rituximab, cyclophosphamide)
[24]. En cas de corticothérapie a dose élevée (>50 mg/j), I’allaitement est envisageable en
respectant si possible un délai d’au moins quatre heures entre la prise de prednisone ou de

prednisolone et la tétée.

Implications anesthésiques

Une évaluation anesthésique prénatale minutieuse semble nécessaire [23]. L'examen physique
devrait évaluer la faiblesse des muscles bulbaires et des muscles respiratoires. Des épreuves
fonctionnelles  respiratoires  sont  justifiées en cas de limitation respiratoire.
L'électrocardiogramme permet de rechercher des troubles du rythme, de conduction et une
cardiomyopathie, notamment de Takotsubo. Une dose intraveineuse de 100 mg d’hémisuccinate
d’hydrocortisone devrait €tre administrée en début de travail aux parturientes traitées par
corticoides au long cours (>7,5mg/j) [23]. L'analgésie du travail devrait €tre initiée précocement
afin d'atténuer le stress et de préserver la force motrice nécessaire a l'accouchement [29]. Le
cathétérisme péridural pour analgésie obstétricale de la patiente myasthénique présente 1'avantage

de pouvoir étre utilisé en cas de manceuvres instrumentales ou césarienne en urgence, et nécessite
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I’administration de faibles concentrations d’anesthésiques locaux afin limiter le risque de
majoration d’un bloc moteur préexistant [23,27,29]. Seuls les anesthésiques locaux de type
amino-amide peuvent étre utilis€s pour les blocs périmédullaires, car les inhibiteurs de la
cholinestérase sont susceptibles d’altérer I'hydrolyse des anesthésiques locaux de type ester [26].
L'anesthésie périmédullaire représente 1’anesthésie de référence pour la césarienne chez les
parturientes myasthéniques [23,27]. L’anesthésie péridurale présente 1’avantage d’une meilleure
maitrise de I’extension du bloc tandis que la rachianesthésie permet d’administrer une moindre
dose d’anesthésiques locaux. Cependant, une anesthésie générale peut étre recommandée chez les
patientes présentant une atteinte bulbaire ou respiratoire significative afin de mieux controler les
voies respiratoires, l'oxygénation et les sécrétions bronchiques [29]. L’anesthésie générale
représente le principal défi anesthétique chez la patiente myasthénique. En effet, une curarisation
adéquate pour l'intubation peut étre difficile a obtenir, car ces patientes présentent des réactions
idiosyncrasiques aux curares [26]. La puissance des curares non-dépolarisants est plus importante
étant donné que les parturientes myasthéniques posseédent moins de récepteurs a l'acétylcholine
dans la jonction neuromusculaire que la population générale, ce qui implique de titrer leur
administration. Concernant la succinylcholine, I’efficacit¢ de son administration dépend de la
présence d’inhibiteurs de la cholinestérase. En effet, étant donné que la cholinestérase endogene
dégrade la succinylcholine, les patientes sous inhibiteurs ne peuvent pas rapidement métaboliser
la succinylcholine, ce qui entraine une augmentation de sa durée d'action. A l'inverse, les
patientes myasthéniques non traitées par inhibiteurs ont une plus grande résistance a la
succinylcholine en raison d’un moins grand nombre de récepteurs a 1’acétylcholine dans la
jonction neuromusculaire. Par ailleurs, les patientes myasthéniques présentent une sensibilité
augmentée a I’effet myorelaxant des halogénés [26]. En cas de curarisation, il est nécessaire de
monitorer le bloc neuromusculaire par le train-de-quatre afin de titrer I’administration de curare a
I’induction et de s’assurer de 1’efficacité de son antagonisation avant |’extubation [23].
L’antagonisation des curares non dépolarisants par la prostigmine peut d’une part provoquer une
crise cholinergique par quantité excessive d’acétylcholine dans la jonction neuromusculaire et
d’autre part étre inefficace chez les patientes dont la cholinestérase est déja inhibée de facon
maximale par le traitement de fond. Une option particuliecrement intéressante pour une
curarisation rapide avec antagonisation efficace est I’administration de rocuronium suivie de celle

de sugammadex, dont la chélation est irréversible [26,31]. Une surveillance postopératoire en
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unité de soins intensifs peut étre discutée, notamment en cas de limitation respiratoire. Dans la
période post-partum, le risque de crise myasthénique est élevé, en particulier apres une césarienne
ou en cas d’infection maternelle, ce qui implique une surveillance rapprochée des patientes et un
contrdle optimal de la douleur [23]. Néanmoins, 1'utilisation d'opioides devrait étre minimisée
pour éviter la dépression respiratoire et 1’iléus intestinal, modifiant 1'absorption des
anticholinestérasiques oraux [26]. L’analgésie dans la période postpartum devrait étre
principalement axée sur 1’analgésie péridurale et/ou I’administration d’antalgiques non
morphiniques par voie générale avec une place privilégiée pour les anti-inflammatoires non

stéroidiens.

Paraplégie et tétraplégie centrales

Dans les pays développés, les 1ésions médullaires (LM) sont majoritairement d’origine
traumatique et principalement liées a des accidents de la route [32]. En France, I’incidence des
LM traumatiques chez 1’adulte est estimée a 19,4 par million d’habitants par an, soit environ
1000 nouveaux cas par an. Le score ASIA (American Society Injury Association) permet
d’évaluer le déficit sensitivo-moteur d'une personne blessée médullaire. Le niveau neurologique
de la Iésion correspond au dernier niveau sain d’un point de vue sensitif et moteur des deux cotés.
L'étendue du handicap physique dépend du niveau lésionnel : la tétraplégie est liée a un niveau
1ésionnel T1 ou sus-jacent et la paraplégie a un niveau lésionnel T2 ou sous-jacent. En cas de LM
incomplete, un certain degré de fonction sensitive ou motrice est conservé sous le niveau
lésionnel. La LM s’accompagne initialement d’une période variable de choc neurogénique avec
paralysie flasque et absence de réflexes, a laquelle succede un stade chronique de spasticité
musculaire, d’hyperréflexie ostéo-tendineuse et d’atrophie musculaire [32]. De plus, le
déreglement du systeme autonome entraine des anomalies cardiovasculaires, intestinales,
vésicales et sexuelles. Les LM prédisposent ainsi les patients a des problemes médicaux
chroniques comme les infections urinaires récidivantes, la constipation, 1’hypotension
orthostatique, les thromboses veineuses profondes, les escarres, 1’ostéoporose, 1’anémie ou
encore les douleurs chroniques [32]. En cas de lésion supérieure a T6, des degrés variables
d’insuffisance respiratoire peuvent €tre observés, jusqu'a la dépendance totale a la ventilation

mécanique. Les complications respiratoires représentent ainsi la principale cause de mortalité
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chez les patients atteints de LM [32]. La complication aigiie la plus sévere des LM est
I’hyperréflexie autonome ou dysautonomie neurovégétative. Elle est caractérisée par une
augmentation soudaine de la pression artérielle liée a une vasoconstriction sévere au-dessous du
niveau lésionnel, conséquence d'une activité orthosympathique non compensée et déclenchée par
un stimulus nociceptif aigu en caudal du niveau lésionnel [32]. Elle doit étre évoquée en cas
d’augmentation de la pression artérielle systolo-diastolique de 20 mmHg par rapport a celle de
base, dont la composante systolique est généralement comprise entre 90 et 110 mmHg [33]. Non
traitée, elle peut avoir des conséquences graves telles qu'un accident vasculaire cérébral, une
décompensation cardiaque voire le déces maternel. Elle est fréquente en cas de niveau lésionnel
T6 ou sus-jacent, d’autant plus que le niveau 1ésionnel est haut. Les autres signes et symptomes
de I’hyperréflexie autonome sont les céphalées, la vision floue, le flush, les sueurs, la congestion
nasale, la piloérection, I’augmentation de la spasticité musculaire, la bradycardie et les troubles
du rythme cardiaque [33]. Un traitement précoce et agressif est essentiel. Les recommandations
préconisent d’asseoir le patient, desserrer ses vétements et enlever tout dispositif restrictif puis
rechercher et traiter le facteur déclenchant, en particulier un globe vésical ou un fécalome [33].
Un traitement antihypertenseur de délai et de durée d’action courts est indiqué en cas de pression
artérielle systolique supérieure a 150 mmHg. Une fois 1’élément déclencheur traité, la pression
artérielle devrait se normaliser, I’épisode d’hyperréflexie autonome étant considéré comme résolu

apres deux heures de normalisation de la pression artérielle.

Interactions avec la grossesse et ’allaitement

Les parturientes atteintes de LM présentent des taux de complications obstétricales et de
complications autres liées a la LM plus élevés que les parturientes saines [34]. La grossesse
devrait étre programmeée, les médicaments tératogenes arrétés ou substitués et une prise en charge
multidisciplinaire mise en place, au mieux dans un centre expert en lésions médullaires [34]. En
cas d’insuffisance respiratoire chronique, un risque de décompensation de la fonction respiratoire
augmente au fur et a mesure de la grossesse en raison de la baisse de la capacité résiduelle
fonctionnelle et de ’augmentation de la demande en oxygene. Ces parturientes peuvent nécessiter
de la kinésithérapie respiratoire, une oxygénothérapie et, dans les cas les plus séveres, une

ventilation assistée. La fréquence des épisodes d’hyperréflexie autonome est augmentée pendant
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la grossesse, la période péripartum étant la plus a risque [32,34]. Outre les facteurs déclencheurs
classiques qu’est la dilatation vésicale et intestinale, I’examen vaginal et les contractions utérines
peuvent étre en cause. Ces épisodes entrainent un risque feetal, puisque la vasoconstriction induite
limite le flux sanguin utéro-placentaire, provoquant une hypoxie, une acidose et une bradycardie
foetales. Le facteur déclenchant doit étre levé et un traitement antihypertenseur comme le
labétalol ou la nicardipine rapidement administré par voie intraveineuse. L’hyperréflexie
autonome peut €tre confondue avec la prééclampsie, cependant un traitement antihypertenseur
doit étre mis en ceuvre quel que soit le diagnostic. Les incidences d’infection urinaire, de spasmes
vésicaux et d’incontinence urinaire sont également augmentées pendant la grossesse [34].
L’infection urinaire représente ainsi la premiére cause de morbidité des parturientes atteintes de
LM. Un suivi par ECBU mensuel est recommandé pendant la grossesse afin de traiter toute
colonisation ou infection urinaire [35]. En cas d’infection urinaire, les signes fonctionnels
urinaires habituels peuvent étre absents et le diagnostic doit étre évoqué en présence de douleurs
lombaires ou abdominales, d’hyper ou d’hypothermie, de malaise ou de l1éthargie, ainsi qu’en cas
d’exacerbation de complications liées a la LM comme la spasticité musculaire ou I’hyperréflexie
autonome [32]. Un nouvel ECBU doit étre réalisé au moindre doute. L’augmentation de la
fréquence d’auto-sondage voire le sondage a demeure peuvent €tre nécessaires en fin de
grossesse afin de traiter I’incontinence et de prévenir la rétention urinaire [34]. Une prise en
charge hygiéno-diététique adéquate de prévention des infections urinaires est nécessaire. Une
antibioprophylaxie a visée urinaire peut étre discutée [36]. Les traitements de I’hyperactivité
détrusorienne tels que I'oxybutynine et la toxine botulinique de type A sont déconseillés au cours
de la grossesse, car leur innocuité n'a pas été établie. La constipation est également majorée
pendant la grossesse, nécessitant une prise en charge diététique et médicamenteuse spécifique
[34]. De méme, la spasticité musculaire est augmentée pendant la grossesse. Contrairement a la
toxine botulinique de type A, un traitement par bacloféne par voie orale ou intrathécale dans cette
indication peut étre envisagé apres 12 semaines d’aménorrhée, bien qu’il existe un risque
néonatal de syndrome de sevrage [37]. Il existe par ailleurs un risque significatif d’événement
thromboembolique du fait du déficit moteur et de I’état d’hypercoagulabilité relatif a la grossesse
et au postpartum, ce qui implique de discuter la mise en place d’une anticoagulation
prophylactique. La prise de poids, la présence d’cedémes et la relative immobilité pendant la

rossesse peuvent majorer le risque d'escarre. Une physiothérapie de prévention de la thrombose
g p ) q pny p p
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veineuse et des escarres est ainsi nécessaire lors de la grossesse et du péripartum. L’utilisation
d’un matelas anti-escarres peut €tre requise, notamment lors de ’accouchement. Enfin, la
supplémentation martiale est essentielle en cas d’anémie gravidique, fréquente chez les
parturientes atteintes de LM.

Les données de la littérature sont contradictoires sur le risque d’accouchement prématuré des
femmes atteintes de LM [34]. Il pourrait toutefois étre augmenté chez les femmes incapables de
ressentir les contractions utérines en raison d’un niveau lésionnel T10 ou sus-jacent. Afin
d'atténuer ce risque, il est nécessaire de préconiser a ces parturientes de régulierement palper leur
abdomen a la recherche de contractions, d’examiner leur col utérin lors des consultations
prénatales des 28 semaines d’aménorrhée et de les hospitaliser en cas de dilatation cervicale [34].
L'accouchement par voie basse est recommandé chez les parturientes atteintes de LM, bien
qu’elles semblent présenter un taux d'accouchement spontané plus faible que la population
générale [34]. En effet, un risque augmenté de manceuvre instrumentale en cas de niveau
1ésionnel T6 ou sus-jacent est décrit [38]. Par ailleurs, le risque de présentation non céphalique
est augmenté en cas de LM supérieure a T10, probablement lié a une hypotonie des muscles
abdominaux. Une radiopelvimétrie doit €tre effectuée en cas d’antécédent de traumatisme du
bassin ou de dysmorphie pelvienne. Concernant la césarienne, elle ne devrait étre réalisée que
pour indication obstétricale, mais peut €tre discutée pour protection périnéale ou en présence
d’une insuffisance respiratoire maternelle ou d’une hyperréflexie autonome incontrdlable [34].
En cas de syringomyélie, un accouchement par voie basse avec extraction instrumentale peut étre
envisagé [39]. Chez les femmes ayant un cathéter vésical sus-pubien, une hystérotomie du
segment inférieur par incision transversale basse peut €tre réalisée en toute sécurité. En cas
d’antécédent de chirurgie vésicale, 1’aide peropératoire d’un urologue peut étre nécessaire. En
péripartum, le risque d’épisode dépressif est élevé chez les parturientes atteintes de LM,
nécessitant une prise en charge pluridisciplinaire spécifique. En cas de niveau lésionnel supérieur
a T4, l'initiation de 1'allaitement est retardée. L’administration de baclofene, d’oxybutynine ou de
toxine botulinique de type A n’est pas compatible avec 1’allaitement, en raison du manque de

données sur leur innocuité.
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Implications anesthésiques

L’évaluation anesthésique prend notamment en compte 1’anamnese, I’examen neurologique et les
résultats des examens d’imagerie rachidienne ainsi que des épreuves fonctionnelles respiratoires
et des gaz du sang de fin de grossesse en cas d’atteinte respiratoire. Les blocs périmédullaires
peuvent étre réalisés chez les parturientes atteintes de LM [34]. Ces patientes nécessitent d’étre
particulierement rassurées sur 1’innocuité des blocs périmédullaires. En cas de LM T10 ou sus-
jacente et malgré 1’absence de perception des contractions utérines, 1’analgésie obstétricale par
bloc péridural est primordiale, car elle permet de prévenir I’hyperréflexie autonome grice aux
blocs sensitif et sympathique induits. L'analgésie péridurale devrait étre initiée précocement au
cours du travail, en particulier chez les parturientes ayant un antécédent d’hyperréflexie
autonome, afin que le cathétérisme vésical, le monitorage cardiaque fcetal, les touchers vaginaux,
I’administration d’agents de maturation cervicale, la rupture artificielle des membranes, les
manceuvres instrumentales et d'autres potentiels déclencheurs d’hyperréflexie autonome et de
spasticité musculaire puissent €tre effectués en toute sécurité. Un sondage vésical a demeure
devrait étre effectué en début de travail. En cas de LM complete, 1’efficacité de 1’analgésie
péridurale est déterminée par I’absence de survenue d’hyperréflexie autonome et par I’abolition
des réflexes cutanés abdominaux des dermatomes concernés. La présence d’une pompe implantée
pour administration intrathécale de bacloféne ne contre-indique pas la ponction périmédullaire,
mais nécessite une radiographie du rachis lombaire pour déterminer le niveau d’insertion du
cathéter et éviter son embrochage. En cas d’antécédent de chirurgie du rachis lombaire, la
ponction péridurale peut étre difficile et la diffusion des anesthésiques locaux aléatoire dans un
espace péridural remanié. Dans ce contexte, la rachianesthésie continue pourrait étre considérée
[40]. La rachianesthésie est contre-indiquée en cas de syringomyélie, bien que quelques cas sans
complications neurologiques aient été décrits dans la littérature [39,41]. Quelle que soit la prise
en charge anesthésique, la mise en place d’un cathéter artériel radial est a considérer afin
d’effectuer une surveillance continue de la pression artérielle en péripartum, notamment en cas de
césarienne ou d’antécédent d’hyperréflexie autonome [34]. La disponibilit¢ immédiate des
antihypertenseurs et de I’atropine doit étre assurée afin de traiter précocement tout épisode
d’hyperréflexie autonome. La surveillance de 1’oxymétrie de pouls pendant le travail est requise

en cas d’insuffisance respiratoire chronique, avec recours a 1’assistance ventilatoire si nécessaire.
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Le réglage de la température ambiante est efficace pour maintenir une température corporelle
normale chez les parturientes atteintes de LM, sujettes a la dérégulation thermique. Concernant
les cas ou une anesthésie générale est nécessaire, quelques précautions doivent étre prises en
compte [42]. La succinylcholine est formellement contre-indiquée, car elle peut provoquer une
augmentation brutale de la kali€émie avec troubles du rythme et arrét cardiaque. Ce phénomene
est lié a une prolifération des récepteurs a 1’acétylcholine a la surface des fibres musculaires
dénervées qui apparait dans les 24 heures apres le traumatisme et peut persister pendant dix ans.
Le rocuronium peut étre utilisé en alternative a la succinylcholine pour 1’induction en séquence
rapide, mais nécessite de suspendre 1’allaitement pendant douze heures [43]. Le monitorage de la
curarisation chez la parturiente tétraplégique ne peut étre réalisé qu’au niveau de 1’orbiculaire de
I’ceil. En cas d’antécédent de chirurgie du rachis cervical, I’intubation orotrachéale peut étre
difficile. Des troubles hémodynamiques surviennent fréquemment a 1’induction et lors des
variations de volémie chez les femmes atteintes de LM en raison d’une pression artérielle de base
basse et d’une capacité altérée d’adaptation cardiovasculaire. De plus, la réponse aux
sympathomimétiques est imprévisible. L’administration des agents anesthésiques doit ainsi étre
titrée selon la réponse clinique et ’'index bispectral, ce qui permet par ailleurs d’optimiser
I’analgésie peropératoire. En postpartum, notamment apres césarienne, I’analgésie multimodale
incluant la voie péridurale vise a prévenir tout épisode d’hyperréflexie autonome ou de spasme
musculaire [34]. La surveillance hémodynamique doit étre stricte. La physiothérapie a visée

respiratoire et de prévention des thromboses veineuses et des escarres doit €tre maintenue.

Dysraphies spinales (spina bifida)

La prévalence des dysraphies spinales est d’environ 1 pour 1000 avec une large variation
géographique et constitue 1'une des principales malformations congénitales [44]. Ces anomalies
neuro-développementales sont la conséquence d’un trouble du développement de la goutticre
neurale ou du tube neural, dont la physiopathologie est encore débattue [44]. Les malformations
qui en résultent peuvent donc affecter les tissus dérivant du neurectoderme : systéme nerveux,
méninges, rachis, muscles paravertébraux, peau. Le spina bifida occulta vrai est une entité a part,
fréquente, asymptomatique, correspondant a la déhiscence simple d’une lame vertébrale [45].

Une classification clinico-radiologique des dysraphies spinales a été proposée en 2000 [46]. Les

18



dysraphies peuvent €tre ouvertes ou fermées, selon la présence ou non d’une couverture cutanée
du spina bifida a la naissance. La dysraphie spinale ouverte est généralement de localisation
lombaire ou lombosacrée et correspond dans la majorité des cas a une myéloméningocele
associée a une malformation d’Arnold-Chiari II. Dans la plupart des myéloméningoceles, la
plaque médullaire est terminale, c.-a-d. qu’elle concerne 'extrémité caudale de la moelle épiniere.
Les termes de spina bifida aperta ou cystica sont €galement utilis€és pour désigner les
myéloméningoceles et les méningoceles. La dysraphie spinale fermée, aussi improprement
appelée spina bifida occulta, est trés souvent de localisation lombaire ou lombosacrée et peut étre
associ€ée ou non a une masse sous-cutanée, généralement un lipome. En ’absence de masse, la
dysraphie spinale fermée peut étre simple (filum terminal tendu, lipome intradural, etc.) ou
complexe (dédoublement médullaire, régression caudale, fistule, etc.). La peau en regard du spina
bifida est souvent anormale. L’atteinte du systtme nerveux conditionne la gravité des états
dysraphiques. Les troubles neurologiques sont plus fréquents en cas de lésion ouverte ou de
1ésion plus rostrale et incluent les déficits sensitivomoteurs, les dysfonctions sphinctériennes et
I’hydrocéphalie généralement liée a une malformation d’Arnold-Chiari II [47,48]. Celle-ci
correspond a la ptose du vermis inférieur, de la protubérance et de la moelle allongée dans le
canal cervical, a travers un foramen magnum élargi. Elle peut par ailleurs entrainer une parésie
des paires craniennes basses (IX, X, XI, parfois XII) et une compression de la moelle cervicale
haute. L hydrocéphalie peut étre traitée par dérivation ventriculo-péritonéale du LCR et plus
rarement ventriculo-auriculaire ou ventriculo-pleurale. Les patients atteints de spina bifida
peuvent étre sujets a ’hyperréflexie autonome, en particulier en cas de niveau lésionnel T6 ou
sus-jacent (confer paraplégie et tétraplégie centrales) [33]. Les manifestations cliniques des
dysraphies spinales fermées sont habituellement liées au syndrome de moelle basse attachée
(SMA), correspondant a la limitation du mouvement de la moelle épiniere dans la colonne
vertébrale secondaire a des attaches tissulaires, et incluent principalement des troubles vésico-
sphinctériens, des troubles ano-rectaux, des douleurs dorsales ainsi que des douleurs et
déformations des membres inférieurs [49]. La prise en charge des dysraphies spinales est
neurochirurgicale, orthopédique, urologique, médicale et réadaptative. La neurochirurgie spinale
n’assure pas nécessairement une position normale de la moelle a long terme [49]. L’insuffisance
rénale est fréquente chez les patientes atteintes de dysraphie spinale sévere, notamment en cas de

vessie neuropathique et de dérivation urinaire [50]. L'incidence déclarée d'allergie au latex chez
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les patients atteints de spina bifida est élevée, liée a I’exposition récurrente au latex lors des
interventions chirurgicales multiples dans I’enfance [50]. Plus récemment, grace a 'adoption d'un
environnement sans latex a 1'hopital, une incidence de l'allergie au latex similaire a celle de la

population générale et une diminution du risque atopique ont été décrites [51].

Interactions avec la grossesse et 1’allaitement

Il semble que la fécondité soit normale chez les patientes atteintes de dysraphie spinale ouverte
[52]. Des grossesses menées a terme ont été signalées chez de nombreuses patientes atteintes de
dysraphie spinale, y compris dans les formes les plus séveres [53,54]. De méme qu’en cas de
paraplégie et de tétraplégie centrales, la grossesse devrait €tre programmée, les médicaments
tératogenes arrétés ou substitués et une prise en charge multidisciplinaire mise en place [34]. Les
complications obstétricales et les complications autres liées a la LM dépendent du niveau
lésionnel et nécessitent une prise en charge préventive et curative spécifique (confer paraplégie et
tétraplégie centrales) [34]. La prise en charge urologique est primordiale afin de lutter contre les
infections urinaires et contre I’insuffisance rénale secondaire a 1’obstruction mécanique de la voie
excrétrice par l'utérus gravide et aux pyélonéphrites récurrentes [52,54]. Par ailleurs, un
dysfonctionnement de la dérivation du LCR peut survenir lors de la grossesse, liée a
l'augmentation de l'eau totale corporelle, du volume de LCR et de la pression intra-abdominale
[55,56]. Les manifestations cliniques sont celles de 1’hypertension intracranienne (HTIC). 11 est
important de distinguer les céphalées secondaires a 1'hydrocéphalie de celles secondaires a une
prééclampsie. L’IRM est I’examen diagnostique de choix, en 1’absence de composante métallique
de la dérivation. Une hydrocéphalie de novo pourrait méme se produire chez les parturientes
n’ayant pas de dérivation. L’accouchement prématuré semble plus fréquent que dans la
population générale [54,56]. En cas d’accouchement par voie basse, des manceuvres
instrumentales peuvent étre nécessaires afin de limiter le nombre de poussées, pourvoyeuses
d’HTIC transitoire [55]. Les indications de césarienne spécifiques aux parturientes atteintes de
spina bifida sont la scoliose sévere, la déformation du bassin ou des hanches, la protection
périnéale, la contracture des membres inférieurs, le méningocele sacré antérieur et le risque

important d’HTIC lors de la deuxiéme phase du travail [52,54-56].
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Implications anesthésiques

L’évaluation anesthésique prend notamment en compte 1’anamnéese, 1’examen neurologique,
I’examen du rachis, les résultats des examens d’imagerie rachidienne, la présence d’une
dérivation fonctionnelle de LCR et le statut d’allergie au latex [56]. Malgré la prévalence
relativement élevée des dysraphies spinales, peu de cas d'analgésie et d'anesthésie péripartum ont
été décrits dans la littérature. Concernant les blocs périmédullaires, des taux d'échec et de
complication plus élevés que dans la population générale ont ét€é rapportés [56]. Les
complications fréquemment rapportées en cas de bloc péridural étaient la difficulté de ponction,
la ponction durale accidentelle et 1’insuffisance d’analgésie. Les complications fréquemment
rapportées en cas de rachianesthésie €taient la présence de paresthésies a I'injection ainsi que
I’insuffisance d’étendue ou de durée du bloc. Quelques précautions relatives a la réalisation des
blocs périmédullaires doivent €tre envisagées chez les parturientes atteintes de spina bifida [56].
Le ligament jaune étant mal formé ou absent en regard du déficit osseux, I'espace péridural ne
peut pas étre localisé a l'aide d'une technique de perte de résistance. Par ailleurs, chez les
patientes opérées, l'espace péridural est généralement anormal ou inexistant au site opératoire. La
marge de sécurité lors d’une ponction périmédullaire est ainsi réduite chez les parturientes
atteintes de spina bifida avec un risque augmenté de traumatisme neurologique direct par
I’aiguille, car les éléments nerveux caudaux sont plus susceptibles d'étre en position postérieure
et/ou basse dans le canal rachidien [49,56]. Or méme en 1'absence de contréle cortical la plaque
médullaire peut conserver des réflexes spinaux vésicaux ou intestinaux. Il semble donc
raisonnable de réaliser la ponction périmédullaire, lorsqu’elle est décidée, de facon proximale au
spina bifida ou a une cicatrice chirurgicale, a un niveau anatomiquement normal. La présence
d'une dérivation fonctionnelle de LCR n'est pas une contre-indication a la réalisation d’un bloc
périmédullaire [55]. Néanmoins, la ponction péridurale devrait étre réalisée avec précaution, car
la bréche durale peut étre particulicrement délétere dans cette population. Le risque d’une faible
perte de LCR aprés rachianesthésie ne semble pas plus élevé que celui d’une HTIC per-
laryngoscopie, notamment en cas d’intubation difficile. L’objectif est de ne pas créer de gradient
de pression cranio-spinal, responsable d’un engagement cérébral dans les cas les plus séveres.
Concernant la scoliose, elle serait présente chez pres de deux tiers des patientes, notamment en

cas de dysraphie thoracique [48,56]. Opérée ou non, elle rend difficile la réalisation des blocs
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périmédullaires. Si elle est sévere, elle peut €tre associée a une insuffisance respiratoire restrictive
et cardiaque droite. L’IRM est I’examen de choix pour I'évaluation du spina bifida et
l'identification des niveaux vertébraux normaux [56]. Elle permet de déterminer la position du
cone terminal, la présence d’un SMA, 1'évaluation du volume des citernes de LCR et la présence
d’un lipome ou d’un syrinx associé. L'évaluation du rachis par échographie n'est pas validée dans
les dysraphies spinales. Basées sur 1'évaluation clinique et radiologique, les options de prise en
charge analgésique et anesthésique péripartum doivent étre discutées avec les patientes, car les
techniques de bloc périmédullaire peuvent €tre utilisées dans des cas sélectionnés. L’étendue du
bloc péridural peut étre compromise par une intervention chirurgicale antérieure et des blocs
nerveux distaux supplémentaires peuvent étre nécessaires pour la deuxieme phase du travail
obstétrical [56]. Néanmoins, des doses réduites de médicaments par voie péridurale sont
préconisées en cas d’anatomie anormale. Concernant la rachianesthésie pour césarienne, il est
préconisé d’utiliser un volume normal d’anesthésiques locaux [56]. Aucune recommandation ne
peut étre donnée concernant le cathétérisme intrathécal ou les cathétérisme péridural
supplémentaire sous le niveau lésionnel, car l'expérience clinique de ces approches est
extrémement limitée. L'anesthésie générale a été fréquemment utilisée en cas de césarienne chez
les patientes atteintes de dysraphie spinale, généralement sans incident [56]. Néanmoins,
certaines précautions sont a prendre en compte (confer paraplégie et tétraplégie centrales)
[34,42]. Chez les patientes atteintes de scoliose, il existe un risque accru d’intubation sélective en
raison de la longueur réduite de la trachée. La prise en charge péripartum du risque d’insuffisance
respiratoire, d’hyperréflexie autonome, de thrombose veineuse et d’escarre a été détaillée

précédemment (confer paraplégie et tétraplégie centrales) [34].
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