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Cours n°2 – Organogenèse et éléments de tératologie
partie 2 

III. Les modifications topographiques de la moelle

La moelle épinière est entourée par les méninges.

Elle se trouve à l’intérieur d’un canal osseux qui va se développer beaucoup plus rapidement
que la moelle épinière. Les structures (canal osseux et moelle épinière) sont indépendantes.
Au départ la moelle occupe toute la longueur du canal vertébral et, progressivement, le canal
prolifère plus que la moelle. On a l’impression que la moelle « remonte » dans le canal. La
moelle va donc s'arrêter de plus en plus tôt par rapport au canal vertébral.

Chez le nouveau-né, la moelle s’arrête au niveau de la troisième vertèbre lombaire L3 , alors que
chez l’adulte, la moelle s’arrête au niveau des vertèbres lombaires : L1-L2.

Petit à petit, il  va y avoir un décalage des racines : l'émergence de la racine ne va plus trouver
d'orifice. L'ensemble des racines qui se prolongent après la terminaison de la moelle  s'appelle  la
queue de cheval. Il faut en tenir compte lors d'une ponction lombaire (piquer au dessous de la
moelle, « ça glisse » don on abîme pas les fibres nerveuses).
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Ainsi, avant le 4ème mois, au niveau des étages médullaires (plus précisément, entre chaque
vertèbre) se trouve le trou de conjugaison qui correspond à la jonction des racines antérieure
et postérieure, pour former le nerf mixte. Ce dernier sort donc par cet orifice.
Au fil du temps chez l’adulte, au niveau de l’extrémité céphalique du canal vertébral, les nerfs
trouvent un trou de conjugaison. Puis, au niveau caudal, il y a un trajet avant la sortie des nerfs
rachidiens. 

IV. Les malformations

Lorsque l’on va parler de malformations du tube neural, elles concerneront aussi bien la moelle
que l’encéphale. Les malformations de la moelle sont liées à des troubles de la fermeture
du tube neural.

Les malformations de la moelle sont des embryopathies. Elles surviennent de façon très
précoce chez l’embryon : entre J21 et J28. (Avant même que la femme enceinte sache qu’elle est
enceinte)

La bonne fermeture du tube neural va conditionner la formation de l’arc postérieur de la
vertèbre. Ainsi, si le tube neural ne se forme pas correctement, cela aura un retentissement
sur la formation de l’arc postérieur de la vertèbre, c’est ce que l’on appelle : le SPINA-BIFIDA 
(spina = épine et bifida = double). 
L’arc postérieur se termine par deux apophyses au lieu d’une (l'apophyse normalement unique est
scindée en 2).
Ces malformations peuvent concerner aussi bien 1 seule vertèbre que 2 ou toutes les vertèbres.
Les malformations se situent dans une  région de la colonne vertébrale. Les plus fréquentes se
situent au niveau de la région lombo-sacrée.
Dans les formes majeures,  la malformation s’étale sur  toute la longueur de la moelle,  c’est  le
RACHISCHISIS = rachis fendu.

Il existe plusieurs formes de spina-bifida : les formes majeures (graves) et les formes mineures.

On va s’intéresser à la localisation et à l’étendue de la malformation. Les symptômes sont d’ordres
sensitifs et moteurs, et varient selon la gravité de la malformation.
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A. Les formes majeures, graves (3 possibilités)

Elles peuvent être localisées sur la totalité de la colonne vertébrale, ou concentrées sur quelques
vertèbres. Elles concernent en France, environ 1/1000 naissances. (Le risque est aussi différent
selon les régions, par exemple, les bretons sont beaucoup plus touchés.)

• GRAVE : le SPINA BIFIDA APERTA :

→ 0,5/1000 naissances si on ne fait pas de diagnostic pré-natal 
(Souvent dans ce cas : demande d'interruption médicale de grossesse IMG de la part des parents)

C’est une malformation grave, où la moelle est complètement ouverte (sur un segment) et le tissu
nerveux est apparent et en continuité directe avec la peau.
Cette malformation reproduit l’architecture de la plaque ou gouttière neurale, c’est-à-dire que
le développement s’est arrêté au stade de plaque neurale ou de gouttière neurale sans passer
par l’étape du tube neural.

L’apophyse épineuse est dédoublée (bifide). L’arc postérieur reste ouvert.
Les séquelles dépendent de la hauteur de la malformation, et de l'étendue du nombre de niveaux
de la moelle concernés. 
La malformation provoque des troubles sensitifs et moteurs au niveau de la zone impliquée. Les
enfants peuvent aussi avoir des complications sur le plan fécal et/ou urinaire (incontinences), des
troubles de la sensibilité, du toucher...

Les bébés possédant cette malformation sont pris en charge mais ils auront, tout de même
des séquelles. La chirurgie réparatrice ne répare pas cette anomalie, c’est-à-dire qu’elle ne
permet pas la réparation des troubles moteurs et sensitifs. Son seul rôle est de ne pas laisser
le tissu nerveux à l’air libre. Les enfants nés avec cette malformation sont viables.
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Remarque :  l’interruption de grossesse est  possible à tout moment de la grossesse,  en cas de
malformation grave et incurable. C’est la patiente qui en décide. Si elle décide de garder le bebe,
on essaye de faire des interventions in-utéro, pour limiter la gravité de la malformation.La femme
peut demander une interruption médicale de grossesse.

L'IMG peut être réalisée :

• si la grossesse met gravement en danger la santé de la femme enceinte,
• ou si l'enfant à naître est atteint d'une affection particulièrement grave et incurable.

• MOINS GRAVE = MYELO-MENINGOCELE

Cette anomalie reste quand même très grave. Elle concerne une ou plusieurs vertèbres ou la
totalité de la colonne vertébrale. 
Elle se manifeste par une tuméfaction (enflement) recouverte de peau. Cette peau est anormale,
c’est-à-dire fine, parcheminée (comme du parchemin, tissu très fin et plutôt raide) et très fragile. 

Ainsi, le tissu nerveux n’est plus à l’air libre, car il est recouvert par cette peau. La tuméfaction
contient la moelle et les méninges.

On note la présence d’une double apophyse, l’arc postérieur est ouvert. 
La moelle et les méninges sont à l'extérieur du canal.
→ myelo = moelle et meningo = méninges
→ cèle = hernie
Cette malformation est accessible à la chirurgie avec un bon pronostic. On réintègre la moelle et
les méninges dans le canal rachidien.
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Mécanisme de la malformation
Au fur et à mesure que la moelle se développe, l’émergence des racines n’est plus en face des
trous de conjugaison. La tumeur va bloquer le déplacement de la moelle, ainsi celle-ci ne remonte
plus. La tuméfaction empêche le glissement de la moelle dans le canal vertébral.
Comme la moelle ne bouge plus, cela va tirer le cerveau et engager le tronc cérébral dans le trou
occipital. Ce trou occipital se situe entre le crâne et le canal vertébral. 
Au niveau,  du cerveau se trouvent les vésicules cérébrales,  lieux où circule le liquide céphalo-
rachidien  (LCR).  Ce  liquide  circule  également  dans  le  canal  épendymaire.  Lors  d’un  myélo-
méningocèle,  le  trou  occipital  est  alors  obstrué.  Le  liquide  céphalo-rachidien  ne  peut  pas  se
résorber et va s’accumuler au niveau de l’encéphale. Cela provoque une dilatation des vésicules
cérébrales pouvant aller jusqu’à l’hydrocéphalie. C’est la présence de cette hydrocéphalie qui est
responsable de la gravité de ces myélo-méningocèle et qui est un signe permettant de
détecter cette malformation. 
C’est le syndrome d’Arnold-Chiari.

En résumé :
Lorsqu'on a une myelo-méningocèle, la moelle se déplace en direction caudale et engendre une
obturation du  trou  occipital  par  le  cervelet  et  le  bulbe  rachidien.  Cela  va  entraîner  plusieurs
troubles.
→ Troubles au niveau du liquide céphalo-rachidien qui va s'accumuler dans les vésicules          
,,,,cérébrales/encéphaliques 
→ Hydro-céphalie 
→ Dilatation ventriculaire 

= Syndrome d'Arnol-Chiari

• MENINGOCELE

Cette malformation peut apparaître au niveau d'une ou de plusieurs vertèbres. Elle correspond à
une  tuméfaction (recouverte d'une peau) qui ne contient que les méninges.  La moelle est en
place. Les méninges sont à l’extérieur de l’arc postérieur.

Elle présente les mêmes caractéristiques de la peau que le myélo-méningocèle, c’est une peau
toujours anormale, fine, parcheminée et très fragile.
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B. La forme mineure

• SPINA BIFIDA OCCULTA :

C’est une forme mineure qui passe inaperçue et qui concerne environ 10% de la population. 
Cette malformation est donc assez fréquente et reste banale par sa fréquence, elle n'a aucune
conséquence.

La vertèbre présente une apophyse bifide. Il peut exister en regard de la malformation, une petite
touffe de poils témoignant la présence d’un spina-bifida sous-jacent.
Cette malformation n’entraîne aucune manifestation particulière, aucuns troubles. 

Le  diagnostic  d'un  spina-bifida  occulta  est  souvent  une  découverte  fortuite  à  l'occasion  d'un
examen radiologique. 

V. L'encéphale (partie crâniale du tube neural)

Au départ, le tube neural est rectiligne. La partie antérieure du tube va donner l’encéphale.
A J25, avant sa fermeture complète, on voit apparaître 3 dilatations, trois vésicules cérébrales :

– Prosencéphale,
– Mésencéphale, 
– Rhombencéphale

Au niveau, de l’extrémité céphalique, la croissance de la partie dorsale du tube neural est plus
importante et plus rapide que la partie ventrale. 
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Cela entraîne l’apparition de 2 courbures du tube neura au stade de 3 vésicules :
→ 1° courbure cervicale : à la jonction entre le rhombencéphale et la moelle
→ 2° courbure mésencéphalique : au niveau de la région du mésencéphale

A 5 semaines, il y a 5 vésicules cérébrales :

– Le prosencéphale se divise en deux : télencéphale + diencéphale 
(→ donne le cerveau)

– Le mésencéphale reste tel quel, il persiste en tant que mésencéphale.

– Le rhombencéphale se divise en deux : métencéphale + myélencéphale 
(→ donne le tronc cérébral et le cervelet)

Astuce : mésencéphale et métencéphale → S puis T dans l'ordre alphabétique

La mise en place du tube neural est identique au niveau céphalique et caudal, pour ce qui donne le
cerveau et la moelle. Au niveau céphalique, il y a les lames alaires et fondamentales.
Les cellules épendymaires limitent le canal.
Le nombre et l’importance des lames alaires augmentent énormément, tandis qu’il y a moins de
dérivés des lames fondamentales.

Au niveau céphalique, une migration cellulaire importante fait en sorte que la substance grise se
trouve en périphérie et la substance blanche se trouve au centre, d’où l’aspect grisé du cerveau.
Tandis qu’au niveau de la moelle c’est l’inverse ; la substance grise est au centre et la substance
blanche est en périphérie, d’où son aspect blanchâtre.

Moelle= au centre = aspect blanc
Cerveau = en périphérie = aspect gris
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A. Le myélencéphale

Il y a un plafond, un plancher et des parois latérales. La structure du myélencéphale ressemble
à la structure de la moelle.

Au niveau des parois latérales : Tout se passe comme si les deux parois latérales s’écartaient à la
manière d’un livre que l’on ouvre, avec la présence d’une cavité centrale (= canal épendymaire),
qui contribue à la formation du 4ème ventricule cérébral. 
Le 4ème ventricule est à cheval sur le myélencéphale et le métencéphale.

Au niveau du toit : Il y a un écartement du toit qui devient très fin et qui est constitué d’une seule
couche de cellules épendymaires recouvertes à l’extérieur par du mésenchyme très vascularisé. 
La couche de cellules épendymaires et le mésenchyme forme la toile choroïdienne du toit du 4°
ventricule.

En certains points de cette toile, l'ensemble mésenchyme + cellules épendymaire prolifère vers
l'intérieur de la cavité, formant les plexus choroïdes.

Cette toile va se résorber en certains points ce qui va former des micro orifices :
– Au niveau de la partie médiane : le trou de Magendie
– Au niveau latéral : les trous de Luschka 

Ce sont des ensembles de petits orifices, pas un seul et unique trou.
Ces trous se situent au niveau du toit du myélencéphale et du toit du 4° ventricule. Ce sont des
portes  de  sortie  vers  l'extérieur  et  ce  sont  eux  qui  vont  se  boucher  et  provoquer  des
hydrocéphalies lors de myélo-méningocèle.
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Les parois latérales et le plancher forment le bulbe. L’olive bulbaire est une structure constituée de
noyaux et sera un relais pour les voix sensitives et motrices.

B. Métencéphale

A partir des lames alaires (principalement) et fondamentales, il va y avoir une migration de cellules
dans le plancher. Les cellules issues des lames alaires vont former des noyaux sensitifs : les noyaux
du pont. Le plancher va constituer la protubérance : le pont de Varole. Il sera une voie de passage
de fibres nerveuses qui relient la moelle au cortex cérébelleux. 

Le métencéphale va donner naissance à une structure importante : le cervelet. C’est le centre de
coordination des mouvements et des attitudes posturales. Il se développe vers J40-J45.
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Le myélencéphale et le métencéphale dérivent du rhombencéphale qui s'est divisé en 2.
Dans le métencéphale, les parois latérales sont plus proches l’une de l’autre qu’au niveau du
myélencéphale.
Il y a également une cavité, qui est à cheval sur le myélencéphale et le métencéphale, centrée
par le 4° ventricule.

On va voir apparaître une courbure dorsale dans la région du mésencéphale : la courbure
Pontique. Elle prendra une forme de losange.

Astuce : si on incise un tuyau dans la longueur et qu'on le plie, les 2 bords s'écartent 
→ forme de losange

Le cervelet va se développer au niveau des lames alaires, et va recouvrir le toit en formant des
lèvres rhombiques (dû à une prolifération de cellules). 
(Du fait de la courbure qui s’accentue, la structure s’horizontalise.)

Les lèvres sont proches dans la partie céphalique du métencéphales et écartées du côté caudal.
On va observer un épaississement transversal, qui va déborder au dessus du toit (les lèvres vont
passer par dessus bord). La zone médiane de la structure obtenue est le vermis. 

2 lobes se développent de part et d'autre (là où ça déborde) = lobes/hémisphères cérébelleux.

Les lames alaires vont proliférer tellement qu'elles vont passer par dessus bord (par dessus le toit,
vers le milieu et latéralement) et vont finir par se rejoindre. 
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C. Le mésencéphale

C’est la seule des vésicules qui ne se divise pas.
Elle  n’a  pas  non  plus  d’ouverture  (les  parois  latérales  ne  s’ouvrent  pas  comme  au  niveau  du
rhombencéphale ou métencéphale).

Toit   : 
On  retrouve  les  lames  alaires  qui  vont  donner  un  certain  nombres  de  structures  dont  les
tubercules quadrijumeaux (antérieur et postérieur) :

• Les antérieurs → relais des voies optique
• Les postérieurs → relais des voies auditives 

Des cellules latérales donneront les corps genouillés externes.(partie du cerveau, au niveau du
thalamus, qui traite l'information visuelle provenant de la rétine).

Astuce : les yeux sont en avant et les oreilles en arrière

Plancher   : 
Les lames fondamentales vont donner les noyaux moteurs et en particulier les noyaux moteur de
la 3° pair de nerfs crâniens (moteur oculaire commun) et de la 4° pair (pathétique). 
On trouvera aussi les noyaux rouges et le locus niger. 
Il  y  aura beaucoup de fibres  nerveuses  qui  se  regrouperont  au niveau du voile  marginal  (très
épais), elles constitueront les pédoncules cérébraux.

Le  canal épendymaire va donner l'Aqueduc de Silvius qui va mettre en relation le 4° ventricule
(en aval) et le 3° ventricule (en amont).
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