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Ce travail a pour but de réaliser une revue de la littérature sur I’hydrocéphalie congénitale et
ensuite de faire une étude rétrospective comparative a la Clinique Vétérinaire Universitaire

(CVU) de Liege.

LU'hydrocéphalie congénitale est une affection neurologique qui se caractérise par une
accumulation excessive de liquide céphalo-rachidien dans les ventricules cérébraux. Cette
pathologie congénitale survient le plus fréequemment chez des chiens de petites races telles
que le Chihuahua, le Pékinois, le Yorkshire Terrier et bien d’autres. Les symptémes
apparaissaient en général dans les premiers mois de vie de I'animal et sont essentiellement
des troubles neurologiques. Ils peuvent étre, dans certains cas, accompagnés d’une léthargie,
d’une dysorexie ou d’une altération du comportement. Le diagnostic est établi sur base du
signalement, de l'anamnese, des signes cliniques, d’examens complémentaires faisant
intervenir de I'imagerie médicale et I'exclusion d’autres pathologies entrant dans le diagnostic

différentiel.

L'étude rétrospective comparative a montré que ... A terminer en fonction des résultats
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LU'hydrocéphalie congénitale est une affection neurologique qui se caractérise par
I'accumulation excessive de liquide céphalo-rachidien (LCR) dans les ventricules cérébraux (De
Stefani et al. 2011). Elle résulte de diverses anomalies de développement du parenchyme
entrainant le ralentissement de I'écoulement ou de I'absorption du LCR (Harrington, Rodney,
et Michael 1996). La premiére partie de ce travail fera I'objet d’un contenu théorique allant de
la pathophysiologie aux traitements tandis que la seconde portera sur une étude rétrospective

de patients avec hydrocéphalie congénitale présentés a la CVU.

Une fontanelle est un espace qui se situe entre les os du crane et a I'intersection des sutures
craniennes, elle est recouverte par une membrane. Normalement, elle se ferme a la naissance
ou au plus tard le mois qui suit mais ce n’est pas le cas chez tous les individus. Chez le chien,
le chihuahua est particulierement prédisposé a la persistance d’'une fontanelle bregmatique

sur la face dorsale du crane, entre les os frontaux et pariétaux (Kiviranta A. 2021).

Le systéme nerveux central composé de I'encéphale incluant le cerveau, le tronc cérébral et le
cervelet et de la moelle épiniére (Lee, 2020). Son réle est de traiter les informations
sensorielles pour ensuite élaborer une réponse motrice qui sera envoyée au systéme nerveux
périphérique (« Le systeme nerveux central (SNC) » s.d.). Le SNC est protégé par trois
membranes qui I'entourent, dénommées les méninges. Il y a la dure-mere, I'arachnoide et la
pie-mere, respectivement de la plus externe a la plus interne. Un espace existe entre

I'arachnoide et la pie mére, c’est 'espace sous-arachnoidien (Vibert et al. 2019).

Dans le cerveau, on retrouve le systeme ventriculaire qui est un ensemble de cavités
interconnectées en continuité avec le canal épendymaire. Ces cavités sont au nombre de 4 et

sont dénommeés les ventricules cérébraux : latéral droit, latéral gauche, troisieme et quatrieme



(« Systéeme ventriculaire » 2022). Ce dernier est en communication avec |'espace sous-
arachnoidien par l'intermédiaire de 3 canaux. Des ventricules cérébraux émanent les plexus
choroides, ce sont des structures vasculaires responsables de la formation du liquide céphalo-
rachidien. lls créent une communication entre le sang et le systeme nerveux central (Di Terlizzi

et Platt 2006)

Le LCR est un ultrafiltrat du plasma sanguin produit principalement par le plexus choroide
(Harrington, Rodney, et Michael 1996). Il est composé d’ions, de glucose, d’enzymes, de
neurotransmetteurs en revanche il contient peu de cellules et de protéines. L'élément clé dans
la sécrétion de LCR est le transfert actif du Na* de I'espace interstitiel vers le ventricule. Les
cellules du plexus choroide rejettent un mélange de Na*, ClI, HCO3™ qui entraine I'eau vers les
ventricules et ceux-ci réabsorbent du K* qui va du LCR vers le compartiment sanguin (Di Terlizzi
et Platt 2006). Ce mécanisme de production aura son importance dans la gestion médicale de

I’hydrocéphalie congénitale dont on parlera par la suite.

Chez un individu sain, il circule a débit constant, du systéeme ventriculaire a I'espace sous-
arachnoidien ou il est réabsorbé par les villosités arachnoidiennes dans le sinus veineux
sagittal. Il permet la régulation de la pression intracranienne par le fait que son volume est
contrélé par des mécanismes et varie inversement avec le volume sanguin de sorte a garder la
pression intracranienne dans des valeurs physiologiques afin d’éviter d’éventuels dommages
cérébraux. Il participe a la régulation de I'environnement chimique du systéeme nerveux central
(SNC) en excrétant les composés toxiques issus du métabolisme cérébral et permet également
le transport de divers composés biologiques comme des neurotransmetteurs, des agents

anesthésiques ou des hormones (Di Terlizzi R. et al 2006).

LU'hydrocéphalie congénitale apparait le plus souvent chez des chiens de petites races et de
races toy comme le Chihuahua qui est particulierement tres prédisposé a cette pathologie
(Harrington, Rodney, et Michael 1996; Schmidt et Ondreka 2019). Nous suspectons que les
facteurs génétiques ainsi qu’une exposition a des agents infectieux ou tératogenes in-utéro
jouent un réle dans la pathogénie mais les mécanismes sont peu connus (Thomas W. 2010).

Une anomalie de développement pouvant étre responsable d’'une hydrocéphalie congénitale



a été identifiée de maniere anecdotique. Cette anomalie est la sténose de I'aqueduc du
mésencéphale associé a la fusion du colliculus rostral. Elle résulte le plus souvent d’une

infection virale intra-utérine (Estey, C. 2016).

Il peut également y avoir d’autres causes obstructives qui ne sont cependant pas évidentes a
déceler comme au niveau de I'espace sous-arachnoidien ou des ventricules. Une obstruction
intraventriculaire peut se mettre en place a une étape du développement et finir par
disparaitre un peu plus tard dans le temps en ne laissant comme trace qu’une dilatation
ventriculaire (Thomas 2010). De plus, la boite cranienne du Chihuahua ayant une forme plus
ronde que celle d’autres chiens ou elle est plus allongée fait qu’il est compliqué d’évaluer si
I’"hydrocéphalie est provoquée par cette conformation de téte particuliere ou par une
anomalie génétique du systéme nerveux central (Schmidt et Ondreka 2019). Elle peut étre
associée dans certains cas a d’autres anomalies de développement comme la maladie de

Chiari, la syringomyélie, ... (Thomas 2010; Estey 2016).

En médecine humaine, il est documenté qu’une dystocie ou une naissance prématurée peut
entrainer une hydrocéphalie congénitale chez I'enfant a cause d’'une hypoxie ou d’une
hémorragie ventriculaire. Cela n’a pas été démontré chez le chien, cependant les petites races
et les brachycéphales sont plus a risques de dystocies que d’autres, le facteur prédisposant
d’une dystocie ou d’une prématurité doit tout de méme étre considéré comme important dans

I’établissement de la pathologie (Schmidt M. 2019).

LU'hydrocéphalie est une pathologie qui peut étre d’origine congénitale ou acquise, il existe
également plusieurs types. En effet, nous pouvons la caractériser en fonction de I'endroit ou
est accumulé le LCR. Nous parlerons d’hydrocéphalie interne s’il est accumulé a I'intérieur des
ventricules et d’hydrocéphalie externe s’il est accumulé dans I'espace sous-arachnoidien

(Estey, C. 2016).

LU'hydrocéphalie congénitale apparait a la naissance et est, dans les plupart des cas,
occasionnée par une obstruction a I'écoulement du LCR ou par un défaut de réabsorption,

rarement par une augmentation de sa production (D. N. Lee et al. 2021). Comme rappelé plus



haut, la production de liquide céphalo-rachidien est constante et il circule du systeme
ventriculaire a I'espace sous-arachnoidien. Lorsqu’il y a une résistance a son écoulement, le
liquide va s'accumuler en amont de I'obstruction, augmenter sa pression hydrostatique et
causer une dilatation active du systeme ventriculaire. La dilatation des ventricules peut causer
a terme une augmentation de la pression intra-cranienne mais cela dépend de plusieurs
facteurs comme la gravité de l'obstruction, l'efficacité de la transmission de la pression
intraventriculaire a la surface du cerveau ainsi que la taille des ventricules. Si le liquide
céphalo-rachidien s’accumule de maniere aigue, la pression intracranienne aura tendance a
étre plus élevée car les voies alternatives nécessaires a la réabsorption du liquide ont besoin
de temps pour se développer et permettre une réabsorption adéquate, elles seront dépassées

et incapables de limiter 'augmentation de la pression.

A long terme, ces contraintes de pression vont comprimer le tissu périventriculaire y compris
les vaisseaux sanguins, les neurones et engendrer des lésions ischémiques, hypoxiques et

inflammatoires (Thomas 2010).

LU'hydrocéphalie congénitale se présente principalement chez les chiens de petites races, les
petites races brachycéphales et les races toy mais elle n’épargne pas pour autant a 100% les
autres races de chiens. Il y a une plus forte prédisposition génétique chez le chihuahua et le
Yorkshire Terrier, mais le Cavalier King Charles, le Bouledogue Anglais, le Bichon Maltais, le
Caniche toy, le Loulou de Poméranie, le Pékinois, le Boston Terrier, le Lhasa Apso, le Carlin et
le Cairn Terrier sont aussi prédisposés a I’'hydrocéphalie congénitale (Schmidt et Ondreka 2019;

Hébert et Bulliot 2019).

Les signes cliniques peuvent étre décelés des la naissance, apres quelques mois de vie jusqu’a
quelques années voir jamais. L'age de I'apparition des symptdmes dépend de chaque chien et

de la gravité de I'hydrocéphalie, certains restent asymptomatiques toute leur vie (Estey 2016).

10



Le chien présente fréquemment une conformation de la face tres caractéristique plus ou moins
accentuée selon les individus comme un crane en forme de dome avec un arrét net au niveau
du chanfrein (similaire a un angle a 90 degrés), une persistance des fontanelles et une

augmentation de I'espace entre les deux yeux.

La forme arrondie du crane et 'augmentation de I'espace entre les deux yeux sont propres aux
traits physiques de la race (Estey 2016). Cependant, une pression intracranienne élevée a la
naissance peut favoriser d’avantage I'éloignement des globes oculaires. Ce phénomeéne est
expliqué par le fait qu’a la naissance, les os du crane sont encore légerement mous et ont
tendance a se déformer. Les yeux sont alors repoussés sur les c6tés et un strabisme ventro-
latéral plus ou moins important peut étre décelé, surtout si I’"hydrocéphalie est sévere et que

la pression intra-cranienne est augmentée (Peeters 2022).

Le Chihuahua est prédisposé a la persistance d’une fontanelle bregmatique (jonction entre l'os
frontal et les os pariétaux) sur la face dorsale du crane (Kiviranta et al. 2021). Selon Kiviranta
A.M et al, la présence simultanée d’une ventriculomégalie et d’'une persistance des fontanelles
ne signifie pas forcément qu’il y a un lien de cause a effet. Cependant, une ventriculomégalie

peut tout de méme affecter l'ossification du crane (Kiviranta et al. 2021).

Les troubles nerveux pouvant étre rapportés sont une altération de I'état d’éveil, un
changement de comportement, un strabisme ventrolatéral, un nystagmus, du circling, des
crises épileptiformes, de 'amaurose ainsi que de I'ataxie cérébelleuse (Thomas 2010; Estey

2016)

L'altération de I'état d’éveil, un changement de comportement et des crises épileptiformes
oriente vers une lésion au niveau du cerveau. Le circling est un trouble de la démarche avec
une atteinte de I'état d’éveil qui évoque une lésion de I'encéphale (cerveau, tronc cérébral ou
systeme vestibulaire). Cette symptomatique s’explique par 'accumulation de liquide dans les
ventricules qui va venir comprimer le cerveau et le tronc cérébral. L'ataxie cérébelleuse peut

se produire dans le cas d’'une compression du cervelet.
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lls peuvent également présenter des signes cliniques plus généraux comme de la dysorexie
voir de l'anorexie ainsi qu’un retard de croissance (Schmidt et Ondreka 2019). Ce
dysfonctionnement neurologique ainsi que les signes généraux peuvent mettre plusieurs mois
a se mettre en place et a étre décelés par le propriétaire qui, a terme, décidera de prendre rdv

chez son vétérinaire (Thomas 2010).

Certains animaux peuvent étre asymptomatiques toute leur vie ou presque et étre

diagnostiqués fortuitement lors d’une consultation pour une autre pathologie (Peeters 2022).

Le diagnostic de I’hydrocéphalie congénitale est basé sur une combinaison de facteurs comme
I'lanamnese, le signalement, les signes cliniques ainsi que de I'imagerie cérébrale incluant
I’échographie, le scanner ou I'IRM en fonction du clinicien et de la présentation clinique de
I'animal . LUimagerie offre un réel avantage dans le diagnostic de cette pathologie car elle
permet d’apprécier une éventuelle ventriculomégalie, un site obstructif ou permet d’exclure
une autre cause d’encéphalopathie comme une tumeur, une hémorragie et bien d’autres. En
revanche, I'évaluation de la taille des ventricules ne peut pas a elle seule donner un diagnostic
de certitude d’hydrocéphalie congénitale car I'élargissement des ventricules peut étre
physiologique chez certains chiots ou chiens adultes sains. De plus, la corrélation entre la taille

des ventricules et les signes cliniques se montre assez faible (Thomas W. 2010).

L'utilisation de la sonde échographique est intéressante seulement si les fontanelles sont
persistantes. Cet examen peu couteux permet d’apprécier I'élargissement des ventricules
latéraux sans que I'animal ne soit sédaté ou anesthésié, il est par ce fait non invasif. Si nous
sommes face a un cas d’hydrocéphalie, les ventricules latéraux apparaitrons élargis a
I’échographie, ils seront remplis d’un liquide anéchogene et bordés d’une fine paroi. Il est
préférable d’utiliser une sonde haute fréquence (7-12 MHz) afin d’avoir une visibilité optimale
(Thomas 2010). Elle ne permet, en revanche, pas d’exclure d’autres causes d’encéphalopathies

ou de visualiser une obstruction de I'écoulement du LCR. Il est recommandé de faire appel a
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d’autres techniques d’imagerie pour avoir un diagnostic plus précis, surtout si une option

médicale ou chirurgicale est envisagée (Thomas 2010; Estey 2016).

La tomodensitométrie est une technique d’imagerie qui nous permet de visualiser 'ensemble
du systeme ventriculaire, de déceler un site d’obstruction ou une particularité anatomique qui
pourrait nous suggérer la localisation d’une obstruction. Par contre, elle nécessite 'anesthésie
de I'animal dans le but de pouvoir récolter des images nettes et comporte un certain co(t pour
le propriétaire tout comme la technique de résonnance magnétique (Schmidt et Ondreka

2019).

La technique d’imagerie par résonnance magnétique (IRM) permet d’avoir une résolution du
parenchyme cérébral nettement supérieure a celle obtenue par la tomodensitométrie. Les
images du systeme ventriculaire sont plus détaillées et par conséquent permettent une mise
en évidence plus aisée de petites Iésions focales ou de I'cedéme cérébral (Thomas 2010). De
plus, I'IRM est plus utile dans lidentification d’autres anomalies concomitantes a
I’hydrocéphalie congénitale dont on a parlé précédemment (Estey 2016). Pour toutes ces
raisons, cela sera I'examen de choix pour diagnostiquer I’hydrocéphalie congénitale et exclure

les autres causes d’encéphalopathies.

LU'hydrocéphalie congénitale peut se traiter par voie médicale ou chirurgicale. Dans les deux
cas, le principe recherché est d’améliorer le flux du liquide céphalo-rachidien. Un traitement
médical permettra de diminuer la production de liquide céphalo-rachidien au niveau du plexus

choroide alors qu’un traitement chirurgical favorisera son élimination (Cauzinille 2023).
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Le traitement médical est préconisé lorsqu’une chirurgie n’est pas envisageable, contre-
indiquée ou pour stabiliser la taille des ventricules ainsi que les signes cliniques en attendant

que la chirurgie puisse étre réalisée (Estey 2016).

Le traitement traditionnel recommandé est l'acétazolamide seul ou associé au furosémide
ainsi que de 'oméprazole, qui est un inhibiteur des pompes a protons (Harrington, Rodney, et
Michael 1996; Thomas 2010). L'acétazolamide est un inhibiteur spécifique de I'anhydrase
carbonique qu’on peut retrouver au niveau du tube contourné proximal, dans les corps
ciliaires, la muqueuse digestive et ce qui nous intéresse, les plexus choroides (Supuran et
Scozzafava 2000). Lanhydrase carbonique est chargée de convertir H,CO3 en HCO3™ et en H*
dans la cellule et inversement. Ensuite, le H+ dissocié va étre échangé de maniére passive a la
base de la cellule avec le Na* de sorte a ce qu’il aille vers le compartiment sanguin et que le
Na+, lui, soit rejeté dans le ventricule grace a une pompe Na/K ATPase. Si I'animal regoit
I'acétazolamide, le H,CO3 n’est plus dissocié en H+, le Na* ne sait plus alimenter la pompe Na/K
ATPase dans la cellule et ne rejette par conséquent plus d’Na*, plus d’anions et plus de
bicarbonate. Cela empéche I'eau de suivre vers les ventricules et in fine la production de LCR
(Vibert et al. 2019). Le furosémide est un inhibiteur du co-transporteur NKCC1 situé au niveau
des cellules du plexus choroide, il inhibe également d’autres transporteurs dans d’autres
organes. Ce transporteur est responsable du passage du Na*, du Cl et du K* du plexus choroide
vers les ventricules. Dans le cas ou il est inhibé, le passage des ions est moindre et par
conséquent il y a une diminution de la production de LCR (Lu et al. 2006). Selon Thomas W.
2010, I'acétazolamide doit étre administré a 10mg/kg par voie orale toutes les 8 heures, et le

furosémide a 1mg/kg par voie orale une fois par jour.

Les glucocorticoides sont aussi couramment utilisés pour traiter les patients atteints
d’hydrocéphalie congénitale malgré le manque de preuves d’efficacité chez eux (Estey 2016).
Cependant, il semblerait que certains animaux présentent une amélioration des signes
cliniques sous corticothérapie (Thomas 2010). L'utilisation de prednisolone commence par
0,25 a 0,5 mg/kg deux fois par jour par voie orale jusqu’a amélioration des signes cliniques
(Estey 2016). Ensuite, il faut diminuer les doses de 0,1 mg/kg par jour chaque semaine jusqu’a

avoir 0,1 mg/kg un jour sur deux (Harrington, Rodney, et Michael 1996).
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Certains animaux atteint peuvent présenter une hypertension intracranienne dans les cas les
plus séveres. Un traitement a court terme incluant du mannitol permettra d’attirer le liquide
du parenchyme cérébral en exces vers le compartiment sanguin et donc de réduire la pression
intracranienne. Le mannitol peut étre fait a dose de 1 a 2 mg/kg sur 15 a 20 minutes, il peut
étre répété 2 a 4 fois sur une période de 48 heures. Il faudra controler régulierement

I’"hydratation de I'animal (Harrington, Rodney, et Michael 1996).

D’apres Schmidt et al, certaines stratégies de traitement doivent étre reconsidérées. Pour
cause, l'utilisation de I'acétazolamide, a la dose citée ci-dessus, n’a pas montré une résolution
franche de la taille des ventricules ainsi que des signes cliniques chez certains animaux
pathologique (Kolecka et al. 2015). Il en va de méme pour 'oméprazole qui, selon une étude
réalisée par Girod et al. 2016, ne réduit pas significativement la production de LCR chez un

individu sain pour une dose de 10mg/kg une fois par jour par voie orale.

En dépit de plusieurs traitements envisageables, il ne faut pas oublier I'importance des effets
secondaires de chaque médicament et plus particulierement lorsqu’ils sont en association
surtout pour les diurétiques associés aux glucocorticoides (Kolecka et al. 2015). Les diurétiques
a eux seuls engendrent une déshydratation de I'animal et une déplétion en potassium qui peut
causer des troubles neurologiques comme de la ventro-flexion du cou, une faiblesse, des
fasciculations musculaires ainsi que d'autres troubles plus généraux comme de la diarrhée et
des vomissements. Cette déplétion en potassium est aussi retrouvée parmi les effets
secondaires des glucocorticoides, d’ou le danger de cette association. Malheureusement, dans
de nombreux cas, les médicaments ne se révelent pas assez efficaces pour une gestion a long

terme de la pathologie (Estey 2016).

Un traitement chirurgical est nécessaire lorsque I'état neurologique de I'animal se détériore
ou ne montre aucune amélioration aprés 2 semaines de médication (Kim et al. 2006). La
procédure de choix chez les animaux de compagnie consiste a la mise en place d’une

dérivation ventriculo-péritonéale (Gillespie, Gilbert, et Decker 2019).

15



Le systeme est semblable a celui utilisé en humaine, il est composé d’un cathéter ventriculaire,
d’un siphon comprenant une valve anti-retour et d’'un cathéter distal. Le cathéter ventriculaire
se place dans le ventricule latéral et va servir a I'évacuation du LCR en exces, il va s’écouler
dans le siphon. Afin de se pas s’écouler en fonction de la pression hydrostatique, dépendante
de la gravité et donc de la position du chien, une valve est nécessaire. Elle va maintenir les
pressions ventriculaires dans les normes physiologiques et empécher un drainage excessif. Le
cathéter distal transporte le LCR de la valve a la cavité péritonéale (Harrington, Rodney, et

Michael 1996).

Des complications sont possibles, en général elles se produisent dans les 3 mois apres la
chirurgie (Biel et al. 2013). Elles incluent une infection, une dysfonction de la dérivation
comme un drainage excessif ou insuffisant, de la douleur, des crises d’épilepsie (Biel et al. 2013;
Gillespie, Gilbert, et Decker 2019). Malgré cela, la dérivation ventriculo-péritonéale reste le
traitement de choix pour soigner les animaux atteints d’hydrocéphalie congénitale

(Harrington, Rodney, et Michael 1996; Shihab et al. 2011; Kolecka et al. 2015).

Lobjectif de cette étude est de comparer les données cliniques de chiens atteints
d’hydrocéphalie congénitale diagnostiquée a la CVU a celles qu’on retrouve dans la littérature

scientifique.

Cette étude rétrospective a été menée a la Clinique Vétérinaire Universitaire de Liege et inclus
47 chiens atteints d’hydrocéphalie congénitale entre le 7 février 2014 et le 24 février 2023. Les
données cliniques ont été collectées en utilisant le logiciel SAP, qui constitue la base de
données de la clinique ol sont répertoriés les dossiers médicaux électroniques de tous les
animaux pris en charge. Un examen rétrospectif de ces dossiers a été effectué et seuls les cas
avec un diagnostic clinique d’hydrocéphalie congénitale ont été retenus. Les données
suivantes ont été retenues: le signalement, les signes cliniques, la/les méthode(s) de

diagnostic, la présence ou non de pathologies neurologiques concomitantes, le(s)

16



traitement(s) déja mis en place par le vétérinaire traitant s’il y en a eu et ceux mis en place a

la CVU ainsi que I'évolution clinique. Les chats ont été exclus de I'étude.

L'étude comporte 47 chiens (n=47) dont 29 males (61,7%) et 18 femelles (38,3%). Dans les
males (n=29), 23 chiens sont entiers (79,3%) et 6 sont castrés (20,7%) et dans les femelles
(n=18), 12 sont entieres (66,7%) et 6 sont stérilisées (33,3%).

Chihuahua, Loulou de Poméranie, Bouledogue Anglais, Berger Malinois, Bichon maltais, Petit

Brabancon, Dogue Allemand, Cavalier King Charles, Chien de rue (chien issu de plusieurs
croisements), Shih Tzu, Lhassa Apso, Carlin, Spitz nain,
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