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a  b  s  t  r  a  c  t

Introduction.  –  Ventriculoperitoneal  shunting  (VPS)  is a treatment  of the  hydrocephalus  that  may  dys-
function.  The  clinical  presentation  of shunt  dysfunction  is variable.  We  therefore  decided  to  focus  on  the
clinical  presentation  of  VPS  malfunction  in  children,  as  this condition  requires  immediate  emergency
treatment  and because  of  the  sometimes  confusing  signs  of  intracranial  hypertension  in  a shunted  child.
Materials  and  methods.  – We  searched  PubMed  with  the following  groups  of keywords:  (dysfunction  OR
blockage)  AND shunting  AND hydrocephalus;  shunt  complications  AND  hydrocephalus;  hydrocephalus
AND  shunt  AND  malfunction.  Articles  dealing  with ventriculo-atrial  shunt  were  excluded.  A  total  of  79
articles  were  retained  for analysis  (English  and  French).  Case reports  were  excluded.
Results.  – The  clinical  presentation  varies  by age:  vomiting  and  alterated  level  of  consciousness  are the
most  frequent  signs  in older  children,  whereas  infants  present  more  often  with  raised  intracranial  pres-
sure  symptoms  such  as nausea,  vomiting,  irritability  and  bulging  fontanel.  Drowsiness  is  a  good  predictor
of  VPS  dysfunction.  An  asymptomatic  presentation  is  rare  but  possible.  Abdominal  presentation  is  also
possible,  ranging  from  abdominal  discomfort  to peritonitis.  Fever,  occurring  a  short  time  after  the  last
intervention,  and  irritability  are  good  predictors  of shunt  infection.  Pumping  the  chamber  of  the  VPS  has
a  weak  positive  predictive  value  (12%).  Shunt  dysfunction  can  lead  to death,  with  an estimated  mortality
rate  at 1%  per  year  during  the  first  years.
Conclusion.  – It is essential  to  be aware  of the  variability  of the clinical  presentation  of VPS  dysfunction,
because  of  the potential  severity  of  this  condition.  Also  it is important  to  pay  attention  to  the  comments
of  the  parents,  especially  if the  child  experienced  a  previous  shunt  malfunction.

© 2015  Elsevier  Masson  SAS.  All  rights  reserved.
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r  é  s  u  m  é

Introduction.  –  La  dérivation  ventriculo-péritonéale  (DVP)  est  un  traitement  de  l’hydrocéphalie,  sus-
ceptible  de  dysfonctionner.  La  présentation  clinique  des  dysfonctionnements  est  variable.  Nous  avons
souhaité  réaliser  une  mise  au  point  sur  la  sémiologie  des  dysfonctionnements  de  DVP  chez  l’enfant,  en
raison  du  caractère  urgent  de  sa  prise  en  charge  et  du  caractère  parfois  trompeur  que  peut  prendre
ysfonctionnement l’hypertension  intracrânienne  chez  un enfant  valvé.
Matériels  et méthodes.  – Nous  avons  effectué  une  recherche  PubMed  (PubMed  US  National  Library  of
Medicine  ;  National  Institutes  of  Health  ; http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed) avec  les  séquences  de
mots  clefs  suivantes  : (dysfunction  OR  blockage)  AND  shunting  AND hydrocephalus  ; shunt  complications  AND
hydrocephalus  ; hydrocephalus  AND  shunt  AND  malfunction.  Les  articles  traitant  de la dérivation  ventriculo-

us.  Au total,  79 articles  ont  été  retenus  (en langue  anglaise  et  franç aise).  Les cas
atriale n’ont  pas été  reten

cliniques  ont  été  exclus.
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Résultats.  – La  présentation  clinique  est  variable  selon  l’âge  : les vomissements  et la  somnolence  sont  plus
fréquents  chez  les  grands  enfants,  tandis  que  les  nourrissons  se  présentent  plus  volontiers  avec  un  tableau
d’hypertension  intracrânienne  associant  nausées,  vomissements,  irritabilité  et  fontanelle  bombante.  La
somnolence  est  un  bon  indicateur  prédictif  de  dysfonctionnement  de  DVP.  Le  caractère  totalement  asymp-
tomatique  est  rare  mais  possible.  Un  tableau  abdominal  est  également  possible,  allant  de  l’inconfort
abdominal  à  un  tableau  de  péritonite.  La fièvre,  le  délai court  depuis  la  dernière  intervention  et l’irritabilité
seraient  de  bons  facteurs  prédictifs  d’infection  de  DVP.  Pomper  le  réservoir  de la DVP  semble  avoir  une
faible  valeur  prédictive  positive  (12  %).  Un  dysfonctionnement  de  DVP  peut  conduire  au décès,  avec  un
taux  de  mortalité  estimé  à 1 % par  an  les  premières  années.
Conclusion.  –  Il  est essentiel  de connaître  la  variabilité  de  la  sémiologie  des  dysfonctionnements  de  DVP,  du
fait  de  leur  potentiel  gravité.  Il est  important  d’être  attentifs  aux observations  des  parents,  en  particulier
si cet  enfant  a  déjà  présenté  un  dysfonctionnement  de  DVP.
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facteur de risque, tout comme  le sexe masculin et le faible niveau
. Abréviations

VP dérivation ventriculo-péritonéale
TA hypertension artérielle
TIC hypertension intracrânienne
CS liquide cérébrospinal
R likelihood ratio
C périmètre crânien
IC pression intracrânienne
PN valeur prédictive négative
PP valeur prédictive positive

. Introduction

Le traitement de l’hydrocéphalie fait partie des procédures
ouramment réalisées en neurochirurgie pédiatrique. La DVP
st l’un des traitements de l’hydrocéphalie et en particulier de
’hydrocéphalie communicante (ou non obstructive), mais elle est
usceptible de dysfonctionner. La ventriculocisternostomie endo-
copique n’est volontairement pas abordée dans ce travail car ses
ysfonctionnements sont moins fréquents [1], à l’exception des
ourrissons [2]. D’autre part, les caractéristiques sémiologiques des
ysfonctionnements de ce traitement sont encore trop peu étudiées
ans la littérature [3,4]. Le mode de présentation d’un tel dysfonc-
ionnement est extrêmement variable sur le plan clinique. Nous
vons souhaité réaliser une mise au point sur la sémiologie des dys-
onctionnements de DVP chez l’enfant, afin que les signes devant
aire suspecter ce dysfonctionnement soient reconnus précoce-

ent par les cliniciens, en raison du caractère urgent de sa prise en
harge (risque de décès) et du caractère parfois trompeur que peut
rendre l’hypertension intracrânienne chez un enfant valvé [5,6].
n effet, une méconnaissance de ces signes d’alerte peut conduire à
n retard du diagnostic, ce qui dans certains cas peut s’avérer fatal
our l’enfant, ou entraîner de graves séquelles neurologiques et/ou
isuelles.

Après avoir détaillé la méthodologie employée, nous rappelle-
ons la fréquence des dysfonctionnements de DVP, ainsi que les
ifférents moyens de les classer. Nous nous intéresserons ensuite à

a présentation sémiologique de ces dysfonctionnements, variable
elon l’âge.

. Matériel et méthodes

Nous avons procédé à une recherche, à l’aide de la
ase de recherche PubMed (PubMed US National Library of
edicine ; National Institutes of Health ; http://www.ncbi.nlm.
ih.gov/pubmed) des articles en anglais et en franç ais, traitant
es dysfonctionnements de DVP. La recherche a été effectuée
ntre 1985 et 2014, soit sur une période de 30 années. Les filtres
©  2015  Elsevier  Masson  SAS. Tous  droits  réservés.

utilisés étaient, pour le type d’articles : trial, review, comparative
study, consensus development conference, classical article ; pour les
sujets étudiés : humans ; pour la catégorie d’âge : child (birth to
18 years old) ; pour la langue : French et English et pour les données
disponibles : full text.

Nous avons effectué trois types de recherches. La première
avec les mots clefs suivants : (dysfunction OR blockage) AND shun-
ting AND hydrocephalus,  la deuxième, avec les mots clefs : shunt
complications AND hydrocephalus,  et la troisieme, avec les mots
clefs hydrocephalus AND shunt AND malfunction. Les critères uti-
lisés pour ne pas retenir un article étaient les suivants : absence
totale de lien avec les dysfonctionnements de DVP, articles trai-
tant de la ventriculocisternostomie endoscopique exclusivement,
articles comparant différents types de matériels ou différentes
techniques chirurgicales, articles portant sur le devenir à long
terme des enfants porteurs de DVP, articles traitant unique-
ment des aspects biologiques associés à l’hydrocéphalie, articles
concernant les dérivations kysto-péritonéales, articles traitant de
l’hydrocéphalie non valvée, articles de type « case report ». Les
articles traitant de la dérivation ventriculo-atriale n’ont pas été
retenus, s’agissant d’une procédure de réalisation exceptionnelle
chez l’enfant.

Au terme de cette recherche, 79 articles ont été analysés.

4. Mise au point

4.1. Le dysfonctionnement d’une DVP : un problème fréquent

Les taux de dysfonctionnements de DVP chez l’enfant sont esti-
més  à 40 % à 1 an et 50 % à 2 ans [7]. Ce taux varie dans la littérature
de 25 à 40 % [8–12].

Reddy et al., en 2014, retrouvent sur une série de 1015 patients,
un taux de dysfonctionnement de DVP de 46,3 % sur une période
de suivi moyenne de 9,2 ans [13]. Cette valeur peut être mise en
parallèle avec celle retrouvée par Sainte-Rose et al., qui retrouvent,
dans une cohorte de 1719 patients, 56 % de dysfonctionnement de
DVP dans les 12 ans suivant sa mise en place [11], ou avec Lazareff
et al., qui rapportent une prévalence de 44 % de dysfonctionnement
de DVP, chez 244 enfants suivis jusqu’à 6 ans après la pose [14]. Le
taux de dysfonctionnement annuel a été estimé à 5 % [15].

Il est à noter que la fréquence des complications de DVP varie
en fonction de l’âge auquel la dérivation est posée. En effet, envi-
ron 50 % des patients dont la mise en place de la DVP s’est effectuée
dans les deux premières années de vie vont présenter des compli-
cations, contre 30 % des enfants dont la pose a été réalisée après
l’âge de 2 ans [16]. Pour Wu  et al., l’âge inférieur à 19 ans est un
socioéconomique [17]. Une observation plus récente retrouve éga-
lement un taux de révision plus élevé chez les moins de 17 ans
(78,2 %) comparés aux adultes (32,5 %), p < 0,001 [13].

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed
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Cela étant, il reste quelques patients présentant leur premier
pisode de dysfonctionnement de DVP 20 ans ou plus après la pose
e celle-ci [18]. Cela est d’autant plus préoccupant, car chez des
atients non préparés (rôle de l’éducation thérapeutique), le dys-
onctionnement tardif de DVP peut être fatal.

.2. Classification des dysfonctionnements

On peut classer différemment les dysfonctionnements. La pre-
ière faç on est de différencier l’hypo- de l’hyperfonctionnement.

a deuxième tient compte des éléments constituant la DVP :
tteinte du cathéter ventriculaire ou péritonéal, de la valve, des
onnections. La troisième s’intéresse aux mécanismes : placement
ncorrect du cathéter péritonéal, migration des éléments du shunt,
bstruction par les plexus choroïdes [19].

La difficulté vient du fait que d’autres classifications peuvent
tre utilisées, incluant un ou plusieurs éléments des classifications
récédentes. Ainsi, les dysfonctionnements peuvent être d’origine :

mécanique (obstruction du cathéter proximal ou distal, décon-
nection, migration). Ce type de complication serait la première
cause de dysfonctionnement de DVP, avec 60 % des cas [20] ;
infectieuse : 1 à 40 % des séries [16,21]. Il s’agit de la deuxième
cause de dysfonctionnement de DVP chez l’enfant, plus fréquente
dans la première année de vie [12].

.3. Sémiologie du dysfonctionnement de DVP

.3.1. Une sémiologie variable selon l’âge
Certains symptômes sont vus à des fréquences différentes selon

es groupes d’âge. Les problèmes au niveau des incisions sont plus
réquemment observés chez le groupe 0–12 mois, de faç on statisti-
uement significative (p < 0,001). Il y a une différence significative
ntre les différents groupes d’âges en ce qui concerne les vomisse-
ents (p < 0,002) et la somnolence (p < 0,001), ces deux symptômes

tant plus fréquents chez les plus âgés. Le manque d’appétit est
n signe important dans toutes les classes d’âge. Les céphalées
taient exclues de cette analyse car l’expression de ce symptôme
st variable selon l’âge [12].

Les nourrissons se présentent plus volontiers avec un tableau
ssociant nausées, vomissements, irritabilité et fontanelle bom-
ante, comparativement aux enfants plus âgés qui présentent plus
olontiers des céphalées, des nausées, des vomissements, des para-
ysies des nerfs crâniens et une ataxie [22].

Les symptômes de dysfonctionnement de DVP peuvent être
xtrêmement variables. Piatt et Garton ont étudié les symp-
ômes de 248 patients avec dysfonctionnement de DVP (dont
5 infections). Les symptômes fortement associés avec le dysfonc-
ionnement étaient les suivants : fontanelle bombante, collection
e liquide autour du cathéter, altération du niveau de conscience,

rritabilité, douleur abdominale, nausées et vomissements, anoma-
ie à la pression de la chambre, augmentation du périmètre crânien
t céphalées. La fièvre était fortement associée à une infection de
VP [23].

.3.2. Symptômes neurologiques

.3.2.1. Hypofonctionnement/signes d’HTIC. Les symptômes
’hypofonctionnement les plus fréquemment retrouvés sont
es signes d’HTIC : céphalées pouvant être isolées ou associées à
es vomissements ou une somnolence [12,24–26]. Une fréquence
e 48,6 % pour les céphalées, 62,2 % pour les vomissements, et
9,5 % pour la somnolence ont pu être retrouvées dans les dys-

onctionnements de DVP [12]. Lorsque l’on a constaté la présence
imultanée de céphalées, vomissements et somnolence, sans
èvre, 82 % des enfants ont été diagnostiqués comme  ayant un
ysfonctionnement de DVP [24]. La somnolence est également
gie 62 (2016) 53–59 55

mise en avant par Watkins et al. comme  un indicateur significatif
de dysfonction de shunt, mais dont l’association à une fièvre rend
plus probable l’existence d’un diagnostic différentiel [25].

L’irritabilité serait un facteur prédictif important à la fois de dys-
fonctionnement et d’infection de DVP [22], mais pour d’autres, ne
constituerait pas un indicateur pertinent [25].

Par ailleurs, les céphalées et les vomissements isolés seraient
de moins bons indicateurs prédictifs [23]. En revanche, après l’âge
de 2 mois, l’absence de céphalées, de nausées ou vomissements et
d’irritabilité serait un facteur prédictif puissant de l’absence de dys-
fonctionnement de DVP et de l’absence d’infection de shunt [23].

Garton et al. ont étudié la VPP de différents symptômes. Chez
les patients se présentant dans les 5 mois après mise en place de la
DVP, la VPP d’un dysfonctionnement de DVP des symptômes sui-
vants était : nausées et vomissements : 79 % (LR 10,4) ; irritabilité :
78 % (LR 9,8) ; altération du niveau de conscience : 100 % ; érythème
autour de la valve : 100 % ; bombement de la fontanelle : 92 % (LR
33,1). Entre 9 mois et 2 ans après la mise en place de la DVP, seules
la régression des acquisitions (VPP 83 %, LR 36,7) et une altération
du niveau de conscience (VPP 100 %) étaient associées de manière
significative à un dysfonctionnement de DVP [26]. On peut compa-
rer ces VPP avec celles retrouvées par Watkins et al. globalement
plus faibles : céphalées VPP : 30 % (LR 0,74) ; irritabilité : 47 % (LR
1,51) ; altération de la conscience 85 % (LR 9,5) ; vomissements :
36 % (LR 1,2) ; fièvre 22 % (LR 0,49). L’intérêt est d’aider à la décision
de réalisation d’une imagerie et/ou de transfert de l’enfant dans un
centre disposant d’un service de neurochirurgie [25].

L’examen clinique peut quant à lui retrouver une augmentation
du PC ou une fontanelle bombante, facteur prédictif de dysfonction
de DVP [5,21]. L’augmentation du PC a été retrouvée chez 17 enfants
sur 65 étudiés par Lee et al., en 1999, soit 26 % [24].

Enfin, point essentiel, il est capital d’accorder une attention
toute particulière aux observations de la famille ainsi que des per-
sonnes s’occupant de l’enfant, et ce d’autant plus s’ils ont déjà vécu
un premier dysfonctionnement de DVP. Les parents développent
en effet une réelle expertise pour reconnaître les symptômes liés
à un dysfonctionnement de DVP et les différencier des symptômes
liés aux pathologies pédiatriques communes [27]. D’autres auteurs
ont montré que les familles étaient au moins aussi efficaces que
les pédiatres pour diagnostiquer un dysfonctionnement de DVP
[25]. Il est également nécessaire de suspecter un dysfonctionne-
ment de valve chez un enfant valvé sans explication alternative à
ses symptômes [23].

Bien que ne faisant pas en soi partie de la sémiologie clinique,
les auteurs souhaitent attirer l’attention sur la taille des ventricules
en cas de dysfonctionnement de DVP : elle peut tout à fait être nor-
male ou comparable à l’imagerie précédente et partant n’élimine
en aucun cas un dysfonctionnement [5,28]. En outre, Mater et al.
insistent sur la supériorité des signes cliniques par rapport aux
données de l’imagerie [28].

4.3.2.2. Symptômes ophtalmologiques. Une présentation possible
d’un dysfonctionnement de valve est la survenue, isolée ou asso-
ciée à d’autres symptômes, de signes ophtalmologiques : paralysie
oculomotrice (paralysie du VI le plus souvent, uni- ou bilatérale)
[21,26]. On peut s’étonner que ce signe clinique soit très peu
rapporté dans les différentes études portant sur les dysfonctionne-
ments de DVP. En effet, la paralysie du VI est un signe clinique très
fréquemment retrouvé en contexte d’HTIC de l’enfant, et il est fort
probable que le peu de cas décrits soit très en dessous de la réalité. Il
est possible que les auteurs n’aient pas mis  en avant ce symptôme,
l’incluant dans la catégorie « symptômes d’HTIC » (baisse d’acuité

visuelle, diplopie. . .).

Une photophobie et un regard en coucher de soleil sont égale-
ment possibles dans ce contexte d’HTIC [29]. D’autres symptômes
ophtalmologiques ont pu être rapportés : cécité bilatérale brutale,
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phtalmoplégie complète, mais ces symptômes étaient toujours
ssociés à un ou plusieurs symptômes neurologiques [12].

Les symptômes ophtalmologiques, à type de baisse d’acuité
isuelle, d’anomalie du champ visuel, de syndrome de Parinaud, et
’œdème papillaire aigu peuvent survenir avant même la dilatation
es ventricules au scanner (Livingston, Katz). La VPP retrouvée par
arton et al., en 2001, pour l’œdème papillaire était de 100 % [26].
eci étant, l’absence d’œdème papillaire ne permet pas d’éliminer
ne hypertension intracrânienne [30]. En effet, il peut exister une
aisse d’acuité visuelle isolée sans œdème  papillaire (atrophie
ptique sur œdème  papillaire ancien) [31]. Une cécité totale peut
ien entendu être la conséquence d’un dysfonctionnement de DVP
32,33].

L’intérêt d’un examen ophtalmologique régulier chez ces
nfants est donc primordial, permettant à la fois le dépistage
récoce d’un éventuel dysfonctionnement, mais également la pré-
ervation des capacités visuelles [34].

.3.2.3. Hyperfonctionnement. L’excès de drainage est responsable
e différents types de complications, incluant l’hypotension ortho-
tatique, les collections sous-durales (hématome sous-dural ou
ollection péricérébrale de LCS), le syndrome des ventricules fentes
voir paragraphe suivant), les cloisonnements ventriculaires et les
raniosténoses induites [18].

Les craniosténoses induites ont une incidence estimée entre 1 et
,4 % des enfants porteurs de DVP [35].

Une malformation de Chiari acquise peut aussi être observée
avec sa symptomatologie propre) [13,36].

.3.2.4. Syndrome des ventricules fentes (SVS). Il est devenu plus
are actuellement. Ce syndrome a été initialement défini, chez un
atient valvé, comme  la triade associant céphalées intermittentes
10 à 30 minutes), ventricules de taille inférieure à la normale sur
’imagerie, et le remplissage lent des éléments de la chambre de la
VP [37]. Le même  auteur réalise une mise au point en 2008, en

e considérant cette fois comme  l’association de céphalées sévères
nvalidantes avec des ventricules de taille normale ou inférieure

 la normale, chez des patients avec DVP. Cela permet de diffé-
encier 5 situations physiopathologiques différentes, en fonction
e la pression intracrânienne (PIC). Il distingue ainsi l’hypotension

ntracrânienne (céphalées sévères à prédominance vespérale),
ugmentée par l’orthostatisme ; l’obstruction proximale intermit-
ente (PIC normale ou basse la plupart du temps, qui augmente
ors d’activités), le dysfonctionnement de DVP sans dilatation
entriculaire (hydrocéphalie à pression normale, avec céphalées
atinales progressivement permanentes, œdème  papillaire, diplo-

ie et baisse d’acuité visuelle), la disproportion cranio-faciale et la
igraine liée à la DVP [37–39].
Le SVS a été également défini par la présence de symptômes

’HTIC intermittents (céphalées, nausées, vomissements), associés
 des ventricules ayant l’apparence de fentes sur les imageries
érébrales ; cette définition reste non consensuelle et l’absence de
ritère clinique standardisé pour son diagnostic explique les diffé-
ents taux de cette complication retrouvés dans la littérature (de

 à 37 % des sujets avec une DVP, revue de la littérature réalisée par
i Rocco et al., en 2006) [20]. La particularité des céphalées est leur
aractère postural, avec une amélioration après repos en décubitus
40]. Ce syndrome survient surtout dans la première décade [19],
t volontiers après plusieurs années de DVP en place [41]. Olson
apporte une fréquence de ce syndrome à 20 % chez les enfants qui
nt bénéficié de la pose d’une DVP lorsqu’ils étaient nourrissons
42].
.3.2.5. Épilepsie. La survenue de crises d’épilepsie est un mode
e présentation possible mais rare d’un dysfonctionnement de
VP. Dans l’étude de Faillace et Canady, 2 % des patients avec des
gie 62 (2016) 53–59

dysfonctionnements de DVP (soit 15 patients) sur une période de
suivi de 3 ans ont présenté des crises d’épilepsie comme manifes-
tation première d’un dysfonctionnement [43]. Les mêmes  auteurs
insistent sur la nécessité de rechercher un dysfonctionnement de
DVP en présence de crises épileptiques chez un patient porteur de
DVP, quel que soit le dosage sanguin des anticonvulsivants [43].
L’épilepsie a pu être diagnostiquée chez 38 % de 817 enfants avec
DVP [44]. Sur une période de suivi de 15 ans, 2,9 % des consulta-
tions pour crise d’épilepsie dans un service d’accueil des urgences
ont finalement abouti à une révision de DVP au décours. Inverse-
ment, sur 1831 révisions, 0,9 % étaient associés à la survenue d’une
crise convulsive [44].

Une étude rétrospective de 802 enfants traités par DVP entre
1980 et 1990 (excluant les hydrocéphalies d’origine tumorale) a
retrouvé une prévalence de 32 % d’épilepsie, s’installant le plus sou-
vent au moment du diagnostic d’hydrocéphalie. Les dysfonctions de
DVP constitueraient, pour les auteurs, une prédisposition à la sur-
venue d’épilepsie. De plus, des épisodes récurrents d’augmentation
de la PIC (hydrocéphalie ou dysfonction de shunt) peuvent eux aussi
prédisposer à des crises épileptiques [45]. Vinchon et Dhellemmes
retrouvent une prévalence de l’épilepsie chez les patients avec DVP
de 15,1 % à 10 ans et 23,3 % à 20 ans, soit une incidence de 0,67 % par
an. Le mécanisme serait l’irritation corticale liée à la présence du
cathéter [31].

4.3.2.6. Autres symptômes neurologiques. Des symptômes neurolo-
giques de survenue rare, mais étant toujours associés à au moins un
autre symptôme neurologique, ont été retrouvés : amnésie, mono-
parésie spastique, ataxie, bradykinésie, incontinence urinaire [11].

Les symptômes d’un dysfonctionnement de DVP peuvent être
ceux d’une syringomyélie. Des déficits neurologiques à type de
paraparésie isolée, de déficits sensitifs des membres supérieurs
ou inférieurs ont pu être retrouvés dans des cas de dysfonction-
nements de DVP, secondairement améliorés après révision de la
DVP. La syringomyélie était soit présente avant la mise en place de
la DVP, dans des malformations de Chiari de type I notamment, soit
de développement secondaire [46,47].

4.3.3. Symptômes non neurologiques hors infection : symptômes
abdominaux

Les complications abdominales des DVP sont variables et
incluent les occlusions intestinales, les volvulus, les péritonites,
les pseudokystes, les ascites de LCS, mais aussi les migrations
de cathéter distal à travers les organes intra-abdominaux et les
perforations d’organes (avec leur symptomatologie propre) [48].
Elles représentent 25 % des complications non infectieuses [19]. La
complication abdominale la plus fréquente est la survenue d’une
hernie inguinale et/ou d’une hydrocèle, allant de 3,8 à 23,8 % des
complications des DVP [49,50]. Plus la DVP est mise en place pré-
cocement, plus l’incidence des hernies inguinales serait élevée [49].

L’incidence annuelle de perforation digestive par le cathé-
ter péritonéal est estimée à 0,1 %, affectant particulièrement les
patients sévèrement handicapés [51]. Les perforations viscérales
sont donc rares, mais restent associées à une mortalité élevée
(15 % selon Snow et al.) [52]. Elles peuvent survenir au moment de
l’insertion de la DVP ou plusieurs années après [51,53]. Les patients
peuvent se présenter dans les premiers jours postopératoires avec
fièvre, occlusion intestinale ou péritonite. L’examen clinique peut
retrouver une sensibilité abdominale spontanée ou à la palpation,
ou une défense [41]. Les organes perforés sont dans l’ordre décrois-
sant de fréquence : l’intestin, la vessie, l’estomac, le foie, la vésicule
biliaire, le scrotum et le vagin [54,55]. Vinchon et al. insistent sur

le fait que cette complication est sous-estimée, et son diagnostic
souvent retardé [56].

Sur le plan abdominal, des pseudokystes peuvent être retrouvés.
Leur fréquence varie selon les séries de 1 à 10 % [24,57–59]. Ceux-ci
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euvent être reliés à des causes infectieuses ou non infectieuses
58,60]. Dans la série de Turhan et al., en 2010, tous les pseudo-
ystes sont survenus en contexte infectieux [12]. Cliniquement,
ls se présentent sous la forme d’une masse abdominale palpable.
es patients porteurs de pseudokystes se présentent dans 60 à 83 %
es cas avec des symptômes de dysfonctionnement de DVP et dans
nviron 55 % avec des plaintes abdominales [61,62]. Peuvent exis-
er des symptômes d’occlusion abdominale si le pseudokyste est
olumineux [41]. Une chirurgie abdominale est un autre facteur
e risque de développer des pseudokystes, ceux-ci survenant le
lus souvent dans les 6 mois postopératoires [58,61,63]. « Les pseu-
okystes se constituent souvent dans les suites d’un processus

nflammatoire ou infectieux abdominal ou dans les suites d’une
hirurgie abdominale [58] ».

L’ascite résulte de l’accumulation de LCS dans la cavité périto-
éale, et peut être due soit à un défaut de réabsorption du LCS,
oit à un excès de LCS [64,65]. L’infection est néanmoins le facteur
tiologique principal de la survenue d’ascite [66]. Les patients se
résentent le plus souvent avec un inconfort abdominal, et leurs
ymptômes d’hypofonctionnement sont souvent retardés [41].

La constipation n’est pas en elle-même un signe de dysfonction-
ement de DVP, mais elle représente une condition pouvant en être

 l’origine (par augmentation de la pression intra-abdominale) ; le
raitement médical (laxatifs, lavements) associé ou non à la modi-
cation du réglage de la valve a permis, dans une grande majorité
es cas, de surseoir à la révision chirurgicale de la DVP [29,67,68].

.3.4. Fièvre et suspicion d’infection sans fièvre
L’infection demeure une complication fréquente d’une DVP de

’enfant, avec un taux d’infection de 11,7 % dans les deux ans suivant
a pose [69]. Ce risque est par ailleurs plus élevé dans les révisions de
érivation [70]. L’incidence rapportée des infections varie de 8,5 à
5 % selon la revue de la littérature effectuée par Di Rocco et al., en
006 [20]. Selon Baird et al., 70 % surviennent dans le premier mois
t 85 % dans les 9 mois postopératoires [71].

Les infections tardives sont moins fréquentes : 10 à 15 %
eulement des infections surviennent après la première année post-
pératoire [71,72].

L’infection est reconnue comme  un facteur prédictif signi-
catif de décès : Vinchon et Dhellemmes, en 2006, retrouvent
0 % de mortalité liée à l’infection de DVP [73]. Du point
e vue sémiologique, la fièvre, le délai depuis la dernière

ntervention et l’irritabilité sont des facteurs prédictifs impor-
ants d’infection de DVP [23]. Il y aurait statistiquement plus
’infections parmi les dysfonctionnements précoces (< 8 mois), et
lus de fractures/séparations parmi les dysfonctionnements tardifs
p < 0,000005, Chi-score = 42,9) [72].

Il est intéressant de constater que la fièvre peut également être
n symptôme de dysfonctionnement de DVP, même  en l’absence
’infection. Des auteurs retrouvent un pourcentage sur une série,
e 22 % de fièvre en contexte de dysfonctionnement de DVP, sans

nfection documentée, ayant cédé 24 à 36 h après révision chirur-
icale de la DVP [74]. Inversement, l’absence de fièvre ne permet
as d’exclure l’infection de DVP [75].

.3.5. Autres symptômes : bradycardie, masses sous-cutanées.  . .
Livingston et al. ont évalué la bradycardie comme signe cli-

ique prédictif de dysfonctionnement de DVP. Il s’agit d’une étude
étrospective comparant deux groupes, un groupe avec dysfonc-
ionnement avéré de DVP et un groupe témoin. La bradycardie était
résente chez 18/34 (45 %) patients dans le groupe d’étude contre

/18 (11 %) dans le groupe témoin (p = 0,011). La VPP de la bra-
ycardie a été calculée à 90 % [76]. Il est à noter que la majorité
es patients avec bradycardie ne présentaient pas d’HTA (cela ne
entrait donc pas dans le cadre d’un réflexe de Cushing avec HTIC).
gie 62 (2016) 53–59 57

Des masses sous-cutanées, parfois douloureuses, le long du tra-
jet de la dérivation, peuvent également être les témoins de ruptures
du cathéter [31]. Turhan et al. notent l’absence totale de symptômes
neurologiques chez 18 patients sur 111. Chez 15 d’entre eux, le dys-
fonctionnement de DVP a été reconnu sur des problèmes survenus
au niveau de l’incision chirurgicale, sans aucun symptôme neu-
rologique : fuites de liquide cérébrospinal, érythème, ulcérations,
collections sous-cutanées [12].

4.3.6. Le pompage du réservoir (quand il existe) est-il utile au
diagnostic de dysfonctionnement ?

Une étude portant sur les pratiques des neurochirurgiens
montre que dans le cadre de la suspicion d’un dysfonctionnement
de DVP, ceux-ci s’intéressent prioritairement à l’histoire clinique,
puis aux résultats du scanner (taille des ventricules), puis en der-
nier lieu à la palpation de la DVP [77]. La palpation de la chambre
au lit du malade est en fait un mauvais facteur prédictif de dysfonc-
tion de shunt, puisqu’elle a une VPP de 12 %. De plus sa VPN est de
93 %, ce qui signifie que sa normalité n’exclut pas le diagnostic de
dysfonction de DVP [78]. Cependant, d’autres auteurs retrouvent
une VPP plus élevée à 80–86 % (pour l’impossibilité de déprimer ou
remplir le réservoir), et une VPN de 79–80 % [26].

4.3.7. Asymptomatique
L’absence de symptômes ou de signes n’exclut pas la dysfonction

de DVP [79]. En effet, 15 à 29 % des dysfonctionnements dans les
5 mois suivant la pose de la DVP sont asymptomatiques, ainsi que
9 à 13 % des dysfonctionnements entre 9 mois et 2 ans [26].

4.3.8. Décès
Parmi 28 enfants décédés des suites d’un dysfonctionnement

de DVP, 10 au moins avaient présenté des symptômes suggérant
un dysfonctionnement de shunt, de 24 heures à deux semaines
avant leur décès [6]. Acakpo-Satchivi et al. ont classé les causes
de décès en trois catégories : défaut d’éducation thérapeutique,
défaut technique et décès brutal « asymptomatique ». Cette dernière
catégorie est, selon les auteurs, celle pour laquelle les patients béné-
ficient le plus d’une surveillance de routine par imagerie. Durant
les visites annuelles, l’éducation thérapeutique peut être renfor-
cée, les symptômes évoluant à bas bruit pouvant faire suspecter
un dysfonctionnement de DVP peuvent être recherchés. De plus,
ces visites peuvent être l’occasion d’une surveillance par imagerie,
qui peut être bénéfique pour les patients asymptomatiques dont
les signes précoces de dysfonction sont seulement visibles sur les
imageries de contrôle [80].

Vinchon et al. retrouvent une mortalité liée à la DVP pouvant être
établie à 4,2 % avant l’âge de 20 ans et 7,2 % après l’âge de 20 ans,
ce qui correspond à une mortalité d’environ 1 % par an les pre-
mières années, valeur qui a tendance à diminuer progressivement
[18].

En ce qui concerne exclusivement les hydrocéphalies non tumo-
rales, l’étude de Tuli et al., en 2004, permet de retrouver une
mortalité à 1, 5 et 10 ans de 4,5, 8,9 et 12,4 % respectivement [81],
valeur proche de celle retrouvée par Casey et al., en 1997 (11 %
de mortalité à 10 ans) [82]. Paulsen et al., en 2010, retrouvent une
mortalité liée à la DVP très inférieure, de 2,9 % après 20 ans [83].

4.4. Développement de scores prédictifs

Certains auteurs ont tenté de développer des scores prédictifs de
dysfonctionnements de DVP. Citons en particulier le « shunt score »
développé par Garton et al., en 2001 [26]. Les auteurs ont repris

les données du Pediatric Shunt Design Trial [7]. Ce score est coté
de 0 à 8 points. Un coefficient est donné à chaque symptôme ou
signe clinique (céphalées, irritabilité, fièvre, fontanelle bombante,
érythème, collection de liquide autour du cathéter, altération de la
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onscience, nausées et vomissements, régression des acquisitions).
e coefficient, corrélé à la VPP de dysfonctionnement de DVP, est

ié au coefficient de régression obtenu après analyse statistique.
Les auteurs ont défini deux groupes de patients : le groupe

 précoce », dans lequel le dysfonctionnement est survenu moins
e 5 mois après la pose de DVP, et le groupe « tardif », avec des
ymptômes apparus plus de 9 mois après la pose.

Dans le premier groupe, les symptômes retenus étaient : cépha-
ées, irritabilité, fièvre, fontanelle bombante et épanchement
iquidien autour de la valve. Dans ce groupe, le risque de dysfonc-
ionnement de DVP associé aux scores 0, 1, 2, ou 3 ou plus était
espectivement de 4 %, 50 %, 75 % et 100 %.

Dans le second, les seuls symptômes retenus étaient la
égression des acquisitions et les nausées/vomissements, seuls
ymptômes associés de manière significative au dysfonctionne-
ent. Dans ce groupe, le risque de dysfonctionnement associé aux

cores 0, 1, 2 ou plus était respectivement de 8 %, 38 % et 100 %.
La limitation dans le système de score est la possibilité de faux

égatifs. L’efficacité du score était moins bonne dans le groupe
 tardif ».

La combinaison de symptômes et signes pour produire un score
ondéré peut améliorer cette capacité prédictive. On peut retenir
ue la présence d’un seul signe du score correspondant à une pro-
abilité d’environ 40 % de dysfonction, un score supérieur ou égal

 1, rendrait licite la réalisation d’imageries afin de confirmer ou
’infirmer le diagnostic de dysfonction de DVP [26].

. Conclusion

Les symptômes les plus fréquemment retrouvés en cas de
ysfonctionnement de DVP sont des signes d’HTIC : céphalées,
omissements ou somnolence. La somnolence est un excellent indi-
ateur clinique prédictif de dysfonctionnement de DVP.

Après l’âge de 2 mois, l’absence de céphalées, de nausées ou
omissements et d’irritabilité serait un très bon facteur prédictif
e l’absence de dysfonctionnement et/ou d’infection de DVP.

Un dysfonctionnement de DVP peut se présenter par un tableau
linique abdominal, avec inconfort, douleurs abdominales, masse
bdominale palpable, voire un tableau de péritonite. La constipa-
ion peut être une condition à l’origine d’un dysfonctionnement de
VP.

La présence d’un œdème  papillaire est très fortement évocatrice
e dysfonctionnement, et peut précéder la dilatation ventriculaire
u scanner. Son absence ne permet pas de l’éliminer.

La fièvre, le délai depuis la dernière intervention et l’irritabilité
ont des facteurs prédictifs importants d’infection de DVP (et par-
ant de dysfonctionnements).

La présence d’une bradycardie, même en l’absence
’hypertension artérielle, est un signe clinique évocateur de
ysfonctionnement de DVP.

La palpation du réservoir de la valve (quand il existe) ne paraît
as être un élément clinique suffisamment discriminant.

Un dysfonctionnement de DVP peut être totalement asympto-
atique, ce qui justifie la réalisation d’examens d’imagerie dans le

adre de la surveillance.
Nous insistons sur l’importance d’être attentifs aux observa-

ions des parents, en particulier si ceux-ci ont déjà vécu un premier
ysfonctionnement de valve avec leur enfant (sémiologie souvent
imilaire).

Le risque de décès, bien que rare, n’est pas nul. Cela justifie un

uivi régulier des patients porteurs de DVP. Il faut ainsi insister sur
a nécessité d’une éducation thérapeutique des patients et de leurs
arents, qui doivent être informés des symptômes nécessitant une
onsultation neurochirurgicale en urgence.

[
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