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RESUME: La syringomy¢lie avec anomalie de Chiari type I est souvent associée a une exiguité
de la fosse cérébrale postérieure, causant un déplacement caudal des amygdales cérébelleuses a
travers le foramen magnum. Si, I’origine de cette pathologie demeure encore controversée et mal
comprise, sa prise en charge thérapeutique reconnait un dénomination commun a toutes les stratégies
chirurgicales proposées antérieurement et qui consiste en une décompression généreuse et efficace,
a la fois osseuse et durale, complétée au besoin par une résection des amygdales cérébelleuses.
Entre 1999 et 2007, nous avons opéré 100 patients porteurs d’une syringomyélie avec Chiari I, par
décompression ostéo-durale et dont 20 cas ont subi une résection sous piale complémentaire des
amygdales cérébelleuses. L’age moyen de nos patients est de 30 ans, répartis en 11 femmes et 9
hommes. Les troubles moteurs ont constitué¢ le symptome essentiel et ont été appréciés selon la
classification de Mc Cormick. Les critéres d’inclusion de cette étude comprenaient la présence de
signes cliniques en rapport surtout avec I’anomalie de Chiari et a I’'IRM I’existence d’amygdales
cérébelleuses volumineuses obstruant le foramen magnum. Les résultats ont été étudiés aussi bien
sur le plan clinique que radiologique. Cliniquement, une amélioration des troubles moteurs a été
observée chez les 13 patients qui étaient de grade II et III de Mc Cormick alors que ceux de grade |
et IV sont restés inchangés. Sur le plan neuro-radiologique, le contréle IRM a retrouvé une
normalisation de la position des amygdales dans tous les cas avec présence d une néo grande citerne.
La cavité syringomyélique a régressé totalement dans 06 cas, partiellement dans 12 et est restée
inchangée dans les 02 cas restants.

Mots clés : Syringomyélie, Chiari I, Charniére occipito-vertébrale.

ABSTRACT: Chiari type I anomaly is often associated with small size of the posterior fossa,
causing caudal displacement of cerebellar tonsils through the foramen magnum and the development
of Syringomyelia . The origin of this disease remains controversial but its therapeutic management
is based on a common surgical strategy , which consists of a generous osteo dural decompression,
associated in need with resection of cerebellar tonsils. Between 1999 and 2007, we operated 100
patients harboring syringomyelia with Chiari I, among which 20 cases underwent sub pial resection
of the cerebellar tonsils as complementary to the decompression. Among our patients there were
11 females and 9 males with an average age of 30 years. Motor disturbances were the main symptom
and were evaluated using the classification of McCormick. Inclusion criteria for this study included
the presence of clinical signs related to the anomaly of Chiari and the existence of large cerebellar
tonsils obstructing the foramen magnum at MRI. The results were studied both clinically and
radiologically. Clinically, an improvement of motor dysfunction was observed in 13 patients who
were grade II and IIT of Mc Cormick while those of grade I and IV remained unchanged. The control
MRI found a normalization of tonsillar position in all cases with the presence of a neo cisterna
magna. The syrinx cavity completely decreased in 06 cases, partially in 12 and remained unchanged
in the 02 others.

Key words : Syringomyelia, Chiari I, Cranio-vertebral junction.



LA SYRINGOMYELIE AVEC CHIARITYPE 1

INTRODUCTION

L’anomalie de Chiari type 1 avec
syrin-gomyélie est une affection qui est
caractérisée par un déplacement caudal
des amygdales cérébelleuses a travers le
foramen Magnum. Ce déplacement est en
rapport avec une exigiit¢ de la fosse
cérébrale postérieure et est provoqué par
un cervelet, qui bien que normalement
développé, exceéde la capacité de la fosse
cérébrale postérieure, dans un contexte de
différence de gradient de pression entre le
secteur supra tentoriel et le compartiment
infra tentoriel [23, 24].

Nous estimons que beaucoup de mani-
festations cliniques sont en rapport avec
l'ectopie des amygdales cérébelleuses et cette
ectopie est a I’origine de phénomeénes
compressifs et de troubles locaux de la
circulation du LCR. Pour pallier a cela,
plusieurs attitudes chirurgicales ont été
proposées allant de la simple décompression
osseuse a la résection sous piale des amygdales
cérébelleuses, ou encore a la dérivation kysto-
sous arachnoidienne. Il devient évident que
pour obtenir les meilleurs résultats, il est
indispensable que la décompression de la
charniére soit la meilleure possible.

MATIERE CLINIQUE
ET METHODES

Au cours de la période étalée de 1999 a 2005,
nous avons pris en charge une série de 100
patients porteurs d'une syringomyélie avec
anomalie de Chiari. Vingt d'entre eux ont subi,
en plus de la décompression ostéo durale,
un ¢videment sous piale des amygdales
cérébelleuses.

Notre étude est donc basée sur cette série de
20 patients, dont 1'age moyen est de 30 ans ; il
s'agit de 12 femmes et de 09 hommes ; la
présence ou l'absence de signes cliniques a
¢été notée chez tous ces malades et les troubles
moteurs ont été appréciés selon la
classification de Mc Cormick (Tab. 1)

Stade I : Absence de déficit sensitivo moteur
Stade II : Déficit n'empechant pas la marche
Stade I1I : Déficit empechant la marche
Stade IV : Etat totalement dépendant

Tab. 1 : Classification de McCormick

Le maitre symptome est représenté par les
troubles moteurs et les troubles de 1'équilibre,
viennent ensuite les troubles sensitifs, les
céphalées et 'atteinte des nerfs mixtes (Tab. 2)

- Troubles moteurs (20)

*Grade IV 02
*Grade IL....ooooveiiiiiiiieeee, 10
*Grade IL......oooovveevieeeieeee, 06
*Grade Lo.ooooeeeeeieeceeeeee, 02
- Troubles sensitifS ..........ccoeveverevereenenee. 08
- Céphalées......ccoovveviveiiiieiieieiee, 09
- Atteinte des nerfs mixtes..................... 03
= ALAXIC. .o 04

Tab. 02 : Signes cliniques

Tous nos patients ont bénéfici¢ d'une IRM
pré-opératoire. Nous avons analysé la taille
des ventricules, étudié l'anatomie de la
charniére occipito-vertébrale a savoir la
position des amygdales, de 'arc postérieur de
Cl1, l'extension en hauteur de la cavité
syringomyélique, ainsi que sa largeur en nous
basant sur l'index de Vaquero [12]

Les critéres d'inclusion de cette étude

comprenaient :

- Cliniquement, la présence de signes en rapport
surtout avec la malformation de Chiari

- Sur le plan de I'IRM, I'existence d'amygdales
cérébelleuses volumineuses obstruant

totalement le foramen Magnum (Fig. 1),

aspect confirmé en per opératoire (Fig. 2).

Fig. 01 : IRM en coupe sagittale :
ectopie amygdalienne avec syringomyélie

Fig. 02 : Aspect per opératoire
d’amygdales ectopiques volumineuses
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La procédure chirurgicale a consisté en une
craniectomie sous occipitale peu étendue en
hauteur, ablation de I'arc postérieur de C1 parfois
de C2 si nécessaire, puis ouverture de la
dure-mére et de l'arachnoide. La résection
sous piale des amygdales est alors effectuée,
par coagulation bipolaire et aspiration du
parenchyme, ou parfois franchement a 1’aide
de [Daspiration ultrasonique. Souvent, les
amygdales sont maintenues collées au bulbe
et a la moelle par de nombreuses brides fibreuses
qu’il faut impérativement réséquer de fagon
prudente. La dure-meére est ensuite refermée a
l'aide d'une plastie d'aponévrose (Fig. 3).

Fig. 03 : Fermeture sur plastie aponévrose

RESULTATS

Sur le plan clinique, une régression rapide des
céphalées a été notée, suivie d'une amélioration
des troubles de I'équilibre puis de l'atteinte
des nerfs mixtes ; par contre, parmi les 13
patients porteurs de troubles sensitifs, 06 d'entre
eux gardent des paresthésies distales génantes
aux membres supérieurs. Concernant les troubles
moteurs, le grade de McCormick post-opératoire
est resté inchangé chez les patients qui avaient
un grade [ et IV, mais 08 sur les 10 patients
de grade III sont passés au grade II et 05
sur les 06 patients de grade II sont passés
au grade I (Tab. 3)

Pré-opératoire Post opératoire

10 cas Grade 111 08 passés au grade I1
06 cas Grade 11 05 passés au grade [
02 cas Grade IV Inchangés

02 cas Grade I Inchangés

Tab. 03 : Evolution post-opératoire
des troubles moteurs

Sur le plan neuro-radiologique, le contréle
IRM effectué entre 06 et 12 mois a retrouvé
dans tous les cas un aspect de néo-grande
citerne, avec une normalisation de la position
des amygdales cérébelleuses. La cavité syrin-
gomyélique n’est restée inchangée que dans
2 cas et a régressé plus ou moins nettement
dans tous les autres cas (Fig. 4).

Nettement régressée

Légerement régressée

Fig. 04 : Résultats post opératoires a ’'IRM

Les complications, classiquement redoutées,
deviennent plus maitrisables. La mortalité et la
morbidité dans la chirurgie de la syringomyélie
avec anomalie de Chiari I étaient considérables
dans les années 70 et le taux de mortalité
variait entre 05 et 10 %. Kits Van Waveren [6]
a retrouvé 27 décés sur 243 opérés par
décompression de la charniére, la mortalité
étant due a des troubles respiratoires. Banerji
et Millar [6] rapportent 01 déces des suites des
meémes troubles sur 20 patients opérés.
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Les complications secondaires aux méthodes
de dérivation kysto-péritonéale sont également
importantes, ainsi Krayenbuhl [7] dans une série
de 22 cas traités par dérivation kysto-péritonéale,
rapporte l'absence de mortalité mais 07 de ses
patients ont présenté une aggravation neuro-
logique secondaire et ont du étre réopérés par la
méthode de décompression de la charniére.

Dans une série récente, ils rapportent 64 cas
d'Arnold Chiari avec ou sans cavité syringo-
my¢lique, opérés par décompression ostéo-
durale complétée par une réduction du volume
des amygdales cérébelleuses ; ils n'ont déploré
aucun décés ni troubles respiratoires mais
signalent 7,5 % de cas de fuite de LCR.

Ces complications deviennent donc moins
fréquentes avec les progreés techniques et
I’expérience chirurgicale acquise, mais les
troubles moteurs et sensitifs séquellaires restent
frustrants.

Dans notre série la mortalité¢ est nulle, par
contre nous avons eu 04 cas de fuite de LCR,
traités efficacement par drainage lombaire, mais
dont 02 ont développé quand méme une
méningite qui a néanmoins guéri par la suite.

DISCUSSION

La compréhension des mécanismes du
développement de la syringomyé¢lie avec
malformation de Chiari, formulés dans de
nombreuses séries [3, 5, 10, 12, 15, 16, 18, 19,
20,27, 34,37, 38,39,41,42, 44,46, 48,49, 53],
explique qu’aujourd’hui, la méthode de
décompression cranio-vertébrale reste le déno-
minateur commun du traitement de cette
affection par opposition aux méthodes de
drainage du syrinx.

En effet, ’ectopie amygdalienne est a I’origine
des phénomeénes compressifs mécaniques au
niveau de la charniére occipito-vertébrale, ainsi
que des troubles de la dynamique du LCR, qui a
leur tour générent le développement de la cavité
intra médullaire. 11 devient par conséquent
logique et indispensable de procéder a une
décompression optimale de la charnicre
occipito-cervicale. La décompression osseuse
seule est a exclure définitivement car elle est
illusoire. L’ouverture totale de la dure-mére,
avec plastie d’élargissement, apparait étre
I’attitude la plus appropriée. Lorsque, de plus,
les amygdales sont volumineuses et continuent
de comprimer les structures voisines et de géner
la circulation du LCR, nous sommes partisans de
procéder, aprés ouverture de 1’arachnoide, a leur
réduction de volume. Celle-ci peut étre obtenue

soit par la coagulation bipolaire de toute leur
surface accessible, soit, mieux encore, par leur
résection, qui doit étre effectuée par voie sous
piale afin d’éviter tout saignement, qui pourrait
alors étre source d’arachnoidite secondaire et
favoriser la récidive ou I’aggravation de la cavité
syringomy¢lique.  Parallelement, il faut
aussi procéder a la résection des fréquentes
brides fibreuses qui rattachent intimement les
amygdales au bulbe et a la moelle. L'un des
avantages de la dissection arachnoidienne, dans
le cadre de I’anomalie de Chiari I, est qu'elle
permet de libérer les adhérences surtout au
niveau du trou de Magendie car elles contribuent
a la géne a I'écoulement du LCR du quatriéme
ventricule vers le canal rachidien.

La question de la fermeture de la dure-mére
a été tellement contestée que certains en sont
arrivés a préconiser I’absence totale de fermeture
durale [34, 59], alors que d'autres la conseillent
et utilisent une autogreffe obtenue au niveau du
fascia lata, mais cela donne au patient une
incision supplémentaire avec un mauvais
confort. Weinberg[58], Krieger, et al [34]
recommandent de réaliser une durotomie sans
plastie durale et rapportent des résultats
comparables a ceux obtenus par des auteurs qui
préconisent la plastie durale apres résection des
amygdales. D'autres auteurs ont méme avancé
qu’une plastie durale est essentielle pour éviter la
réapparition des symptomes [13, 16, 18, 21, 38,
42, 45]. Dans la plupart des séries, cette
fermeture est réalisée en utilisant une dure mere
artificielle substitute [18, 44, 58], dans d’autres
[50], ainsi que dans la ndtre, c’est le péricrane
qui est utilisé.

Les autres procédures chirurgicales utilisées
par le passé, tel que le colmatage de I'obex [20]
a I’aide d’un bout de muscle et la mise en place
d’un cathéter dans le quatriéme ventricule [49],
ont ét¢ largement abandonnées du fait des
risques de complications dues aux manipulations
opératoires.

Le traitement de la syringomyélie par la
technique de dérivation syringo-sous arach-
noidienne a été également largement débattu.
L’analyse des données de la littérature [22, 24,
30, 31] suggere que ce traitement entraine
une meilleure résolution de la syrinx mais que
celui-ci ne doit étre réalis¢é que quand la
symptomatologie est censée résulter de la syrinx
plutét que de la malformation de Chiari et
¢galement quand la syrinx est volumineuse avec
un parenchyme médullaire aminci avec
effacement de I'espace sous-arachnoidien spinal.
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Tognetti et Calbucci [54] ont fait une
comparaison entre la décompression cranio-
vertébrale et le shunt syringo-sous arachnoidien
et ont constaté que les meilleurs résultats sont
obtenus avec la décompression cranio-
vertébrale. D'autres auteurs ont procédé a des
comparaisons similaires et ont trouvé un
meilleur résultat aprés la pose du shunt seul [24,
31]. Dans une série récente, Goel et Desai [22]
ont conclu que la méthode de décompression
cranio-vertébrale associée a la mise en place d'un
shunt syringo-sous arachnoidien est supérieure
a celle ou un shunt seul a été effectué, ces
résultats étant en accord avec ceux de Juan [32].
Actuellement il n'y a pas de consensus sur les
critéres cliniques ou radiologique sur lequels
pourrait étre fondée la décision de placer un
shunt ou non. De plus, de nombreux auteurs
considerent que le risque de la myélotomie est
inacceptable chez un patient présentant une
symptomatologie peu parlante. Néanmoins,
certains auteurs sont partisans de la mise en
place  du shunt, notamment en cas de
détérioration neurologique rapide, car ils
affirment qu'elle facilite et accélére la
récupération neurologique [7, 24, 31, 57].

L'é¢tendue de la décompression osseuse est
aussi importante a considérer. Certains auteurs
avaient suggéré que la craniectomie devait étre
large [18, 40] et étendue en hauteur mais ceci
est inutile et en plus expose a un risque
d’affaissement du cervelet et a une récurrence
des symptomes, ou méme parfois étre a I’origine
du déces du patient comme cela a été rapporté
[29]. Pour notre part, nous préconisons une
craniectomie occipitale limitée a 3 ou 4 cm en
hauteur et se résumant a un simple agrandis-
sement du trou occipital.

Dans le passé, le traitement par décompression
de la charniére occipito-cervicale était une
procédure dangereuse, avec un taux de mortalité
significatif [47, 60] mais de par I’affinement de
la neurochirurgie, elle est une devenue une
procédure relativement de faible risque [23, 24,
31, 34, 43]. Dans notre série, il n'y a eu aucun
cas de mortalité, ou d’infection grave. Notre
chiffre de 4 cas cas de fuite de LCR sur les 20
patients opérés est légérement élevé mais si on
prend en considération toute notre série de 100
patients qui ont bénéficié d’une décompression
occipito-vertébrale avec plastie durale, le taux de
fuite de LCR devient similaire a celui rapporté
dans la littérature [34, 42, 43].

Dans notre série, tous nos patients ¢taient des
adultes. Les troubles moteurs ont été le
symptome principal dans la majorité des cas,
viennent ensuite les céphalées et les troubles
sensitifs. Sur la base des résultats de cette série,
les céphalées répondent trés bien a la chirurgie
de décompression avec résection des amygdales
cérébelleuses. Les déficits moteurs étaient
présents chez 18 sur les 20 patients, ce qui
représente 90% du groupe, ce qui est plus élevé
que dans d'autres séries [7, 10, 46, 61]. Ces
déficits moteurs se sont améliorés dans 13 cas
sur 20 et sont restés inchangés dans les 07 cas
restants, aucune aggravation motrice n’étant
survenue. Il faut néanmoins savoir que cette
amélioration motrice s’installe lentement, un peu
moins rapide que I’amélioration de la douleur.

En définitif, deux grandes voies se dessinent
dans la prise en charge thérapeutique de la
syringomy¢lie avec Chiari type I : la décom-
pression ostéo-durale avec respect de
l'arachnoide, associée ou non a un geste intra-
dural de résection des amygdales cérébelleuses
d’une part, et la décompression associée a une
dérivation kysto-péritonéale ou kysto-sous
arachnoidienne spinale d’autre part, les partisans
de chaque voie ayant leurs propres arguments.

Dans un souci visant a définir la stratégie
actuelle quant a l'approche chirurgicale de la
syringomy¢lie associée a un Chiari I, nous
proposons 1’algorithme suivant :

-Devant des patients asymptomatiques

I’abstention thérapeutique est recommandée,

sous contrdles réguliers.

-En cas de présence de troubles neurologiques
objectifs : une décompression a la fois osseuse
et durale, avec respect de I’arachnoide
est effectuée. L’aspect des amygdales
cérébelleuses, qui est constaté en
per opératoire a travers la transparence
arachnoidienne va alors déterminer la suite
a adopter :

» En cas d’amygdales de petite taille, déja
prévues a I’IRM, avec écoulement normal du
LCR au niveau de la charniére, I’intervention
est satisfaisante et sera simplement complétée
par la mise en place d’une plastie durale.

* En cas de volumineuses amygdales,
bloquant I’écoulement du LCR, il devient
impératif de recourir a leur réduction de
volume, associée a la résection des brides qui
maintiennent [’accolement des structures
vasculaires et nerveuses entre elles. Il est
reconnu que [’ablation des amygdales
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cérébelleuses est d’une parfaite innocuité,
aucun trouble neurologique n’ayant pu étre
imputé a leur résection. Leur fonction n’est
d’ailleurs non encore clairement déterminée.

CONCLUSION

A travers les séries publiées et selon notre
expérience, il apparait que 1’anomalie de
Chiari a I’origine des troubles neurologiques
et de cavité syringomyé¢lique, doit étre traitée
de facon efficace par au minimum une
décompression a la fois osseuse et durale.
Elle doit, sans hésitation, étre complétée par
la résection sous piale des amygdales
cérébelleuses, qui, lorsqu'elle est décidée sur
la base des critéres détaillés ci-dessus, est une
procédure efficace, permettant d'obtenir des
résultats satisfaisants et ne justifie pas les
appréhensions avancées, les complications
devenant maitrisables sous condition d’une
maitrise  également du comportement
chirurgical.

Cette pathologie reste cependant une cause
d'handicap,lié surtout aux troubles moteurs et
sensitifs pré existants.
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