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Pan and Syrinx, Hendrick van Balen, circa 1600

In classical mythology, Syrinx is a beautiful woodland nymph who has taken a vow of
chastity to show her allegiance to the famously virginal Artemis, the goddess of the woods and of
the hunt. The story of her encounter with Pan is told by the Roman poet Ovid (43 BC–18 AD) in his
Metamorphoses , a collection of some 250 mythological and legendary stories in which
transformation plays some part. Pan is a god of Nature and of the fi elds, who lives on earth and
watches over the fl ocks of mortal shepherds and goat herds. He is traditionally portrayed with a
beard and with the horns, legs, feet and tail of a goat.

The terrifying shout he gave whenever he was disturbed in his sleep was said to inspire
“panic”, a term that has its origin in the goatgod’s name. The mythical story goes as follows: On
returning from a hunt, the amorous Pan encounters Syrinx and she fl ees from his unwelcome
advances. She comes to the river Landon and begs assistance from her sisters, the river nymphs,
and from her father, the river god Argon. They hear her plea and transform her into a reed. Pan,
recognising that his pursuit of Syrinx had failed, then utters a sigh of regret. A light breeze, passing
over the hollow stems of the reeds around the river, produces a soft and mournful sound.

This inspires him to cut seven reeds and make a flute from them, to provide solace for and
remembrance of his failed amorous adventure. Pan also preserves the name of the chaste woodland
nymph in the name which he gives to the newly invented instrument.

The word “syrinx” thus came to signify a fl ute in ancient Greek but has been preserved in
modern English in the word for the reed- or tube-like.

The story of Pan and Syrinx was a popular subject for painters, particularly in the
nineteenth century. Since translations of the Greek and Roman texts were extremely rare and since
painters were certainly not in a position to study the compendious original literature (which was, in
any case, often composed in a complex poetic language), there was a great demand for books that
summed up the gist of these mythological tales. In particular, Ovid’s Metamorphoses was regarded
as a “painter’s Bible” in the early modern period; such books often illustrated these stories with a
simple woodcut print.

Syrinx in Art
Anton Haass.2014



Pan and Syrinx, Peter Paul Rubens and Jan Brueghel the
Elder 1617 (Museumslandschaft Hessen Kassel,

Gemäldegalerie Alte Meister, Germany)

Dans la mythologie classique, Syrinx est une belle nymphe des bois qui a fait vœu de

chasteté pour montrer son allégeance à la célèbre vierge Artémis, la déesse des bois et de la chasse.

L'histoire de sa rencontre avec Pan est racontée par le poète romain Ovide (43 avant JC-18 après

JC) dans ses Métamorphoses, un recueil de quelque 250 histoires mythologiques et légendaires

dans lesquelles la transformation joue un rôle. Pan est un dieu de la nature et des champs, qui vit

sur terre et veille sur les troupeaux de bergers mortels et de troupeaux de chèvres. Il est

traditionnellement représenté avec une barbe et avec les cornes, les pattes, les pieds et la queue

d'une chèvre.

On disait que le cri terrifiant qu'il poussait chaque fois qu'il était dérangé dans son sommeil

inspirait la «panique», un terme qui a son origine dans le nom du goatgod. L'histoire mythique se

déroule comme suit: Au retour d'une chasse, la Pan amoureuse rencontre Syrinx et elle fuit ses

avances indésirables. Elle vient à la rivière Landon et demande l'aide de ses sœurs, les nymphes de

la rivière, et de son père, le dieu de la rivière Argon. Ils l'entendent et la transforment en roseau.

Pan, reconnaissant que sa poursuite de Syrinx avait échoué, pousse alors un soupir de regret. Une

brise légère, passant sur les tiges creuses des roseaux autour de la rivière, produit un son doux et

lugubre.

Cela l'inspire à couper sept roseaux et à en fabriquer une flûte, pour réconforter et se

souvenir de son aventure amoureuse ratée. Pan conserve également le nom de la chaste nymphe des

bois dans le nom qu'il donne à l'instrument nouvellement inventé.

Le mot «syrinx» en est venu à signifier une flute en grec ancien mais a été conservé en

anglais moderne dans le mot «syrinx» en forme de roseau ou de tube.

L'histoire de Pan et Syrinx était un sujet populaire pour les peintres, en particulier au XIXe

siècle. Étant donné que les traductions des textes grecs et romains étaient extrêmement rares et que

les peintres n'étaient certainement pas en mesure d'étudier la littérature originale compendieuse

(qui était, de toute façon, souvent composée dans un langage poétique complexe), il y avait une

forte demande de livres qui résumait l'essentiel de ces contes mythologiques. En particulier, les

Métamorphoses d’Ovide étaient considérées comme une «Bible du peintre» au début de la période

moderne; ces livres illustraient souvent ces histoires avec une simple gravure sur bois.

Syrinx in Art
Anton Haass.2014



ABREVIATION

AQP : Aquapontine

CM : Chiari Malformation

CM0 : Chiari malformation type 0

CM-I : Chiari Malformation type I

DCC : Décompression Crânio-Cervicale

DFM : Décompression du Foramen Magnum

DFM : Décompression du Foramen Magnum avec plastie durale

DFMT : Décompression du Foramen Magnum avec tonsillectomie

DREZ : Dorsal Root Entry Zone (Zone d'entrée de la racine dorsale)

ESA : Espaces Sous Arachnoïdiens

ESAPM : Espaces Sous Arachnoïdiens Péri Médullaires

FCP : Fosse Cérébrale Postérieure

FM : Foramen Magnum

FM : Foramen Magnum

KI : index de Klaus

LCR : Liquide Céphalo-rachidien

MCOV : Malformation de la charnière occipito-vertébrale

POE : protubérance occipitale externe

SNC : Système Nerveux Central

SNC : Système Nerveux Central

SNC : Système nerveux centrale

SNP : système nerveux périphérique

SPC : Sans produit de contraste

TOE : Tubérosité Occipitale Externe

TOI : Tubérosité Occipitale Interne

V4 : Quatrième ventricule

CMRC : Ratio de la compression cervico-médullaire
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1. INTRODUCTION :

Le sujet de cette thèse, porte sur le traitement chirurgical d’une pathologie qui suscite des

questions perpétrées depuis une centaine d’années qui est la syringomyélie et particulièrement dans

sa forme foraminale, avec une analyse des données de la littérature.

L'image classique de la syringomyélie est le résultat de la cavitation de la partie centrale de

la moelle épinière d'origine variable. L'histoire naturelle varie considérablement d'un cas à l'autre,

depuis les cas les plus simples avec peu d'évolution, jusqu'au cas très compliqué, avec une évolution

rapide et parfois malgré l'instauration d’un traitement chirurgical optimal. Généralement la maladie

progresse lentement avec l'installation des déficits neurologiques handicapants et irréversibles.

Plusieurs types d'interventions chirurgicales ont été proposés et réalisés, en se basant sur des

hypothèses pathogénétiques variables et fondées ; cependant n'expliquant pas tous les aspects de la

pathologie. Le traitement chirurgical - d'une façon générale - est toujours problématique et dans

certains cas totalement inefficace, bien que certains auteurs aient rapporté des résultats assez

satisfaisants chez de nombreux patients.

La comparaison des résultats n'est pas facile, car il existe des différences dans les

associations pathologiques avec la syringomyélie, telles que la hernie amygdalienne principalement,

l'impression basilaire, les dysplasies vertébrales, ou l'arachnoïdite au niveau de la jonction crânio-

vertébrale.

Un autre problème est de savoir s'il faut ou non proposer une intervention chirurgicale et

dans l'affirmative, quand et quelle procédure choisir. Les premiers résultats de plusieurs procédures

ont été encourageants mais l'amélioration peut être transitoire, des échecs thérapeutiques et des

reprises évolutives de la symptomatologie ont été rapportées par plusieurs auteurs après quelques

années qui suivent le traitement.

Le but de notre étude est d'évaluer le statut d'une série de patients qui présente une

syringomyélie, afin d'obtenir des indices sur la meilleure façon de gérer la maladie. À cette fin, nous

avons analysé la plupart des articles publiés dans la littérature.

Avant de définir les objectifs de la thèse, une introduction complète sera donnée afin de

passer en revue les connaissances actuelles sur le sujet et d'introduire les termes discutés.
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1.1 CONTEXTE:

La syringomyélie ; Mot composé de "syring(o)", du grec ancien « συ �ριγξ » qui signifie

« canal, tuyau, fistule » et de "myélo", du grec ancien muelos « μυελός » qui veut dire « moelle

épinière » ; particulièrement, cette pathologie fascine les neurologues et les neurochirurgiens depuis

des décennies, voire des siècles. Ce terme désigne une pathologie bénigne caractérisée par une

cavitation centromédullaire remplie de liquide céphalorachidien dont l’évolution est très lente ;

cependant, un tiers des cas voit leur état se détériorer continuellement jusqu’au développement des

déficits neurologiques sévères survenant malheureusement chez une population jeune et active.

Depuis les premières constatations autoptiques par Estienne (1546) et de Hans Chiari au XIX

siècle, jusqu’au développement des techniques de l’imagerie, cette pathologie a traversé les siècles

avec toutes les descriptions cliniques et tentatives thérapeutiques sans prendre une ride ; les

cavitations kystiques progressant lentement dans la moelle épinière ont conduit scientifiques et

cliniciens à diverses hypothèses physiopathologiques.

La complexité de la genèse de la syringomyélie a suscité plusieurs théories, même parfois

incomplète voire fausses, a renforcé l′intérêt des scientifiques à persévérer pour élucider le mystère 

« le premier intérêt d’une théorie, même si elle est fausse, est d’en susciter d’autres comme »

EDLMAN (1).

Les maladies de la jonction crânio-cervicale, souvent les premières incriminées dans la

formation de la syringomyélie foraminale, interfèrent avec la circulation du LCR et les mouvements

physiologiques du cervelet et du tronc cérébral. La présentation clinique commence généralement

par des symptômes liés à la compression du tronc cérébral et de la moelle cervicale au niveau du

foramen magnum. Les signes cliniques de la syringomyélie se développent dans un deuxième stade.

La malformation de Chiari I est de loin la plus usuelle associée à la syringomyélie foraminale (2).

Jusqu'à récemment, il n'existait pas de concept clair quant à la cause d'un syrinx, comment et

quand un patient particulier doit être traité. La physiopathologie et le traitement restent

controversés à ce jour.

Il avait été signalé qu'il y avait autant de variantes de la procédure chirurgicale de

décompression du foramen magnum qu'il y avait de chirurgiens pratiquant cette procédure,

« Chaque chirurgien est convaincu que les méthodes de décompression du foramen magnum

utilisées par lui sont optimales et produisent les meilleurs résultats » (3).
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1.2 CONTEXTE HISTORIQUE :

1.2.1 Histoire de la syringomyélie :

La première description d'un patient atteint de la syringomyélie remonte à 1546 par

Estienne. Brunner a rapporté la première tentative de traitement d’un patient similaire en 1700 ; Il a

décrit un nouveau-né avec un dysraphisme lombo-sacré qui avait un kyste intra médullaire percé.

Plus tard, le patient a développé une hydrocéphalie et est décédé. (4)

Les premières descriptions cliniques ont été donnés par Portal en 1804. Il a rapporté le cas

d’un homme qui a connu un engourdissement de ses membres inférieurs suivis d'une paralysie

ascendante. À l’autopsie, une cavité syringomyélique a été trouvé dans la moelle épinière cervicale

s’étendant jusqu’à la troisième vertèbre thoracique (2).

Enfin, Ollivier D'Angers a introduit le terme syringomyélie en 1827 (5). Il l’a défini comme

étant une pure dilatation de la partie centrale de la moelle épinière. Cependant la première

description de la syringobulbie est attribuée à Spiller en 1908, qui la interprété comme une

extension crânienne d'une syringomyélie.

Au début, le diagnostic de syringomyélie était un obstacle majeur jusqu'à l'avènement de

l'IRM., le diagnostic était suspecté cliniquement et plus tard prouvé à l'autopsie. La première

description neuroradiologiques de la syringomyélie date des années 1920, après que Sicard et

Forestier en 1927, aient introduit la myélographie ; le produit de contraste était injecté directement

dans la cavité syringomyélie. Une méthode moins invasive d'imagerie de la syringomyélie a été

décrite par Greenwald et ses collaborateurs en 1958. Ils ont injecté l'air comme un agent de

contraste dans l'espace sous-arachnoïdien (SAS); avec des changements de positionnement du

patient, ils ont essayé de détecter les changements de diamètre de la moelle épinière, sans

possibilités de distinguer entre un syrinx et une tumeur intra médullaire.

L’ère moderne de l’imagerie a débuté avec la combinaison de la tomographie assistée par

ordinateur (CT) et l’utilisation d’agents de contraste hydrosoluble injecté dans l’espace sous

arachnoïdien. Avec cette méthode, le contraste s’accumuler l’intérieur du syrinx ce qui fait la

différence avec les tumeurs médullaires. Avec l’avènement de l’IRM, méthode non invasive et de

meilleure qualité ; devenue actuellement disponible et indispensable; elle fournit des informations

complémentaires sur la nature de la syringomyélie, Flux de LCR et ces changements cinétiques

provoquer par le rythme cardiaque, qui permet la visualisation des fluides à l'intérieur du syrinx lui-

même.

La première grande série du traitement chirurgical était publié par Peiper en 1931(6). Il avait

recueilli 44 cas. Schaeffer a rapporté 50 patients extrait de la littérature un an plus tard(7).
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En 1936, les rapports parus ont suggéré l'insertion d'un cathéter dans la cavité pour

maintenir la communication entre syrinx et les espaces sous arachnoïdiens. Il s'est avéré que

beaucoup de patients traités par myélotomie simple ont ensuite nécessité une deuxième

intervention, dans ce qui suit, toutes sortes d'idées et de matériaux ont été suggérées pour maintenir

la communication entre syrinx et les espaces sous arachnoïdien. Plus tard, des shunts ont été réalise

entre les cavités de syrinx et les ESA, péritonéale ou pleurale.

Une deuxième ligne de pensée est d'éviter la myélotomie ou toute manœuvre sur la moelle

épinière a été initiée par Adelstein en 1938, Il a observé que certains patients présentaient une zone

d’arachnoïdite focale ; Quand il a vu que la cavité Centromédullaire s'était effondré au moment où il

avait effectué l'ouverture de la dure-mère et la dissection de l'arachnoïde, il ne voyait plus la

moindre indication d’une myélotomie pour évacuer le syrinx. Il a fermé la plaie et obtenu des

résultats postopératoires satisfaisants pour la première fois sans myélotomie ni évacuation du

syrinx. Il avait traité la syringomyélie en améliorant la circulation du LCR.

L’ère moderne de la thérapie a commencé avec Abbé et Coley en 1892 Ils ont décrit un

patient qui avait développe une syringomyélie 4 ans après un épisode de méningite. Ils ont perforé

le kyste après une hémi-laminectomie sans aucune amélioration clinique ; Puis Elsberg et Pousepp,

ont adopté ce concept (ponction du kyste et de la myélotomie) pour quelques patients opérés

jusqu'à la fin des années 1920. Les premières tentatives chirurgicales sur le foramen magnum, ont

été réalisé après 1930, chez des patients atteints de syringomyélie associe à la malformation de

Chiari type I ou type II. Russel et Donald, suggéraient en 1935 une décompression du foramen

magnum chez les patients atteints de malformation de Chiari II pour améliorer la circulation de

LCR sans savoir que Van Houweninge Graftdijk avait déjà effectué une telle opération en 1932.

Walter Penfield était le suivant en 1938. Cependant, leurs patients étaient décédés au cours de la

procédure. McConnell et Parker, réalisent un traitement chirurgical chez cinq patients, et rapportent

les premiers succès chirurgicaux chez deux patients en 1938. Mais le mérite revient à Gardner en

1959, après avoir introduit un concept chirurgical qui consiste à ferme l’Obex par un morceau de

muscle.

Enfin Gardner réalise une revue de la littérature et revoit ses 17 premiers patients en 1950,

en comparant des taux de la morbi-mortalité plutôt élevée, a conduit Gardner lui-même à proposer

une seconde stratégie chirurgicale, dont la ventriculostomie terminale. Il a rapporté des bons

résultats dans 10 cas sur 12. Par la suite, cette procédure a été utilisée par d'autres, en particulier

chez les patients présentant une progression clinique malgré une intervention sur foramen magnum,

cependant, il est vite reconnu que la ventriculostomie terminale à long terme était sans bénéfice

pour la majorité des patients (2).
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1.2.2 Histoire de traitement chirurgicale de la syringomyélie:

Après la première tentative de traitement de la syringomyélie par Johann Conrad Brunner

(1653-1727) dès 1700, de nombreuses théories sur l'étiologie et la physiopathologie de

syringomyélie ont été avancées, y compris les effets dysgraphiques, néoplasiques, inflammatoires,

ischémiques, hématomyéliques, sécrétoires et de transsudations.

À la suite des suggestions de Gull en 1862 et plus tard de Lichtenstein en 1937 selon les

quelles le syrinx et l'hydrocéphalie font suite à l'obstruction des foramens de Luschka et de

Magendie, L’hypothèse hydrodynamique «marteau d’eau» de Gardner et Angel a été introduite.

Comme le canal central de la moelle épinière chez l’homme se ferme normalement progressivement

avec l’âge, Gardner a estimé qu’un canal central anormalement patent en raison d’un défaut

dysgraphique combiné à une obstruction des formènes de Luschka et Magendie, de moins

intermittente combiné à une hydrocéphalie pré ou postnatale crée une hydromyélie, Cette

hypothèse à probablement bien résonné avec les hypothèses de Chiari qu’une ectopie amygdalienne

étaient le résultat d'une hydrocéphalie prénatale comme mentionné dans ses travaux classiques (8).

Basé sur son propre hypothèse, Gardner a introduit une technique opératoire dans la quelle

il réalisa la décompression du foramen magnum (DFM) avec une plastie durale complétée par le

colmatage du l’Obex par un morceau de muscle. Cette méthode a longtemps gagné en popularité

auprès des neurochirurgiens. Cependant, dans la perspective d’aujourd’hui, il n’est pas clair si

l’effet de cette intervention tel que rapporté étaient dus à l'obstruction de l'Obex ou simplement à

décompression du foramen magnum. De plus, si l'hypothèse de Gardner était correcte, le traitement

le plus approprie et le plus efficace de la syringomyélie peut être une simple dérivation

ventriculaire, qui ne correspond toutefois pas à l’expérience de la pratique clinique.

Cependant, l’obstruction des formènes de Luschka et Magendie ainsi que la communication

directe du quatrième ventricule avec le canal central pourraient être ni retrouve que chez quelque

patients seulement atteints de syringomyélie ; Conscient des inconvénients de l’hypothèse de

Gardner, Williams en 1969 réadapte ce concept et propose son propre hypothèse de dissociation des

pressions entre les compartiments crânien et spinal, en mesurant simultanément la pression dans le

système intracrânien et la pression intra spinale chez les patients atteints de la malformation de

Chiari type I. Cela n’explique pas tout les phénomènes physiopathologique, et depuis plusieurs

travaux ont suivie, les plus importants les travaux de Ball et doyen en 1972(9), Aboulker en

1979(10), Oldfield en 1994(11) et Greitz en 1999(12).
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1.2.3 Histoire de la malformation de Chiari type I :

L’évolution de la syringomyélie foraminale dans l’histoire était le plus souvent détaché de

l’évolution de la malformation de CHIARI, alors que cette dernière est une condition fréquente pour

l’apparition de la première qui une conséquence dans cette situation précise.

Le lien formel a été établi longtemps après les découvertes le plus souvent autoptiques et

sporadiques de l’un et l’autre, et la corrélation cause à effet était rétablie correctement que par la

suite.

La première description de la malformation de CHIARI probablement a été rapporté par

Theodor Langhans, après des études à Berlin, il a servi dans l’unité de Von Recklinghausen en

1867 ; et en 1872 devient professeur en anatomie pathologie à Bern (Allmagne) Il forme avec

SAHLI un physicien et KOCHER un chirurgien un trio scientifique qui réussissait la fondation de la

fameuse école médicale à BERN. A cette époque, Langhans décrit une hernie du cerveau postérieur

dans le canal cervical, qu’il appelle tumeur pyramidale (8).

En 1881, Langhans publie dans le livre « ÜberHöhlenbildungim Rückenmark in Folge

Blutstauung : À propos de la cavitation dans la moelle épinière à la suite d'une congestion sanguine »

une observation qui concerne la création de cavités dans la moelle épinière à la suite à l'obstruction

au flux sanguin et fait de nombreuses observations et hypothèses qui étaient très en avance sur son

temps telle qu’une pathologie de Foramen Magnum entraine la formation d′une Syringomyélie. 

Par ces descriptions frappantes, Langhans explique que l’obstruction du foramen magnum

par une ectopie amygdalienne pathologique, en supposant que cela entraîne le développement de la

syringomyélie contrastant avec un premier segment de la moelle cervicale clairement identifié

comme normal. Enfin, Langhans réalisé que l'accumulation de liquide dans la moelle épinière

pourrait se produire par dilatation du canal central ou en dehors de cette région (8)(13)

.Dans l’évolution historique de la malformation de CHIARI nous nous souviendrions surtout

de Hans CHIARI ; la plupart des grands travaux réalisés par Hans CHIARI ont eu lieu alors qu'il

était à Prague. Par exemple :

En 1877, le premier à décrire les caractéristiques d'un choriocarcinome.

En 1899 et en conjonction avec l'interniste britannique George BUDD (1808–1882), Chiari a

fourni une information clinique et pathologique explication de la thrombose veineuse hépatique le

syndrome dit de Budd-Chiari.
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En 1883, Chiari a probablement décrit le premier et le seul cas authentique de

pneumocéphalie traumatique avant la radiographie. Il a démontré une fistule entre le sinus

ethmoïdal et le lobe frontal chez un patient qui décédait par une méningite à la suite d'une

rhinorrhée.

Chiari a également apporté des contributions importantes avec ses observations d'adénomes

hypophysaires ; en 1912, il développa un la voie Transnasale des lésions de l'hypophyse.

En 1888, Chiari remarqua que les syringomyélies communiquées avec le canal central de la moelle

épinière. C'était d’abord en 1891 et plus tard en 1896 que Chiari publie ses travaux sur les

malformations du cerveau postérieur dans le journal Deutsche Medizinische Wochenscriff, et la

Malformation de Chiari de type I a été décrite pour la première fois par lui, lors d′une autopsie 

d’une femme de 17 ans, décédée de la fièvre typhoïde et souffrante d'hydrocéphalie, mais ne

présentait «aucun symptôme évoquant une atteinte cérébelleuse ou médullaire». La malformation

été décrit comme un «allongement et divisions médiales des lobes inférieurs du cervelet en forme

de cône, qui accompagne la moelle cervicale dans le canal rachidien.

En 1894, Julius ARNOLD (1835-1915) décrit un enfant avec une myélodysplasie, sans

hydrocéphalie dont le quatrième ventricule et le cervelet présentent une hernie dans le foramen

magnum en ménageant la moelle. Le cas rapporté par ARNOLD était très semblable à la description

de CHIARI et appelé malformation Chiari type II ; CHIARI a mis en avant comme étiologie la

présence d’une hydrocéphalie chronique, cependant en 1896 il publie le même papier avec la

description des différents types de la malformation « II et III » ; ainsi il rattache le dégrée de la

descente des tonsilles sur le plan physiopathologique, non seulement a l’hydrocéphalie mais aussi

au délai d’évolution et l’âge du patient (8). En 1907, la malformation de Chiari de type II est

renommée « la malformation d'Arnold-Chiari » par Schwalbe et Gredig alors qu’il travaillait dans le

laboratoire d’Arnold pour immortaliser ces travaux(13).

CHIARI décrit un exemple de la malformation la plus grave, type III ; observé chez un patient

avec un Spina Bifida cervical, où il existe une absence partielle de la tente de cervelet avec

prolapsus du quatrième ventricule et du cervelet dans le canal cervical, associé à une hydromyélie ;

la cavité communique avec le quatrième ventricule. Et plus tard, la description de la malformation

de type IV de Chiari ne présentait aucun degré d’ hernie cérébrale et consistait en une hypoplasie

cérébelleuse, que Chiari a également attribuée à l’hydrocéphalie.

En 1896, Chiari décrivit une série de 63 cas supplémentaires d'hydrocéphalie congénitale avec

une malformation de type I chez 14 patients et une malformation de type II chez 7 patients.

En 1906 et à la suite des tensions au sein de l’Empire des Habsbourg, Chiari quitte Prague

pour se rendre à l’Université de Strasbourg, France, où il a été nommé a la tête du centre d'anatomie
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pathologique ; en mai, 1916, après une carrière accomplie, Hans Chiari est décédé des suites d'une

infection de la gorge. Cet auteur a publié environ 180 papiers entre les années 1876 et 1916 et a

toujours été prudent pour donner l’importance aux découvertes et travaux des autres hommes de

science.

Plusieurs années plus tard, en 1935, Russell et Donald, à l’hôpital de London, décrit dix

spécimens pathologiques supplémentaires concernant la hernie du cerveau postérieur.

Figure 1:malformation de Chiari type I telle que dessinée par CHIARI
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Autres dates importantes de l’évolution des connaissances concernant cette pathologie au

fil du temps :

• 1901, Première description des symptômes neurologiques liés à la malformation de Chiari

type I, par Homén.

• 1932 Premières tentatives de traitement chirurgical, par Van Houweninge Graftdijk. L'auteur

a effectué une décompression de la fosse cérébrale postérieure en retirant l’os sous-occipital,

ouverture de la dure-mère, et excision des amygdales cérébelleuses; malheureusement, tous

ses patients sont décédés directement ou tardivement suite à la chirurgie.

• 1935, Russell et Donald suggèrent que l'hydrocéphalie pourrait être secondaire à la

déformation de la jonction crânio-cervicales et le traitement pourrait être une décompression

du foramen magnum. Ils ont également introduit la notion de la malformation de Chiari dans

la littérature anglo-saxonne.

• 1938, McConnell et Parker, décrivent le premier patient adulte atteint de malformation de

Chiari type I et hydrocéphalie ; ils utilisaient aussi le terme «Amygdales» pour indiquer le

prolapsus de la partie du cervelet. La même année, Aring a rapporté le premier cas de

malformation de Chiari type I sans hydrocéphalie.

• 1941, Adams, Schatzki et Scoville réalisaient le premier diagnostic radiologique de la

malformation de Chiari type I (CIM); chez un patient avec un bloc au niveau de C3 sur

myélographie préopératoire. Les auteurs ont également classé les symptômes de la

malformation de Chiari type I en 5 groupes :

a) augmentation de la pression intracrânienne.

b) paralysie du nerf crânien.

c) compression du tronc cérébral.

d) compression de la moelle épinière.

e) signes cérébelleux

• 1940 détections de la malformation de Chiari type I associée à une impression basilaire,

avec réalisation de la première opération dans cette condition.

Du début des années 50 aux années 80, la malformation de Chiari gagne une grande popularité

grâce au nombre croissant des rapports et à l’introduction de la tomodensitométrie (TDM) puis de

l’imagerie par résonance magnétique (IRM).
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1.3 EMBRYOLOGIE :

Classiquement la vie prénatale, scientifiquement et historiquement, est divisée en deux

périodes embryonnaires et fœtales. La période embryonnaire comprend les 8 premières semaines de

développement, a été subdivisée avec succès en plusieurs étapes basées sur des caractéristiques

internes et externes. Morphologique, caractérisées par l'apparition rapide de la plupart des structures

nommées du corps. Il est particulièrement intéressant de noter que la grande partie des anomalies

congénitales majeures se développent au cours de cette période (Figure 2).

La mise en place du système nerveux se fait environ 3 semaines après sa conception, le

cerveau humain n’est qu’une simple couche de cellules aplaties de l’ectoderme appelé plaque

neurale. On assiste par la suite à la formation d’un sillon qui s’étend de la partie rostrale à la partie

caudale de cette plaque. Les parois de ce sillon neural vont ensuite se courber en une gouttière

neurale dont la fermeture, d’abord en son milieu puis dans sa partie antérieure et postérieure, va

former le tube neural. Des cellules de la partie dorsale de ce tube deviendront la crête neurale,

structure à l’origine des neurones du système nerveux périphérique (14).

Le tube neural, entre la 4ème semaine et le 2ème mois du développement embryonnaire est

constitué d’un manchon cylindrique constitué de deux couches concentriques : le neuro-épithélium

borde la lumière ventriculaire et la zone marginale périphérique au contact des méninges. Après

le 2ème mois, la prolifération et la différenciation des cellules dérivées du neuro-épithélium

(neuroblastes et cellules gliales) concourent à l'histogenèse des différentes zones spécifiques du

système nerveux central (15)

(K. Tosney, University of Michigan)

Figure 2: Formation de tube neurale



20

1.3.1 La formation des grandes régions du cerveau :

1.3.1.1 Formation de l’encéphale:

La formation de l’encéphale commence par la subdivision du tube neural en trois vésicules

primaires (prosencéphale, mésencéphale et rhombencéphale), puis en cinq vésicules secondaires

(télencéphale, diencéphale, mésencéphale, métencéphale et myélencéphale).

En même temps l’ébauche présente une concavité ventrale du fait de l’apparition de deux

plicatures : la flexion mésencéphalique et la flexion cervicale à la jonction entre le

rhombencéphale et la partie caudale du tube neural.

Le renflement le plus rostral, le télencéphale, voit deux bourgeonnements jaillir de sa partie

antérieure. Ces deux vésicules télencéphaliques prendront rapidement de l’ampleur pour former les

deux hémisphères cérébraux, en s’agrandissant d’abord postérieurement au-dessus du diencéphale,

puis sur ses côtés. Une autre paire de vésicules va également bourgeonner sur la surface ventrale de

ces hémisphères cérébraux pour donner naissance aux bulbes olfactifs et aux autres structures qui

contribuent à l’olfaction. Diverses structures émergeront par la suite à partir des parois du

télencéphale pendant que la substance blanche reliant ces structures se développe aussi. Les

neurones de la paroi du télencéphale prolifèrent et forment trois régions distinctes : le cortex

cérébral, le télencéphale basal et le bulbe olfactif.

Les axones de ces neurones vont s’allonger progressivement pour communiquer avec les

autres parties du système nerveux. Certains constitueront la substance blanche corticale qui part de

neurones du cortex où s’y projette, d’autres formeront le corps calleux, et un groupe formes la

capsule interne, les axones des neurones moteurs du cortex passeront à travers la capsule interne

pour rejoindre les motoneurones de la moelle épinière. L'espace restant entre le télencéphale et le

diencéphale donne naissance aux ventricules cérébraux. L’espace situé au centre du diencéphale

forme le troisième ventricule. Le diencéphale se différencie également en deux territoires Distincts

: le thalamus et l’hypothalamus.

De chaque côté du diencéphale se développent aussi deux vésicules secondaires, les vésicules

Optiques, qui s’allongent et se replient vers l’intérieur pour former les pédoncules et les coupelles

optiques qui donneront naissance à la rétine et au nerf optique.

La vésicule mésencéphalique se transforme peu, sa surface dorsale forme le tectum et son

plancher le tegmentum. Durant la différenciation de ces structures, l’espace qui les sépare se rétrécit

pour forme l’aqueduc de Sylvius qui débouche dans le troisième ventricule rostralement. C’est à

travers le mésencéphale que passeront les faisceaux des fibres qui relient le cortex et la moelle.
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Le tectum se différencie en deux structures qui reçoivent le nom de colliculus. Le colliculus

supérieur reçoit directement des informations de l'œil et contrôle les mouvements oculaires alors

que le colliculus inférieur reçoit les informations provenant des oreilles et constitue un relais

important dans les voies auditives.

Le tegmentum est pour sa part une des zones les plus colorées du cerveau. Il contient deux

structures impliquées dans le contrôle du mouvement volontaire, la substance noire (ou locus

Niger) et le noyau rouge, D'autres groupes de cellules du mésencéphale projettent leurs axones de

manière diffuse dans de vastes régions du cerveau et influencent des fonctions très variées comme

la conscience, l'humeur, le plaisir et la douleur.

La partie rostrale du cerveau postérieur, le métencéphale, se différencie en deux structures, le

cervelet et le pont varole.

1.3.1.2 Formation du Cervelet :

Naît de l’épaississement du tissu qui tapisse les parois latérales du tube neural, les deux

masses ainsi formées finissent par fusionner dorsalement pour former le cervelet. Pendant ce temps,

un renflement se forme sur la partie ventrale du métencéphale pour former le pont de varole (la

protubérance). Cette structure est une voie importante de passage de l’information entre cerveaux,

cervelet et moelle épinière.

Des changements dans la partie caudale du cerveau postérieur se produisent, le

myélencéphale, avec le renflement des régions ventrales et latérales de cette structure qui donnera

naissance au bulbe rachidien. Le long de la surface ventrale du bulbe se développeront aussi les

deux pyramides bulbaires formées par le passage des faisceaux cortico-spinaux, enfin le canal

central, qui persiste au cours de la formation du bulbe, devient le quatrième ventricule.

Tout le reste du tube neural situé caudalement par rapport aux cinq grandes vésicules va se

transformer en moelle épinière. La différenciation se fait de manière directe par l’épaississement

des parois du tube, le diamètre du tube central diminué progressivement et deviendra minuscule et

forme le canal centra ou canal épendymaire (14)
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(Bruno Dubuc)

Figure 3: Développement embryonnaire du SNC
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1.3.1.3 Différenciation et histogenèse de la moelle spinale

La moelle spinale correspond à la partie caudale du tube neural au-delà du myélencéphale.

Conserve une forme cylindrique régulière creusée par le canal de l’épendyme. La paroi est

constituée initialement de deux couches:

L’une ventriculaire, neuro-épithéliale va donner naissance aux différentes catégories de

neurones et de cellules gliales qui vont constituer une couche intermédiaire, la zone du manteau

borde la lumière du canal et une autre périphérique au contact des méninges, la zone marginale.

La prolifération cellulaire et les migrations déterminent la formation de zones plus denses en corps

cellulaires qui constituent des colonnes sur toute la hauteur de la moelle :

Lames fondamentales, épaississements les plus volumineux, sur le versant ventral,

correspondent aux futures zones motrices (ventrales ou antérieures) de la moelle ;

Lames alaires, moins volumineuses, sur le versant dorsal, correspondent aux futures zones

sensitives (dorsales ou postérieures) de la moelle.

La colonne inter médio-latérale (entre les deux précédentes) regroupe les corps cellulaires

des neurones du système nerveux végétatif. Cette zone est présente dans la région thoracique et

lombaire (de C8 à L3) et dans la région sacrée (S2 à S4).

En périphérie, la zone marginale est colonisée progressivement par les prolongements

myélinisés de neurones dont les corps cellulaires siègent à distance. Ces fibres myélinisées vont

constituer les cordons médullaires.

Au niveau des lames fondamentales la différenciation débute dès la fin du deuxième mois.

Les neuroblastes, après un stade bref de cellule arrondie avec un noyau de grande taille au

nucléole volumineux, prennent progressivement l’aspect caractéristique de cellules nerveuses avec

un cytoplasme riche en réticulum granulaire et en microtubules puis des prolongements cellulaires

apparaissent. D’abord au nombre de deux (neuroblastes bipolaires) puis l’un de ces

prolongements, présentant à son extrémité un cône de croissance, s’allonge rapidement pour

donner l’axone tandis que plusieurs prolongements courts et ramifiés, les dendrites, se

développent autour du corps cellulaire, (neuroblastes multipolaires). Ainsi se constituent

les neurones principaux de la corne ventrale (antérieure). Leurs axones prennent un trajet

horizontal, traversent la zone marginale et se regroupent au niveau de chaque métamère après leur

sortie de la moelle spinale pour former la racine ventrale (antérieure) du nerf spinal.
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À partir du quatrième mois, la croissance du canal vertébral se poursuit, tandis que celle de

la moelle stagne de telle sorte qu’au niveau de son extrémité caudale le cône terminal se situe au

niveau de L2. Les racines sous-jacentes cheminent dans le canal vertébral depuis ce niveau

jusqu’à leur sortie du canal vertébral formant les racines de la queue de cheval.

Au niveau des lames alaires : la différenciation est plus tardive et les cellules multipolaires

sont de plus petite taille. Les corps cellulaires et leurs dendrites constituent la corne

dorsale (postérieure). Ces neurones sont en contact avec les terminaisons des prolongements

centripètes des cellules en T des ganglions spinaux. Leurs axones présentent un trajet

horizontal, traversent la ligne médiane et prennent un trajet ascendant dans le cordon latéral

controlatéral. Les axones des neurones situés à la base de la corne dorsale se regroupent pour

constituer les tractus spino-cérébelleux situés en périphérie du cordon latéral (chargées de la

sensibilité proprioceptive inconsciente). Les axones des neurones situés au niveau de la tête de la

corne dorsale se groupent pour former les tractus spinothalamiques situés en dedans des

précédents (chargées de la sensibilité périphérique et tact nociceptif)(16)

1.3.1.4 Différenciation et histogenèse du myélencéphale

Au niveau du myélencéphale, la répartition topographique de la substance grise et de la

substance blanche présente des similitudes avec celle décrite pour la moelle spinale mais il

intervient un élargissement et un étalement du tube neural avec un amincissement du toit.

Concernant la substance grise, il se produit d’une part une migration de certains contingents

cellulaires, d’autre part une fragmentation déterminée par le passage de nombreuses fibres

nerveuses ascendantes, descendantes et transversales. L’ensemble de ces modifications contribue à

la formation de la moelle allongée (15).

1.3.1.5 Différenciation et histogenèse La dure-mère :

La dure-mère est d’origine mésodermique.

Au niveau du crâne, la membrane forme l’endopérioste en tapissant la face interne des os

plats de la voute du crâne sans interposition d’un autre tissu ; au troisième mois du développement,

des septa se forme par des replis profonds et séparent les différentes parties du cerveau la faux du

cerveau entre les hémisphères cérébraux, la faux de cervelet entre les hémisphères cérébelleux,

la tente du cervelet sépare le cerveau et cervelet et entoure le mésencéphale.au niveau des

duplications se forme les sinus veineux.

Au niveau du canal vertébral, la dure-mère reste séparée du périoste par l’espace épidural

garni avec des tissus adipeux. Elle pénètre au niveau de chaque métamère dans le foramen

intervertébral autour des racines rachidiennes, du ganglion spinal et du segment proximal du nerf
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spinal. Au-dessous du niveau L2, elle constitue un fourreau qui contient l’ensemble des racines

rachidiennes de la région caudale (queue de cheval) (15).

1.3.1.6 Développement embryologique de la jonction crânio-cervicale :

Le développement vertébral a été expliqué par Sensenig (1957) comme comprenant trois

stades chevauchés, qui incorporaient en outre des éléments osseux dans la région occipitale qui

fusionnent tôt pour former le basi-occiput et l'exocciput,

La première étape se produit vers la quatrième semaine de gestation et met en évidence la

maturation de la notochorde. La deuxième étape se produit vers la cinquième et sixième semaine de

gestation. Il met en évidence la prolifération et la migration intenses des cellules sclérotomiques

vers la notocorde, la formation de mésenchyme péri-notochordien et les sclerotomes, l'expansion et

la structuration de la crête neurale et la formation du nerf spinal. La troisième étape et la dernière

étape commence vers le milieu de la sixième semaine, lorsque les ossifications ont lieu (17).

1.3.1.7 Sclérotogenèse et développement des vertèbres

Vers la fin de la quatrième semaine de gestation, la notocorde induit une migration ventro-

médiale des cellules mésenchymateuses à partir du mésoderme paraxial condensé dérivants des

somites, qui encercle la notochorde pour devenir les sclérotomes primaires. Ces sclérotomes sont

grossièrement segmentés en suivant le schéma de la segmentation des somites respectifs. Avec la

re-segmentation des sclérotomes primaires, les cellules sclérotomiques d'origines somitales

différentes, se regroupent pour former des sclérotomes secondaires avec un schéma similaire à

celui des vertèbres finales (Sensenig, 1957). Ces phénomènes se produisent tous dans une direction

crânio-caudale. Par conséquent, la différenciation vertébrale dans les régions occipitales et

cervicales précède le développement caudal.

Parallèlement aux restructurations sclérotomiques, une sous-population cellulaire dense qui

dérive des sclérotomes, migre en dorso-latérale autour du tube neural, entre les nerfs rachidiens et

les ganglions pour établir les primordiums mésenchymateux de l'arc vertébral. La chondrification

éventuelle du primordium mésenchymateux de chaque vertèbre donne naissance à la structure de

base de la vertèbre précoce, qui comprend un centre cartilagineux (le futur corps vertébral) et un arc

neural autour du tube neural (future lames, processus transverse et épineux). Il est crucial que les

sclérotomes primaires au-dessus et au-dessous de la vertèbre C2 adoptent différents modèles de

réarrangement afin de répondre aux exigences anatomiques et fonctionnelles de la jonction crânio-

vertébrale.
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1.3.1.8 Développement proprement dit de la jonction crânio-cervicale

La migration ventro-médiale des cellules sclérotomiques des somites 1 à 4 vers la notocorde

céphalique donne naissance aux sclérotomes occipitaux primaires 1-4 (O1-4).

Les radicelles nerveuses hypoglossales évoluent latéralement entre les arcs hypochordaux des

sclérotomes occipitaux et le nerf spinal C1 donc entre les arcs hypochordaux d'O4 et le sclérotome

5 (S5 ou premier sclérotome cervical).

Initialement, les sclérotome occipitaux 1-3 se rejoignent pour former la partie principale du

basiocciput mésenchymateux. Dans un embryon de 9 mm de longueur (approximativement

correspond à la cinquième semaine de gestation), les arcs hypochordaux d'O4 (proatlas) et S5

(atlas) sont distincts dans la jonction crânio-vertébrale. La notochorde se déplace dorsalement vers

les arcs hypochordaux. L'hybride rostral O1-3 et O4 s'associent dans un embryon de 9 à 11 mm qui

correspond à la sixième semaine de gestation, pour former un hybride mésenchymateux O1-O4

entourant l'extrémité céphalique de la notochorde. Cet hybride mésenchymateux est appelé cartilage

chordal après que la chondrification se produit plus tard dans la gestation. L'arc hypochordal d'O2

est petit, disparaît médialement et fusionne latéralement avec l'arc hypochordal d'O3. Les

extensions dorsolatérales des arcs hypochordaux d'O2-O4 créent les masses latérales de l’os

occipital (18).

Une nouvelle extension dorsale de ces masses contribue au développement de l'exo-occiput,

la partie de l'exo-occiput rostral jusqu'au nerf et au canal hypoglosse est formée à partir d'O3 et la

partie caudale est formée à partir d'O4. Enfin les masses latérales de S3 et S4 fusionnent pour créer

un seul exo-occiput ventral et dorsal vers le canal hypoglosse. Les cellules sclérotomiques

lâchement emballées entre les arcs hypochordaux du proatlas et de l'atlas, correspondant au centre

du sclérotome primaire 5, contribuent à la formation des condyles occipitaux latéralement et à la

pointe du processus odontoïde. L'arc hypochordal d'O3 dégénère à l'exception de ses projections

latérales, qui sont exagérées avec l'arc hypochordal d'O2, contribuent à la formation de l'exo-

occiput.

À cinq semaines de gestation, l'arc hypo chordal d'O3 est plus marqué latéralement au-dessus

et en avant de l'arc hypochordal d'O4. Une séparation osseuse à l'intérieur du canal hypoglosse est

formée par le reste médial de l'arc hypochordal d’O3, et la partie médiane de l'arc hypochordal d'O4

reste une masse continue à travers la ligne médiane qui commence à fusionner avec le reste du basi-

occiput rostralement pendant le stade mésenchymateux. Après la chondrification, sa fusion forme

le basion (19).
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L'arc hypochordal de S5 forme l'arc antérieur de l'atlas et disparaît entre les régions peu

serrées des sclérotomes S5 et S6. La masse latérale de S5 (C1) englobe le processus odontoïde et

forme l'arc antérieur de l'atlas, tandis que la masse latérale de S6 forme son arc postérieur (17).

(John Wiley et O’Rahilly/Müller/2010)

Figure 4: Segmentation embryologique de jonction crânio-cervicale
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1.4 ANATOMIE DESCRIPTIVE:

Dans notre étude consacrée à la syringomyélie foraminale, dont le processus pathologique est

rattacher aux troubles hydrodynamiques du LCR provoqué par un obstacle situé au niveau de la

jonction crânio-cervicale ; l’étude anatomique se concentre sur les éléments anatomiques de

foramen magnum surtout et à l’étude de la moelle épinière.

La jonction crânio-cervicale s’étende de 1/3 inferieur de la Fosse Cérébrale Postérieure

jusqu’à l’axis « C2 » centré par le foramen magnum (20). Les structures impliquées dans les lésions

du foramen magnum comprennent le crâne inférieur avec le Basiocciput « C0 », atlas « C1 » et axis

« C2 », le tronc cérébral et la moelle épinière rostrale, l'artère vertébrale et ses branches, les veines

et les sinus duraux situe dans la jonction crânio-vertébrale, les ligaments et les muscles unissant

l'atlas, l'axe et l'os occipital(21).

Le foramen magnum est le plus souvent abordé postérieurement à travers la région sous-

occipitale et cervicale supérieure ou antérieurement, soit par les cavités nasales et buccales, soit a

travers le pharynx ou l’os maxillaire(21).

L’approche de la fosse postérieure nécessite une compréhension des relations de ces

différents éléments anatomiques et leurs rapports qui constitues plutôt un concentré anatomique

qu’une anatomie simple ; le tous s'imbriquent dans une enceinte étroite par rapport au nombre et au

volume des structures anatomiques hautement fonctionnelles et les plus complexes du Système

Nerveux Central (20).

1.4.1 La Moelle Epiniere:

La moelle épinière fait suite au bulbe rachidien, elle descend dans le canal rachidien jusqu’au

niveau de la première ou deuxième vertèbre lombaire (L1-L2). Les racines lombaires et sacrées

occupent le canal rachidien lombo-sacré et forment les racines de la queue de cheval.

C'est la partie la plus primitive du système nerveux. Macroscopiquement à un aspect d’un

cordon blanchâtre de 42 à 45 cm de long et un diamètre d’environ de 1 cm de, enveloppé par les

méninges et traversée par les voies de la motricité (descendantes) et de la sensibilité (ascendantes).

Située dans le canal rachidien qu’est limité en avant par le corps vertébral et les disques

intervertébraux, latéralement par les pédicules et en en arrière par les deux lames vertébrales. Ces

lames s'unissent pour former l'apophyse épineuse (22).

La substance grise est centrale, les cornes antérieures sont motrices et les cornes postérieures

sont sensitives. Les faisceaux ascendants et descendants sont périphériques ; c’est au niveau de la

corne antérieure que les fibres corticospinales s’articulent avec le système nerveux périphérique

(SNP) moteur (motoneurone antérieur). Les racines spinales émergent de la moelle épinière, les
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racines antérieures (motrices) et les racines postérieures (sensitives) fusionnent pour former les

nerfs spinaux qui sortent du canal rachidien par les foramens intervertébraux ou trous de

conjugaison(23).

En haut, elle fait suite à la moelle allongée (bulbe rachidien) au-dessus de la première paire

des racines cervicales. En bas elle se termine par le cône terminal puis se prolonge par le filum

terminal. La dure-mère se réfléchit au niveau de la deuxième vertèbre sacrée et le filum se prolonge

alors par le ligament coccygien qui s'insère sur le coccyx. ; La moelle épinière présente une

segmentation bien systématisée avec: 8 segments cervicaux de C1 à C8, 12 segments

thoraciques de D1 à D12, 5 segments lombaires de L1 à L5, 5 segments sacrés de S1 à S5 et

un segment coccygien. Elle présente deux renflements correspondent aux segments de moelle

destinée l'innervation des membres supérieurs et inferieurs respectivement : le renflement cervical

de C5 à D1 répond aux vertèbres C3 à D2 et le renflement lombaire de D10 à L4 répond aux

vertèbres D10 à L1.(22). Il existe autant de vertèbres que de segments médullaires, la croissance du

rachis est plus importante que celle de la moelle, nommée la croissance différentielle. De ce fait

chez l'adulte le cône terminal de la moelle épinière se situe à hauteur des vertèbres L1 ou L2.

Cette croissance différentielle modifie les rapports entre l'origine des racines et leur trou de

conjugaison. Les racines cervicales sortent horizontalement par le trou de conjugaison qui est à leur

hauteur. Alors que les racines ont un trajet oblique vers le bas pour rejoindre le trou de conjugaison

qui leur correspond au niveau lombaire et sacré. Le seul rapport de la dure mère rachidienne avec la

moelle épinière se fait par l’intermédiaire du ligament dentelé. Lorsque le ligament dentelé n’est pas

adhérent à la dure mère, laisse des fenêtres latéralement d’où s’échappent les racines. Le ligament

dentelé amarre la pie-mère par son bord interne et s’attache à la face interne de la dure-mère

rachidienne par les sommets de ses dentelures. Il se constitue d’une paire de 20 à 21 extensions

constituées d’arachnoïde et de pie-mère cerclant une attache collagénique de forme triangulaire à

base médiale et à sommet latéral. Il a une topographie séparant les racines ventrales des racines

dorsales. La première attache se place entre le segment V4 intracrânien de l’artère vertébrale en

avant et le nerf hypoglosse (XII) en arrière. Au niveau cervical, entre les myélomères C1 et C5, il

pré croise la racine spinale du nerf accessoire de XI qui chemine entre ce dernier et les racines

dorsales des 5 premiers nerfs rachidiens cervicaux. L’extrémité de ces digitations comprend deux

apex qui mesurent 1 mm de longueurs ancrés latéralement qui sont robustes et très proéminents

dans la région cervicale et dans la région thoracique haute, puis devient plus discret en descendant

vers le pôle caudal. La dernière digitation sépare la dernière thoracique (dorsale) de la première

racine lombaire avec une fusion de la portion inférieure du ligament sur la pie mère à l’intérieur du

filum terminal (24).
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Les principaux faisceaux médullaires:

Faisceaux corticospinale : Le faisceau pyramidal croisé ou tractus corticospinale croisé

(contiens 80 à 85 % des fibres) se situe grossièrement en arrière du plan du ligament dentelé dans le

cordon médullaire latéral. Le tractus corticospinale direct ou faisceau pyramidal direct se place au

fond du sillon ventral de la moelle épinière. Ces 2 faisceaux atteignent les motoneurones alpha

organisés en 4 colonnes de substance grise de la couche IX de Rexed placée à l’extrémité de la

corne ventrale médullaire d’allure trapue et festonnée. Ces colonnes ont une somatotopie motrice

bien précise (Figure 5).

Faisceaux spinothalamique : dans le segment ventrolatéral de la moelle épinière se placent les

faisceaux spinothalamiques ventral et dorsal ; véhiculant respectivement les sensations thermiques,

douloureuses, tactiles diffuses et grossières « Protopathique » et les sensations douloureuses

précises. Enfin les cordons postérieurs sont constitués par le faisceau cunéiforme ou faisceau de

Burdach transportant la sensibilité épicritique du membre supérieur et du thorax pour sa partie la

plus médiale, et le faisceau gracile ou faisceau de Goll véhiculant la sensibilité épicritique de

l’abdomen et du membre inférieur pour son extrémité la plus médiale (25).

Vascularisation de la moelle

La vascularisation médullaire n'est pas segmentaire mais territoriale. L’axe médullaire artériel

constitué longitudinalement par 3 artères principales (Figure 6) :

Au niveau de la face ventrale, chemine l’artère spinale antérieure ou ventrale qui née de la

portion intracrânienne de quatrième segment de l’artère vertébrale « V4 » tout comme les deux

artères spinales postérieures ou dorsales. L’artère spinale antérieure est tortueuse et parfois double,

puis pénètre dans la dure-mère dans l’aisselle ou l’épaule de la première racine rachidienne « C1 »

et suit les radicelles contrairement aux veines avalvulées qui perforent la dure mère entre 2 racines

(et donc ne la suivent pas). L’artère spinale ventrale se place à la superficie du sillon ventral ou

fissure médiane antérieure et présente des irrégularités de calibre tout au long de son trajet ; elle se

dilate au niveau du renflement cervical. Le système spinal ventral a pour traits dominants l’inégalité

des afférences et la variabilité du débit artériel dans les différentes régions (26).

Le système artériel spinal dorsal est alimenté par une vingtaine d’artères grêles réunies par les

deux artères spinales dorsales, échangeant ainsi de nombreuses anastomoses. Ces artères spinales

postérieures sont des artères piales nées de l’artère vertébrale sur son segment V4 intracrânien ou

parfois de l’artère cérébelleuse postérieur et inférieure (PICA) en suivant le niveau de naissance de

cette dernière.

Le renflement cervical bénéficie d’un apport artériel riche par l’artère cervicale profonde,

branche du tronc cervico-intercostal, lui-même issu de l’artère sous Clavière gagne l’axe spinal
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antérieur. Il en est de même pour l’artère du renflement cervical ou artère de Lazorthes

correspondant le plus souvent à la première artère intercostale postérieure, originaire de l’aorte

thoracique descendante. La portion du territoire étendu entre C4 et D4 est fonctionnellement active

car la moelle est à ce niveau richement irrigué même en cas de chute de débit sanguin.

L’étage thoracique est doté d’une vascularisation très précaire ; en effet, seule l’artère

radiculo-médullaire gagne l’axe spinal antérieur. Le réseau thoracique moyen intercalé entre les

deux renflements est toujours grêle et c’est à ce niveau que le régime circulatoire est le plus bas

Enfin, la trophicité du renflement lombaire fait appel à une artère dite artère d’Adamkiewicz

(Figure 9) ou artère du renflement lombaire qui naît dans 77 % à gauche et entre D9 et L2 et dans

44 % des situations entre D9 et D11. À son origine, son diamètre est 1,89 mm et cette artère va

croiser le complexe ganglion rachidien et la racine ventrale.

Elle constitue la seule afférence dans près de 50 % des cas mais peut s’accompagner d’une

seconde artère qui la renforce lorsqu’elle de situation basse. Ce second vaisseau est toujours plus

grêle que l’artère d’Adamkiewicz (26).

C’est au niveau du renflement lombaire que le régime circulatoire est aussi plus élevé; mais ce

territoire artériel, hautement fonctionnel, est aussi le plus menacé lors des désordres circulatoires.

Sa vulnérabilité tient à deux raisons essentielles : son organisation entièrement tributaire d’une

afférence primordiale ; sa situation en position rostrale critique lorsqu’une réduction du débit

artériel affecte l’ensemble du système vasculaire.

Le filum terminal est pourvu d’une artère «Artère du filum terminale» qui naît de la

terminaison de l’axe spinal ventral, soit par trifurcation, soit de la partie proximale d’une des deux

branches de l’anse anastomotique du cône. Son calibre va diminuer rapidement. Aucune

vascularisation artérielle n’est notée à la face dorsale du filum terminal. La veine satellite chemine

en avant du filum terminale (22) (26).

Les artères radiculo-médullaires plongent à travers la dure-mère de façon perpendiculaire,

parcourent les nerfs rachidiens et rejoignent les 3 axes artériels longitudinaux précédents en

décrivant une courbe à concavité inférieure; ces artères sont plus nombreuses à la face dorsale de la

moelle (entre 11 à 16) qu’à la face ventrale (entre 2 à 14) et plus fréquentes à droite qu’à gauche sur

la face ventrale. Les artères radiculo-piales se terminent dans les anastomoses longitudinales (27).

La vascularisation veineuse n’est pas superposable à la vascularisation artérielle. Le système

médullaire veineux est un courant à basse pression, constitue par des veines spinales ventrales et

dorsales qui peuvent parfois se dédoubler. Il s’agit d’un réseau avalvulé qui traverse la

pachyméninge en biseau ou en chicane. La veine spinale antérieure est située dans le sillon antérieur
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sous l’artère et donc dans l’espace sous piale contrairement à la veine spinale postérieure qui est

située dans les espaces sous arachnoïdiens(27).

Figure 5: Systématisation des voies longues dans la moelle épinière

Figure 6: Vascularisation de la moelle épinière
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Figure 7: vue postérieure de la moelle épinière

Figure 8: vue antérieure de la moelle épinière

Figure 9: Artère d'Adamkiewicz et Artère spinal antérieure
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1.4.2 Le Tronc Cerebrale

Le tronc cérébral est la partie la plus primitive du cerveau des mammifères. Il sert à la

transmission des informations ; il est aussi le lieu de la régulation des fonctions vitales. Situé au-

dessous des hémisphères et relativement petit. Constitue de trois parties.

Le mésencéphale: situé juste au-dessous du diencéphale, donne passage en avant aux

faisceaux de connexion entre les différents systèmes sensoriels et moteurs ; en arrière, se trouve les

tubercules quadrijumeaux qui sont des relais visuels et auditifs. Le noyau rouge, situé dans le

mésencéphale, joue également un rôle dans la fonction motrice (système extrapyramidal). Enfin, la

partie haute de la formation réticulée se situe dans cette partie de tronc cérébral.

La protubérance ou pont de Varole : passe en pont en avant du quatrième ventricule ; elle

contient des faisceaux et des noyaux, une partie de la substance réticulée et beaucoup de noyaux des

nerfs crâniens, dont les noyaux vestibulaires.

Le bulbe rachidien: ou la moelle allongée est une zone de transition avec la moelle épinière.

C’est là que la plus grande partie du faisceau pyramidal (80% à 85%) croise la ligne médiane

« décussation motrice » et même le faisceau spinothalamique « décussation sensitive ». Il contient

des noyaux des nerfs crâniens et des noyaux importants pour le contrôle autonomique viscéral

parasympathique.

La formation réticulée est une structure très allongée, allant du mésencéphale au bulbe; c’est

une zone étendue de substance grise disposée en mailles, avec quelques noyaux distincts. C’est un

centre de régulation de l’activité de l’ensemble du système nerveux central (SNC) telle que les

mouvements, état de conscience, veille et sommeil (28).
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1.4.3 Le Cervelet

Le cervelet est situe au niveau de la fosse cérébrale postérieure, juste en arrière du tronc

cérébral auquel il est relié par trois paires de pédoncules cérébelleux. Il ferme en arrière la cavité du

quatrième ventricule. Sa face supérieure est recouverte par la tente du cervelet. Sa convexité épouse

la concavité de la fosse cérébrale postérieure.

On lui distingue trois parties principales : le vermis: médian, de part et d'autre duquel se

déploie les deux hémisphères cérébelleux; Ceux-ci sont séparés en arrière au niveau de la fissure

inter hémisphérique par la faux du cervelet (très courte) qui s'insère à la face inférieure de la tente et

sur la crête occipitale interne.

Comme le cerveau, le cervelet est recouvert sur toute sa surface de substance grise (cortex)

qui lui donne son aspect externe grisâtre. La surface du cervelet est complètement plissée avec un

aspect lamellé qui augmente considérablement la surface corticale. On distingue des sillons

principaux, profonds (fissure horizontale, fissure primaire, fissure secondaire, fissure postéro-

latérale) qui délimitent les lobes, et des sillons secondaires qui délimitent les lobules (23).

On lui décrit trois lobes :

Le lobe flocculo-nodulaire est situé au-dessus de la fissure postéro-latérale. Le lobe antérieur

est situé en avant de la fissure primaire en haut et en avant de la fissure secondaire en bas. Le lobe

postérieur est situé entre la fissure primaire en haut et la fissure secondaire en bas.

On lui décrit trois faces (supérieures, antérieures et postéro-inférieure). La face supérieure est

composée de deux plans répartis de chaque côté du vermis. Elle répond en haut à la tente du

cervelet. La face antérieure répond en avant au tronc cérébral (toit du quatrième ventricule) et à la

dure-mère de la face postérieure des rochers. La face postéro-inférieure répond à la dure-mère de la

concavité interne de l'os occipital (29).
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1.4.4 La Grande Citerne:

Se situe sous le vermis, derrière la partie inferieure du bulbe rachidien et la partie supérieure

de la moelle épinière, juste en regard de la jonction bulbo-médullaire.

Sa paroi postérieure est formée par une membrane arachnoïdienne épousant la forme de la

dure mère tapissant la face interne de l'os occipitale dans sa partie inferieure. Cette arachnoïde

caractériser par un aspect trabeculé, qui s'étendant depuis les amygdales cérébelleuses (tonsilles)

jusqu'à la moelle épinière a la marge du Formen Magnum (30).

Supérieurement, la grande citerne est projetée en antérieur et en postérieur de la partie

inferieure de vermis, et débouche en avant dans la fissure cérébello-bulbaire.

La membrane arachnoïdienne se reflète au tour de la faux de cervelet et si cette dernière est

petite ou absente, un prolongement de l arachnoïde vient deviser la grande citerne en deux

compartiments sagittale.

Inférieurement la grande citerne communique avec la citerne vertébrale postérieure, a ce

niveau l'espace sous arachnoïdien laissa passage à l'artère cérébelleuse postérieure et inferieure

(PICA), qui décret une boucle caractéristique à ce niveau avant de donner naissance a deux

collatérales ascendantes, une latérale destiné à la partie inferieure de l'hémisphère cérébelleuse et

une médiane destine au vermis (30).
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1.4.5 Anatomie chirurgicale du Foramen Magnum:

1.4.5.1 L’étui osseux:

Les structures osseuses qui doivent être considérées dans la planification d’une approche de la

région du foramen magnum en particulier via un abord postérieur sont : l’os occipital dans son

écaille, l’arc postérieur de l'atlas et l'axis.

Le foramen magnum : L'ouverture foraminale est de forme ovale, large en arrière qu’en

avant. La partie postérieure (plus large) laisse passage à la moelle allongée, et la partie antérieure

plus étroite se trouve au-dessus du processus de la dent de l’axis « os odontoïde ». L'os occipital est

divisé en deux parties, partie située au-dessus et derrière le foramen magnum, une partie basale

située devant le foramen magnum, et une paire de condyles situés latéralement au foramen magnum

unissant ces deux parties de pareil d’autres.

La partie squameuse « écaille occipital » est une plaque à concavité interne. Ses marges

supérieures s'articulent avec les os pariétaux au niveau des sutures lambdoïdes et ses marges

inférieures s'articulent avec la partie mastoïdienne des os temporaux « sutures occipito-

mastoïdiennes ». La surface convexe externe a plusieurs saillies sur lesquelles prennent attache les

muscles du cou. La plus grande proéminence est la protubérance occipitale externe « POE », est

située à la partie centrale de la surface externe. L'inion est situé en moyenne 1 cm en dessous du

sommet de la protubérance occipitale interne « POI » et de bord inférieur de la confluente des sinus

dit « Torcular ou pressoir d Hérophile » (21):

Deux arêtes parallèles rayonnent latéralement de la protubérance :

La ligne nucale haute, c’est la crête supérieure et plus fine,

La ligne nucale supérieure, de situation inférieure est la plus saillante.

La zone située entre les lignes nucales est rugueuse et irrégulière et sert d’attache aux

nombreux muscles de cou postérieur.

Les lignes nucales inférieures s'étendent latéralement à partir du milieu de la crête occipitale

externe.

Une crête verticale dite « crête occipitale externe », descend de la protubérance occipitale

externe jusqu'au point médian du bord postérieur du foramen magnum.

La surface interne de la partie squameuse est concave et présente une proéminence qui forme

la protubérance occipitale interne, elle est divisée en quatre fosses inégales par les crêtes

répondants aux empreintes des sinus veineux, ces crêtes prennent comme point de départ-la POI

(Figure 10).
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Deux fossettes supérieures concaves adapter à la convexité des pôles occipitaux délimités par

la crête répondant au sinus sagittal supérieur qui s’étend vers le haut, à partir de la protubérance

interne et deux crêtes saillantes descendants de la protubérance vers le golf de la jugulaire. Le

sulcus du sinus transverse droit est généralement plus grand que celui de gauche. Les deux fosses

inférieures épousent les contours des hémisphères cérébelleux. La crête occipitale interne se

bifurque au-dessus du foramen magnum puis s'étendent de chaque côté de son bord postérieur. Une

dépression entre ces deux éléments de la bifurcation forme la fosse vermienne (Figure 11), occupée

par la partie inférieure du vermis. La faux de cervelet, formé par un dédoublement de la dure mère

est attaché le long de la crête occipitale interne.

La partie basilaire de l'os occipital, est une épaisse plaque d’os quadrangulaire qui forme la

partie inferieure de Clivus. Se prolonge vers l’avant et vers le haut, à un angle d’environ 45 ° de

FM. Il rejoint l'os sphénoïdale au niveau de la synchondrose sphéno-occipitale, juste en dessous du

dorsum sellae. La surface supérieure du Clivus est concave d'un côté à l'autre et est séparée de

chaque côté de la partie pétreuse de l'os temporal par la fissure pétroclivale. Cette fissure abrite le

sinus pétreux inférieur sur sa surface supérieure qui se termine en arrière pour se jeter dans

foramen jugulaire. (21).

Les parties latérales ou condyliennes situées sur les côtés du foramen magnum, s’articulent

avec l'atlas. Ces condyles sont situés latéralement à la moitié antérieure du foramen magnum. Ils

sont de forme ovale, convexe vers le bas, leurs longs axes sont dirigés vers l’avant et vers la ligne

médiane. Sur le côté médial de chaque condyle existe un tubercule qui attache le ligament alaire au

processus de la dent de l’axis.

Le canal hypoglosse, (abrite le nerf hypoglosse), est situé au-dessus du condyle ; se diriger

vers l'avant et latéralement depuis la fosse cérébrale postérieure. Il peut être partiellement ou

complètement se diviser par un septum osseux. La fosse condylienne, est une dépression située sur

la surface externe derrière le condyle, est souvent perforée pour former le canal condylien

postérieur à travers lequel une veine émissaire relie le plexus veineux vertébral au sinus sigmoïde.

Peut-être absents ou incomplètement perforés.

Le processus jugulaire, est une plaque d'os quadrilatère, s'étend latéralement à partir de la

moitié postérieure du condyle pour former le bord postérieur du foramen jugulaire. Il sert de pont

entre les parties condyliennes et l’écaille occipitale. Le processus jugulaire s'articule latéralement

avec la surface jugulaire de l'os temporal.
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Sur la surface intracrânienne de la partie condylienne, existe une saillie ovale « le tubercule

jugulaire » se situe juste au-dessus du canal hypoglosse en dedans de la partie inférieure de la

fissure pétroclivale. La partie caudale du tubercule présente souvent un sillon peu profond au-dessus

du quel le nerf glossopharyngien, vague et accessoire se loges. La rainure du sinus sigmoïde se

courbe en dedans et en arrière autour d'un processus en forme de crochet dirigé vers le haut, sur la

surface supérieure du processus jugulaire, et se termine au niveau du foramen jugulaire. Le canal

condylien postérieur s'ouvre dans la fosse cérébrale postérieure près de l'extrémité médiale du sillon

du sinus sigmoïde (21).

Le foramen jugulaire est divisé en deux parties par les processus intra jugulaires surs les

bords opposés des os pétreux et occipital, qui se joignent directement ou sont reliés par une bande

fibreuse. Ce processus sert également de site d'attachement du muscle droit Capitalis latéral derrière

le foramen jugulaire (21).

Figure 10: Os occipital et foramen magnum

(Vue exocrânienne)

Figure 11: Os occipital et foramen magnum

(Vue endocrânienne)
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1.4.5.2 L'Atlas :

C’est la première vertèbre cervicale, se distingue des autres vertèbres cervicales par sa

forme annulaire et par l'absence d'un corps vertébral et du processus épineux (Figure 12).

Il est constitué de deux masses latérales épaisses situées sur les parties antérolatérales de

l'anneau. Les masses latérales sont reliées devant par un court arc antérieur et par un plus long

arc postérieur incurvé. La position du corps vertébral habituel est occupée par la dent de l'axis

« odontoïde ». L'arc antérieur est convexe vers l'avant et présente un tubercule antérieur

médian. L'arc postérieur, convexe vers l'arrière, présente un tubercule médian postérieur et une

gorge sur la partie latérale supérieure de sa face externe dans laquelle l'artère vertébrale

chemine. La rainure peut être partiellement ou totalement convertie en foramen par un pont

osseux qui s’arque en arrière depuis le bord postérieur de la facette articulaire supérieure de

l’atlas jusqu’à son arc postérieur.

Le premier nerf rachidien cervical se trouve également dans le sillon situé entre l'artère

vertébrale et l'os. La face supérieure de chaque masse latérale présente une facette ovale

concave orientée vers le haut et en médian s'articulant avec le condyle occipital, orienté vers le

bas et latéralement. La face inférieure de chaque masse latérale présente une facette circulaire,

plate ou légèrement concave, tournée vers le bas, et légèrement en arrière, et elle s’articule avec

la facette articulaire supérieure de l’axis (C2). Chaque masse latérale présente un petit tubercule

pour la fixation du ligament transverse (21),

Figure 12: Anatomie de l'Atlas "C1"



41

1.4.5.3 L'Axis :

C'est la deuxième vertèbre cervicale, ressemble plus à la vertèbre typique que l'atlas,

mais se distingue par le processus odontoïde « la dent de C2 » qui fait saillie vers le haut depuis

le corps (Figure 13).

La dent, mesure entre 1 et 1,5 cm de long et environ 1 cm de large. Sur le devant se

trouve une facette articulaire qui forme une articulation avec la facette située au dos de l’arc

antérieur de l’atlas. Son sommet pointu relié par le ligament apical, elle a un côté aplati où les

ligaments alaires sont attachés et une rainuré à la base de sa surface postérieure où passe le

ligament transversal de l’atlas. Le corps possède une paire de grandes facettes articulaires

ovales qui s'étendent latéralement et s'articulent avec les facettes articulaires inférieures de

l'atlas. Les facettes supérieures sont antérieures par rapport aux facettes inférieures et ne

forment pas un pilier articulaire. L'aspect antérieur du corps est creusé de chaque côté de la

ligne médiane dans la zone où les muscles longs du cou se fixent. Les lames sont plus épaisses

que sur n'importe quelle autre vertèbre cervicale, les pédicules sont robustes et l'apophyse

épineuse est importante et bifide. Les processus transversaux de l'axis sont petits ; leurs

extrémités émoussées présentent un seul tubercule « le tubercule antérieur » situé à proximité

de la jonction de la racine antérieure du processus transverse et du corps. Chaque foramen

transversal fait face de manière supèro-latérale, permettant ainsi la déviation latérale de l'artère

vertébrale au fur et à mesure de son passage dans les foramens transversaux plus largement

séparés que sur l'atlas. Les facettes articulaires inférieures sont situées à la jonction des

pédicules et des lames, et sont dirigées vers le bas et en avant (21).

Figure 13: Axis "C2"
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1.4.5.4 Les articulations atlanto-occipitales :

L'atlas et l'os occipital sont unis par une capsule entourée par les membranes atlanto-

occipitale antérieure et postérieure. La membrane atlanto-occipital antérieure est attachée en

haut au bord antérieur du foramen magnum, en bas au bord supérieur de l’arc antérieur de

l'atlas et latéralement à la capsule des articulations atlanto-occipitales. La membrane atlanto-

occipitale postérieure est un mince feuillet relié au-dessus du bord postérieur du foramen

magnum et au-dessous au bord supérieur de l'arc postérieur de l'atlas ; le bord latéral de la

membrane est libre se place derrière l'artère vertébrale et la première racine nerveuse cervicale

ou il peut être calcifié, créant ainsi un anneau osseux partiel ou complet autour de l'artère

vertébrale.

Quatre bandes fibreuses, la membrane téctoriale, deux ligaments alaires, et le ligament

apical relient l'axis à l’os occipital. La membrane tinctoriale est une extension céphalique du

ligament longitudinal postérieur qui couvre la dent de l’axis et le ligament cruciforme. Il est

attaché au-dessous sur la surface postérieure du corps de l’axis, et au-dessus à la face antérieure

du foramen magnum et latéralement sur les articulations atlanto-occipital

Les ligaments Alaires, sont deux bandes fortes fixées de chaque côté de la partie

supérieure la dent et s'étendant obliquement en supèro-latéral pour se fixer sur les surfaces

médiales des condyles occipitaux. Le ligament apical du processus odontoïde s'étend de la

pointe de la dent au bord antérieur de foramen magnum.



43

Figure 14:shimas illustratif de ligaments et membrane de la jonction occipito-vertibrale

« coupe sagittale »

Figure 15: dessin illustratif de ligament unissant l'os Occipital et l'Axis

« vue posterieure »
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1.4.5.5 Les articulations atlanto-axiales :

L’articulation de l’atlas et de l’axis comprend quatre articulations synoviales:

- Deux médianes à l'avant et à l'arrière de la dent de l’axis (odontoïde). Chaqu’une a sa

propre capsule fibreuse et sa cavité synoviale.

- Deux latérales entre les facettes articulaires opposées des masses latérales de l'atlas et de

l'axis.

L'atlas et l'axis sont unis aussi par le ligament cruciforme et les ligaments longitudinaux

antérieur et postérieur, Le ligament cruciforme a une partie horizontale « transversale appelée

ligament transverse » et une partie verticales, leur croisement forme une croix derrière

l’odontoïde. La partie transversale, est une épaisse bande forte, plus large au milieu, attaché

latéralement à la face postérieure de l’arc antérieur du C1, sur des tubercules; ce ligament

divise le canal vertébral à ce niveau en un grand compartiment postérieur contenant la dure-

mère et la moelle épinière cervicale et un compartiment antérieur plus petit contenant la dent de

l’axis. Son extension crânienne est attachée sur la face postérieure du Clivus entre le ligament

apical de la dent de l‘axis et la membrane téctoriale. En bas, La bande est fixée à la surface

postérieure du corps de l’axis. La dent de l’axis est serrée (diamètre réduit) là où elle est

embrassée en arrière par le ligament transverse. En avant, l'atlas et l'axis sont reliés par la partie

antérieure du ligament longitudinal, qui est une large bande fixée au-dessus au bord inférieur de

l'arc antérieur de l'atlas et au-dessous à l'avant du corps de l'axis. En arrière, le ligament

longitudinal postérieur est attaché en bas à la surface postérieure du corps de l'axis, et haut à la

partie transversale du ligament cruciforme et au Clivus. En arrière du canal rachidien, l'atlas et

l’axis sont reliés par une large membrane mince placée en série avec le ligament flavum

« ligament jaune » qui est attaché en haut au bord inférieur du l’arc postérieur de l’atlas et en

bas aux bords supérieurs des lames de l’axis. Cette membrane est percée latéralement par le

deuxième nerf cervical.
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1.4.5.6 Relation des muscles du cou avec le foramen magnum :

Le foramen magnum est entouré par les muscles attachés à l'os occipital et aux vertèbres

cervicales supérieures (Figure 16)

Le muscle trapèze : muscle triangulaire, couvre l’arrière de la tête et le cou, Il s'étend de

la moitié médiale ligne supérieure de la nuque et de la protubérance occipitale externe

jusqu’aux processus épineux des vertèbres cervicales et dorsales et converge vers l’épaule pour

s’attacher à l’omoplate et au tiers externe de la clavicule permet de relever l’épaule et de

tourner la tète vers les cotés.

Le muscle sternocléidomastoïdien : passe obliquement vers le bas sur le côté allant de

la moitié latérale de la ligne nucale supérieure et processus mastoïdien à la partie supérieure de

sternum et la partie interne de la clavicule. Ce muscle divise le côté du cou en un triangle

antérieur et un triangle postérieur. Le triangle antérieur est délimité postérieurement par le bord

antérieur du sternocléidomastoïdien, au-dessus de la mandibule et antérieurement par la ligne

médiane du cou; le triangle postérieur est délimité devant par le bord postérieur du

sternocléidomastoïdien, en bas par le tiers moyen de la clavicule, et derrière par le bord

antérieur du muscle trapèze.

Le muscle splénius : situé profondément et partiellement recouvert par le trapèze et le

sternocléidomastoïdien, s'étend de l'os occipital sous le tiers latéral de la ligne nucale

supérieure jusqu’aux apophyses des Épineuses du rachis cervical inferieur et dorsale haut.

Deux muscles situés tous les deux profondément aux splénius et le

sternocléidomastoïdien qui s’étendent en bas sur des vertèbres thoraciques supérieures et

cervicales inférieures.

Le muscle semi-épineux de cou, qui se fixe plus haut dans la zone entre les lignes

nucales (supérieure et inférieure) commençant médialement à la crête occipitale externe et

s'étendant latéralement à la jonction occipito-mastoïdienne. Et le muscle long de cou : se fixe

au-dessus du bord postérieur du processus mastoïdien.

Les muscles sous-occipitaux, situés dans la couche suivante sous le splénius et le semi-

épineux, forment un groupe de muscles situés profondément dans la région sous-occipitale. Ce

groupe comprend les :

Le muscle Oblique supérieur de la tète: qui s'étend de la zone latérale au semi-épineux de

cou entre les lignes nucales supérieure et inférieure, jusqu’ au processus transversal de l'atlas.

Le muscle petit oblique de la tête: qui s'étend de l'apophyse épineuse de l'axis au

processus transverse de l'atlas;
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Le muscle grand droit postérieur de la tête c’est un muscle plat unissant l’axis avec

l’os occipital et permettant l’inclinaison arrière et latérale de la tète ainsi que sa rotation.

Le muscle petit droit postérieur de la tête, qui est situé à l'intérieur et est partiellement

couvert par le muscle grand droit postérieur, s’étend de la partie médiale et au-dessous de la

ligne nucale inférieure au tubercule de l'arc postérieur de l'atlas.

Le triangle sous-occipital est une région délimitée en haut et médialement par le grand

droit capitis postérieur, en haut et latéralement par l’oblique supérieure, et en bas et

latéralement par l'oblique inférieure. Il est couvert par le semi-épineux médialement et par le

splénius capitis latéralement. Le plancher du triangle est formé par la membrane atlanto-

occipital postérieure et l'arc postérieur de l'atlas. Dans ce triangle se trouvent le segment

terminal extradural de l'artère vertébrale et le premier nerf cervical.

Le platysma est une large feuille de fibres musculaires s’étendant vers le bas de la partie

inférieure du visage et à travers la clavicule jusqu'au fascia couvrant le pectoral majeur et le

deltoïde.

Le muscle vertébral antérieur insérer sur la partie clivale de l'os occipital (Partie antérieur

au foramen magnum). Ce groupe comprend les muscles longs de cou, qui se fixent à la surface

antérieure du corps vertébral entre l'atlas et la troisième vertèbre dorsale :

Le muscle long du cou : qui s'étend du Clivus en face du foramen magnum aux

processus transverses de la troisième vertèbre à la sixième vertèbre cervicale.

Le muscle droit antérieur : qui est situé derrière la partie supérieure du muscle long du

cou, s'étend de l'os occipital devant le condyle occipital à la surface antérieure de la masse

latérale et processus transversal de l'atlas;

Le muscle droit latéral de cou : s'étend du processus jugulaire de l’os l'occipital au

processus transverse de l'atlas.

Les muscles décrits ci-dessus sont enchâssés dans un fascia, divisé en couches

superficielles et profondes. La couche superficielle est une couche de tissu conjonctif lâche au-

dessous du derme, investi par le platysma. La couche profonde se trouve sous le platysma, elle

est investie par les muscles et se condense dans des gaines fibreuses qui lient les artères et

veines qui les accompagnent ensemble. La lame superficielle des profondeurs de fascia se fixe

dans la ligne médiane postérieure du ligament nucal, continue en couvrant le triangle postérieur

du cou, se divise à l'arrière du bord postérieur du sternocléidomastoïdien pour entourer le

muscle trapèze, et à son bord antérieur forme à nouveau un lamina qui couvre le triangle
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antérieur du cou et atteint le plan médian, pour se continué avec la couche correspondante de

côté opposé.

La gaine carotidienne est une condensation du fascia, qui est investi par les artères

carotides communes et internes, la veine jugulaire interne et le nerf vague. La lame

prévertébrals du fascia cervical recouvre les muscles prévertébrals, s'étend latéralement pour se

connecter avec la gaine carotide, et couvre les muscles scalènes pour former un plancher fascial

pour le triangle postérieur du cou. Supérieurement il est attaché à la base du crâne, et en

inférieurement il se continue vers le bas derrière le pharynx et devant le long du cou dans le

médiastin supérieur. Le fascia profond se fusionné en haut avec la ligne nucale supérieure, le

processus mastoïdien, l’arcade zygomatique, le processus styloïde, et la mandibule, et en bas à

l'omoplate, la clavicule et le sternum (21).
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Rhoton / neurosurgery 2000

Figure 16: photos de dissection cadavérique en Vue postérieure des muscles du cou sur cadavre
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1.4.5.7 Relation du système nerveux avec le Foramen Magnum :

1.4.5.7.1 Relation du Tronc cérébral avec le Foramen Magnum :

Seule la partie inferieure de tronc cérébral dite le bulbe ou moelle allongée est en

contact étroit avec le foramen magnum ; il se confond indistinctement à la partie supérieure

avec la moelle épinière cervicale au niveau de l’émergence des racines nerveuses C1.

La surface antérieure de la moelle allongée est formée par les pyramides médullaires, qui

font face au Clivus, le bord antérieur du foramen magnum et a la partie supérieure de

l'odontoïde. La surface latérale est formée principalement par les olives inférieures. La surface

postérieure de la moelle allongée est divisée en deux parties supérieure et inférieure.

La partie supérieure est composée par la moitié inférieure du quatrième ventricule et

latéralement par les pédoncules cérébelleux inférieurs. La partie inférieure est composée du

fascicule gracile, tubercule médial, le fascicule cunéiforme et le tubercule latéralement.

1.4.5.7.2 Relation du Cervelet avec le Foramen Magnum :

La surface cérébelleuse sous-occipitale repose au-dessus de la partie postérieure et du

bord latéral du foramen magnum. Seulement la partie inférieure des hémisphères formés par les

amygdales cérébelleuses (tonsilles) et le lobule bi ventral, et la partie inférieure du vermis

formé par le nodule, luette et la pyramide, sont liés au foramen magnum. Le lobule bi ventral

est situé au-dessus de la partie latérale de foramen magnum, et les amygdales restent au-dessus

du niveau de bord postérieur.

La surface cérébelleuse au-dessus de la partie postérieure du foramen magnum présente

une dépression profonde et verticale dite l’incisure cérébelleuse postérieure, qui contient la

faux de cervelet et s'étend de manière descendante vers le foramen magnum.

Chaque amygdale est une structure ovoïde attachée le long de sa frontière supèro-latérale

au reste du cervelet. La fissure cérébello-médullaire s’étend de manière ascendante entre le

cervelet et la moelle allongée et se situe d’une façon rostrale au bord postérieur du foramen

magnum. Les amygdales sont couramment impliquées dans les hernies à travers le foramen

magnum soient au cours des malformations de Chiari où lors de l'engagement suite a

l'hypertension intracrânienne.
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Figure 17: Rapport de système nerveux avec le foramen magnum.

1.4.5.7.3 Relation de la moelle épinière avec le Foramen Magnum :

Elle fait suite au bulbe rachidien, où elle se fond indistinctement à un niveau fixé

arbitrairement pour être la limite supérieure de la radicelle dorsale et ventrale formant le

premier nerf cervical. Il est plus facile de différencier ce niveau sur la face ventrale que sur la

surface dorsale car les radicelles ventrales du premier nerf cervical sont toujours présentes,

alors que les radicelles dorsales sont absentes dans de nombreux cas. Le fait que la jonction de

la moelle épinière et la moelle allongée sont situées à la marge rostrale de la première racine

cervicale signifie que la moelle épinière qui occupe le foramen magnum plus tôt que le bulbe

du tronc cérébral. La moelle épinière située immédiatement au-dessous du niveau du foramen

magnum est ronde et divisée par la fissure antéro-mérienne et par le sillon postéro-médian en

deux moitiés symétriques. La fissure antéro-mérienne atteint une profondeur de plusieurs

millimètres. Le sillon postéro-médian est beaucoup moins profond que le septum postéro-

médian qui atteignent presque le canal central.

Le sillon latéral postérieur est situé le long de la ligne où les racines dorsales pénètrent

dans la moelle épinière (DREZ).
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1.4.5.7.4 Relation des Nerfs Crâniens avec le Foramen Magnum

Le nerf accessoire : est le seul nerf crânien qui passe à travers le foramen magnum

(Figure 18). Il a une partie crânienne composée des radicelles issue de la moelle épinière et

rejoint le nerf vague, et une partie vertébrale formée par l’union d’une série de radicelles issues

de la moelle épinière cervicale. Dans la fosse postérieure, le nerf accessoire est composé d'un

tronc principal issu de la moelle épinière et trois à six petites radicelles qui émergent de la

moelle. Les radicelles médullaires les plus rostrales sont fonctionnellement vagales inférieures,

puisqu'elles proviennent des noyaux du vagal. Les radicelles médullaires inférieures rejoignent

la partie vertébrale du nerf. Les radicelles médullaires supérieures entrent dans le foramen

jugulaire sans rejoindre la partie vertébrale, mais une fois à l’intérieur du foramen jugulaire, ils

rejoignent soit le vague, soit nerf accessoire.

Sur 50 nerfs examinés, l’origine des radicelles contribuant à la formation du nerf

accessoire étaient au niveau de la racine C7 dans 2 cas, C6 dans 10 cas, C5 dans 13 cas, C4

dans 11 cas, C3 dans 7 cas, C2 dans 5 cas et Cl dans 2 cas. Ces radicelles s’unissent pour

former un tronc d’un diamètre d’environ 1 mm, qui monte à travers le foramen Magnum entre

le ligament dentelé et la colonne vertébrale dorsale ; pour entrer dans la fosse cérébrale

postérieure derrière l’artère vertébral(21).

Figure 18: Le nerf accessoire
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Racines nerveuses cervicales

Chaque racine dorsale et ventrale est composée d’une série de six à huit radicelles qui

pénètrent dans le sillon postérolatéral et les surfaces antérolatérales de la moelle épinière,

respectivement (Figure 19) Les racines dorsales et ventrales traversent l’espace sous-

arachnoïdien et transverse la dure-mère séparément, puis s’unissez en s’approchant du trou de

conjugaison pour former les nerfs spinaux.

Les radicelles dans la région du foramen magnum passent presque directement et

latérales pour atteindre leur foramen dural. Les neurones de ces racines dorsales se rassemblent

pour former des ganglions situés juste à proximité à l'union de la racine dorsale et ventrale dans

le foramen intervertébral, cependant la première racine dorsale cervicale peut ne pas être

associée à un ganglion.

Les nerfs C1, C2 et C3 distants de ganglion, divisés en bronches dorsale et ventrale, les

branches dorsales se divisent en branches médiales et latérales qui alimentent la peau et les

muscles de la région postérieure du cou.

Le nerf C1, appelé le nerf sous-occipital, quitte le canal vertèbre entre l’os occipital et

l’atlas et présente un rameau dorsal qu’est plus grand que le rameau ventral. Le rameau dorsal

chemine entre l’arc postérieur de l’atlas et l’artère vertèbre pour atteindre le triangle sous-

occipital, où il envoie des branches aux muscles grand et petit droit postérieur de la tète,

l’oblique supérieure et inférieure, et le semispinalis de cou, et parfois une branche cutanée qui

accompagne l’artère occipitale vers le cuir chevelu. Les court rameaux ventral de C1 passe en

avant de l'arc postérieur de l'atlas et l'artère vertébrale et latéralement à la masse latérale de

l’atlas et médial à l'artère vertébrale, et fournit le muscle droit la tète.

Le nerf C2 émerge entre l’arc postérieur de l'atlas et la lame de l'axis où se trouve le

ganglion spinal de situation extradurale, médial à la facette inférieure de C1 et l'artère

vertébrale. Le nerf se divise dans en deux rameaux un grand dorsal et un plus petit ventral.

Après avoir passé au-dessous en alimentant le muscle oblique inférieur, le rameau dorsal se

divise en une grande branche médiane et une petite branche latérale. C’est la branche médiale

qui est le plus intimement liée à ce champ opératoire sous-occipital. Il monte obliquement entre

le muscle oblique inférieur et le semi-épineux de la tête, perce ce dernier et aussi le muscle

trapèze près de leurs attachements à l'os occipital, ou il est joint par un filament de la branche

médiale de C3. Il fournit le muscle semi-épineux de la tête, monte avec l'artère occipitale et

alimente le cuir chevelu et parfois l’arrière du pavillon de l’oreille.
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Les courts rameaux ventraux de C2 pénètrent entre les arcs vertébraux et les apophyses

transverses de l’atlas et axis et derrière l'artère vertébrale pour quitter le champ opératoire

sous-occipital.

Deux branches des rameaux ventraux C2 et C3, le petit nerf occipital et le grand nerf

auriculaire, se courbent autour de la bordure postérieure et montent avec le muscle sterno-

cléido-mastoïdien pour innerver la peau derrière l'oreille.

Le premier nerf cervical, situé juste en dessous du foramen magnum, mérite une attention

particulière (Figure 19). Il diffère des autres nerfs cervicaux par sa consistance et l’origine des

radicelles dorsales, qui se fixent sur la surface postéro-inférieure de la partie initiale intra-

durale de l'artère vertébrale et les deux sortent du sac dural à travers un trou dural en forme

d'entonnoir autour de l’artère vertèbre. La racine ventrale rejoint la racine dorsale à l’extérieur

de foramen dural.

La racine dorsale du premier nerf cervical est plus compliquée que la racine ventrale en

raison des variations de sa composition et ses connexions avec le nerf accessoire. Dans les 25

moelles épinières cervicales (donc 50 racines C1) examinées par Albert RHOTON (21),

seulement 15 ont été trouvés en situation normale. Dans certains cas, la racine dorsale C1 était

absente.

Figure 19: nerfs cervicale C1 et C2.
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1.4.5.8 Relation des artères avec le foramen magnum

Les principales artères liées au foramen magnum sont les artères cérébelleuses postéro-

inférieures (PICA), les artères vertébrales, ces branches méningées et les branches méningées

des artères carotides internes et externes.

L’Artère vertébrale

Les artères vertébrales proviennent des artères sous-clavières, montent dans les trous

transverses des six vertèbres cervicales supérieures (de C6 à C1), passent derrière les masses

latérales de l’axis, entrent dans la dure-mère derrière les condyles occipitaux, montent à travers

le foramen magnum à l'avant de la moelle allongée pour se joindre et former l’artère du tronc

basilaire au niveau du pont. Chaque artère est divisée en une portion intra-durale et une portion

extradurale.

La portion extradurale est divisée en trois segments. Le premier segment s'étend de son

origine sur l'artère sous-clavière jusqu'à son entrée dans le foramen transversal le plus bas,

généralement au niveau de C6. Le deuxième segment monte à travers les trous transversaux

des six premières vertèbres cervicales supérieures en face des racines cervicales. Ce segment se

dévie latéralement juste au-dessus de l'axis pour atteindre le foramen transversal latéral de

l’atlas. Le troisième segment, le plus intimement lié au foramen magnum, s'étend jusqu'au site

du passage à travers la dure-mère; Il passe médialement derrière la masse latérale de l'atlas et

de l'articulation atlanto-occipitale, enfoncé dans une rainure sur la surface supérieure de la

partie latérale de l'arc postérieur de l’atlas, il suit le long de plancher du triangle sous-occipital.

Cette artère rentre dans le canal vertébral en passant devant le bord latéral de la membrane

atloido-occipital qu’elle couvre partiellement, elle est entourée d'un plexus veineux composé

des anastomoses entre les veines cervicales profondes et la péridurale ; La racine nerveuse C1

traverse la dure-mère sur la surface inférieure de l'artère vertébrale dans un sillon osseux est

fréquemment transformé en un canal osseux qui entoure complètement un court segment de

l’artère vertébrale, Sur les 50 artères vertébrales examinées par Rhoton (21), 24 (48%) étaient

situées dans une rainure peu profonde, 12 (24%) étaient partiellement ou incomplètement

entouré d’os, et 14 (28%) couraient à travers un anneau osseux qui entourait complètement

l'artère (5). Le segment extradural terminal de l'artère vertébrale donne naissance aux artères

rachidiennes et les branches postérieures méningées, rarement la PICA.

Le segment intra dural commence au foramen dural juste au bord inférieur et latéral du

foramen magnum. La dure-mère dans cette région est beaucoup plus épaisse que dans d'autres

régions, et il forme un trou en forme d’entonnoir d’une longueur de 4 à 6 mm autour de l’artère.
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Le premier nerf cervical sort du canal rachidien et l'artère spinale postérieure pénètre dans le

canal rachidien par ce foramen dural avec l'artère vertébrale.

Le segment intra dural initial de l'artère vertébrale passe juste au-dessus des racines

dorsale et ventrale du premier nerf cervical, et juste en avant de l'artère spinale postérieure, le

ligament dentelé et la partie vertébrale de nerf accessoire ; une fois à l'intérieur de la dure-mère,

l'artère monte latéralement à la surface antérieure de la moelle allongée et se divise en segment

médullaire inferieur qui commence à partir de foramen dural et passe en antérieur le long de la

surface bulbaire latérale pour se terminer au niveau de la scissure pré-olivaire

Le segment bulbaire antérieur commence au niveau sillon pré-olivaire, fait une cours

devant ou entre les radicelles de l’hypoglosse et traverse la pyramide pour se joindre avec

l'autre artère vertébrale au niveau du sillon ponto-bulbaire ou à proximité pour former l'artère

basilaire; dans sa cours ascendante, les parties des surfaces latérales des segments bulbaires

latéraux font face aux condyles occipitaux, les canaux hypoglosses et la veine jugulaire; Le

segment bulbaire antérieur repose sur le Clivus (Figure 20).

Les branches issues de l'artère vertébrale dans la région du foramen magnum sont l'artère

spinale postérieure, l'artère spinale antérieure, PICA et les artères méningées antérieure et

postérieure.
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L’Artère spinale postérieure:

Les artères spinales postérieures proviennent généralement de la surface postéro-médiale

des artères vertébrales, juste à l'extérieur la dure-mère, mais ils peuvent aussi provenir de la

première partie intra-durale des artères vertébrales, ou de la PICA. Des précautions doivent

être prises pour préserver l’artère spinale postérieure au cours de l’ouverture durale car elle

peut être incorporée dans l’étui dural autour de l’artère vertébrale. Lorsque chaque artère

spinale postérieure traverse la dure-mère, elle est entourée par le même tunnel fibreux que

l'artère vertébrale et la première racine nerveuse cervicale. Dans l'espace sous-arachnoïdien,

elle a une course médiale derrière les attaches les plus rostraux du ligament dentelé, et en

atteignant la moelle, il se divise en branches ascendantes et descendantes.

La branche ascendante passe à travers le foramen magnum et fournit le corps restiforme,

les tubercules graciles et cunéiforme, les radicelles de nerf accessoire, et le plexus choroïde

près du foramen de Magendie, et peut donner lieu à des branches qui s’anastomosent avec une

branches de la PICA.

La branche descendante passe en bas entre les radicelles dorsales et le ligament dentelé

en postéro-latérale de la moelle épinière, et vascularisé la partie superficielle de la moitié

dorsale de la moelle épinière cervicale. Elle s’anastomose avec les branches postérieures des

artères radiculaires qui pénètrent dans le foramen vertébral aux niveaux inférieurs. La branche

descendante donne naissance à des branches collatérales, chacune plus petit et moins constante

que les dernières, qui se déroule médialement sur la surface postérieure de la moelle épinière, et

se joindre pour former une artère qui se dirige dans la ligne médiane, parallèle à l’artère spinale

postérieure.
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L’Artère spinale antérieure

L'artère spinale antérieure est formée par l'union de paires des artères rachidiennes

ventrales antérieures, qui proviennent du segment médullaire antérieur des artères vertébrales à

proximité de l'origine de l'artère basilaire. La jonction des artères rachidiennes en antéro-

ventrale se située au-dessus de niveau du foramen magnum près de l'extrémité inférieure de

l’olives dans 84% des spécimens étudies par Rhoton (21). Dans certains cas, l’une des artères

rachidiennes ventrales antérieures se continués en dessous de l'artère spinale antérieure et

l'autre se termines sur la surface antérieure de la moelle épinière ou dans un canal rudimentaire

connecté a la petite artère spinale antérieure ventrale de coté dominant.

L'artère spinale antérieure descend à travers le foramen Magnum sur la face antérieure de

la moelle allongée et de la moelle épinière près de la fissure antéro-médiane. Elle vascularise

les pyramides et leurs décussations, le Lemniscus médian, les faisceaux inter-olivaires, les

noyaux hypoglosses et les nerfs et le fascicule longitudinal postérieur. Elle s’anastomose avec

les branches antérieures des artères radiculaires qui pénètrent dans les foramens cervicaux.

Figure 20: Artères vertébrales (vue antérieure)
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Figure 21: Artère cérébelleuses postérieure et inferieure (PICA)

L’Artère cérébelleuse postéro-inférieure (PICA)

La PICA est la plus grande branche de l’artère vertébrale (Figure 21). Elle provient

généralement de segment intra dural, rarement provenir de l'artère vertébrale extradural. Elle

peut prendre naissance au-dessus ou au-dessous de niveau du foramen magnum; sur une série

de 42 de PICA examinés, 35 sont apparues au-dessus et 7 au-dessous de foramen magnum. Le

segment pillo-amygdalien de la PICA, qui forme la boucle caudale liée à la partie inférieure de

l’amygdale, est le plus intimement lié au foramen magnum. En bas la fin de la boucle caudale

s’est avérée être au-dessus du bord de foramen magnum dans 37 des 42 artères PICA

examinées, en dessous de bord dans 4 cas, et au niveau du bord du foramen dans 1 cas.(21).
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Les Artères Méningées

La dure-mère autour du foramen magnum est vascularisée par les branches artères

méningées antérieure et postérieure de la colonne vertébrale, et les branches méningées

ascendantes des artères pharyngées et occipitales.

Ces artères, ainsi que la branche méningée dorsale de tronc méningo-hypophysaire qui

provient du segment intra-caverneux de l'artère carotide interne, fournir toute la dure-mère

tapissant la fosse crânienne postérieure. Rarement, la PICA, l’artère spinale postérieure et la

partie intra-durale de l’artère vertébrale dominante donnent naissances à des branches

méningées.

La branche méningée antérieure de l'artère vertébrale née sur les surfaces médiales de la

partie extradurale de l’artère vertébrale immédiatement au-dessus du foramen transverse de la

troisième vertèbre cervicale. L'artère pénètre dans le canal vertébral à travers le foramen

intervertébral entre la deuxième et la troisième vertèbre cervicale, et monte entre le ligament

longitudinal postérieur et la dure-mère. Au niveau du sommet de la dent de l axis, chaque artère

se dirige médialement pour rejoindre son homologue du côté opposé et forme un arc sur l'apex

de la dent. Ses branches irriguent la dure-mère de la région clivale et de la partie antérieure du

foramen magnum, aussi le canal rachidien supérieur, et ils s'anastomosent avec les branches

pharyngée ascendantes et les artères de la méningée dorsale et qui vascularisés la dure-mère

recouvrant les parties antérieure et antérolatérale de la fosse cérébrale postérieure. L'artère

méningée antérieure donne également naissance à des branches musculaires et osseuses qui

fournissent le corps et la dent de l'axis et de les surfaces atlanto-occipitale et atlantoaxiale.
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L’artère méningée postérieure provient de la face postéro-supérieure de l’artère

vertébrale pendant son parcours autour de la masse latérale de l'atlas, au-dessus de l'arc

postérieur ou juste avant qu’elle pénétrer la dure-mère; cependant, il peut avoir une origine

intra-durale. Elle poursuit un parcours ascendant tortueux et pénètre dans la dure-mère avant

d’atteindre le bord postérieur du foramen magnum. Après avoir traversé le foramen magnum, il

monte près de la faux de cervelet et se divise près de Torcular en plusieurs branches qui se

terminent dans la partie postérieure de la tente de cervelet et la faux de cerveau. Elle

vascularisé la dure-mère tapissant la partie postéro-latérale et postérieure de la fosse cérébrale

postérieure et s'anastomoses avec la branches méningé des artères pharyngées et occipitales

ascendantes.

La branche pharyngée ascendante de l’artère carotide externe envoie généralement deux

branches à la dure-mère au-dessus de foramen magnum. Une branche traverse le canal

hypoglosse qui se divise en une branche ascendante qui passe en haut dans la dure mère qui

couvre le Clivus et anastomoses avec les branches de l'artère méningée dorsale et l'autre

pénètre par le foramen jugulaire.
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1.4.5.9 Relations de système veineux avec le foramen magnum

Les structures veineuses dans la région du foramen magnum sont divisées en trois groupes:

Les veines extradurales.

Les veines intra-durales (neurales).

Les sinus veineux duraux.

Ces trois groupes s’anastomosent par le biais de ponts veineux et des veines émissaires.

Groupes extraduraux :

Le flux veineux dans cette zone se sépare en deux systèmes, le premier drainé par la

veine jugulaire interne et un autre drainé dans le plexus veineux vertébral. La veine jugulaire

interne et ses affluents forment le système le plus important de drainage de la zone crânio-

cervicale. La veine jugulaire interne prend naissance dans le foramen jugulaire par la

confluence du sinus sigmoïde et le sinus pétreux inférieur.

Le plexus veineux entourant l'artère vertébrale dans le triangle sous-occipital est formé

par de nombreux petits canaux qui se vident dans le plexus vertébral interne (entre la dure-mère

et les vertèbres), qui est issue du canal vertébral au-dessus de l’arc postérieur du l’atlas. Ce

plexus veineux vertébral et plusieurs petites veines des muscles profonds communiquent avec

le plexus veineux dense qui accompagne l'artère vertébrale dans le foramen sur le processus

transverse de l'atlas et descend à travers les foramens transversaux des vertèbres cervicales

successives dans la veine brachio-céphalique.

La veine émissaire postérieure de condyle, traverse le canal condylien postérieur, et

forme une communication entre le plexus veineux vertébral et le sinus sigmoïde.

Le plexus veineux du canal hypoglosse passe le long du canal hypoglosse pour relier le

plexus veineux basilaire avec le sinus marginal, qui entoure le foramen magnum.

Les Sinus veineux Durales:

Le sinus marginal est situé entre les couches de la dure-mère dans le bord de foramen

magnum. Il communique antérieurement à travers une série de petits sinus avec le sinus

basilaire sur le Clivus, et en arrière avec le sinus occipital. Il est généralement connecté au

sinus sigmoïde ou le bulbe jugulaire, par un sinus qui passe à travers la surface intracrânienne

et communique avec les veines présentes dans le canal hypoglosse. Ces anastomoses

fournissent une voie alternative pour le drainage veineux en cas d'obstruction de la veine

jugulaire interne. La course des sinus occipitaux dans la faux de cervelet à son extrémité

inférieure se divise en paires pour rejoindre le sinus sigmoïde ou le bulbe jugulaire en antérieur

et son extrémité supérieure rejoint le Torcular.
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Le plexus veineux basilaire est situé entre les couches de la dure-mère sur le Clivus haut ;

Il est formé en interconnectant les canaux veineux qui s’anastomosent avec: le sinus pétreux

inférieur latéralement, avec les sinus caverneux en haut, et avec le sinus marginal et le plexus

veineux épidural en bas.

Les sinus pétreux inférieurs s'étendent le long de la fissure pétroclivale et communique

avec le sinus basilaire en haut et avec l'ampoule jugulaire en bas.

Le sinus sigmoïde descend le long de la rainure sigmoïde et quitte le crâne à travers la

partie sigmoïde du foramen jugulaire, et descend en antérolatérale par rapport au condyle

occipital et en antérieur par rapport au processus transverse de l'atlas.

Groupes veineux intra-durales

Les Veines intra-durales dans la région du foramen magnum drainent la partie inférieure

du cervelet, du tronc cérébral et la partie supérieure de la moelle épinière,

Les veines de la moelle allongée et de la moelle épinière forment des canaux plexi formes

qui s'anastomosent au niveau de foramen magnum.

La veine médullaire antérieure médiane qui se dirige dans la fissure spinale antéro-

médiane profonde de l'artère spinale antérieure se continue avec la veine médullaire antérieure

médiane qui passe sur le sillon antéro-médian de la moelle.

En latéral, la veine spinale antérieure se déplace longitudinalement le long de l'origine

des racines ventrales et rejoint en haut la veine médullaire antérieure qui suit longitudinalement

le sillon antérolatéral bulbaire (pré-olivaire) le long de la ligne de l'origine des radicelles

hypoglosses.

La veine vertébrale postérieure latérale suit la ligne d'origine des racines dorsales dans le

sillon spinal latéral postérieur, est continue en haut avec la veine médullaire latérale qui suit le

sillon rétro-olivaire dorsal

La veine médullaire postérieure médiane, suit le sillon postéro-médullaire, est continu en

haut avec la veine principale sur la surface postérieure de bulbe, la veine médullaire postérieure

médiane qui cours le long du sillon médullaire postéro-médian.

Les veines médullaires transversales reliant les principaux canaux longitudinaux à

différents niveaux. Ces veines de pontage peuvent se connecter avec les veines neurales, le

sinus dural dans la région du foramen magnum.
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Figure 22: relation de système veineux avec le foramen magnum
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1.5 CONTEXTE PHYSIOPATHOLOGIQUE ET ETHIOPATHOGENIQUE DE LA

SYRINGOMYELIE:

1.5.1 Illustration des théories physiopathologiques de la formation de la

syringomyélie:

Beaucoup de travaux ont été publie pour expliquer la physiopathologie de la

syringomyélie dans le passé, au moins quatre théories ont contribué à améliorer les conduites

thérapeutiques, certains chercheurs continuent à soutenir ces théories déjà rejetées par la

communauté scientifique lors de leurs publication , cependant Nous manquons encore de

théorie capable d'expliquer tous les scénarios possibles pouvant entraîner une

syringomyélie(31).

Dans le début de l’histoire de la syringomyélie, Chiari et Ollivier D’Angers et après leurs

observations autopsiques, ont tous les deux suggéré que les cavités de syrinx étaient des

défauts de développement du canal central ou de la moelle épinière (32), puis l’attention était

tournée vers la perte cellulaire et les théories mettent en avant l’ischémie, les phénomènes

inflammatoires et infectieuses avec les effets de l’archnoidite (33) ; Caplan et ses collègues

considéraient la perte de tissu ischémique comme une composante importante de la

syringomyélie associée à l'arachnoïdite, bien que les auteurs aient suggéré que des altérations

de l’hydrodynamique du LCR pourraient contribuer à la formation de cavités (34), Il a été

suggéré aussi que la pression élevée appliquée à la tête fœtale pendant un travail difficile lors

de l'accouchement et l'utilisation de forceps est un facteur causal possible, peuvent augmenter

la pression veineuse, déplacer les amygdales cérébelleuses et provoquer une rupture ou une

hémorragie entraînant une arachnoïdite (35) .

Jusqu’à la l’attention est restée concentrée sur les pertes tissulaires, pour tourner par la

suite aux phénomènes hydrodynamiques de LCR ; l’étiologie hydrodynamique a d'abord été

proposée par Cleland, qui a suggéré que les anomalies du tronc cérébral conduisaient à

l'hydrocéphalie et à la dilatation du canal central, Gardner a affine cette théorie, proposant que

l'obstruction des sorties du quatrième ventricule conduisait à la fois à l'hydrocéphalie en amant

et à un élargissement canal central en aval (36) (37).

Williams explique la formation de syrinx par la propulsion forcée de LCR dans le canal à

partir de quatrième ventricule, impliquant la hernie des amygdales cérébelleuses mobiles

comme un bouchon variable qui conduirait à des différences de pression entre le crâne et la

colonne vertébrale (38)
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en 1972 et pour la première fois un mécanisme hydrodynamique, suggérant la sortie

forcée de LCR de l'espace sous-arachnoïdien périmédullaire à travers le parenchyme médullaire

est proposé par Ball et Dayan(9). Des différentes voies et dynamiques du flux transmédullaire

de LCR ont été proposées par Oldfield et ses collègues plutôt que d'augmenter le débit dans les

cavités du syrinx, certains auteurs ont avancé que le problème était un blocage du débit sortant

(39) (11) (40) (41)

Aboulker en 1979, propose l’idée d’un blocage au foramen magnum empêchait le LCR

de s'écouler du canal central vers le quatrième ventricule comme concept. De même, Koyanagi

et Houkin ont suggéré que le liquide s'accumule en raison d'une altération de l'absorption des

fluides extracellulaires et Klekamp a suggéré que le blocage des espaces périvasculaires

pourrait affecter l'écoulement de LCR (10) (41) (42)

Greitz a soutenu qu'une augmentation de la pression d'impulsion intra médullaire entraîne

l'expansion du cordon médullaire et que l'espace développé se remplit de liquide extracellulaire

(12). Selon Chang et Nakagawa le liquide de syrinx provienne du canal central lorsqu'il y a une

baisse de la pression sous-arachnoïdienne adjacente (43) Levine, a suggéré que la pression

exercée par une malformation de Chiari provoque une augmentation de la pression veineuse de

la moelle épinière, avec des dommages vasculaires permettant au filtrat de plasma de

s’accumuler dans le canal central (44).

L’étude physiologie détaillée des fluides est souvent impossible chez les patients et

difficile a réalisé chez les animaux de laboratoire. Ces dernières années, les mathématiques et

des techniques de modélisation physique ont été utilisées pour étudier la validité des

nombreuses théories concernant la physiologie du LCR dans les espaces sous-arachnoïdiens et

périvasculaires, Les perfectionnements de ces techniques peuvent s'avérer extrêmement utiles

pour enrichir notre compréhension de la physiopathologie de la syringomyélie. Une attention

récente s'est tournée vers les contributions de la biologie moléculaire et les perturbations de la

barrière hémato-encéphalique comme source de liquide ont été proposées par plusieurs

chercheurs (44). La plupart des cas isolés de syringomyélie rapportés dans les observations

cliniques , ont été pris comme prototype pour être généralisé par la suite aux différents patients

amenant a des conclusions controversées (5). Devant la multitude des théories et des

hypothèses physiopathologiques de la formation de la syringomyélie et avec l’avènement de

l’IRM de flux, l’idée que les troubles de la circulation de LCR au niveau de jonction crânio-

cervicale quelle que soit la causes est validée comme principale mais pas suffisante au cours de

la syringomyélie foraminale (45).
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1.5.2 La théorie Dysraphique :

Le début remonte à la description de Brunner en 1700, sur une autopsie d’un spécimen

présentant une association de myéloméningocèle, une syringomyélie et une hydrocéphalie où

une première tentative du traitement de la dysgraphie a été réalise ; Morgani remarqué en 1769,

une fréquente association entre kystes de la moelle épinière et les malformations

dysgraphiques. Olliver D'Angers voit la syringomyélie comme un arrêt du développement de la

moelle épinière (7).

En 1883 Cleland a observé une dilatation du canal central sans communication avec le

quatrième ventricule associée un Spina Bifida, plus tard, il est devenu évident que la

syringomyélie peut être trouvée sans dysraphisme ; et HINSDALE modifié ce concept et noté

que la syringomyélie constituait un défaut de développement de l'épendyme et des cellules

gliales en se basant sur l’observation microscopique d’une gliose autour du canal épendymaire.

Cette théorie concorde avec l’association de la syringomyélie et sa future apparition au cours

des dysraphysmes, cependant n’explique pas le mécanisme (7).

1.5.3 La théorie hydrodynamique de GARDNER :

Une imperforation des trous de Luschka et Magendie secondaire à une faible pression

des plexus choroïdes lors de développement embryonnaire, serait à l’origine du défaut

d’évacuation de LCR hors du quatrième ventricule de ce fait une hydrocéphalie se forme en

amont et une hydromyélie en aval ; ce phénomène s’accompagne d’une communication entre le

quatrième ventricule et l’hydromyélie par la baie de canal épendymaire qui évolue vers une

syringomyélie. C’est suite à l’élaboration de ce concept et grâce à GARDNER que la

syringomyélie est devenue une pathologie neurochirurgicale par excellence plus tôt qu’une

pathologie médicale.

Gull en 1862 a présenté un patient décédé peu de temps après son admission pour une

atrophie musculaire progressive ; Malheureusement, seule la moelle épinière a été discuté dans

la description de l'autopsie « Énorme dilatation du cordon cervico-thoracique due au kyste

étant alignée par des cellules épendymaires ». Amenant au questionnement « Si le LCR n’est

pas produit à l’intérieur de la moelle épinière, comment est il y arrive? » Conduisant Gull à

l'hypothèse que c'était un exemple d'accumulation de LCR dans le canal central; il l'a appelé

"hydromyélus" ; Lichtenstein , reprend cette idée en 1942 et propose l’idée qu'une cavité peut

se former dans la moelle épinière à la suite d’une hydrocéphalie avec une obstruction de tous

les formènes du quatrième ventricule (7) (46).
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En 1959 Gardner, explique l'association entre la syringomyélie et la malformation de

Chiari après avoir examiné 17 cas opérés depuis 1950; en se basant sur ces études

embryologiques du développement du SNC, il conclue que la syringomyélie se développe par

une dilatation du canal central en raison de la pression intracrânienne accrue, qui provoque le

passage de LCR depuis le quatrième ventricule à cause de persistance d’une occlusion des

formenes de Luschka et Magendie au-delà du cinquième mois de la gestation, le LCR passe

dans le canal épendymaire via l'Obex pour sortir par le Filum terminal; provoquant aussi une

hydrocéphalie après refoulement en amont. La force motrice transmise par les ondes de LCR

crées lors de l’alternance des pressions vasculaires entre systole et diastole, ont un effet de coup

de bélier sur la moelle « water hammer » (Figure 23).

Cette théorie hydrodynamique a ensuite gagné beaucoup d'acceptation, et Gardner a

introduit une méthode chirurgicale pour le traitement de la syringomyélie associée à la

malformation de Chiari, qui s'est avérée assez réussie. Il a pratiqué une craniectomie sous-

occipitale, ouverture de quatrième ventricule, fermeture de l'Obex avec de muscle, et termine

par la réalisation d’une plastie durale (45) (7).

Figure 23: schémas illustratif de la formation de la syringomyelie selon Gardner.
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1.5.4 La théorie de dessociation de pression de WILLIAMS :

Le point de départ des troubles se situe au niveau du foramen magnum par un blocage à

la circulation de LCR secondaire à une malformation de Chiari, par conséquent, un gradient de

pression se forme entre le compartiment céphalique et rachidien ; toute élévation de la pression

céphalique pousse le LCR à s évacuer à travers le canal épendymaire déjà perméable cependant

toute augmentation de la pression du compartiment rachidien entraine le passage de LCR

entre les cordons médullaires.

L’utilisation de l’IRM de flux combinée à la mesure des pressions du LCR au niveau de

foramen magnum et espace C1 C2 ont permet la consolidation de ce concept (47).

Williams en 1969, a réalisé que l'hydrocéphalie ne peut être rendue responsable de

l'hydromyélie dans tous les cas, en soulignant l'importance des obstructions du flux de LCR

pour le développement de la syringomyélie qui est fondamentale à ce jour pour la

compréhension de la syringomyélie. La réalisation d’enregistrements de pression simultanés

dans l’ESA intracrânien et médullaire expérimentale avec corrélation clinique à permet le

renforcement de ce concept, l’obstruction partielle du flux de LCR au niveau de la jonction

crânio-cervicale conduit à une dissociation des pressions (38); avec des augmentations

soudaines de la pression sous-arachnoïdien au moment de la toux, éternuement et les

manœuvres de Valsalva. Il a pu démontrer une persistance de l’augmentation de la pression

intracrânienne même après le retour à la normale de la pression sous-arachnoïdienne spinale. Il

a suggéré un mécanisme de soupape à bille au niveau de l’obstruction, incapable d'inverser le

flux après normalisation de la pression dans l’ESA médullaire. La pression intracrânienne est

alors normalisée, en raison du flux de LCR via l'Obex dans le quatrième ventricule et le canal

central. Ce point de vue a été soutenu par une descriptions cliniques des patients qui ont parfois

une exacerbations assez graves de leurs symptômes avec de telles manœuvres (7) (48) (49)

(46). L’hydrocéphalie n'était pas nécessaire pour expliquer la syringomyélie, cependant la

communication entre quatrième ventricule et canal épendymaire est toujours obligatoire.

Oldfield a modifié en outre cette théorie en 1994 en soulignant l’importance d’un rap vers

le bas pendant la systole des amygdales cérébelleuses chez les patients présentant une

malformation de Chiari I (11); un écoulement de LCR dans cordon médullaire provoqueraient

un effet similaire au coups de billiez hydrique (Figure 25-a), ce phénomène est appelé «water

hammer like» (50)(51)(52)
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1.5.5 Concept de débit transparenchymateux du LCR :

Si le liquide dans les cavités syrinx est du LCR qui ne proviens de quatrième ventricule, il

doit s'écouler dans les espaces sous arachnoïdiens à travers le parenchyme médullaire ;

Contrairement à la proposition de Williams, Ball et Dayan ont suggéré qu'une malformation de

Chiari agirait pour empêcher le LCR périmédullaire de pénétrer dans le compartiment crânien

lors des manœuvres de Valsalva. Ils ont ensuite émis l'hypothèse que l'augmentation résultante

de la pression vertébrale pourrait forcer le LCR à pénétrer par les espaces péri vasculaires dans

le cordon médullaire pour former une syringomyélie (Figure 25-b); la découverte d’espaces péri

vasculaires pathologiques élargis au cours de syrinx vient renforcé le principe de cette théorie

(9).

Oldfield et ses collègues ont proposé un mécanisme similaire, confère un effet de type

piston sur l'espace sous-arachnoïdien rachidien forçant le fluide à traverser soit les espaces

périvasculaires soit les espaces interstitiels au cours de la malformation, Des preuves par ciné-

IRM et échographie pèropératoire sur les mouvement des amygdales cérébelleuses ont été

rapporté pour appuyer leurs théorie, sans preuve directe sur le mouvement de LCR à travers le

parenchyme médullaire (11) (39).

L’utilisation des traceurs de flux pour démontrer l'écoulement périvasculaire de LCR à

partir de l'espace sous-arachnoïdien vers le canal central chez les animaux est né avec le travail

expérimental de Stoodley et ses collègues entre 2003 et 2010, les travaux de Klekamp et ces

collaborateurs ont montré un œdème médullaire avec des espaces périvasculaires élargis au

cours des arachnoïdites, leurs travaux supplémentaires ont montré que le flux périvasculaire de

LCR provenant de l'espace sous-arachnoïdien se produit dans des modèles de syringomyélie et

que le flux dépend des pulsations artérielles (41) (53)

Cependant pour qu'une cavité s'agrandisse, la pression à l'intérieur doit dépasser la

pression environnante, cela ne peut pas s’appliquer dans cette situation. Bilston et ses collègues

ont examiné les propriétés pulsatiles de l'écoulement des fluides dans les espaces

périvasculaires et l'espace sous-arachnoïdien à l'aide de la modélisation informatique, ils ont

démontré que les caractéristiques anatomiques de l'espace péri vasculaire pouvaient agir

comme une valve unidirectionnelle, un décalage temporel entre l'onde artérielle et l'onde de

pression du LCR arrivant à l'interface entre l'espace sous-arachnoïdien et l'espace périvasculaire

pourrait agir pour augmenter le débit, cela se produit lorsque la pression de crête du LCR se

produit à un moment différent de la pression de crête du pouls artériel, ce qui entraîne une

résistance plus faible à l'afflux de LCR (Figure 24).
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Il a été suggéré que la malformation de Chiari et d'autres obstructions situés dans

l'espace sous-arachnoïdien pourrait réagir pour créer le décalage temporel (54).

Figure 24:schémas illustratif expliquant le phénomène de valve dans périvasculaire..
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1.5.6 Théorie d’Albouker :

Ce concept repose sur la suggestion de l’existence d’un passage transparenchymateux

de LCR qui se fait à partir de l’espace sous arachnoïdien médullaire « haute pression » vers la

cavité centromédullaire de « basse pression », à travers l’espace de Virchow Robin. Cependant

ce phénomène survient dans une situation pathologique de blocage de la circulation de LCR en

amont, notamment au niveau la jonction crânio-vertébrale (10).

Tannenberg en 1924 et Liber et Lisa en 1937 considéraient la syringomyélie comme le

stade ultime de l'œdème médullaire. Ils pensaient que le liquide œdémateux s'accumulait dans

le cordon en raison du blocage des espaces de Virchow-Robin ou du canal central. Aboulker,

Yamada et ses collaborateur, et Taylor et Byrnes ont souligné l'importance supplémentaire de

l'obstruction veineuse qui avec un blocage de flux de LCR, provoque un œdème de la moelle

épinière et plus tard, la formation d'une cavité syringomyélique ; Ainsi, Aboulker a combiné les

hypothèses de la transsudation transmédullaire et la survenue de l’œdème (10).

Cependant, comme pour l'hypothèse de Ball et Dayan, la théorie d'Aboulker nécessite un

gradient de pression positif entre les espaces sous arachnoïdiens et la cavité syringomyélique,

alors que les mesures de ces pressions déterminent un gradient dans la direction opposée au

mécanisme proposé (5).

Figure 25: schémas illustratif de passage de LCR en trans medullairedans le CM type I.
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1.5.7 La théorie de la traction médullaire :

Au cours de la croissance existe une asynchronie physiologique entre la croissance de

canal rachidien et la croissance de la moelle épinière, conduisant l’ascension de cette dernière à

un niveau haut situé entre L1 et L2; dans la situation ou l’asynchronie devient anormale , il se

produit un phénomène de traction avec une moelle basse attachée à deux composantes ; axiale

conduisant à des anomalies au niveau du formene magnum telle la malformation de Chiari , et

latérale telle que la scoliose ; et l’association « malformation de Chiari, scoliose et

syringomyélie » est regroupée actuellement sous le nom «des maladies de filum »

La moelle épinière subie la force de traction qui occasionne des altérations vasculaires

sur toute sa hauteur prédominant au niveau cervicale et centromédullaire conduisant à

l’appariation de lésions ischémiques dont l’évolution sera à l’origine de la cavité

syringomyélique.

Au final, tous ces concepts mènent à trois éléments principaux complémentaires le

blocage de la circulation de LCR au niveau de la jonction des deux compartiments céphalique

et rachidien qui le « foramen magnum », trouble hydrodynamique de circulation de LCR et la

formation d’un gradient de pression ; cependant chaque mécanisme à ses cause et ses

conséquences qui peuvent être combinées à des degrés divers leurs études comme entêtés

singulières rend la relation cause à effet difficile a établir part contre l’étude combinée peut

éventuellement élucider l’éthio-pathologie.

D’autres théories et concepts ont été adoptés pour expliquer la formation des cavités

syringomyéliques dans des situations pathologiques en dehors de la syringomyélie foraminale

qui mérite d’être étudier pour différencier ces deux entités.

1.5.8 Hypothèse ischémique

L'association entre syringomyélie et les formes sévères de méningite, décrite en 1869 et

en 1887, par Charcot et Ioffroy puis par Ioffroy et Archard respectivement, sur des cas

autoptiques ; ils ont conclu que la syringomyélie était le résultat de lésions médullaires

ischémiques, dues à une obstruction veineuse et thrombose artérielle suite à l'inflammation

méningées. Cette hypothèse a été corroborée plus tard par des preuves expérimentales, en

1914, Camus et Roussy ont injecté un mélange d’acides gras, de sodium nucléine et du talc

dans les ESA cervical de 11 chiens pour produire une méningite cervicale aiguë.

Histologiquement, ils ont trouve une cavité dans la moelle épinière avec des cellules

inflammatoires périvasculaires et nécrose médullaire.
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. Une étude similaire avec des résultats comparables a ensuite été réalisée par McLaurin

en 1954, Hoffman (79), après avoir injecté un mélange de sang et de Pantopaque (soluté utilise

pour la myélographie) dans la grande citerne de chiens placés sur une pente, pour assurer un

dépôt de ce produit dans la moelle épinière ; Les animaux ont contracté une grave arachnoïdite

spinale avec ischémie de la moelle épinière principalement dans la région cervicale. Ces études

avaient produit de graves formes d'arachnoïdite nécrosante et de myélomalacie plutôt que des

syringomyélies. Tatara a utilisé une méthode moins traumatique et a effectué une

Laminectomie thoracique pour injecter 0,1 ml d'une Solution de kaolin à 33% dans le SAS des

lapins et 0,05 ml d'une solution à 16% de kaolin chez le rat. De ces animaux, 31,2% et 22,2%,

respectivement, ont développé une formation kystique de la moelle épinière dans les 16

semaines suivant l'injection. CHO et ses collaborateurs ont examiné la contribution de

l’arachnoïdite pour le développement de la syringomyélie post-traumatique et après injection

d’une solution de kaolin dans la ESA médullaire, et en comparant les résultats a d’autres

animaux chez qui il provoque seulement un traumatisme médullaire, il a trouvé que

l’association de traumatisme avec l’injection du soluté pour provoque l’arachnoïdite donne une

syringomyélie dans 55% de cas ; Dans Sa conclusion il rapporte que l’arachnoïdite jouait un

rôle important dans le développement de syringomyélie post-traumatique.

En dehors des formes sévères de méningite, la syringomyélie peux se développer au

cours de l'obstruction de l’artère spinale antérieure au niveau du foramen magnum chez les

patients porteurs d’une malformation de Chiari. L’obstruction veineuse peut également causer

des cavitations de la moelle épinière, qui peuvent être interprétées comme un infarctus veineux.

Netsky a noté qu’un apport sanguin insuffisant au centre de la moelle épinière causé par une

anomalie vasculaire est responsable d’une syringomyélie. McGrath a observé en 1965 qu'une

race particulière de chiens, Le Braque de Weimar développés des kystes intra-médullaires

associés à un trouble autosomique récessif caractérisé par des déformations squelettiques

marquées. Ces animaux ont développé une paraplégie progressive à l'âge de 4-6 semaines.

Morphologiquement, il a noté une angiogénèse anormale de la moelle épinière, et le syrinx a

été attribué à une ischémie chronique. Les facteurs vasculaires vont certainement contribuer à

la myélopathie chez les patients souffrant de compression médullaire ou formes graves

d'arachnoïdite. Cependant, l’expansion progressive du syrinx ne peut être expliquée par

l'ischémie et la nécrose seules, et la syringomyélie doit être distinguée de la myélomalacie.
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1.5.9 Hypothese Hématomyélique:

Cette hypothèse stipule que la cavité de la syringomyélie se développe sur un substrat

d’une hématmyélie, cette voie était exploitée pour étudier les syringomyélies post-

traumatiques.

En 1867, Bastian était le premier auteur à donner une description d’une syringomyélie

post-traumatique ; Holmes a consacré plus d’attention dans sa publication en 1915. Le premier

article expérimental sur ce sujet a été publié par Schmaus en 1890, qui a décrit ce qu'il a appelé

un "commotiospinalis". Plus tard, McVeigha a simplement utilisé son doigt pour écraser la

moelle épinière de ses animaux afin d’étudier les traumatismes médullaires. Ou infliger un

traumatisme médullaire en utilisant un poids. (145)

Yezierski et ses collaborateurs ont pu produire des kystes nécrotiques en injectant des

acides aminés excitateurs libérés normalement dans les suites du traumatisme de la moelle

épinière et jouent un rôle important dans la physiopathologie des événements post-

traumatiques.

Tous ces modèles ont produit une lésion du la moelle épinière évoluant vers une cavité

médullaire, l'ampleur de la cavité était directement liée à la gravité du traumatisme. Après

résorption de l'hématome, le kyste se rempli de LCR. Cependant, la syringomyélie peut se

développer progressivement, sans hématmyélie, encore une fois, ces modèles ne sont plus

représentatifs de la pathologie et son évolution.

1.5.10 Hypothèse sécrétoire :

Ce concept reposait principalement sur l’analyse neuro-pathologique des cas d'autopsie

et une analyse de liquide contenu dans les cavités syringomyéliques pour expliquer l'origine du

fluide et les voies par lesquelles a eu accès au canal central ou et au parenchyme de la moelle

épinière ; La similitude entre fluide de syrinx et le LCR était la base.

Rice-Edwards et Wiedemeyer postule pour les cellules épendymaires qui produisent le

LCR en s'accumulant dans un canal central obstrué comme montré par les études animales,

provoquant la formation d’une cavité syringomyélique. Cependant, l’occlusion

progressivement de canal épendymaire avec l'âge, la fréquence faible de la Syringomyélie,

rend ce concept inadapté pour expliquer toutes les syringomyélie (5) .
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1.5.11 Hypotheses Transudative et secrétoire:

La transsudation peut jouer un rôle majeur dans la formation et l’évolution de la cavité

kystique de la syringomyélie chez les patients atteints de tumeurs intra-médullaires. Holmes

signalait en 1915 que la syringomyélie post-traumatique se développe que chez les patient

porteur d’une tumeur intra-médullaire ; mais ce mécanisme ne justifie pas la plus grande

fréquence de syrinx plus dans les localisations cervicales que thoraciques ou lombaires (5).

1.5.12 Etat de la recherche :

L’état actuelle de la recherche en matière de biologie moléculaire a permet d’identifie

une nouvelle protéine membranaire appelé Aquoiporine (AQP), avec la particularité de laisse

passage que à l’eau seul sans les ions, il existe 500 type identifie depuis 2009 dont 13 sont

présentes chez l’être humain, l’Aquoiporine type 4 « AQP 4 » est le type le plus abandon dans

le système nerveux, cette présente sur les astrocytes et les cellules épendymaires semble avoir

un rôle important dans la régulation des mouvement de l’eau ; avec suspicion d’avoir un effet

sur la formation et la progression de la cavité syringomyélique (55) (56).

Malgré les nombreuses tentatives pour expliquer la physiopathologie de la

syringomyélie, plusieurs Questions restent suspendues ; La revue minutieuse de la

physiopathologie de la syringomyélie révèle la complexité de la pathologie, la pléthore des

théories décrites de mécanisme différent, rajouté un cran a la complexité de ce phénomène.

Finalement ces théories fournissent des opinions divergentes sur des concepts de base.

• Quelle est la composition chimique du liquide de syrinx dans les différents types?

• Quelle est la relation entre la pression de syrinx et la pression sous-arachnoïdienne?

• Quelle est la relation entre le syrinx et les pressions des impulsions spatiales sous-

arachnoïdiennes?

Outre ces questions fondamentales, des détails beaucoup plus importants sont

nécessaires concernant les voies d'entrée et de sortie des fluides, le rôle de la barrière

perivasculaire au niveau de la moelle épinière et des Aquoiporines, et le mécanisme précis mis

en jeu plusieurs conditions au même temps. Très peu de choses sont certaines, même en ce qui

concerne les principes fondamentaux. Il est peu probable que l'objectif d'une seule théorie

unificatrice soit atteint avant d’élucides les différents concepts. Il est probable aussi que il

excite des différents sous-types de syrinx qui ont des mécanismes de remplissage différents qui

doivent susciter d’autres pistes de recherches (57).
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1.6 PRESENTATION CLINIQUE DE LA SYRINGOMYELIE FORMINALE :

Le mot syrinx a été utilisé pour la première fois par Ollivier d’Angers pour décrire une

cavité de la moelle épinière, depuis une utilisation large de ce terme a été utilise pour décrire

toutes les lésions kystiques de la moelle quelle que soit l’origine ou la consistance, et cela

pendant une centaine d’années. Néanmoins les termes syringomyélie, hydromyélie et

myélomalacie, sont rattaché à des entités différentes et biens précises(58).

La Syringomyélie est une cavitation kystique de moelle épinière, peut intéresser le canal

épendymaire ou creusé dans le parenchyme médullaire, la cavité à une limite nette, bordé par

des cellules épendymaires ou un tissu glial et rempli de liquide céphalorachidien, sa formation

est en rapport avec une perturbation de la circulation du LCR au niveau du foramen magnum

ou suite à des attaches arachnoïdiennes de la moelle épinière (arachnoïdite); cette cavité est

progressivement évolutive avec le temps(58).

L’Hydromyélie est une dilatation du canal central (canal épendymaire) avec une

communication avec le quatrième ventricule associée à une hydrocéphalie ou une obstruction

de Foramen de Luschka et Magendie. La cavité est tapissée par des cellules épendymaires et

peut s'étendre secondairement dans le parenchyme médullaire. La cavité peut augmenter

progressivement avec le temps ou reste stable souvent de découverte fortuite.

Les syringomyélies peuvent être divisées en deux catégories selon la communication ou

non avec le quatrième ventricule (59).

Les syringomyélies communicantes sont plus communément associées à diverses

anomalies congénitales, y compris la malformation de Chiari de type I, la cyphoscoliose et les

défauts de fermeture de tube neurale (Spina Bifida). Dans la forme communicante la cavité où

le syrinx est remplie de liquide céphalorachidien (LCR). Ce fluide est situé dans la moelle

épinière et communique avec le LCR des espaces dédiés à ce dernier.

Les syringomyélie non communicantes sont associées à des traumatismes, infections,

hématomes de la moelle épinière et les néoplasmes ou peuvent être idiopathiques. Le syrinx

peut contenir une large gamme de substances en fonction de l’étiologie, y compris le matériel

infectieux, les protéines, le LCR, ou du sang.

Dans les deux situations l’extension de la syringomyélie dans la partie endocrânienne se

fait au niveau du bulbe rachidien est appelé syringobulbie.
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La Myélomalacie est une nécrose kystique de la moelle épinière et décrit l'état final des

dommages subis par la moelle épinière dans les suites d'un traumatisme médullaire ou d'une

ischémie. L'étendue dépend de la lésion initiale et ce n'est pas une lésion évolutive avec le

temps. Initialement, la cavité est remplie avec un liquide riche en protéinés. Au fil du temps, le

fluide est débarrassé de la protéine qui le constitue pour ressembler au liquide

céphalorachidien.

Les Kystes néoplasiques satellites aux tumeurs médullaires, leurs parois constituées de

membranes tumorales avec un contenu liquidien qui est riche en protéines, ce liquide se

rapproche de plasma, à noter une forte prise de contraste lors de l’imagerie avec injection de

produit de contraste.

Les kystes glioépendymaire d’étiologie non élucidée, ne s’accompagnent pas

d’hydrocéphalie, ni de tumeurs, se localises le plus souvent dans le cône médullaire terminal,

contiens de liquide céphalorachidien le plus souvent sous tension nécessitant une fenestration

chirurgicale ou un drainage (60).

FERNENDEZ et ses collaborateurs (61), classe les cavités syringomyéliques en quatre

types:

Type I: cavité syringomyélique avec obstruction de formen magnum; dits foraminale ;

deux sous-type sont identifies:

 A: syringomyélie associe à la malformation de Chiari type I

 B: syringomyélie associe aux autres pathologies de la charnière occipito-

vertébrales « MCOV »

Type II: syringomyélie sans obstruction de foramen magnum évidente et en dehors dd

toutes étiologies tumorales, dite idiopathique.

Type III: syringomyélie associe aux pathologies de la moelle épinière, existe quatre sous

type:

 A: syringomyélie associée aux tumeurs médullaires.

 B: syringomyélie après une myélomalacie post-traumatique.

 C: syringomyélie provoqué par les arachnoïdite et les pachyméningites.

 D: myélomalacie suite aux compressions médullaires lentes.

Type IV: hydromyélie associe aux hydrocéphalies.
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La malformation de Chiari, est la pathologie du foramen magnum la plus fréquente

associe à la syringomyélie « 90% des syringomyélies dans leur forme foraminale survienne au

cours des malformations de Chiari type I », quatre type sont identifier, dont les deux premières

(type I et II) sont en rapport avec la hernie tonsillaire le type III et IV sont des entités

malformatives particulièrement graves.

La malformation de Chiari type I: concerne une hernie tonsillaire de plus de 5 mm au-

dessous de la ligne de MacRae (qui délimite le foramen magnum), peu importe le degré de

descente et la longueur des amygdales (Figure 26-A), le quatrième ventricule « V4 » et le tronc

cérébral sont de situation normale. S’accompagnent d’une syringomyélie dans 45 à 70% des

cas.

La malformation de Chiari type II: appelé aussi la malformation d’Arnold Chiari; se

caractérise par une hernie tonsillaire avec une hernie de la partie inferieure du tronc cérébrale et

de V4 à travers le formen magnum (Figure 26-B), aussi la longueur des tonsilles n'est pas

importante pour le diagnostic; elle s’associe au défaut de fermeture de tube neural telle que les

Spina Bifida et a l’hydrocéphalie souvent par anomalie de l'aqueduc de Sylvius (61).

La malformation de Chiari type III: c'est une anomalie extrêmement rare qui se

caractérise par une hernie du contenu de la fosse postérieure, c'est-à-dire le cervelet, le tronc

cérébral et le quatrième ventricule, et dans certains cas, la moelle épinière cervicale supérieure

à travers un défect osseux occipital inferieur et cervical supérieur (Figure 26-C). Dans cette

malformation, une encéphalocèle doit être présente en combinaison avec les anomalies

cérébrales retrouve dans le type II ; donc une hernie tonsillaire avec déplacement de V4 en bas.

Il est généralement associé à l'hydrocéphalie, à la syringomyélie et au syndrome de la moelle

bas attaché (62)

La malformation de Chari type IV: caractérisée par une hypoplasie ou aplasie

cérébelleuse (Figure 26-D) associe à une hypoplasie de la tente de cervelet, le pronostic est

mauvais (61)

A ces quarte types, s’ajoute deux types de malformation de Chiari, rapporter dans la

littérature pour expliquer des phénomènes physiopathologiques qui se trouvent à limite entre

des situations bien identifiées mais pas suffisantes pour étayer les mécanismes étiologiques.
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La malformation de Chiari type 0: le terme «CM-0» a été inventé, en se référant à un

diagnostic de la syringomyélie en rapport avec des troubles hydrodynamiques de la circulation

de LCR ( Figure 26-E) au niveau de Foramen magnum identifie en l’absence de toute hernie

tonsillaire à l’IRM de flux et après que d'autres étiologies ou maladies sont définitivement

écartées (63).

La malformation de Chiari 1.5: se réfère spécifiquement à la hernie tonsillaire

observée dans la malformation de Chiari type I dépassant l’arc postérieur de C1, avec une

élongation du tronc cérébral et une élongation du quatrième ventricule qui garde une position

normale dans la fosse cérébrale postérieure, elle peut être acquise après une décompression de

foramen magnum à long terme (59).

La syringomyélie et la malformation de Chiari s'associent souvent à des degrés divers à

d'autres malformations osseuses de la charnière crânio-cervicale les plus importante sont

l’impression basilaire, l'assimilation de l'atlas complète ou incomplète, la platybasie et les

anomalies congénitales de la dent de l'axis.

A : Chiari I, B : Chiari II, C : Chiari III,

D : Chiari IV, E : Chiari 0, F: Chiari 1,5

Figure 26: Les different type de la malformation de Chiari
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1.6.1 Symptômes clinique en rapport avec la Syringomyélie :

La prévalence de la syringomyélie est très variable selon les rapports de la littérature, elle

est estimé entre 9 et 130 cas pour 100 000 personnes (64) (65). Les patients présentent

généralement des symptômes entre 24 et 40 ans. Les progrès de la technologie en médecine,

notamment l'utilisation fréquente de l'imagerie par résonance magnétique (IRM) identifié les

malformations congénitales chez le jeune enfant, ont considérablement améliore le taux des cas

diagnostiqués précocement (59).

Les syringomyélies se localisent le plus souvent entre les niveaux médullaires C2 et D9,

peuvent aussi s'étendre sur toute la moelle épinière, mais atteint rarement la moelle lombaire.

Ils peuvent être asymptomatiques ou provoquer des symptômes graves de compression

médullaire qui commence au centre de la moelle expliquant l’atteinte des voies longues

directement liées anatomiquement au siège des lésions.

Au début de la progression de la maladie, et au fur à mesure que la cavité se remplit de

liquide et se dilate, le tractus spinothalamique est le plus souvent détruit. Les patients peuvent

d'abord présenter une perte de la sensation douloureuse et thermique qui commence dans le cou

et les épaules et s'étend aux mains «en forme de cape» puis atteinte des voies longues de la

motricité ; à cette symptomatologie et dans l'association avec des maladies de la jonction

crânio-cervicale « foramen magnum » se rajoute les signes cliniques spécifiques de la

malformation ou la pathologie associés (59)(66).

.
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L’Atteinte de la Voie spinothalamique:

représenté par la dissociation thermoalgesique suspendue, c'est le signe

pathognomonique; il est estimé à 70% des cas, souvent associé a des douleurs de type

neuropathique révélatrice situes au niveau lésionnel (67), au début de la maladie, le tractus

spinothalamique souffre en premier.

L’atteinte de faisceau spinothalamique se traduit par une perte de la sensibilité au chaud

et au froid touchant les dermatomes directement représente par les niveaux médullaires

correspondants à l’étendue de la cavité, la localisation cervicale et thoracique haute étant la

plus fréquente, la symptomatologie se traduit par l’atteinte de la sensibilité thermoalgesique qui

classiquement touche le cou, l’épaule et le membre supérieurs, quand elle est bilatérale donnent

l’aspect en «en forme de cape», cependant les patients préservent une sensibilité tactile légère

et une sensibilité profonde correcte, cette dissociation thermoalgesique est pathognomonique de

syndrome syringomyélique et elle est suspendue entre deux territoires sains ; la plupart des

patients ne se rendent pas compte de ce déficit de la sensibilité et sans exposer à des brulures

accidentelle répétés sur les mains et les avant-bras avec la constatation des cicatrices d’âges

différents lors des premières consultations (51). La recherche de l’atteinte de la sensibilité

thermique nécessite une attention particulière lors de l’examen physique en utilisant les tubes

chauds et froids ou au mieux un thermetest adapter a cet examen surtout que l’association à des

douleurs dans les mêmes territoires masque cette symptomatologie (68).

Atteinte de faisceau corticospinal (pyramidale): à mesure que la maladie progresse, les

patients peuvent présenter des symptômes de motoneurone, y compris une faiblesse des

membres supérieurs et inférieurs où perte complète de la fonction motrice, l'atteinte n'est pas

symétrique et dépend de l'extension de la cavité, elle concerne le plus souvent les muscles

distaux des membres supérieurs au début de la maladie, l'atteinte motrice aux membres

inferieurs n'est pas rare; les reflexe ostéo-tendue peuvent être exagérés cependant un syndrome

neurogène périphérique peut les masquer dans les cas évolués.

Atteinte des Cornes antérieures: les symptômes du neurone moteur inférieur incluent une

atrophie des muscles de la main, débutent par une atteinte des muscles interosseux de la loge

thénar avec un aspect particulier de la main « main en griffe », pouvant se prolonger dans les

bras et les épaules (51) (2).

Atteinte des Colonnes dorsales: à moins que la maladie ne soit avancée, avec une

invasion étendue de la moelle épinière, les colonnes dorsales sont épargnées, laissant la

sensibilité proprioceptive intacte.
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Les douleurs : représente presque 37% de la symptomatologie et le plus souvent

révélatrices motivant l’exploration neuroradiologique leur mécanisme étiopathogénique non

élucidé et reste obscure, leur traitement pharmacologique reste particulièrement difficile avec

un caractère réfractaire ; elles sont caractérisées par une composante continue décrite comme

des brulures, associent à une composante paroxystique à type de décharges électriques ou

sensation d’élancement ; les sensations d’allodynie ou d’hyperalgie peuvent être rapporté chez

certains patients ; l’évaluation de la douleur reste subjective sur les échelles d'évaluation ; le

patient estime sa douleur dans sa composante continue et éventuellement dans la composante

paroxystique plus importante ; le traitement pharmacologique repose essentiellement sur les

antidépresseurs tricycliques (Imipramine – Amitriptiline – Clomipramine), les Antiépileptiques

(Carbamazepine –Gabapontine – lamotrigine), les morphiniques ,les anesthésiques locaux et les

agonistes GABAergique (Bacloféne en intrathécale) qui peuvent être très utiles dans les cas

réfractaires (67).

Des douleurs du type mécanique telles que névralgie cervico-brachiale, céphalée

occipitale d’Arnold et névralgie de trijumeau ainsi que des douleurs musculo-squelettiques

sans avoir de rapport avec la syringomyélie elle-même peuvent se voir, souvent associe à des

pathologies de la jonction crânio-cervicale ou dégénérative

Le traitement neurochirurgical de la douleur centrale au cours de la syringomyélie est

décevant, la DREZtomie peut être proposé dans les cas d’allodynie et hyperalgie unilatérale

métamérique, si d’échec de traitement pharmacologique.

Tableau 1: Classe thérapeutique des traitements de la douleur.
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D'autres signes peuvent se voir selon le stade de l’évolution de la maladie :

- l’augmentation du tonus musculaire (raideur ou spasticité) des bras et ou des jambes.

- Scoliose, cyphoscoliose et courbure anormale de la colonne vertébrale plus marque chez

l'enfant et les adolescents (scoliose) (51)(5)

- Troubles sphinctériens avec une incontinence urinaire, parfois avec spasticité de la

vessie, Incontinence fécale.

- Impuissance sexuelle.

- Symptômes autonomes : une dysréflexie avec fortes variations de la pression artérielle,

souvent accompagné d'une transpiration abondante du haut du corps, Dopage de

paupière unilatérale, Syncope qui est relativement rare; Il n’est pas rare que certains de

ces symptômes soient plus importants dans un seul côté du corps.
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1.6.2 Signes clinique en rapport avec la pathologie de la jonction crânio-

cervicale (FM) :

1.6.2.1 Malformation de Chiari type I :

1.6.2.1.1 Présentation clinique de la malformation d Arnold Chiari chez l’adulte et

l’adolescent:

La prévalence de la malformation de CHIARI est estimé à 0,1% et 0,5% avec un Sexe

Ratio de 1 ; il n’existe pas de distribution ethnique ou géographique particulière ni de facteur de

risque connue pour la malformation de CHIARI type I sauf pour le type II et III un manque en

acide folique au cours de la gestation a été rapporté pour la malformation du tube neural

associée.(69) (70).

Les majorités des cas de la malformation de Chiari type I sont asymptomatiques,

Les symptômes communs les plus rapporte sont des céphalées et des cervicalgies

fréquemment associent à des dysesthésies dans le dermatome innerve par la racine rachidienne

C2, ces douleurs sont exacerbées par les efforts de toux et l’éternuement (manouvre de

Valsalva); sur le plan phénotypique, jusqu'à 25% des patients peuvent avoir un cou court avec

une implantation basse des cheveux; Chez ses patients, l'implication de diverses structures

nerveuses entraîne des signes physiques mixtes:

Atteinte de premier motoneurone: hyperéflexie généralisée, spasticité et réflexe de

Babinski, principalement dans les membres inférieurs.

Atteinte de deuxième motoneurone: atrophie, faiblesse, fasciculations et aréflexie,

principalement dans les membres supérieurs.

Atteinte cérébelleuse: nystagmus, ataxie et dysmétrie.

Atteintes des derniers nerfs crâniens: affectés dans 15 à 25% des cas: paralysie des cordes

vocales, paralysie du palais mou, atrophie linguale, achalasie cricopharyngée, hypoesthésie

faciale et réflexe nauséeux absent qui le signe physique le plus fréquent indiquant l'implication

des nerfs crâniens mixtes.

La symptomatologie peut comporter des troubles des voies aériennes supérieures telles

que des accès d’apnée surtout au cours du sommeil, un stridor et des dysphagies lors des

inspirations.(69)

La scoliose est plus fréquente chez les patients de jeunes âges (71).
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1.6.2.1.2 Présentation clinique au cours de la période néonatale et infantile (de 0 à 3 ans)

En raison des limites de la communication (non-acquisition de la parole), les nouveau-nés

ou les nourrissons avec une Malformation de Chiari type 1 symptomatique souvent présentent

une irritabilité généralisée. Les Signes cliniques qui permettent une localisation topographique

et suscite une inquiétude, comprennent l’appariation d’un opistotonos, avec des épisodes

fréquents d'extension ou d'apnée. Des signes peuvent fournir une certaine fiabilité

localisatrice telle qu’un dysfonctionnement oro-pharyngé, en raison de l’atteinte des derniers

nerfs crâniens et représente l'un des symptômes les plus courants des enfants âgés de 0 à 2 ans

présentant une malformation de Chiari(72) (73) (71) (74) (75).

Ces dysfonctionnements peuvent se manifester par une dysphagie, suffocation, Reflux

Castro-Œsophagien, toux persistante conduisant à une mauvaise alimentation de croissance, et

stridor avec des infections respiratoires récurrentes. Ces présentations plus dramatiques

reflètent la physiopathologie anatomique sous-jacente de compression de la jonction cérébro-

médullaire au niveau du foramen magnum, souvent observés au cours des compressions

antérieures significatives telles que l’invagination basilaire, rétroflexion de la dent de l'axis ou

l’instabilité cervicale franche associent à la malformation de Chiari type I (76) (72) (71).

Bien que se produisant moins fréquemment que chez les enfants, la scoliose est

également possibles chez le nouveau-né (71) (75). À cet âge, il ne semble pas exister de

corrélation entre l'étendue de l’hernie amygdalienne à traves le foramen magnum et la présence

ou l’absence de syringomyélie (73) (71).

1.6.2.1.3 Présentation clinique chez les enfants (âge de 3 a 5 ans)

La capacité de communication et le pouvoir de localiser leur douleur, les enfants

verbalisent plus efficacement les plaintes attribuables à la présence des céphalées et des

douleurs occipitales chez 40 à 57% des patients, une association fréquente avec une

syringomyélie et / ou une scoliose (cette dernière étant présente dans 14% à 38% des cas)(74)

(77) (71).

Comme chez les nouveau-nés et les nourrissons, les symptômes ou signes de compression

médullaire et des dysfonctionnements des dernières paires crâniennes peuvent se manifester par

une apnée du sommeil, dysphagie, dysarthrie et disparation du réflexe nauséeux (71) (75).
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1.6.3 Imagerie de la syringomyélie et des pathologies de la Jonction

Crânio Cervicale

1.6.3.1 Imagerie de la Syringomyélie:

1.6.3.1.1 La radiographie standard:

Actuellement la radiographie standard n'a pas sa place pour l'affirmation ou la

confirmation d’une syringomyélie, Elle ne garde un intérêt que pour l'étude de la statique du

rachis, l'analyse des lésions osseuses en particulier des malformations osseuses associé.

Des cliches dynamiques peuvent rechercher une instabilité cervicale supérieure lors des

malformations osseuses de la charnière occipito-vertébrale associent a la syringomyélie.

Actuellement la tomodensimètrie la remplace largement sur le plan étude morphologique

ainsi l’avènement des appareils de tomodensimètre peropératoire ont remplace l'utilisation des

amplificateurs de brillance pour diriger les fixations occipito-vertébrales quand une

stabilisation est nécessaire. Avec la possibilité de l'intégré dans les systèmes de

neuronavigation, le geste chirurgicale est devenu plus précis et sécurisé.

1.6.3.1.2 Tomodensimètrie (TDM) :

La tomodensimètrie reste le gold standard pour l'étude des malformations osseuses de la

charnière crânio-rachidienne, telles que l'impression basilaire, une sténose canalaire ou une

Occipitalisation de l'atlas qui nécessite une prise en charge spécifique en plus des

thérapeutiques et gestes chirurgicaux spécifiques à la syringomyélie.(78)

L’analyse des reconstructions en 3 Dimensions permet une meilleure appréciation de

foramen magnum et établir le stratège de la décompression osseuse ainsi le contrôle

postopératoire de cette dernière. La fenêtre parenchymateuse ne montre pas une image nette de

la cavité syringomyélique qui paraît hypo intense au centre du cordon médullaire (Figure 27),

sans rehaussement après injection de produit de contraste iodé ce que la différencient des

tumeurs médullaires. Néanmoins cet examen reste limite lors de l’étude de l'étendue de la

cavité syringomyélique et nécessite une irradiation importante. L’utilisation de la TDM est de

plus en plus abandonnée lors de l’exploration de syrinx initiale pour affirmer le diagnostic, son

apport reste assez important dans l’exploration des malformations osseuses associent.

Actuellement et selon Atul GOEL, une instabilité C1C2 est incriminé dans la hernie des

tonsilles et la survenue de la syringomyélie ; et préconise une TDM dynamique centré sur la
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charnière pour le diagnostique d’une translation facettale et conditionne un traitement par

fixation C1C2

Figure 27: TDM (SPC) en coupe axiale, montre une cavité syringomyélique

Les reconstructions sagittales et coronales (Figure 28) peuvent donner une vision générale

de la situation anatomique cependant ils dépendent de l’opérateur et la résolution dépend des

performances de l'appareil utiliser par le radiologique, l’analyse redu meilleure avec l’IRM

dans les déférent plan à détrôner de loin la TDM. En plus l'exploration de rachis en entier

nécessite une irradiation large de patient.

Figure 28: TDM au cours de la syringomyélie avec reconstruction sagittale et coronale
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1.6.3.1.3 Imagerie par Résonance Magnétique (IRM):

L'Imagerie par Résonance Magnétique (IRM) cliniques datent des années 1980, est

devenue rapidement la méthode de diagnostic essentiel au cours des pathologies neurologiques

et spécifiquement médullaires, son avènement a fait progresser la connaissance des étiologies et

des mécanismes physiopathologiques d'une façon considérable.

L’étude morphologique en IRM doit comporter au minimum une exploration axiale et

sagittale en pondération Tl et T2 de l’ensemble de la moelle épinière et de l’encéphale.

L'étude centrée sur la cavité syringomyélique pondérée en Tl permettant de préciser le

siège et l’extension du kyste syringomyélique, le degré de la distension du kyste, une éventuelle

association avec une malformation de Chiari et l’existence de signes évocateurs d’une

extension bulbaire.

En l’absence de malformation de Chiari, une exploration complémentaire en pondération

Tl après injection de Gadolinium doit être systématiquement effectuée à la recherche

d’arguments en faveur d’une étiologie tumorale.

Au terme de l’exploration morphologique et en fonction de l’anamnèse du patient, il est

généralement possible de préciser l’étiologie des cavités (malformative, infectieuse,

traumatique, inflammatoire au décours d’une arachnoïdite ou tumorale).

L’exploration sagittale T2 permet de démontrer l’existence de pressions intra-kystiques

élevées. L’exploration vélocimétrique permet de la différence entre les kystes évolutifs ou non

par l’étude des vitesses intra et périkystiques. Cette technique constitue la méthode de choix

pour l’évaluation de l’efficacité de traitement surtout la décompression de la charnière cervico-

occipitale chez les patients porteurs de cavités syringomyéliques malformatives.

Des nouvelles séquences telles que les séquences « FASTE » permettent de réaliser des

études dynamiques de la jonction crânio-occipitale en utilisant une antenne « corps » avec des

coupes ultrarapides de quelques secondes. L’étude morphologique est couplée à une étude du

flux du liquide céphalorachidien (LCR).

La réalisation d’une IRM encéphalique est nécessaire pour rechercher une éventuelle

hydrocéphalie ou d’autres anomalies de l’encéphale. Il faut étudier la moelle et le rachis dans

leurs ensembles, avec l'analyse de la charnière cervico-occipitale, du cul de sac dural et de la

région sacrée pour le diagnostic des dysraphysmes associés.
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Figure 29: Aspects de la cavité syringomylique a l'IRM en coupes sagittales.
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1.6.3.1.4 Apport de l’imagerie par résonance magnétique de flux ou par contrat de phase

dans la syringomyélie foraminale :

La réalisation d’une IRM encéphalique est nécessaire pour rechercher une éventuelle

hydrocéphalie ou d’autres anomalies de l’encéphale. Il faut étudier la moelle et le rachis dans

leurs ensembles, avec l'analyse de la charnière cervico-occipitale, du cul de sac dural et de la

région sacrée pour le diagnostic des dysraphysmes associés. La séquence 3D-T2 haute-

résolution (Ciss, Drive, Fiesta, flux...), par sa bonne résolution spatiale, donne des images fines,

avec un excellent contraste entre le LCR (en hypersignal) et les structures vasculo-nerveuses

(hyposignal), c’est-à-dire une cisternographie performante.

L'IRM de flux par contraste de phase génère un contraste de signal entre les noyaux

circulants et les noyaux stationnaires en sensibilisant la phase de l'aimantation transversale à la

vitesse de déplacement. Ces deux ensembles de données sont acquis avec une sensibilisation

opposée, donnant une phase opposée pour les noyaux mobiles et des phases identiques pour les

noyaux stationnaires.

Pour les noyaux stationnaires, la phase nette est nulle et leur signal est éliminé dans

l'image finale. Cependant, les noyaux en écoulement se déplacent d'une position du gradient de

champ à une autre, entre le moment de la première sensibilisation et celui de la deuxième

sensibilisation, comme la phase varie avec la position dans le champ, la phase nette après

soustraction des deux ensembles de données n'est pas nulle, il existe un signal résiduel

provenant du LCR en écoulement (79).

Dans la syringomyélie, la détection de l’écoulement pulsatile de LCR dans la cavité est à

la fois prédictive d’un élargissement ultérieur de syrinx et peut aider à la distinguer d’une

myélomalacie ; L'imagerie de flux dans le LCR peut fournir une évaluation directe pour le suivi

postopératoire chez les patients atteints d’une cavité syringomyélique (79) (80).

Bien que les critères de sélection pour la chirurgie reposent principalement sur le degré

de l’hernie tonsillaire et sur les symptômes apparents, l'étude de degré d'obstruction au flux de

LCR plutôt que le degré de l’hernie tonsillaire peut mieux sélectionner les patients les plus

sensibles à la chirurgie (Figure 30).

Le profil de vélocité du LCR amélioré après la chirurgie chez les patients ayons subi une

décompression de la fosse cérébrale postérieure est utile pour anticiper une amélioration

symptomatique, en effet le flux de LCR redevient normal et correspond à une amélioration

clinique (79).
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L'exploration des espaces périmédullaires peut montrer des brides d’arachnoïdite, et

l’IRM de flux objective l’arrêt de la circulation de LCR, ainsi l’étude peut montrer un flux

intra-cavitaire anormal témoignant de l’évolutivité de la cavité syringomyélique.
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Figure 30: Aspect IRM de la syringomyelie associe a la malformation de Chiari

IRM pondérée en T1 montre une citerne rétro cérébelleuse élargie (a).

Flux de LCR pulsatile visible dans la grande citerne dilatée (b)

Figure 31: IRM T2 et IRM de flux pré et postopératoire.
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1.6.3.1.5 IRM en Séquence de tenseur de diffusion médullaire (la tractographie):

Ces séquences permettent une étude des faisceaux et la fraction d’anisotropie appelée

IRM de tracking des fibres (81).

L’IRM de diffusion et de tenseur de diffusion joue un rôle majeur dans le diagnostic des

lésions cérébrales, et dans leurs évaluations pronostiques, cette imagerie de tenseur de diffusion

peut être réalisée sur la moelle, également améliorant la sensibilité diagnostique et pronostique,

a condition de faire quelques adaptations (82).

Afin d’effectuer une tractographie des fibres de la moelle dans des conditions optimales,

il faut pouvoir détecter l’ensemble des faisceaux des fibres sans avoir à utiliser la technique de

« graine » (seeding). Le logiciel va rechercher tous les faisceaux de fibres passant par une

région et les afficher. Si l’on dispose d’algorithmes permettant de rechercher toutes les fibres

connectées dans tout le volume d’exploration, les résultats sont supérieurs en nombre de fibres

détectées ainsi qu’au niveau de la visualisation 3D de la structure explorée.

L’utilisation de L’IRM de tenseur de diffusion et la tractographie de la moelle pour

l’étude de la syringomyélie permet de visualiser l’intégrité ou la destruction des faisceaux

spinothalamiques caractéristiques de la pathologie (82).

Pr Denis DUCREUX – Neuroradiologie – CHU de Bicêtre

Figure 32: Tractographie des fibres médullaire.
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1.6.3.1.6 Techniques et conditions de réalisation de l'IRM au cours de la syringomyélie:

Les antennes en échelle, type « phased-array », permettent une étude de plusieurs

segments rachidiens simultanément. Les coupes sagittales et axiales sont réalisées en

pondération T1 et T2. Les séquences T2 sont habituellement réalisées en turbo ou FAST spin

écho T2. Les séquences en écho de gradient T2 peuvent être utiles pour localiser précisément

les petites cavités filiformes par rapport à la substance grise médullaire en « H » et au canal

épendymaire.

Les coupes frontales sont utilisées s’il existe une importante déformation scoliotique. Le

Gadolinium sera utilisé systématiquement s’il existe le moindre doute de pathologie tumorale,

infectieuse ou inflammatoire.(83)

1.6.3.1.7 Résultats de l’IRM

Kystes primitifs ou foraminaux : Ils sont les plus fréquents, et dus à une obstruction de la

grande citerne par un abaissement des amygdales cérébelleuses dans le foramen magnum :

- Il s’agit de la malformation de Chiari de type 1 le plus souvent, lorsqu’elle est isolée.

- Dans le Chiari de type II, les amygdales sont abaissées jusqu‘en C2 et il y avec un

abaissement du tronc cérébral et du V4, parfois d’autres anomalies, telles qu’une sténose de

l’aqueduc de Sylvius avec hydrocéphalie, un aplatissement du pont, une petite fosse postérieure

et un dysraphisme lombo-sacré.

L’IRM permet l’étude de la charnière cervico-occipitale et retrouve le comblement de la

fosse cérébrale postérieure .Les amygdales cérébelleuses sont généralement fines, effilées et

pointues à la différence des engagements amygdaliens où les tonsilles sont convexes.

La cavité syringomyélique peut s’étendre à toute la moelle de C1 au cône médullaire. Il

est exceptionnel qu’elle atteigne ou dépasse le foramen occipital donnant une syringobulbie. Il

est possible d’obtenir une évaluation volumique approchée, en utilisant l’index de VAQUERO

à partir de la mesure du diamètre antéropostérieur du kyste (84).

L’étendue du kyste est évaluée sur les séquences sagittales en T1 : la cavité peut être ou

non sous tension, avec des espaces périmédullaires réduits, et un kyste biconvexe sur les coupes

axiales.(81)
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Le kyste syringomyélique est de signal identique au liquide cérébro-spinal. Il peut

exister un agrandissement du canal rachidien avec des vertèbres plus hautes que larges.

Quand la moelle kystique n’est pas distendue, elle est étalée transversalement avec un

kyste paraissant aplati. Le kyste se développe surtout sur la région cervicale basse et dorsale

haute. Il peut présenter des pseudo-cloisons. Il peut être médian ou latéralisé, quelquefois

dédoublé en « canon de fusil ». Sur les coupes axiales, il est souvent objectivé des « fentes de

communication » avec des espaces sous arachnoïdiens, le plus souvent postérieures au niveau

des racines. L’extrémité supérieure du kyste est effilée à la différence des kystes tumoraux où

l’extrémité est arrondie sur les coupes frontales ou sagittales.

Il est intéressant d’étudier la cinétique du LCR (IRM vélocimétrique) dans les cavités

syringomyéliques et dans les espaces sous arachnoïdiens, afin d’apporter une nouvelle

approche physiopathologique, la mesure du flux ayant souvent une valeur pronostique de ces

lésions (81). Le principe d’exploration vélocimétrique repose sur le fait qu’il existe un

déphasage entre l’animation des SPINS circulants et SPINS stationnaires. La phase des spins

est directement proportionnelle à leurs vitesses. L'acquisition des signaux est soumise à

l'apparition de l'onde R sur le GATING cardiaque

L'étude du flux permet d'affirmer la pulsatilité du liquide cérébro-spinal ; celle-ci étant

rythmée par le cycle cardiaque avec des mouvements liquidiens qui ont une direction crânio-

caudale en systole (hypo signal en séquence de flux) et caudo-crâniale en diastole (hyper

signal en séquence de flux).

La courbe vélocimétrique est caractérisée par un pic systolique qui survient toujours

dans le premier tiers du cycle cardiaque, soit 20 % du cycle RR. L'intensité des vitesses est

variable d'un sujet à l'autre. Le pic des vitesses systolique correspond au pic artériel mesuré au

niveau carotidien.

Chez le sujet normal, il apparaît que les vitesses systoliques sont plus faibles et le pic est

plus précoce chez les personnes porteuses d'une large grande citerne. La mesure du flux dans

les kystes syringomyéliques est comparable à celle observée dans les espaces sous-

arachnoïdiens des sujets normaux. Il n'existe aucune corrélation entre les vitesses kystiques et

le volume des kystes; par contre les vitesses apparaissent plus élevées chez les patients à grade

clinique élevé (atteinte sévère) (81)
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Kystes primitifs non foraminaux : Le kyste communique parfois avec le quatrième

ventricule. Sur les séquences T2, il est habituel de voir des hypo signaux de flux au niveau de la

communication de la cavité avec le 4e ventricule en situation bulbaire, traduisant une

circulation intense de LCS (83). Il existe également des cavités filiformes, isolées, de

découverte fortuite, sans traduction clinique et sans valeur pathologique. L'hypothèse d'une

persistance de la perméabilité du canal de l'épendyme a été soulevée, avec présence d'un

revêtement cellulaire épendymaire au niveau de la cavité au lieu d'une gliose, comme dans les

kystes syringomyéliques. Le diagnostic différentiel peut être difficile en particulier dans les

hydromyélies anciennes car il peut exister une gliose secondaire (83). Cette cavité est située au

niveau du canal de l'épendyme à l'union 1/3 antérieur et 2/3 postérieurs de la moelle au centre

du « H » de la substance grise. Elle est souvent associée à une hydrocéphalie.

Dans d'autres malformations (dimyélie, diastomatomyélie, moelle basse attachée), il est

fréquent de retrouver une cavité centromédullaire, Le kyste s'interrompt habituellement au

niveau de la moelle normale sus-jacente. Une forme particulière est le « ventricule terminal »

localisé au niveau du cône médullaire : ce kyste isolé est l'exagération de développement de la

terminaison du canal central de l'épendyme(85), selon l’importance de volume, Il peut exister

des signes cliniques de compression du cône médullaire.

1.6.3.1.8 Imagerie postopératoire

Elle est essentielle pour contrôler l'évolution des syrinx d'une part, et pour analyser la

bonne perméabilité du foramen magnum, permettant d'évaluer l'efficacité de l'élargissement de

la néo-grande citerne et d'évaluer également son caractère fonctionnel après une décompression

de foramen magnum (86). L'étude morphologique permet l'analyse de l'évolution de la cavité

intra médullaire au niveau de l'ensemble de la moelle en évaluant à la fois son extension en

hauteur ainsi que le volume de la cavité. Elle permet également d'apprécier la réapparition ou

non des espaces sous-arachnoïdiens péri médullaires. L'étude de flux prend là toute son

importante et l'exploration vélocimétrique qualitative permet directement de visualiser la

cinétique du liquide cérébro-spinal au niveau de la charnière cervico-occipitale. Lorsqu'elle

visualise un flux intense au niveau de la néo-grande citerne, cette technique permet d'affirmer

l'efficacité du geste chirurgical ce qui permet le diagnostic différentiel avec une méningocèle

postopératoire en démontrant le caractère non circulant de la poche rétro cérébelleuse. Il

convient, néanmoins, de ne pas oublier que des vitesses faibles peuvent se rencontrer dans des

espaces sous-arachnoïdiens élargis.
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L'exploration vélocimétrique qualitative postopératoire permet de visualiser le degré de

libération des espaces sous-arachnoïdiens. L'analyse vélocimétrique peut également être utile

en postopératoire en évaluant les mouvements liquidiens périmédullaires.(78)

1.6.3.2 Imagerie des anomalies de la Jonction Crânio Cervicale :

1.6.3.2.1 Malformation de Chiari type I :

Représente une incidence de 0,9% dans la population pédiatrique souvent de découverte

fortuite. L’ectopie amygdalienne se major avec le temps généralement et devient

symptomatique où provoque une aggravation clinique, s'accompagne d’une syringomyélie dans

50% des cas , ou d'une hydrocéphalie. Parfois le facteur déclenchant d’une aggravation clinique

est un traumatisme crânien(87).

La malformation de Chiari est définie par une hernie des tonsilles cérébelleuses

(amygdales cérébelleuses) dans le foramen magnum de plus de 5 mm au-dessous de la ligne de

MacRae unissant le bord inferieur de Clivus et le basion, le reste de cervelet, le V4 et bulbe

rachidien reste dans une position normale.

Nous parlons d’ectopie tonsillaire lorsque la ptose est située entre 3 et 5 mm.

Moins de 3 mm est considérée comme une variante de la normale

Figure 33: shimas illustratif de l'anomalie de chiari type I.
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Sur les coupes sagittales médiales quelle que soit la pondération T1 ou T 2, les tonsilles

apparaissent dans une situation basse accompagnons la moelle allongée discrètement abaissée

et la moelle cervicale, les autres structures nerveuses restent indemnes et dans leur situation

normale, est considérée pathologique si elle dépasse les 5 mm au-dessous de la ligne de

MacRae qui uni le bord inferieur de Clivus au rebord inferieur dans son point le plus antérieur

de l’os occipital

Les tonsilles prennent un aspect pointu et effilé ; La citerne cérébello-médullaire

(grande citerne) absente et son espace est comblée par les tonsilles ; Sur les coupes coronales

les tonsilles appariaient en situation de ptose mais d’une façon asymétrique.(87)

Figure 34: aspect des tonsilles au cours de malformation de Chiari type I.
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Les coupes axiales (horizontales) centrées sur le foramen magnum montrent un

comblement de l’espace, permet d'identifier les amygdales en situation anormale similaire à la

situation des engagements des amygdales cérébelleuses au cours de l’hypertension

intracrânienne, ces coupes permettent d’apprécier le degré de la compression exercer sur la

jonction bulbo-médullaire.

Figure 35: IRM en coupe coronale montre l'asymetrie de la descente des tonsilles cérébelleuse .

L’IRM permet l’évaluation des résultats poste opératoire de traitement

neurochirurgicale en montrant l’ascension des tonsilles et la réapparition d’une citernes

cérébéllo-médullaire bien visible sur les coupes sagittales en pondération T2.(87)

Figure 36: IRM comparative pré et post opératoire d une Malformation de Chiari type I

Plusieurs paramètres à l’IRM ont été établi pour évaluer la sévérité de la malformation

de Chiari type I sa corrélation avec la symptomatologie clinique pour guider le traitement

chirurgical et le pronostic, néanmoins la plupart restent controversés.
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La surface du foramen magnum est de 30 à40 mm sur le diamètre antéropostérieur et de

30 à 35 transversalement laisse passage à la moelle allongée, les artères vertébrales et les

racines des nerfs spinaux ; théoriquement la surface libre en dehors de ces éléments est de 19

mm2. (88)(89) (90)

L’étude de la longer de la hernie tonsillaire, calculé sur des coupe d’IRM sagittales

médianes pondérés en T2 allant de la ligne de Mc Rae jusqu’à la pointe ; permet de différencier

4 groupe, classé selon le degré de la descente :

- 2-5 mm : suspicion d’une malformation de Chiari

- 5-9 mm : Legé

- 10-14 mm : modérés

- > 14 mm : sévère

J. Pascual et ces collaborateur ont démontré que il n y'a pas de corrélation directe entre

la sévérité de la symptomatologie surtout les céphalées et la longueurs des tonsilles herniés a

travers le foramen magnum (90), l'obstruction de foramen par les tonsilles provoque une

augmentation de la pression intracrânienne pouvant induire une ischémie cela ne peux être due

que a une compression au niveau de la Junction.

Figure 37: mesure de la longueur de la hernie des tonsilles.
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E. Doruk et collaborateurs, rapporte un nouveau paramètre sous forme de valeur

numérique qui est supérieure pour apprécier la sévérité clinque dans la malformation de Chiari

pour distingué les patients avec des céphalées, une l’augmentation de la pression intracrânienne

ou les signe cérébelleux au cours de la syringomyélie ; ce paramètre est l index de la

compression cervico-médullaire (CMCR) qui rapporte la surface de la hernie tonsillaire

(HCTSA) a la surface de foramen magnum (FMSA), plus l’indice est élevé la symptomatologie

est plus sévère ; ce paramètre radiologique est promoteur pour le pronostic et permet une

sélection des patient candidat a une éventuelle chirurgie de décompression.

"A" surface occupé par les tonsilles sur une TDM en coupe axiale parenchymateuse.
"B" surface totale de foramen magnum sur une TDM cérébrale en fenêtre osseuse.

Figure 38: calcule de la surface de la hernie tonsillaire.

Les surfaces sont calcule en mm2, sur des fenêtres parenchymateuse pour la hernie

tonsillaire et sur les fenêtres osseuse pour la surface de foramen magnum sur une TDM en

coupe axial centre sur le foramen magnum. Le rapport ne dépend pas des particularités

anatomiques ni ethniques et n’est pas influence par le sexe des patients (90) (91).

1.6.3.2.2 Analyse Stéréologique et Morphométrique De la MC I à l’IRM:

Des anomalies de la jonction crânio-vertébrale telles qu'une invagination basilaire, une

platybasie, une petite fosse postérieure, une concavité du Clivus, une Occipitalisation de l'atlas

et du Spina Bifida dans la région cervicale supérieure peuvent être rencontrées à un taux proche

de 20-30% au cours de la malformation de Chiari avec ou sans une syringomyélie.

La méthode Cavalieri, également appelée méthode des indivisibles, a été développée par

Bonaventura Cavalieri pour calculer les volumes ; qui est utilisé avec une popularité croissante

dans les études cliniques, en particulier ces dernières années. Cette méthode permet de

construire des modèles de structure 3D à partir d’images 2D de tomodensitométrie et d’IRM

prises de manière parallèle en plusieurs étapes (88).
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Figure 39:Mensuration Morphométrique de la fosse cérébrale postérieure

Sur des coupes sagittales pondérées en T1 d’IRM, six paramètres de la fosse postérieure

peuvent être calcules, quatre paramètres ostéo-duraux et deux sur les structures neurales,

Sur une étude de 66 cas dont 33 patient porteur d une malformation de Chiari et 33 sujets

normaux control, effectuer par Ozan Alper Alkoç et ces collaborateurs en Türkiye. Rapportent

que la longueur moyenne des éléments neurologiques est identique entre les deux groupes. En

revanche, parmi les portions ostéo-durales étudiées, la longueur moyenne du basi-occiput est

statistiquement plus courte dans le groupe avec la malformation de Chari type I (19,4 mm) que

dans le groupe contrôle (25,7 mm) avec p = 0,003. Les mesures du supra-occiput et de l’angle

tensoriel sont superposables entre les deux groupes.

Chez les patients porteurs d’une MC-1, une disproportion crânio-encéphalique liée au

développement normal de structures cérébelleuses au sein d’une fosse postérieure étroite est

constaté. L’hypoplasie occipitale se limite à la sous-unité antérieure basi-occipitale, entraînant

une diminution de la profondeur de la fosse postérieure. L’origine de la Malformation de Chiari

type 1 pourrait alors se situer soit à un stade très précoce par insuffisance du mésoderme para-

axial céphalique, soit à un stade plus tardif par fermeture prématurée de la synchondrose

sphéno-occipitale(92).
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1.6.3.2.3 Imagerie des autres pathologies du foramen magnum :

L’imagerie moderne a totalement modifié l’approche diagnostique, la TDM et l’IRM

étant devenues les deux techniques de référence pour l’étude de la charnière cervico-occipitale

La crâniométrie de la charnière cervico-occipitale fondée sur de multiples lignes, des

mensurations et repères, apprécie les déformations et les déplacements dans trois directions :

antéropostérieure, ascendante descendante (crânio-caudale) et transversale (Figure 39).

Ligne de Chamberlain: unit le bord postérieur du palais osseux au bord postérieur du trou

occipital. A l’état normal, le sommet de l’odontoïde et l’arc antérieur de l’atlas restent au-

dessous de cette ligne

Ligne de MacGregor: est utilisée en cas de difficulté à situer le bord postérieur du trou

occipital. Cette ligne s’étend entre le bord postérieur du palais osseux et le point le plus déclive

de l’écaille occipitale. Tout déplacement du sommet de l’odontoïde de plus de 5 mm au-dessus

de cette ligne est considérée comme pathologique

Ligne basilaire de Wackenheim : elle prolonge vers le bas la tangente au clivus, affleure

chez un sujet normal le bord supérieur de l’odontoïde. Elle apprécie le déplacement

antéropostérieur de l’odontoïde

Angle basal de Welcher : est formé par l’étage antérieur de la base du crâne et le clivus. Il

varie entre 132-140°. L’ouverture de cet angle détermine la platybasie

Ligne de MacRae: unie le bord postérieur inferieur de clivus au bord inferieur et antérieur

de l occipitale représente la limite de formen magnum, se dessine sur les coupe sagittale de

l'imagerie.

Ligne Inter-vestibulaire: ligne passant sur les limites inférieures des vestibules auditifs

sur les images en coupe coronale.

Angle clivus-rachis cervical (150-180°)

Ligne atlanto-occipital

Index de Klaus (30-40 mm)

Ligne bimastoïdienne: obtenue en réunissant la pointe des mastoïdes. Elle passe

normalement par les articulations occipito-atloïdiennes et la pointe de l’odontoïde qui peut la

dépasser de quelques millimètres

Ligne bi-digastrique: obtenue en réunissant les deux rainures digastriques (union

mastoïde et bas du crâne), passe normalement à 1,5 cm au-dessus des articulations occipito-

atloïdiennes et du somment de l’odontoïde
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1.6.3.2.3.1 Impression basilaire

Elle correspond à une position trop haute du rachis cervical supérieur qui fait procidence

au niveau de la base du crâne ; Cliniquement, elle se manifeste par une brièveté du cou et un

port anormal de la tête. L'anomalie est asymptomatique ou peut entraîner un syndrome de

Claude Bernard Horner, un syndrome pyramidal associe a une symptomatologie évoquant une

syringomyélie. Elle est soit congénitale rare, par hypoplasie de la lame basilaire de l'occipital,

aplasie ou hypoplasie des condyles occipitaux ; Ou le plus souvent acquise par déformation

osseuse dans le cadre de la maladie de Paget ou la polyarthrite rhumatoïde (93). Association

dans 1/3 des cas à une malformation de Chiari ou une syringomyélie (94).

Elle est suspectée lorsque les masses latérales C1–C2 sont mal visualisées sur le cliché de

face bouche ouverte. Plusieurs repères ont été décrits sur les radiographies de crâne :

Sur la radiographie du crâne et rachis cervical de profil centrée sur la charnière :

Normalement la dent de C2 resté au dessous de la ligne de Chamberlain (allant du bord

postérieur du palais osseux au bord postérieur du trou occipital). Au cours de l’Impression

basilaire, la dent de C2 dépasse la ligne de plus de 7 mm.

Ligne de Mc Gregor C'est la ligne allant du bord postérieur du palais osseux au bord

inférieur du trou occipital. Dans la situation normale la dent de C2 est sous cette ligne.

Cependant au cours de l’Impression basilaire, la dent de C2 dépasse la ligne de plus de 9 mm

chez l adulte et 5 mm chez l'enfant entre 3 et 18 ans).

La Distance temporo-mandibulaire-atlas de Fischgold et Lièvre qui est la distance entre

le bord supérieur de l'arc antérieur de l'atlas et l'articulation temporo-mandibulaire ; elle est

inferieure a 17 mm dans l’Impression basilaire (Normale = 30 mm)

Sur la radiographie de face bouche ouverte centrée sur C1–C2 :

Ligne bimastoïdienne de Fischgold et Metzger, C'est la ligne définie par la pointe des

mastoïdes. Cette ligne affleure la pointe de l'odontoïde de 2 à 3 mm. Au cours de l’Impression

basilaire, la dent de C2 dépasse la ligne de plus de 3 mm

Ligne digastrique, C'est la ligne joignant l'union des mastoïdes et de la base du crâne, la

dent de C2 reste en dessous. Au cours de l’Impression basilaire, la dent de C2 dépasse cette la

ligne
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Figure 40: imagerie de l'impression basilaire

1.6.3.2.3.2 Platybasie :

C’est un aplatissement de la base du crâne, soit congénital ou acquis lors de l’évolution

de la maladie de Paget. L associations et fréquente avec la syringomyélie et la malformation de

Chiari type I ou II, le diagnostique et base sur le calcule de l’angle basal de Welcker sur la

radiographie de Crâne de profil ou les reconstructions sagittale de la TDM cérébrale ; l’IRM

en coupe sagittale permet aussi de pose le diagnostic au même temps que les autres

malformations nerveuses de la charnière crânio-cervicale associes.

L'angle est calcule entre la ligne joignant le Nasion et le tubercule de la selle turcique, et

la ligne joignant le tubercule de la selle turcique et l'extrémité inférieure de la lame

quadrilatère. La normal est située entre 125 et 143°, nous parlons de platybasie si l’angle

dépasse 143° (93).
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1.6.4 NEUROPHYSIOLOGIE :

Les explorations neurophysiologiques au cours de la syringomyélie ne sont

pas dotées de caractères spécifiques mais ils peuvent renseigner sur le degré de la

souffrance des voies nerveuses ascendantes et descendantes leurs normalités ne sont pas

étonnante ainsi leur gravite.

Potentiel évoquer somesthésique (PES) un potentiel évoquer somesthésique du tronc

poplité pour le membre inferieur ; la stimulation est effectuer en arrière de la malléole interne et

les réponses sont recueilles au creux poplité avec une référence au niveau de la crête iliaque

puis au niveau du scalpe en avec une référence au niveau de l oreille controlatérale

Stimulation effectue sur une durée de 0,1 ms, fréquence de 3Hz et une bande passante de

1Hz-3kHz. Les amplitudes son mesure sur la ligne de base à N31 et de pic P14-N20 pour les

PES médian et N31-P40 pour les PES de tronc poplité.(95) (96)

Potentiel évoqué moteur (PEM) : Comporte une stimulation Rolandique de type

anodique controlatérale et une stimulation type cathodique au deux niveau entre C1C2 et entre

C7D1 la réponses et enregistré aux niveaux des muscles cibles ; le stimule est délivré à une

intensité de 600-1000 V pendant une durée de 50 µs ; Le recueille s effectue aux niveaux :

muscle court abducteur de pouce.(95)

Electromyogramme: Explore l'atteinte périphérique qui n est pas constate dans la

syringomyélie, il peut être pathologique surtout lors des évolutions avancés de la maladie, les

anomalies détectés ne représente pas une valeur sémiologique spécifique, renseigne sur le

degré de la souffrance des nerfs périphériques qui peut être sensitive ou motrice et parfois

mixte.

1.6.4.1 Lésions centromédullaires

Les lésions centromédullaires touchant la corne postérieure de la moelle se traduisent par la

diminution d’amplitude ou la disparition du potentiel spinal segmentaire correspondant aux

niveaux métamériques atteints ; N13 ou N22 respectivement pour les PES des membres

supérieurs et inférieurs. Lorsque la conduction dans les voies sensitives spinales est préservée,

les potentiels de jonction cervico-bulbaire (P14 et P30) et les potentiels corticaux (N20 et P39)

sont normaux. Cet aspect n’a pas de spécificité étiologique, il peut être observé aussi bien dans

les syringomyélies que dans les tumeurs intra médullaires. En effet nombreuses sont les

lésions compressives médullaires qui provoquent des anomalies de l’ensemble des réponses à

l’exception des réponses périphériques(97)
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1.6.4.2 Lésions de la jonction cervico-bulbaire :

Lorsque la conduction est ralentie ou interrompue au niveau de la jonction cervico-bulbaire,

les réponses périphériques et les réponses segmentaires spinales (N13 et N22) sont respectées ;

alors que les potentiels P14 et N18 aux membres supérieurs, le potentiel P30 aux membres

inférieurs, ainsi que les réponses corticales sont abolis ou anormaux. Les anomalies des PES

peuvent être dissociées pour les membres supérieurs et inférieurs, ou observées pour un seul

membre ou un seul hémicorps selon la topographie de la lésion. Lorsque l’interruption de la

conduction à l’étage cervico-bulbaire est incomplète, le potentiel P14 persiste mais la

dispersion de la volée afférente provoque une diminution de son amplitude, qui peut être

évaluée par la mesure du rapport P9/P14, souvent associée à un allongement de l’intervalle P9-

P14. L’évaluation de l’amplitude du potentiel P30 est en revanche difficile, si bien que

l’absence de ce potentiel ou un retard de sa latence ont une valeur pathologique fiable(97).

anesthésie thermo algique bilatérale C6-D6/EMC 2007

Figure 41: Abolition isolée du potentiel cervical N13

EMC 2007 / F. Mauguière

Figure 42: Abolition du potentiel cervical N13 et anomalie de la conduction
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Les études SSEP trouvent un excellent intérêt au cours de la surveillance peropératoire,

toutes les interventions chirurgicales à la jonction crânio-cervicale peuvent être potentiellement

nocive pour le tronc cérébral, en particulier dans la malformation de Chiari type I avec

compression à ce niveau. Pour augmenter la sécurité pèropératoire, la surveillance SSEP

pendant toute la procédure neurochirurgicale, le MSEP a été testé à toutes les étapes pertinentes

de la procédure chirurgicale (95):

- Au début après l'induction de l'anesthésie, c'est-à-dire avant le positionnement

du patient ce qui donne un état de base et 10 minutes après le positionnement

- Lors de l’ouverture du foramen magnum, au cours de la laminectomie de C1 et

ouverture de dure mère

- Lors de l’ouverture et l'archnoïdolyse et la coagulation des amygdales ainsi que

ouverture du quatrième ventricule.

- Fermeture durale (Insertion du patch dural), Fermeture des tissus mous

- La fin de la procédure.

La présence d'un PES reproductible est une condition préalable pour toute utilisation

ultérieure comme mesure de contrôle pendant positionnement et chirurgie. Un PES

pathologique à la base sert de preuve supplémentaire de compression crânio-cervical.

Trois périodes sont les plus intéressantes lors de la décompression foramen magnum:

L’étude initiale avec le patient sur son dos en position neutre, la position opératoire définitive et

au cours de la coagulation des amygdales cérébelleuses avec ouverture du quatrième ventricule

L’intensité de la stimulation peut être augmentée jusqu'à triple de la valeur normale

pour une réponse, pour savoir si au moins quelques tractus sont toujours en fonctionnement,

avec cet ajustement, a noté que les atteintes bilatérales sont inhabituelle ; cependant l’atteinte

unilatérale est constaté chez un grand nombre de patients porteurs d’une syringomyélie associe

a une malformation de Chiari type I, Les PES gravement déformés sont un autre phénomène

fréquent, les distorsions sont caractérisées par une augmentation de la latence médullaire et

bulbaire (N13, N15) et centraux (N20, P25), un élargissement des composants individuels

(N15, N20, P25) et une amplitude réduite.(95)
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Les résultats neurophysiologiques lors du positionnement, en particulier pendant

l'antéflection la tête du patient sous anesthésie générale, doivent être enregistrés sans

interruption et continués pendant au moins au moins 10 min après la fixation définitive de la

tête ; les changements typiques lors des manœuvres de positionnement sont:

Augmentation de la latence de composants simples, réduction d'amplitude des

composantes individuelles, ou la perte de certains ou de tous les composants. En cas de

détérioration de la PES une modification du positionnement est suggérée pour permettre une

récupération de la vague. Dans un tel cas, il est conseillé d'étendre le cou et de rétroflexer la

tête légèrement car réduisant ainsi la pression sur le tronc cérébral et le cordon médullaire

cervical.

Une augmentation de la latence des composants individuels de 1 ms est considérée

comme acceptable si elle s’arrête lors de la modification de positionnement, de même la

réduction d'un tiers de l'amplitude de composants individuels est considérée comme acceptable.

Si cela continue, une modification de positionnement est recommandée.

Plus de 75% des patients garde leurs niveaux de qualité des PES ou présentes une

détérioration temporaire pendant la décompression du foramen magnum, Un petit groupe

d'environ 5% a montré une amélioration des PES.

En peropératoire, une détérioration transitoire des PES est observée lors de la

coagulation des amygdales cérébelleuses. Cependant, des changements durables n'ont pas été

provoqués par cette manœuvre.(2) (95)
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1.7 ÉVALUATION GLOBALE DE DEGRE DE L’HANDICAPE AU COURS DE LA

SYRINGOMYELIE :

Au terme de l'examen clinique, plusieurs échelles peuvent être utilisées pour avoir une

évaluation de l'état clinique et permettre l’évaluation de l’évolution sans ou avec traitement

médical ou chirurgical ainsi jugé l’efficacité ou non de ces derniers ; néanmoins les testes

doivent être facile à réaliser et reproductible d'une façon la plus fidele que possible par

plusieurs opérateurs.

Les scores et les échelles les plus utiliser sont le score ASIA et le score JOA pour évaluer

l’état clinique pré et poste opératoire, ces scores malgré leurs preuves lors des pathologies

tumorales et traumatiques de la moelle épinière restent un moyen de suivie du fait de leurs

sensibilités à la majorité des signes cliniques rencontrés au cours de la syringomyélie.

Aucun score clinique n’est spécifique à l’évaluation de la syringomyélie de ce fait certain

score dédie à d’autres pathologies ont été appliqués par analogie aux symptômes cliniques

communs, cependant restent insuffisants pour une application à la fois reproductible et

objective.

Le principe d’appliquer un score reproductible et significatif permettant d’évaluer une

pathologie dont l'évolution est relativement lente et longue, avec des lésions souvent

irréversibles rend la tâche difficile à laquelle se rajoute l'inhomogénéité de la population étudie

rapport par la littérature que soit concernant l'âge d'atteinte ou la symptomatologie elle-même.

Les différents scores utilisés :

Score de Klekamp-Samii: échelle proposée et validée par Klekamp et Samii en 1993,

largement utilisée dans la littérature neurochirurgicale pour les pathologies médullaires

chroniques. Permets une évaluation chiffrée de la situation clinique. Elle varie de 0 à 25 (25

étant le score d'une personne sans handicap)(68) (98).

Score ASIA (American Spinal Injury Association): trouve son importance dans

l’évaluation précise de déficit sensitif et moteur validé par l’ « International standards for

neurological classification of spinal cord injury » révisé en 2002 à Chicago. Cette

classification permet une évaluation très précise et chiffrée du déficit neurologique (moteur et

sensitif) et donc de pouvoir suivre minutieusement l’évolution de ce déficit dans le temps.

Score de Karnofsky (Aminoff-Logue Grading Score), modifier par Rankin : ce score

complémentaire aux deux précédents qui permettent une analyse détaillée de la situation

neurologique. Il est utile d’avoir un aperçu global de l’état neurologique et de l’autonomie des

patients et prédire le retentissement sur la vie socioprofessionnelle.
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Classification modifiée de McCormick: permettant de classe les patients en quatre

stades croissant en se basant sur la présence de déficits neurologique et son retentissement sur

la vie quotidienne depuis le stade I «déficit nul où minime n’affectant pas la fonction marche

normale» au stade IV «déficit sévère avec impossibilité à marche et perte d’autonomie»

(Annexe 4)

Evaluation de la douleur: elle est capitale surtout quelle pose souvent une plainte

fréquente et un problème thérapeutique que soit médicale ou après chirurgie, les échelles les

plus utiliser (68):

Echelle visuelle d'évaluation de la douleur (EVA) : consiste à demander au patient

d'évaluer sa douleur sur une échelle de 10, plusieurs réglettes pour faciliter la communication

avec les patients et les faire participer à l’examen d’une façon active ont été développé et

adapté en plaçant des images reflétant le degré de la douleur et permettre la communication

avec les enfants surtout (Annexe 7).

Le questionnaire douleur de Mc Gill (Melzack 1975) et sa version abrégée (Mc Gill short

form questionnaire, Melzack 1986), la version abrégée comporte 15 items (11 items sensoriels

et 4 items affectifs), côtés chacun sur une échelle catégorielle en 4 items (Annexe 8)

Le questionnaire de Saint Antoine (QDSA) : sa version abrégée à 16 items, explore sur les

9 premiers items le versant sensori-discriminatif de la douleur, et sur les 7 derniers son versant

affectif et émotionnel. Cependant, la version abrégée n’est pas validée dans la littérature Anglo-

Saxonne. (Annexe 9)

Le questionnaire DN4: développés par Bouhassira et ses collaborateurs en 2005 pour

l'évaluation de la douleur neuropathique en 4 questions; est un outil diagnostique et non un

questionnaire d’évaluation de la douleur neuropathique. Il a sa place dans le diagnostic de

douleur neuropathique et le diagnostic différentiel avec d’autres types de douleur (nociceptive,

inflammatoire, viscérale, etc). Il est donc très adapté au diagnostic de la nature de la douleur

dans la syringomyélie. Ce questionnaire comporte 7 items d’interrogatoire basés sur les

symptômes des patients et 3 items simples d’examen clinique. Un score de 4 sur 10 permet le

diagnostic de Douleur Neuropathique avec une sensibilité de 83 % et une spécificité de 90 %

(Annexe 6).
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1.7.1 Evaluation clinique et radiologique de la syringomyélie foraminale:

1.7.1.1 Score clinique :

N.AGHAKHANI, et lors de rapports de SNCLF publier en 1999, a développé son

évaluation de son étude rétrospective multicentrique porte sur une série de 285 patients , et vu

les difficultés de recueillir des informations cliniques surtout à caractère subjectif, ont élaborées

une d’évaluation basée sur les informations recueille depuis le score ASIA pour situé la gravite

de l’atteinte neurologique. En plus de score ASIA moteur de score 100, signifier absence de

paralysie on vient déduire la somme de points issue d’un questionnaire supplémentaire prenant

en considération des facteurs de l’handicap surajoute au quelles des notes ont été attribuer

(Syndrome cérébelleux - 6 points /troubles de déglutition et paralysie vélo-palatine -6 points /

ataxie – 6 points / syndrome douloureux – 2 points)

La note globale est rapportée à l échelles de Mc Cormic modifier par Fischer et Brotchi

reparti en cinq stades (Tableau 2) :

Tableau 2: échelle de Mc Cormic Modifier par Fischer et Brodtchi

Stade Symptômes Score

0 Examen clinique normale peu de gêne

fonctionnelle

100

1 Symptômes objectifs et fonctionnelle nets sans

retentissement sur la vie socioprofessionnelle

≥ 95

2 Symptômes gênant la vie personnelle et

professionnelle

80 – 95

3 Gene provoque une invalidité mais persistance

d’une autonomie

65 – 80

4 Invalidité avec perte de l’autonomie ≤  65 

En plus de score clinique une évaluation des résultats de l’imagerie permettant d’évaluer

le degré de l'obstruction de foramen magnum et les mensurations de la cavité syringomyélique

pour permettre la suivie et l’effet de la décompression après un traitement chirurgical.
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1.7.1.2 Évaluation de degré de l’obstruction de foramen magnum :

Le score prend en considération des paramètres radiologiques au quels des points son

attribuer ; Trois grades sont identifiés (99) :

- Présence d’une anomalie osseuse de la charnière 2 points

- Disparation de l’espace sous arachnoïdiens antérieure 1 point.

- Etat de la grande citerne:

- Partiellement comblé 1 point

- Absente 1 point

- Ectopies amygdaliennes:

o Entre C0 C1 1 point

o Atteint C1 1 point

o Atteint C2 où la dépasse 2 points

- Existence d’une arachnoïdite 2 points

Tableau 3:degré de l’obstruction du foramen magnum

Grade Degré d obstruction Score/point

Grade 0 Foramen libre 0

Grade 1 Formène partiellement comble Inferieure a 5

Grade 2 Foramen totalement comble Supérieur ou égale à 5

1.7.1.3 Évaluation de la cavité syringomyélique :

Cette évaluation prend en considération l’indice de VAQUERO (calcule par le rapport de

plus grands diamètres de syrinx sur le diamètre de canal rachidien correspondant exprime en

pourcentage), mesure de la longueur de cavité syringomyélique et la largeur des espaces sous

arachnoïdiens sur une incidence sagittale et axiale de l’IRM. Un aspect de kyste tendu ou pas et

recherché, les résultats sont classés en catégories d’atteinte décroissante (99)

Tableau 4: évaluation de la catégorie de la cavité syringomyélique

Catégorie

Longueur de

syrinx (cm)

Indice de

Vaquero (IV)

Aspect des l’espaces

sous arachnoïdiens

Eta de la cavité

kystique

A ≥ 15 ≥ 50% Non visibles Tendu

B 5 à 15 10% à 50% Aminci Non tendu

C ≤ 5 ≤ 10 % normaux Tendu ou non

D Signale visible non mesurable, Absence de signe pathologique
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1.8 TRAITEMENT CHIRURGICALE DE LA SYRINGOMYELIE :

La syringomyélie a été considérée pendant longtemps comme une affection qui ne

relève pas de traitement chirurgical. Après les travaux de Williams, Gardner et Abloulker, les

neurochirurgiens se sont intéressés à cette pathologie et ont alors proposé plusieurs possibilités

thérapeutiques. En se basant sur les théories physiopathologiques incriminant une gêne à la

circulation du LCR, ces théories à leurs tours sont confirmées partiellement par les progrès de

l’imagerie cependant restes insuffisants.

Partant sur le principe que la fosse postérieure est relativement étroite et obstruée au

niveau du foramen magnum Dans la syringomyélie foraminale, le but principal du traitement

est l’expansion du volume de la fosse postérieure pour diminuer la compression du tronc

cérébral et de la moelle épinière. Cette approche cherche à rétablir une circulation normale du

liquide Céphalorachidien et équilibrer la différence de pression entre le compartiment cérébral

et le compartiment rachidien pour empêcher des dégâts neurologiques évolutifs (5).

Dans la syringomyélie non foraminale, en raison d’un trouble hydrodynamique du LCR

lié à un barrage cicatriciel méningé où/et osseux, la chirurgie doit s’adresser à ce point

stratégique pour permettre une bonne circulation du LCR et de traiter la dilatation

syringomyélique au-dessous de la lésion, et par conséquent une stabilisation voire amélioration

des signes neurologiques.

Plusieurs modalités chirurgicales ont été appliquées à la syringomyélie foraminale. Ceci

témoigne du souci d'améliorer constamment les résultats. Si le consensus réside dans le

principe de la décompression, les discussions quant à elles concernent les limites à appliquer à

cette décompression. Les différentes techniques proposées sont :

- Décompression osseuse du foramen magnum seul.

- Décompression osseuse du foramen magnum avec une ouverture du feuillet externe de

la dure mère permettant une extension de l’étui durale.

- Décompression ostéo-durale complété par une plastie durale d’élargissement.

- Une archnoïdolyse complémentaire de la décompression ostéo-durale.

- Repositionnement, Réduction du volume ou Résection des tonsilles cérébelleuses.

- Dérivation des kystes (syrinx) soit en sous arachnoïdien soit en intra-péritonéale.

- Section du filum terminal.

Enfin A.tul GOEL préconise la stabilisation C1C2 par une arthrodèse prometeur de

résultat alléchant et suggère une nouvelle vision sur la théorie de la descente des tonsilles.
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1.8.1 Notion de l'anesthésie et position opératoire chez le patient atteint de

syringomyélie:

L'objectif du traitement des patients atteint de syringomyélie subissant une anesthésie

générale devrait être d'éviter une augmentation de la pression intracrânienne et de sécuriser les

voies respiratoires. L'induction d'une anesthésie générale dépendra en grande partie de la

présence de pic de pression intracrânienne, de la difficulté prévue de l'intubation et du risque

respiratoire. Une réponse hypertensive à la laryngoscopie, accompagnée des poussées toux, de

vomissements, d'hypoxie et d'hypercapnie, peut augmenter la pression dans la cavité

syringomyélie et doit être évitée. Une induction lente ou même modifiée, avec un titrage

soigneux de l'anesthésique en fonction de contrôle de la pression artérielle est utilisée. La

succinylcholine peut provoquer une légère augmentation de la PIC et peut entraîner une

hyperkaliémie chez les patients atteints de syringomyélie avec une atrophie musculaire ; il

n'existe aucune preuve qu'une technique d'entretien de la profondeur de l'anesthésie soit

supérieure aux autres. L' intubation mérite une attention particulière en raison de la difficulté

d'avoir une position de la tête optimale pour libérer l’oropharynx avec risque de traumatisme

médullaire si la manœuvre se fait avec force, une intubation avec une fibre optique n’est pas

rare (100). Les sondes d'intubation armées sont privilégiés surtout que la position en décubitus

ventrale nécessite une flexion pour permettre l’ouverture de la jonction crânio-cervicale.

Si la prévention de l'inhalation est la principale préoccupation, comme chez les patients

atteints de syringobulbie, une induction / intubation à séquence rapide est typique. De même,

avant l'extubation, les patients doivent être éveillés et le contenu gastrique aspiré ; la toux doit

être limitée pour diminuer le risque d'augmentation de la PIC et de l'expansion du syrinx. .

Apres la fin de l'intervention la gestion postopératoire est marquée par une surveillés de

près dans le cadre postopératoire, en particulier les patients atteints d'une maladie avancée ou

ceux atteints de syringobulbie car ils présentent un risque plus élevé de séquelles cardiaques et

respiratoires (59).

La position opératoire usuelle pour l’abord de la fosse cérébral et le rachis cervical haut

ne diffère pas des abords utilisés pour la chirurgie classique, la position en décubitus ventrale

tète en flexion maximale et surélève est la position et de loin la plus utilisée et décrite dans la

littérature ; elle est largement suffisante et confortable au cours de cette chirurgie relativement

peu hémorragique, cependant une attention particulière envers les points d’appuis est
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nécessaire. La position assise peut être utilise si le pronostic respiratoire est engage par la

position ventrale.

Figure 43: Position opératoire.

Carnectomie sous occipitale et ouverture arc post. C1

Figure 44: TDM cérébrale en recontruction 3D montre l’ouverture osseuse.

Hassan KHECHFOUD CHU de Bejaia /2020
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Os occipital et arc post de C1 Craniectomie sous occipitale

Figure 45: image pèropératoire d’une crâniectomie
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1.8.2 Décompression osseuses du Formène Magnum :

Le principe de décompression de la fosse postérieure a été décrit par GARDNER dès

1950. Depuis lors, de nombreuses variantes ont été développées et réalisées. Le temps commun

à toutes ces procédures reste l’ouverture osseuse.

1.8.2.1 Description du temps commun de la procédure :

1.8.2.1.1 Ouverture de la fosse cérébrale postérieure :

La craniectomie sous occipitale doit permettre de décomprimer largement la région

amygdalienne. L’étendue de la résection occipitale est guidée, tant en hauteur que latéralement,

par l’étude préopératoire en IRM. L’objectif de la décompression postérieure est d’obtenir

latéralement, une disparition de la sténose du trou occipital, il faut pouvoir passer une spatule

latéralement de chaque côté du tronc cérébral sans rencontrer d’obstacle. Vers le bas il faut

arriver, si cela nécessaire, jusqu’à l’ablation de l’arc postérieur de C2, pour que le pôle inférieur

des amygdales reste au moins à 0,5 cm au-dessus de la résection osseuse (Figure 44, Figure 45).

L’extension de la craniectomie varie dans la littérature. vue la petite taille de la fosse cérébrale

postérieure au cours de la malformation de Chiari et la présence de l’impression basilaire,

certains auteurs préfèrent une grande craniectomie qui s’étend aux sinus transversaux

« fréquemment placé plus bas que l’anatomie chez le sujet normal et latéralement à 3-4 cm de

la ligne médiane(101).

La raison principale de cette large ouverture est d’augmenter le volume de la fosse

postérieure et créer une grande citerne artificielle large « qui est généralement absente chez les

patients ayant une hernie des éléments de la fosse postérieure » permettant de cette façon une

réduction de la compression sur le cervelet et le tronc cérébral et gêne aussi la circulation du

LCR. Par contre Batzdorf , Duddy et Williams ont déclare que la hernie des structures

cérébelleuses et du tronc cérébral observé dans la période post opératoire est attribuée à une

large craniectomie ils plaident pour une petite craniectomie qui est suffisante et parviens à la

décompression et la libre circulation du LCR et par conséquent la disparation de la dissociation

crânio-spinale des pressions (102).

Williams révèle qu’une large crâniectomie engendre une migration du cervelet et du

tronc cérébral vers le bas, ce qui explique les résultats médiocres rencontrés dans l’évolution

postopératoire à distance. Ils ont observé la migration des structures des éléments de la fosse

cérébrale postérieure vers le bas dans 53% de leurs patients, tandis que 41% des patients n’ont

pas eu de changement, et 1% ont une migration vers le crâne de ses éléments (103) (46).
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1.8.2.1.2 Ouverture de la dure mère:

La dure mère est ouverte en Y en respectant le feuillet arachnoïdien. la branche verticale

de l’Y centrer sur la dure mère en regard de C1 et les branches latérales oblique permettant une

fenêtre large en regard des tonsilles et la partie base des hémisphères cérébelleuses ainsi l'accès

au V4 à travers le trou de Magendie sera possible, cependant le sinus occipital et forcement

ligaturé préalablement en sachant qu’aucune étude clinique n'a étudié l'innocuité de la

coagulation du sinus occipital en termes de résultats neurologiques à court et à long terme(104).

Au cours de la gestation (4éme -5éme mois de gestation) cinq à sept canaux veineux

proviennent zone du Torcular primitive et de la partie médiale des deux sinus transverses et

communiquent avec le sinus marginal et la partie distale du sinus sigmoïde, Ils diminuent de

calibre et de nombre; à la naissance ne rester que le sinus occipital cependant des anomalies

reste observer chez les patients moins de 50 ans associent à une hypoplasie d’un sinus

transversal.

L’échographie permet de visualiser aussi le blocage des tonsilles pour évaluer leurs

cinétiques après leurs libérations postérieures et la disparition des coups systoliques sur le

bulbe (105) (106).

1.8.2.1.3 Action sur les éléments nerveux :

Après ce temps d’ouverture ostéo-durale, l’intervention doit être menée au vu des

constatations opératoires, préalablement prévues et planifié en se basant sur les données de

l’imagerie préopératoire. L’objectif étant de rétablir une circulation normale du LCR, plusieurs

éventualités s’offre aux chirurgiens :

Après l’ouverture durale, l’arachnoïde apparaît libre. Le LCR se remet à circuler,

gonflant celle-ci, soulevant et écartant à chaque pulsation les amygdales cérébelleuses pour

descendre librement sous l’arachnoïde de la moelle cervicale. Il n’est pas indispensable

d’alourdir le protocole chirurgical en ouvrant l’arachnoïde.

L’intervention peut se terminer soit en laissant la dure mère ouverte suspendue avec un

grand risque de fuite de LCR, soit fermé par une plastie d’agrandissement autologue ou

synthétique.

Des adhérences arachnoïdiennes, déjà visibles sur l’IRM, apparaissent après ouverture de

la dure mère. Le LCR ne semble circuler que difficilement, l’arachnoïde ne se gonfle pas et les

amygdales ne s’écartent pas. Il faut alors ouvrir cette arachnoïde, disséquer progressivement les

adhérences (archnoïdolyse), parvenir au trou de Magendie et vérifier sa perméabilité (obstrué



120

ou non). En cas d’obstruction, il faut également enlever les adhérences des membranes qui le

bouchent.

Dans la littérature, personne n’a préconisé qu’en présence d’une obstruction du trou de

Magendie par une arachnoïdite ou une membrane, afin d’assurer le maintien de la perméabilité

du quatrième ventricule, la pose d’un cathéter dont une extrémité est laissée en place dans

l’espace sous arachnoïdien et l’autre glissée dans le quatrième ventricule était requise.

Cependant, d’autres auteurs optent pour une résection amygdalienne afin de maintenir ce trou

de Magendie ouvert (107) (108) (109).

Prévue par l’IRM, sur la constatation de la taille de la fosse postérieure et l’arachnoïdite,

renforcée par les constatations opératoires, la résection des amygdales cérébelleuses en dessous

de la pie mère est indiquée dans quelques cas.

1.8.2.1.4 Fermeture de la dure-mère :

Ce temps opératoire est réalisé au cours des techniques ou l'ouverture de la dure mère est

prévue, l'étui dural du formen étant rétréci et les berges de la dure mère ne peuvent être

rapprochées systématiquement sans une expansion suffisante.

L’élargissement dural est le temps opératoire final. Celui-ci peut être réalisé soit en

laissant la dure-mère ouverte, soit en réalisant une plastie d’agrandissement. Celle-ci offre une

protection contre la survenue de méningocèle ou de fuite du LCR. Cependant, des cas

d’infiltration du LCR en arrière de la plastie ont été rapportés, plaquant celle-ci contre les

amygdales et la moelle entrainant une reprise évolutive de la syringomyélie (110).

MOTTOLESE et ses collaborateurs rapportent que le patch dural donne de meilleurs

résultats cliniques par rapport à la même procédure chirurgicale sans utilisation de patch dural.

La plastie durale peut être réalisée par plusieurs produits, le choix est souvent tributaire

des habitudes des chirurgiens voir une histoire d'école.

L'utilisation de périoste est de loin le produit le plus utilisé, et ne comporte aucun risque

de rejet, prélevé au début de l'intervention en regard de l'os occipital mais nécessite une

incision cutanée plus longue porter sur le scalp en haut, autres prélèvements autologues tels que

le facia musculaire prélevé sur le bord de l'incision musculoaponevrotique ont les même

caractéristiques que la plastie périoste.

Le facia latta d'utilisation courante en neurochirurgie pour la réalisation de plastie large

surtout au cours de la chirurgie crânienne, c est une solution pour avoir une plastie de qualité

supérieure cependant le prélèvement nécessite une incision d'un autre site opératoire qui devrait

être préparé au préalable et le prélèvement maintenu hydraté dans une solution isotonique sera
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utilisé au moment de la fermeture, l'asepsie doit être optimale. L’utilisation des autogreffes

donne la possibilité d'avoir un tissu free facilement malléable, les résultats d’étanchéités sont

bons et ce produit est peu onéreux. D'autres produits utiliser ont montre leur efficacités telle

que l'utilisation de la dure mère cadavérique congelée et les produit synthétique, cependant la

perte de l'élasticité ronde leur manipulation difficile et leur prix reste élève.

Les différentes plasties sont maintenues par des sutures non résorbables fines (4.0 ou 5.0)

en points ou un surgis continu. L'utilisation des produits d’étanchéités tissulaires en

combinaison avec la plastie durale est fréquente pour renforcer l'étanchéité, quelques auteurs

trouvés que l’utilisation de ces produits, double le risque de complications, telle que la

méningite aseptique, dont le mécanisme est toujours inconnu et rapporte même des fuites

controversé du LCR (111) (112) (113).

Figure 46: plastie durale « dure mère synthétique à gauche et allographe à droite»
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1.8.3 Les différentes variantes de la procédure possibles :

Différentes situations pouvant se présenter après l’ouverture durale, et multiples variétés

de ces procédures de décompression de la fosse cérébrale postérieure sont utilisées.

1.8.3.1 La Décompression Crânio-Cervicale combiné a la plastie durale :

Elle est la plus utilisée parmi les nombreuses variantes techniques rapportées dans la

littérature. Le malade est positionné en décubitus ventral, sous anesthésie générale et

ventilation artificielle, la tête est fixée sur une têtière à prise osseuse afin d’empêcher toute

mobilisation et avoir une flexion satisfaisante de la tête, rendant l’accès au foramen magnum

facile. Après ouverture ostéo-durale, et libération des éventuelles adhérences, une néo grande

citerne spacieuse est réalisée grâce à un prélèvent du fascia Latta prélevé au début de

l’intervention ou par la dure mère lyophilisée ou encore des substituts artificiels de la dure

mère. La craniectomie ne doit être ni trop petite, ni trop grande. En fait, de nombreux auteurs

préconisent une ouverture occipitale limitée à environ 3 cm X 3 cm afin d’assurer une

décompression suffisante, tout en évitant une possible hernie du cervelet source d’aggravation

postopératoire.

VANACLOCHA et al(114) ont démontré que pour une plastie durale, du péricrâne

autologue prélevé de l’aire occipitale octroyaient de meilleurs résultats que de la dure mère

cadavérique congelée à sec. De même les neurochirurgiens de l’association américaine de

neurochirurgiens pédiatres ; interrogés à cet effet optent pour le péricrâne dans 32% des

procédures, les greffes d’origine bovine dans 32% ; celles cadavériques dans 17%, synthétiques

dans 16%, le ligament de la nuque dans 4% et le fascia latta dans 3% (à noter que la somme est

supérieure à 100% du fait que des réponses multiples sur le questionnaire).(115)

Paolo PERRINI propose une technique de prélèvement périoste autologue réaliser en

début de l’intervention sans atteinte à la structure musculo-aponévrotique ce qui permet une

fermeture la plus anatomique que possible en fin d’intervention. Une incision cutanée linéaire

médiane est réalisée seulement 2 cm au-dessus de l'inion jusqu'au deuxième rachis cervical.

Une dissection sous-galéale est réalisée sous le bord supérieur de la plaie pour exposer le

péricrâne occipital, en utilisant une combinaison de ciseaux et un dissecteur mousse. Le

péricrâne occipital exposé est sectionné pour obtenir un greffon, il est maintenu humide dans

une solution saline pour la durée de la procédure. Cette technique donne une greffe de 4 à 6 cm

de long, d'une largeur de 3 cm et d'une épaisseur de 2 à 5 mm est lié à la variabilité

interindividuelle de la couche aréolaire lâche qui constitue le fascia sous galeale.
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À ce stade, l'attachement musculaire juste en dessous de la partie supérieure la ligne

nucale est incisée en "T", laissant un brassard large de 1 cm de muscle attaché à l'os occipital,

facilitant une fermeture étanche(113).

Figure 47: image préopératoire montre une variante de l incision cutané et la désinsertion
musculo aponévrotique

La plupart des auteurs dans la littérature récente, rapporte la supériorité de la

décompression osseuse combinée à la plastie durale d’élargissement par rapport à l’ouverture

du feuillet externe de la dure mère chez les patients présentant une syringomyélie foraminale

associe à une malformation de Chiari type I, selon Liang Yuan et Geng ( 2018) la supériorité de

la technique combinée avec la plastie durale est largement démontrée ( Figure 48) (116).

cependant les pertes sanguines peropératoires et les complications notamment infectieuses et

les fuites du LCR sont fréquentes ; il se trouve que la simple ouverture du feuillet externe

expose moins aux complications mais les récurrences de la symptomatologie sont (117) (116).
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Figure 48: L'IRM préopératoire et postopératoire comparative de la DCC avec ouverture du
feuillet externe de la dure mère et combinée a la plastie durale.

1.8.3.2 La décompression crânio-cervicale avec obturation de l’Obex :

Gardner a proposé cette intervention pour le traitement des syringomyélies

communicantes avec malformation d’Arnold Chiari. Après la phase commune de

décompression ostéo-durale, l’Obex qui se trouve interpose entre quatrième ventricule (V4) et

la cavité de syringomyélie, est obstrué par du muscle et de la colle biologique. Cette procédure

expose à la possibilité d’une atteinte secondaire des centres nerveux de la région notamment

dysfonction du tronc cérébral avec problème respiratoire, des nausées et des vertiges (118).

En outre, depuis que Levy et ses collaborateurs (119) ont montré qu’il n’y avait pas de

différence en matière de résultats thérapeutiques entre des DCC avec et sans obturation de

l’Obex alors que cette dernière comporte un taux élevé de morbidité, cette procédure a perdu

les faveurs de la majorité des neurochirurgiens.
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1.8.3.3 La Décompression Crânio-Cervicale avec ouverture du feuillet

externe de la dure mère:

Après décompression ostéo-ligamentaire, des incisions longitudinales des couches

superficielles de la dure mère sont réalisé à l’aide d’un stylet. Les couches superficielles sont

séparées des couches internes par un dissecteur fin, cette manœuvre permet un étirement de la

dure mère sur ces points de fragilités sous l’effet de la tension existante et augmente la

circonférence de foramen magnum. Le recours à l’échographie avant et après le geste est d’un

grand apport pour s’assurer de la décompression du foramen magnum, qui se traduit par de

bonnes pulsations des tonsilles cérébelleuses. Cette technique a l’avantage de réduire les

complications de la chirurgie intra-durale telles que les méningites, les pseudoméningocèles et

l’arachnoïdite postopératoire secondaire aux hémorragies sous arachnoïdiennes, cependant

nécessite une dextérité de la part de chirurgie pour évite des incisions trop profonde exposant à

la fuite de LCR (120) (117).

Figure 49: Image peropératoire de l'ouverture de feuillet externe de la dure mére

1.8.3.4 La Décompression Crânio-Cervicale avec dérivation V4-Sous

arachnoïdienne :

Après la phase ostéo-durale commune, l’arachnoïde est incisée et les tonsilles

cérébelleuses sont écartées latéralement pour visualiser le plancher du V4. L’extrémité

proximale du cathéter de drainage est positionnée dans le V4 et l’extrémité distale est placée

dans l’espace sous arachnoïdien cervical supérieur. L’arachnoïde est suturée. Cette intervention

s’achève par une plastie durale (89).

Lazareff et P. Valencia-Mayoral(122) ont constaté dans leur série que 88% des patients

ont une rémission significative de leurs symptômes pris en charge précocement avant

l’installation de lésions médullaires définitives.
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1.8.3.5 Actions chirurgicales sur les tonsilles :

Les tonsilles cérébelleuses sont reliées au cervelet par le pédoncule amygdalien, mais

jusqu'à présent aucune fonction spécifique ne leur a été attribuée (123).

A la différence des autres techniques évoquées ci-dessus, la position assise est remise lors

de cette procédure, afin de diminuer le saignement veineux et facilité l’ouverture de

l’arachnoïde et son maintien, la tonsillectomie ainsi que la suture. Après la phase ostéo-durale

commune, l’arachnoïde est incisée transversalement au niveau des hémisphères cérébelleuses.

L’inclinaison du voile arachnoïdien vers le bas et d’un seul tenant fait suite au détachement des

adhérences entre le cervelet et les tonsilles.

Tout d'abord une tentative de repositionnement des tonsilles est réalisée en utilisant la

coagulation bipolaire à basse intensité pour cautériser la surface piale des tonsilles

cérébelleuses, dans le but de compléter la rétraction céphalique avec une exposition des espaces

postérieures et latérales de la moelle cervicale , de l'Obex et des nerfs crâniens inférieurs;

lorsque cet objectif n’est pas atteint, une cortectomie ponctuelle dans les deux amygdales est

réalisée a l'aide de la coagulation avec une aspiration sous piales, réduisant le contenu .

Dans le cas de tonsilles consistantes et dures, le tissu cérébelleux redondant est réséqué

de manière circonférentielle ; ces cas de tissu cérébelleux dur et redondant est l'apanage

principalement des amygdales sclérotiques (Figure 50) (124).

Figure 50:schémas illustratif de repositionnement, la réduction et résection des tonsilles
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Technique simple et efficace pour prévenir la ptose cérébelleuse et le prolapsus dural en

utilisant une cranioplastie extensible en tentes durales assistées par des mailles en titane.

La plaque en titane aide à prévenir la ptose cérébelleuse et sert également d'échafaudage

pour suturer la plastie durale. La tente de la plastie durale vise à maintenir la perméabilité de la

grande citerne et la plaque de titane sert également de barrière entre la dure-mère et la

musculature cervicale qui peut potentiellement resserrer la jonction cervico-médullaire (125).

Figure 51: photos préopératoire de la mise en place d'une plaque de titanuim pour maitenir la
plastie durale

1.8.3.6 Mise en place de plaque en titan pour aider l’expansion de la plastie :
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1.8.3.7 Section du Filum terminale:

L’intervention est réalisée sous anesthésie générale et sous surveillance continue SSEP

et EMG. Le patient est positionné en décubitus ventral avec liberté de l’abdomen pour

permettre une respiration assistée adéquate avec des traversins sous les épaules et les hanches

qui maintenaient un certain degré de lordose lombaire. Une laminectomie L4 est nécessaire

après avoir localisé le niveau correct avec une radiographie latérale croisée ou une

fluoroscopie. Par la suite, ouverture de dure-mère, les racines de la queue de chevale et le filum

terminal sont identifies (Figure 52) et cartographier avec un stimulateur nerveux, et le Filum

Terminal est sectionné après coagulation d'un court segment (2-4 mm) avec une pince

bipolaire.

Enfin La dure-mère est fermée avec des sutures continues avec un fil non résorbable 5-0,

avant de refermer la plaie, le patient est placé dans une position Trendelenburg inversée

extrême et une série de manœuvres Valsalva sont effectuées, pour tester l’étanchéité de la

fermeture durale. Des renforcements par des sutures ou patch musculo-aponévrotique peuvent

être utile de même l’utilisation de la colle biologique, les différent plan musculo-aponévrotique

et cutané sont fermées d’une façon anatomique (126)

Figure 52: section de filum terminal
guide par Echographie

Figure 53: Images échographie de
section du filum terminal
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Figure 54: IRM d une syringomyélie traitée par Section de Filum Terminale

Pendant la procédure, chirurgicale l’utilisation de l échographie et de monitoring des

nerfs permet l’identification de filum terminal et sécurise le geste de la section.

M. B. Royo-Salvador et ses collaborateurs pratiquent la section de filum terminal chez les

patients qui présente l’association d’une scoliose, syringomyélie et malformation de Chiari type

I (regroupe sous le nom de maladies de filum) depuis plusieurs années cependant les patients

opérés avant l’année 1999, ont subi une section de filum terminal après ouverture de la dure

mère, actuellement le filum terminal est sectionne en extradurale à 2 cm de sa sortie du cul de

sac durale, Salvador rapporte le fait que dans 50% des cas le filum à perdu son élasticité

physiologique (127).
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1.8.3.8 Décompression du FM assisté par endoscopie :

La microscopie avait révolutionné la neurochirurgie dans les années 80s, et depuis les

années 90s l’endoscope a fait promouvoir la neurochirurgie mini invasive.

L’utilisation de l’assistance endoscopique dans a la décompression de foramen magnum

au cours de la syringomyélie foraminale et de la malformation de Chiari est une technique

alternative moins invasive (128). La position opératoire et similaire à la position dans la DCC

classique donc position en décubitus ventrale tète en flexion et surélevée à 30°, ainsi que

l’anesthésie générale est pareille.

Une incision médiane de 2,5 à 3 cm centrée sur la jonction crânio-cervicale est

suffisante pour l’introduction de tube ouvreur de dispositif de DESTANDEAU, permettant de

placer le tube operateur avec trois Channels, un dédier à l’endoscope de 0°/4 mm de diamètre et

18 cm de longueur, les deux autres dédier aux instruments chirurgicaux et l’aspiration.

Une fois les repérages anatomiques sont effectué les limites de la craniectomie s’étendant

à 3 cm au-dessus et 2 à 3 cm latéralement sur la partie postérieure de FM sur l’écaille

occipitale, la craniectomie est réalisé à la fraise ainsi que la résection de l’arc postérieur de C1 à

1 cm de pareille d’autres de la line médiane ; selon la planification préalable aidée par

l’imagerie, une ouverture du feuillet externe de la dure mère sera réalisée et à l’aide d’un

dissecteur mousse et à travers les incisions, le feuillet externe est séparé de l’interne pour

assurer une décompression satisfaisante (Figure 55) .Ratre et ses collaborateurs (USA-2018)

rapportent une série de 15 patients opérée par cette technique, le temps opérateur nécessaire en

moyenne est de 130 minutes et les pertes sanguines n’excèdent pas 30 cc ; plus de la moitié

des patients ont eu une réduction de la taille de syringomyélie, aucune complication de type

pseudo-méningocèle ou instabilité n’était rapportée. La décompression de la jonction crânio

cervicale assistée par endoscopie, à la possibilité d’avoir les mêmes résultats obtenus lors des

procédures plus agressives de décompression avec ouverture du feuillet externe de la dure

mère, Les meilleurs résultats sont obtenus lorsque la hernie des tonsilles est inferieure à 8 mm

(128).

.
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Figure 55: étapes de la décompression de la jonction crânio cervicale assisté par endoscopie
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1.8.4 derivation de la cavite syringomyelique:

1.8.4.1 La dérivation syringo sous arachnoïdienne (SS) :

Technique opératoire : une laminectomie réalisée à un niveau, où le syrinx est le plus

grand. Utilisation d'une petite incision, pratiquée dans la partie postérieure et latérale de la

dure-mère et de l'arachnoïde. L'incision est prolongée avec micro ciseaux. Le moignon de la

membrane arachnoïdienne est fixé à la dure-mère avec une suture en nylon 8-0.

Les myélotomies sont réalisées par des sections d’environ 2 mm en arrière sur la ligne

médiane ou en postéro-latérale des myélotomies le long de la zone d'entrée de la racine

dorsale décrite par RHOTON, qui semble être une approche plus sûre. Il est également

important d’effectuer une myélotomie dans la plus large partie de la syrinx qui est exempte de

formation de septum. Le cathéter de dérivation SS doit souple. L’extrémité supérieure du

cathéter se place dans le syrinx dans une direction céphalique puis l'autre extrémité se place

dans l’espace sous-arachnoïdienne dans une direction caudale. Le tube est alors fixé à la pie

mère avec une suture en nylon fine (129).

Figure 56: Mise en place de dérivation en T dans la syringomyélie.
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1.8.4.2 Dérivation S-S combiné à une DFM et plastie durale:

Rhoton et Tator et leurs collaborateurs (1988), ont été les premiers à réaliser une

dérivation kysto-péritonéale après plusieurs essais primaires standards de laminectomie et

devant la constatation de complication postopératoire à type de fibrose épidurale, une

déformation et instabilités rachidiennes, il sont passe à la réalisation d’une hémi-laminectomie,

cette technique est reprise par F.Gezen et ses collaborateurs (2000) sur 29 patients, présentant

une syringomyélie foraminale, les patients étaient placés en position de concorde ( décubitus

ventral, tète en flexion et épaules surélevés par un billot ) ; une incision cutané para sagittal de

2 cm placé à 1 cm de la ligne médiane de coté symptomatique et à une hauteur ou la cavité

syringomyélique est plus large identifié sur l’IRM médullaire (130) (131).

La désinsertion musculo-aponévrotique expose les processus épineux concernés et le

ligament interépineux garder intact ; une hémi-laminectomie est réalisée permettant

l’exposition de la DREZ après ouverture de la dure mère, la myélotomie effectuer sur la zone

DREZ permettant l’introduction de cathéter dans le centre de la cavité et le placer dans l’espace

sous arachnoïdien sous jacent (130).

Giovanni Raffa et ses collaborateur (2019 –Italie) ont propose la mise en place d’un

cathéter de dérivation syringo-sous arachnoïdienne sur un même temps opératoire avec une

décompression de jonction crânio-cervicale et plastie durale d’élargissement(132).

Dans leur série de 3 patients (2 hommes et une femme) publiés en 2019, ses patients

ont été soumis à une décompression de fosse cérébrale postérieure standard. La procédure de

mise place de cathéter se fait une fois que la décompression de formen magnum et l’ouverture

de la dure mère sont terminées, une myélotomie postérieure de 1 mm de long sur une zone

relativement avasculaire a été réalisée sur la ligne médiane, ciblée sur le syrinx. Une fois la

cavité était fenêtrée, laisse coulée de liquide céphalorachidien sous pression. Par la suite un

cathéter en silicone à fenestrations multiples à son extrémité a été inséré ( Figure 57).

Le cathéter est placé dans une position céphalique pour maintenir le flux physiologique

de la sortie du LCR, et la partie caudale est positionnée dans l’espace sous-arachnoïdien à

hauteur du C3. Le cathéter est laissé en place sans aucune fixation pour éviter les adhérences

iatrogènes. Enfin, une reconstruction par une plastie durale de la fosse postérieure est réalisée

avec un greffon de substitution durale ; L’échographie est d’une utilité pertinente et

considérable, guide le point d'entrée médullaire en choisissant le diamètre le plus important de

syrinx et confirme le bon placement du shunt.(132).
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Figure 57: Dérivation syringo-sous arachnoidienne combenée a la DCC

Figure 58: IRM contrôle de la mise en place d une dérivation kysto-sous arachnoïdienne.

Figure 59: Etapes de la réalisation de la dérivation syringo-pleurale
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1.8.4.3 La dérivation syringo-péritonéale:

La dérivation syringo-péritonéale à subi plusieurs modifications et à bénéficier de

quelques améliorations portées sur les matériaux de conception; cependant le principe général

est resté le même. Le patient est placé en position soit en décubitus latéral, ce que permet de

travailler sur la colonne vertébrale et l’abdomen sans avoir besoin de changer la position mais

cela rend l’abord de la moelle inconfortable pour le chirurgien, la position en décubitus ventral

dans un premier temps permet un abord correct de du rachis puis l'abord de l’abdomen se fait

en position dorsale, cela demande une manipulation supplémentaire avec une attention

particulière aux règles d'asepsie. La peau est préparée avec un antiseptique d’une façon

rigoureuse et large sur les sites des incisions et la zone de tunnalisation, la mise en place des

champs doit couvrir tous les sites sur lesquels un geste est prévu. Le choix du site de la

laminectomie correspond à la partie la plus large de la syrinx qui coïncide avec la partie la plus

mince de la moelle épinière, se point est considéré comme une zone dont le potentiel de

provoquer un nouveau déficit neurologique est minime et aussi la partie la plus dépendante du

syrinx. Une laminectomie totale ou hémi-laminectomie sur un seul niveau est suffisante.

Le microscope opératoire est utilisé pour un meilleur confort avec une chirurgie mini-

invasive et une petite myélotomie est pratiquée dans la partie la plus fine de la moelle épinière,

généralement la zone d'entrée de la racine dorsale. Un cathéter en T est le plus utiliser

permettant de drainer la cavité dans les deux sens, les bras du tube en T sont coupés à la

longueur souhaitée et insérés dans le syrinx, la taille de la myélotomie dépend de cette

longueur. Le tube est amené à travers un trou séparé dans la dure-mère et fixé avec une

languette de suture à la musculature para spinale. Un connecteur élévateur est utilisé pour fixer

le shunt à un réservoir à fond plat, placé dans une poche sous-cutanée, généralement dans la

région thoracique ou infra claviculaire. Des techniques standard sont utilisées pour insérer le

cathéter péritonéal à basse pression dans la cavité abdominale après vérification de bon

fonctionnement de shunt (133).
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1.8.4.4 La dérivation syringo-pleurale:

Le patient est placé en décubitus ventral, après préparation cutanée aux antiseptiques,

une incision cutanée médiane est pratiquée pour exposer les lames recouvrant le niveau ou la

cavité est plus importante comme tout shunt de syrinx ; Les muscles paravertébraux et les

ligaments sont disséqués loin de la lame et des processus épineux. La dissection se prolonge

plus d'un côté, généralement à gauche pour exposer l'articulation costo-vertébrale à ce niveau.

Après une hémostase adéquate, une laminectomie standard sur un seul niveau est réalisée.

L’utilisation de microscope opératoire et sous grossissement, les couches de dure-mère et

d'arachnoïde sont ouvertes au milieu; leurs bords sont recouverts de sutures de soie 4-0 et la

moelle épinière distendue est visualisée. Grâce à une petite myélotomie médiane (environ 3

mm), le cathéter est inséré et dirigé vers le haut pour atteindre le pole supérieur de syrinx.

L'avancement en douceur du tube sans l'utilisation d'un stylet empêche les dommages sur la

moelle épinière et la formation de nouvelle trajectoire. le cathéter est suturé avec un fils non

résorbable 6-0 au niveau du site d'entrée du cathéter à la pie mére ; vérification de la libre

circulation du LCR dans autre extrémité du tube est confirmée. La dure-mère et

l'arachnoïdienne sont suturées séparément de manière étanche et le cathéter est suturé à

nouveau à la dure-mère en utilisant des sutures de soie 5-0 à sa sortie.

L'extrémité distale du cathéter est implantée dans un site immédiatement latéral à la

jonction costo-vertébrale, le muscle intercostal est ouvert au bord supérieur de la côte avec une

aiguille ventriculaire à pointe émoussée de calibre 14 pour pénétrer dans la cavité pleurale.

L'aiguille est dirigée vers le bas et latéralement, approximativement à un angle de 45 °. Une

fois que la paroi thoracique est perforée, la résistance à l'aiguille émoussée diminue

considérablement. L'aiguille est retirée et l'extrémité distale du cathéter est immédiatement

insérée dans le trajet, aussi sans stylet pour éviter les blessures de la plèvre, ce qui peut

entraîner un pneumothorax. Il n'est pas difficile de faire passer le tube de dérivation (calibre 16

en général) dans une piste faite à l'aide d'une aiguille ventriculaire de calibre 14 G. (134).

Si une résistance importante est ressentie, c'est parce que l'aiguille ventriculaire n'a pas

percé les muscles intercostaux. Enfin de la procédure, les muscles paras-vertébraux tissu sous-

cutané et la peau sont suturés selon les techniques standards.

Cette technique est abandonnée de fait des risques de provoquer des lésions pleuro-

pulmonaire lors de la procédure.
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1.8.5 Fixation atloïdo-axoïdienne ( C1C2) :

En partant du principe que la syringomyélie s’accompagne souvent à des anomalies

osseuses de la jonction crânio-cervicale, Atul GOEL, considère qu’il existe une différence de la

pathogenèse de la malformation de Chiari type I dans cette situation particulière ; et suggère

qu’avant tout traitement chirurgical la recherche d’une instabilité C1C2 et de règle (3) ; malgré

que la décompression osseuse combine ou non à la plastie durale d’élargissement est gold

standard du traitement de la syringomyélie foraminale depuis longtemps (76) (135).

Ils émettent l’hypothèse que la malformation de Chiari type I est secondaire à une

instabilité de l’articulation atloïdo-axoïdienne que se soit associé ou non à une impression

basilaire (3) (136),

L’instabilité atloïdo-axoïdienne peut être horizontale antéropostérieure, verticale ou

latérale est identifié par la modification de la distance atloïdo-dentale (entre le bord postérieur

C1 et la dent de C2) sur des radiographie dynamique. Analyse de l’alignement des facettes

articulaire C1C2 sur une TDM en coupe sagittale passant latéralement par les articulaires

(Figure 60).

Cette instabilité et classe en trois types selon la translation de facettes articulaires (3) :

• Type I : facette articulaire de C1 place en avant de la facette articulaire de C2

• Type II : facette articulaire de C1 place derrière de la facette articulaire de C2

• Type III : instabilité C1C2 dans les deux séances antérieure et postérieure.

La fixation C1C2, n’ est pas une intervention pour le traitement d’une syringomyélie

foraminale causé par une malformation de Chiari, cependant elle s’adresse à une entité

particulière, l’indication doit être posée sur des éléments radiologiques fiables et bien définis,

GOEL rapport que l’évaluation radiologique anatomique de la fosse cérébrale postérieure des

malades sur une série de 57 cas ; montre un excès de LCR au tour du tronc cérébrale et le

cervelet, le quatrième ventricule était normale avec un élargissement antéropostérieure ; y avait

pas d éléments qui suggèrent que ces éléments nerveux soient placer à l’étroit dans la FCP.

Il explique aussi par ce phénomène, l’amélioration transitoire des signes cliniques après

une décompression de la jonction cervico-vertébrale lors des syringomyélies au cours des

malformations de Chiari, par la métaphore « de dégonflait un air bag » cependant tant que

l’instabilité persiste le phénomène de protection s’active encore une fois exposant la récidive

symptomatique rendant la technique contreproductive, et propose une fixation C1C2 selon les

mêmes protocoles utilisés pour les lésions traumatiques (3) (136).
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Figure 60: TDM dynamique montrant l instabilité C1C2 et le caractère réductible

Figure 61: TDM postopératoire après
fixation C1C2 (A. Goel -2019).

Figure 62: syringomyélie cervicale avec une
malformation de Chiari

Figure 63: IRM postopératoire à mois (a gauche) et à 12 mois



139

1.9 EVOLUTION ET COMPLICATION :

Certes que les symptômes de malformation de Chiari et de syringomyélie foraminale se

développent souvent chez les patients adultes entre 30 ans et 50, mais nous avons affaire à une

anatomie osseuse qui était, vraisemblablement et entièrement développée à la puberté. Une

explication possible est que les manœuvres d'effort, qui sont une partie de la vie quotidienne,

provoquer une augmentation très progressive de la descente des amygdales. Il est également

reconnu qu’un traumatisme, comme une secousse soudaine de la tête, ou un accès prolongé de

toux sévère peut provoquer une apparition soudaine des symptômes chez le patient

asymptomatique. C’est aussi le résultat d'une augmentation de la descente amygdalienne avec

la syringomyélie de la même manière.

les symptômes avancent progressivement, mais il existe des descriptions de

développement soudain des symptômes, comme dans la colonne vertébrale chez les patients

blessés après une toux prolongée (35).

La mort subite est extrêmement rare chez les patients avec la malformation de Chiari,

L'intervention chirurgicale d’urgence n’est rarement, voire jamais, indiquée dans ces troubles.

Lorsque la syringomyélie ou une malformation de Chiari est diagnostiquée comme une

découverte fortuite, est une opportunité potentielle pour l'histoire naturelle de la condition à

respecter, pour déterminer le taux de progression de la maladie dans de tels cas

Malheureusement, peu d'études de ce type ont été menées (137).

L’analyse des cohortes de patients atteints de malformation de Chiari, avec ou sans

syringomyélie, a fourni de longues listes de symptômes, dont certains ne sont pas spécifiques

(33). Comme pour de nombreux autres troubles chroniques, les symptômes d'anxiété, de

troubles de la mémoire, de dépression et de troubles du sommeil ne sont pas rares chez les

patients atteints de syringomyélie et de malformation de Chiari. Le clinicien doit évaluer tous

ces symptômes par rapport à leur spécificité et notamment en ce qui concerne la probabilité que

le symptôme spécifique soit aidé par une intervention chirurgicale.

L’acte chirurgical a pour premier objectif de stopper nette l’évolution, les améliorations

sont assez fréquentes et encourageantes, la chirurgie de la syringomyélie et de la malformation

de Chiari n’est pas dénudée de risque et complication sans Co-morbidité surajoute lors de leurs

associations qui sont d’ailleurs similaires aux autres chirurgies crâniennes et rachidiennes,

meilleur encore la mortalité est presque nulle depuis l’abandon de l’oblitération de l’Obex

comme décrite par Gardner.
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Mécanisme d’échec du traitement chirurgical:

Il y a plusieurs raisons qui contribuent à la confusion générale dans l'évaluation de la

validité et du succès du traitement chirurgical, Il ne fait aucun doute qu'un certain nombre de

conditions pathologiques différentes ou une combinaison de celles-ci conduisent à la

constitution de la cavité syringomyélique et des lésions centromédullaires.

Les problèmes commencent par l'abondance de différents concepts étiologiques et

pathogénétiques.

La syringomyélie foraminale persistante chez ses patients atteints de la malformation de

Chiari type I après décompression crânio-cervicale suggère :

1) la syringomyélie chez ces patients pourrait ne pas provenir d'une obstruction des voies

du LCR au niveau du foramen magnum;

2) l'introduction d'un mécanisme non présent en raison de la chirurgie elle-même;

3) une obstruction des voies du LCR au niveau du foramen magnum qui n'a pas été

efficacement soulagée par la chirurgie précédente.

Cette dernière possibilité offre la simplicité d'un mécanisme unique sous-jacent à la

syringomyélie chez ses patients.

Établir les bases de la persistance du syrinx après la décompression crânio-cervicale

éclairerait le mécanisme de la syringomyélie et guident les décisions et le choix de la procédure

chirurgicale chez les patients atteints de syringomyélie foraminale.
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2. OBJECTIFS :

Depuis que charlees- Proper Olivier d’Angers a créé le mot syringomyélie pour décrire

une cavité centromédullaire en 1837, et après que Otto Von Kahler et Friedrich Schultze ont

individualise le syndrome clinique spécifique de cette pathologie, la syringomyélie a suscité

beaucoup de questions énigmatiques amenant plusieurs hommes de science à se pencher sur la

question et surtout l’explication du mécanisme à l’origine dont Gardner pour qui revient le

mérite de premier sucée chirurgical pour traite la syringomyélie.

L’association fréquente de la syringomyélie dans sa forme foraminale à l’anomalie de

Chiari n’a guère arrangé les choses, en multipliant la difficulté de l’analyse par deux, depuis les

rapports de Aboulker et sur une période de 20 ans depuis 1979 jusqu’ a 1999 la seule révolution

-mais de taille – pour une meilleure compréhension de la syringomyélie était l’arrive de

l’imagerie par résonance magnétique nucléaire pour résoudre tous les problèmes et

questionnements diagnostiques concernant cette pathologie controversé dans tous ces détailles,

provoquant une destruction progressive d’une moelle épinière vulnérable et comprimée ; face à

cette évidence le neurochirurgien est poussé à libérer le cordon spinal séquestré, mais son esprit

rationnel le guide pour agir sur l’étiologie incertaine depuis une centaine d’années.

De nos jours le traitement de la syringomyélie est certes chirurgical avec plusieurs

techniques et variantes, cependant aucune d’elles n’a prouvé sa supériorité ; laissant le choix de

geste a une histoire d’école et habitudes individuels.

Notre objectif principal est d’accomplir un travail permettant de standardiser au mieux le

traitement chirurgical et la prise en charge en général.

Les objectifs secondaires sont:

- définir des critères d’évaluation objectifs et reproductible permettant aussi le suivie à

long termes.

- Définir des facteurs prédictifs permettant le choix de la thérapeutique aussi nombreuse

que complexe.

- Evaluation des résultats opératoires.

- Enrichir le domaine de la formation et de la recherche après avoir précisé l’état actuel

dans la prise en charge de patient atteint de cette maladie rare, bénigne mais grave.
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3. MATÉRIELS ET MÉTHODES

Une étude rétrospective et prospective de 50 cas de syringomyélie foraminale suivies et

traités dans le service de neurochirurgie de Centre Hospitalo Universitaire de Bejaia, depuis

l'ouverture de service en février 2012, s’étalant sur une période de trois (03) ans.

Les patients sont recrutés par la baie de la consultation de neurochirurgie pour les patients

demeurant à Bejaia en général; quelque patients demerant dans d’autre localités (wilayas) ont

été orientés et les dossiers clinique et radiologique ont été transférés à notre niveau pour prise

en charge après avoir consulté le centre de référence européen de syringomyélie et de maladies

rares sis au CHU Bicêtre à paris (France) avec qui nous collaborons.

L’étude prospective est effectuée chez les patients reçus en consultation la première fois

pour évaluation de l’état clinique, explication détaillée de la pathologie, et les objectifs

principaux de traitement sont discutés préalablement; une préparation à la chirurgie avec

réalisation d'une consultation de pré anesthésie, la réalisation de l’acte chirurgicale se fait selon

le programme opératoire.

L’étude rétrospective est faite d’abord par l’analyse des dossiers des patients déjà suivies

et opérée dans notre service ou dans un autres services de neurochirurgie aux parts avant, ces

derniers ont choisi de reprendre un suivie à notre niveau, le consentement des chirurgiens

référents et obtenu automatiquement.

La stratégie chirurgicale prévue au départ, selon l’étude de dossier clinique et

radiologique, peut être modifiée selon les constatations pèropératoire, nous avons eu le

consentement préalable de tous les patients.

Les informations cliniques, radiologiques et neurophysiologiques ainsi que l’évaluation

préopératoire sont rapportées sur une fiche technique individuelle (Annexe 11), ces

informations sont complètes par la suite avec les détaille du geste chirurgical et de l’évolution

postopératoire immédiate, à un (01) mois, à un (01) an et enfin a trois ans (durée prévue pour

l’étude sur le canevas)

Les informations recensées sur les fiches techniques (annexe 12) sont injectées dans le

logiciel informatique de biostatistique SPSS (annexe 11) et pour une meilleure analyse des

données, une deuxième saisie effectuer sur le logiciel EPI infos version 3.5.4 et version 7

(annexe 10), réputé pour un contrôle efficace de la saisie des informations. L’introduction des

données et l’analyse statistique réalisée avec l'aide et la collaboration du médecin

épidémiologie au CHU de Bejaia.
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Les critères d’inclusion des patients sont : Présence d′une cavité syringomyélique 

confirmée à l'IRM, l’étiologie de la syringomyélie est un trouble de la circulation de LCR par

un obstacle au niveau du formen magnum, un consentement sur les différents objectifs de

l’étude, et un consentement pour l'utilisation et l'exploitation des donnés de l′imagerie, les 

photos et les vidéos avec conservation de l'anonymat.

Sont exclues de l’étude les patients porteurs d’une cavité syringomyélique non foraminale

tels que les kystes satellites aux lésions tumorales, les cavités syringomyéliques post-

traumatiques et les lésions de myélomalacie focales.

Après avoir étudié les différents tests d’évaluation clinique et leur application sur les

premiers dossiers, nous avant retenu la classification de Mc Cormick modifier par Ficher et

Brotchi telle que rapporte dans le rapport de la SNCLF exposer par N. Aghaghani en 1999 (99),

donc une évaluation selon le score ASIA est réalisée en premier lieu puis une note et déduite de

score total (maximum 100) en cas de présence d'un syndrome cérébelleux (06 points), une

ataxie (6points), une atteinte des nerfs mixtes (06 points), et enfin la présence d’une douleur

handicapante (02 points). Nous avons juge que cette méthode d’évaluation clinique reflète au

mieux l’état des patients malgré les critiques signalés par Aghaghani dans le rapport de SNCLF

publier en 1999.

De même, le degré d’obstruction du formen magnum, et selon le même rapport de 1999

qui prend en considération plusieurs paramètres radiologiques, bien sûre mesurable d′une façon 

reproductible telle que la longueur des tonsilles, la persistance ou la disparition des espaces

sous arachnoïdiennes antérieures et la présence ou non d’une arachnoïdite visible sur l′IRM, 

cette méthode permet une appréciation à la fois simple, efficace et surtout reproductible soit en

préopératoire ou en postopératoire pour apprécier l’efficacité de la décompression du foramen

magnum.

Enfin la cavité syringomyélique et classe en catégorie, en prenant en considération sa

taille, son aspect et l′appréciation des espaces sous arachnoïdiens péri médullaires, qui donnent 

une idée sur le degré de la compression. De ce fait cette méthode d′évaluation globale clinique 

et radiologique nous donne la possibilité d′une évaluation générale que les scores sporadiques 

que soit clinque ou radiologique ne permettent pas une évaluation d’un groupe de symptômes

inhomogènes et la comparaison entre les patients ; l’utilisation de ces scores, rend

l′appréciation postopératoire facile.   
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4. RESULTATS :

1.10 REPARTITION SELON L’AGE :

Tableau 5: repartition selon les tranches d'age.

Tranches

d’Age
0 - 9 10 - 19 20 -29 30- 39 40 - 49 50 - 59

60 ans

et plus

N patient 6 4 7 9 16 7 1

pourcentage 12% 8% 14% 18% 32% 14% 2%
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La syringomyélie foraminale et spécifiquement quand elle est associée à la malformation

de Chiari de type I, se voie diagnostiquer à tout âge, cependant l’expression clinique le plus

souvent est observée à l’âge adulte ; ce qui explique le nombre le plus élève chez les adultes

avec un pic situé au cours de la quatrième décade (tranche d’âge entre 40 ans et 49 ans),

L’âge moyen est de 36 ans, alors que la médiane d’âge qui est plus représentative de

l’échantillon est de 39 ans.

Ces résultats sont pareils par rapport aux chiffres de la littérature qui rapporte un âge

moyen au début des symptômes de la syringomyélie se situe entre 28 et 40 ans et 'âge moyen

au début des symptômes chez les patients atteints de malformation de Chiari de type 1 avec ou

syringomyélie se situe entre 11 et 25 ans (121) (138) (57)
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1.11 REPARTITION SELON LE SEXE :

Tableau 6: repartitioin selon le sexe.

Sexe Fréquence %

Féminin 26 52%

Masculin 24 48%

total 50 100%

Une discrète prédominance féminine non significative, le Sexe Ration est de 1,08, la

plupart des séries étudiées dans la littérature rapport l’existence de cette prédominance

féminine, tandis que la moitié des études ne donnent pas d’importance vue qu’aucune cause

n’est identifiée et aucun retentissement sur le pronostic de la maladie n’est constaté.

La syringomyélie se développe secondairement et la plupart des pathologies primaires en

cause ne présentent pas un sexe de prédilection.
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1.12 SIGNES CLINIQUES REVELATEURS :

Tableau 7: proportion des signes clinique révelateurs.

Signes cliniques révélateurs Nombre de cas

Vertige 33

douleur

cervicalgie 39

NCB* 23

Céphalée 41

Trouble sensitive au membre sup 35

Faiblesse motrice 37

scoliose 18

Trouble génito-sphinctérien 11

Apnée de sommeil 1

Découverte fortuite 2

*NCB : névralgie cervico-brachiale
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La douleur est le signe clinique le plus fréquent qui motive la consultation et l’exploration,

cependant la non-spécificité de la symptomatologie rend le lien difficile à rattacher à la

syringomyélie, en plus des mécanismes physiopathologiques complexes et l’origine qui peut

être multiple, qui complique la thérapeutique et la prise en charge. Néanmoins le caractère de

l’accentuation avec les manouvres de Valsalva oriente vers la malformation de Chiari oriente

vers l’association avec la syringomyélie. Le syndrome douloureux est de loin le plus marqué

chez nous patient.

L’atteinte motrice et sensitive avec des proportions proches (35 et 37 cas respectivement)

viens en second lieu, et reflète une évolution avancée de la maladie dans le temps; est souvent

corrélée a un délai diagnostic relativement long.

La scoliose est une pathologie fréquente chez l’enfant atteint de syringomyélie associe à

une anomalie de Chiari, et plus rare chez l’adulte, 18 cas dans notre étude représentent une

proportion assez importante, l’inclusion de la population pédiatrique est probablement la cause

Les vertiges sont assez fréquents, sont en rapport plus avec la malformation de Chiari

plus tôt que la syringomyélie et le nombre est expliqué par la fréquence de cette association de

qui de l’ordre de 70%.
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1.13 PLAINTE ET SIGNES CLINIQUE AU MOMENT DE DIAGNOSTIQUE :

Tableau 8: representations des signes cliniques.

Signes cliniques Nombre

Dissociation thermoalgesique 34

Amyotrophie membre sup 21

Abolition de ROT aux membres sup 23

Syndrome pyramidal aux membres inferieur 27

Syndrome cordonale postérieur 8

Nystagmus 8

Syndrome cérébelleux 14

Troubles génito-sphinctériens 13

Syndrome douloureux 45

Atteintes des nerfs crâniens 10

Représentation graphique selon les symptômes cliniques au moment de diagnostic.

La dissociation thermoalgesique est de loin le signe clinique le plus constaté lors de

l’examen neurologique initial est le plus spécifique a la syringomyélie, retrouve chez 34 cas

(68%). L’atteinte pyramidale, et l’amyotrophie sont présentes avec des chiffres relativement

élevés et proches suggère un mécanisme pathologique de souffrance nerveuse similaire, et

reflète une progression lente de la maladie.

Quelques signes cliniques sont en rapport avec la pathologie de foramen magnum

notamment l’anomalie de Chiari, ne sont pas constants, trouvés chez certains patients.
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1.14 REPRESENTATION SELON LE STADE DE L’HANDICAPE :

Tableau 9:classification fonctionnelle préopératoire :

Stade Clinique Fréquence Percent
1 12 24%
2 22 44%

3 13 26%
4 3 6%

Total 50 100,00%

Représentation graphique selon le stade clinque préopératoire.

Au moment du diagnostic, la plupart de malades ont un score clinique qui reflète un taux

d’handicap peu évolué permettant une vie sociale et professionnelle normale (stade 2), tandis

que presque un quart des patients présente un handicap très important synonyme d’une

évolution ancienne avec un retard de diagnostic assez important malheureusement qui

conditionne les résultats cliniques à la prise en charge.
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1.15 RESULTATS DE L’IMAGERIE (IRM) :

Tableau 10: Répartition selonla longueur des tonsilles cérébelleuses

longueur des
tonsilles

Fréquence Percent

Absente 3 6%

2 à 4 mm 6 12%

5 à 9 mm 23 46%

10 à 14 mm 11 22%

Sup à 14 7 14%

Total 50 100,00%

Représentation graphique de la repartition des cas selon la longueur des tonsilles.

Tableau 11:repartition des Malformations associent à la syringomyélie :

Malformation associe Fréquence Percent

Chiari 0 3 6%

Chiari Type I 40 80%

Chiari Type II 7 14%

Total 50 100,00%

Représentation graphique de l association de la syringomyelie avec les malformation de Jonction

occipito-vertibrale
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Tableau 12: 1.1.1Répartition selon le degré d’obstruction de foramen magnum.

Grade d’obstruction
de FM

Fréquence Percent

0 5 10%

1 12 24%

2 33 66%

Total 50 100,00%

Représentation graphique de l association de la syringomyelie avec les malformation de Jonction

occipito-vertibrale

Tableau 13:Répartition selon la catégorie de la syringomyélie

Catégorie de la
syringomyélie

N
patient pourcentage

A 19 38%

B 16 32%

C 9 18%

D 6 12%

Total 50 100,00%

Représentation graphique selon les catégories de la cavité syringomyélique.
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L’analyse de l’imagerie particulièrement l’IRM de jonction crânio-vertébrale a permis de

constater :

- Presque la moitié des patients (46%) des cas présentent une hernie des tonsilles situées

entre 5 et 9 mm, seulement 14% des patients présentent des formes sévères de descente

des amygdales cérébelleuses, cette situation suggère que la cause de la formation de la

cavité syringomyélique est en rapport le plus souvent avec un obstacle à la circulation

de LCR au niveau du foramen de magnum, comme expliquer dans la plupart théories

physio pathogéniques.

- L’association à une malformation de Chiari dans 80% des patients, cette association

entre syringomyélie et malformation de Chiari est rapporté dans 70% à 80% dans les

publications depuis une centaine d’années.

- Le foramen magnum est totalement comblé dans 66% de nos patients, et partiellement

dans 24% des cas ; seuls 5 cas présentent un FM relativement libre, ses patients ne

présentent pas de malformation de Chiari, mais une perturbation de la circulation de

LCR et causée par une arachnoïdite inflammatoire ou et infectieuses importante

conduisant à la formation de syrinx.

- 38% des patients présentent une cavité syringomyélique importante soit en longueur soit

en largeur, cela reflète parfaitement la lenteur de développement a bas bruit de kyste au

fil de temps.
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1.16 CORRELATION ENTRE LE STADE CLINIQUE ET LE DEGRE

D’OBSTRUCTION DU FORMEN MAGNUM :

Tableau 14: corrélation entre signes cliniques et obstruction de FM

Grade d’obstruction du FM
0 1 2 Total

Stade
clinique

1 1 4 6 11
2 4 5 14 23
3 0 2 11 13
4 0 0 3 3

TOTAL 5 11 34 50
ANOVA : P= 0,18327

Le score de l’handicape clinique avec un retentissement sur la vie socioprofessionnelle

est médiocre chez les patients présentant une obstruction assez importante voire complète du

foramen magnum par la hernie tonsillaire, 14 et 11 cas présentant un grade d’obstruction de 2

(score maximum d’obstruction) pour un score d’handicape de 2 et 3 respectivement.

La corrélation entre ces deux paramètres est difficile vue que le score de l’handicape

prend en considération les symptômes cliniques de la syringomyélie en plus de retentissement

de la malformation de Chiari associe alors que le degré de l’obstruction pend en compte que la

malformation de Chiari, de ce fait la valeur de P ¸ :0,18327 (>0,05) n’est pas significative.
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1.17 CORRELATION ENTRE STADE CLINIQUE ET CATEGORIE DE

SYRINGOMYELIE :

Tableau 15: correlation de la Catégorie de la syringomyélie='A'

Stade clinique fréquence % cum. %

1 1 5,00% 5,00%

2 13 65,00% 70,00%

3 4 20,00% 90,00%

4 2 10,00% 100,00%

Total 20 100,00% 100,00%

Tableau 16:correlation de la Catégorie de la syringomyélie='B'

Stade clinique fréquence % cum. %

1 4 23,53% 23,53%

2 7 41,18% 64,71%

3 5 29,41% 94,12%

4 1 5,88% 100,00%

Total 17 100,00% 100,00%

Tableau 17: correlation de la Catégorie de la syringomyélie='C'

Stade clinique Fréquence % Cum. %

1 4 50,00% 50,00%

2 2 25,00% 75,00%

3 2 25,00% 100,00%

Total 8 100,00% 100,00%
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Tableau 18: correlation de la Catégorie de la syringomyélie='D'

Stade clinique Fréquence % Cum. %

1 3 42,85% 42,85%

2 2 28,57% 71,42%

3 2 28,57% 100,00%

Total 7 100,00% 100,00%

Un contraste évident entre la sévérité d’atteinte neurologique et la catégorie de la cavité

syringomyélique est constaté, pour la catégorie A (score maximum de atteinte médullaire sur

l’IRM) et la plus rencontrée chez des patients scorés 2 sur la classification de l’handicape

(score acceptable ) avec 13 cas, en plus 3 patients présentent un score clinique sévère au cours

des catégories de gravité moyenne, cela signifiait qu’il n’existe pas de corrélation entre

l’imagerie et l’état neurologique des patients.
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1.18 CORRELATION ENTRE LES DEGRES D’OBSTRUCTION DE FORMEN

MAGNUM ET CATEGORIE DE LA SYRINGOMYELIE :

Tableau 19: Corrélation entre les degrés d’obstruction de FM et syrinx

Degrés d’obstruction de FM Catégorie de la syringomyélie

A B C D Total
0 1 1 0 1 3
1 5 2 5 0 12
2 13 13 4 5 35

TOTAL 19 16 9 6 50

Figure 64: Représentation graphique de la Corrélation entre le degré d’obstruction de Foramen
Magnum et le Syrinx

Les chiffres et les graphes montrent bien la corrélation entre le degré de l’obstruction et la

catégorie élevée de la cavité syringomyélique, plus l’obstruction est importante la genèse de

syrinx est importante ce qui confirme l’implication de la malformation de Chiari dans la

formation de la syringomyélie, cette association constatée à 80% chez nous patients, ça

renforce les concepts physiopathologiques incriminant des phénomènes hydrodynamique

perturbes de la circulation de LCR.
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1.19 REPARTITION SELON LA TECHNIQUE CHIRURGICALE REALISEE :

Tableau 20: répartition selon le type de la chirurgie initiale.

Intervention Fréquence Percent
Coagulation des tonsilles 2 4%
DCC et incision feuillet externe 5 10%
DCC et plastie 3 6%
DCC +plastie+ archnoidolyse 12 24%
DCC seule 17 34%
DCC+Plastie+Résection des tonsilles 3 6%
Non Opéré 8 16%
Total 50 100,00%

Tableau 21: répartition selon le typ de la réintervention.

Réintervention Fréquence Percent

Archnoidolyse 3 37,50%

Plastie 5 62,50%

Total 8 100,00%

Tableau 22: correlation entre chiorurgie intiale et réintervention.

Réintervention
Intervention Archnoidolyse Plastie Total

DCC Coagulation des tonsilles 0 1 1
DCC et incision feuillet externe 0 0 0
DCC et plastie 1 0 1
DCC plastie archnoidolyse 0 0 0
DCC seule 1 4 5
DCC+Plastie+Résection des tonsilles 1 0 1

TOTAL 3 5 8

Sur les 50 cas étudiés, 42 cas ont été opéré et 8 patients asymptomatiques, certains

refusent la chirurgie. Lors de la chirurgie initiale, une décompression osseuse seule était

réalisée chez 17 patients, une décompression avec ouverture de la dure mère complétée par une

plastie durale d’élargissement et ou archnoïdolyse réaliser chez 17 cas ; une manipulation des

tonsilles est réalisée chez 5 patients ; enfin chez 5 patients une ouverture de feuillet externe de

la dure mère est réalisée.

8 patients on nécessite une deuxième chirurgie avec geste sur le névraxe, 5 patients ont

subi une décompression osseuse seule la première fois, et 2 avaient subi une manipulation des

tonsilles.
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1.20 AUTRES PROCEDURES CHIRURGICALES :

Quartes de nos patients ont nécessite une stabilisation par arthrodèses de la jonction

occipito-vertébrale (8%), trois patients présentaient une instabilité atlanto-occipitale (C0C1),

chez deux nous avons constaté platybasie importante à l’imagerie « angle de Welcher (147° et

152°) » et chez un patient une impression basilaire.

Une arthrodèse occipito-C3, est réalisée dans deuxième temps opératoire.

Un cas présente une scoliose avancée avec, retentissement clinique important été confié

pour une chirurgie de réduction via un montage Cotrel-Dubousset (CD) long.

Trois patients pédiatriques qui présentent l’association hydrocéphalie, Spina Bifida et

syringomyélie, réparation cutanée protectrice de la myéloméningocèle et mise en place d’une

dérivation ventriculo-péritonéale sont réalisées. Deux ne présentent pas de symptomatologie

rattacher directement à la syringomyélie, une surveillance clinique et radiologique effectue

périodiquement, un cas présente un déficit aux membres supérieurs chez qui nous avons réalisé

une décompression ostéo-ligamentaire et ouverture de l’arc postérieur C1 avec une exploration

de trou de Magendie et vérification de sa perméabilité.



160

1.21 ETUDES DES RESULTATS POSTOPERATOIRES:

Tableau 23: Résultats postopératoire à 1 mois

Résultats postopératoire à 1 mois Fréquence Percent
Amélioration 22 44 %

Inchangé 20 54 %
Total opéré 42

Non opéré 8

Total 50 100%

Tableau 24:Résultats postopératoire à 3mois et à 3 ans.

Résultats à 3 mois Résultats à 3 ans
Fréquence Percent Fréquence Percent

Aggravation 1 trans. 2 % 3 6%

Amélioration 24 48 % 30 60 %

Inchangé 23 46 % 11 22 %
Pas assez de recul 2 -- 6 12 %

Totale opéré 42

Total 50 100,00% 50 100,00%

*tras. Transitoire

Tableau 25:Résultats postopératoire de 'evolution de syrinx a IRM de controle.

Evolution de syrinx Fréquence Percent
Augmentation 2 4 %

Disparation 3 6 %

Réduction 24 48 %

Stabilisation 21 42 %
Total 50 100,00%

L’évaluation de la syringomyélie s’avère difficile à réaliser d’une façon objective vue que

la plupart des signes cliniques sont subjectifs et les patients ne réagissaient pas de la même

façon à la thérapeutique ; de ce fait l’évaluation se concentre sur les signes cliniques les plus

handicapants dans la vie quotidienne et la douleur, cette dernière possède une particularité

selon le type et le mécanisme ; la plupart des patients rapportent un soulagement des céphalées

provoqué par les manouvres de Valsalva mais les douleurs neuropathiques restent toujours

d’actualité. Globalement les patients sont améliorés dans 60% des cas et reprennent leur

activité normale et leur travail, nous avons eu une aggravation transitoire probablement due à

la formation d’œdème en poste opératoire, qui a bien répondu au traitement par corticoïde.
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1.22 MORTALITE ET MORBIDITE :

Tableau 26: complications postopératoires.

N. patients opérés 42 N.

non

opérés

N

totaleFuite de

LCR

méningite Infection de la

plaie opératoire

Complication

hémorragique

Sans

complication

n. patients 2 2 1 1 36 8 50

Pourcentage

Cpc /42 cas

4,6% 4,6% 2,4% 2,4% 86%

Dans cette étude, la mortalité opératoires est nulle ce qui concordes avec les rapports de

la littérature, les rares publications rapportant des décès ne sont pas rattachés à la syringomyélie

mais aux pathologies concomitantes; cependant le taux reste très bas.

La fuite de LCR et la survenue d’une méningite sont à des taux égaux et relativement très

faibles par rapport à la chirurgie de la fosse cérébrale postérieure pour les autres pathologies

surtouts carcinologiques, cela peut s’expliquer par la durée de la procédure moins longue, et

l’utilisation de l’antibioprophylaxie adaptée. Le taux faible des fuites de LCR peut s’expliquer

par l’utilisation de la plastie périoste qui donne une bonne étanchéité, chez 2 cas la colle

biologique est utilisée en préventif au cours de la procédure. Aucun patient n’a nécessité une

reprise chirurgicale, le tarissement de l’écoulement est observe chez les deux cas.

Une transfusion était nécessaire chez un enfant après la chirurgie pour une anémie

postopératoire constaté sur le bilan biologique de contrôle sans retentissement clinique.
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5. DISCUSSION :

Le terme de syringomyélie (syrinx) est un terme appliqué à toute cavité médullaire

remplie de liquide semblable au liquide céphalo-rachidien, ce liquide est produit par plusieurs

mécanismes selon la pathologie en cause ou simplement par des mécanismes physiologiques

basiques mais nécessaires sur le plan métabolique ou homéostatique.

Plusieurs étiologies sont identifiées et plusieurs théories et hypothèses ont tenté

d’expliquer le mécanisme exact sans pouvoir l’élucider en totalité d′une façon claire et 

objective le mécanisme étiopathogénique, l’appui considérable des progrès technologiques,

surtout en matière d’imagerie ont confirme une partie ou la totalité de certaines théories et

hypothèses mais beaucoup d’éléments restent à affirmer et être confirmé.

La complexité de l’étiopathogénie, l′hétérogéniste de l’expression clinique, la multitude 

d’associations avec d′autres pathologies dont le mécanisme de développement peut être en 

commun ou non avec la syringomyélie, rendent cette dernière particulière surtout dans sa

forme foraminale dont l′étude est rendue difficiles , de ce fait, la plupart des études de séries 

cliniques se focalisent sur des paramètres restreints de la pathologie ne permettent pas

l’évaluation globale de la pathologie et sa prise en charge.

En dehors de la cavité syringomyélique qui se développe après un traumatisme ou au

cours de l’évolution d’une tumeur médullaire (syringomyélie type III et VI), les cavités

syringomyéliques peuvent être idiopathique (le Type II), sans cause évidente, néanmoins leurs

expressions cliniques et prise en charge ne diffèrent pas de cas de la syringomyélie foraminale.

La syringomyélie dans sa forme foraminale (Type I) est une pathologie rare de sa

définition comme cavité syringomyélique dont le mécanisme est dû à un trouble

d’hydrodynamique de LCR au niveau du foramen magnum associe à un obstacle pathologique

à ce niveau de trou occipital éventuellement obstrue partiellement ou complètement, une

augmentation de la pression du LCR et la survenue des pics de pression suite à la transmission

des ondes pulsatiles diastoliques et systoliques rythmées par le cœur ; contribue à l’extension

de la fente médullaire progressivement. Ce processus pathologique conduit à des lésions

neuronales dont l’expression clinique est variable parfois sans corrélation avec évidente entre

les éléments cliniques et radiologiques. L’évolution de la maladie est imprévisible qu’elle soit

de façon spontanée ou après chirurgie, et souvent spécifique pour chaque patient.
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Parmi les nombreuses malformations de la jonction crânio-cervicale, le syndrome de

Chiari type I et la syringomyélie sont à noter en raison de leur prévalence et de la gravité de

leurs symptômes. La prévalence de la syringomyélie en général ( tous types confondus) est de 9

à 130 cas par 100 000 individus (59), et la prévalence de la syringomyélie foraminale seule est

de l’ordre de 1 cas par 100 000 individus, il n a pas de donnés précise sur la prévalence de la

syringomyélie foraminale dans la littérature à cause de la disparités des études en plus que la

plupart des études cliniques traitent l’étiologie la plus fréquente malformative le plus souvent

associé à savoir la malformation de Chiari de type I dont les donnés sont plus précis.

La syringomyélie est présente chez 60 à 75% des patients porteurs d’une malformation de

Chiari type I (139), alors que près de 90% de syringomyélie foraminale est associée à une

malformation de Chiari souvent de type I (69).
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1.23 AGE DES PATIENTS AU MOMENT DE DIAGNOSTIC :

L’évolution de la syringomyélie est très lente ce que prolongent les délais de diagnostics,

malgré que la pathologie obstrue le foramen magnum est réputée congénitale, qui est la

malformation de Chiari type I, les symptômes révélateurs qui mènent le patient vers la première

consultation s’installent d’une façon très progressive et ne motive la visite médicale que

lorsqu’il devient gênant et handicapant, en plus la grande variante de ces manifestations

cliniques ne permet pas de s’orienter directement vers la syringomyélie en première intention

ramenant les praticiens à effectuer une batterie d’examens complémentaires ce qui prolonge ce

délai initialement long davantage avant de pose le diagnostic de certitude.

Bien que la plupart des auteurs considèrent la moyenne d’âge au moment du diagnostic

est d'environ 35 ans, l'apparition des symptômes peut survenir à tout âge, de 1 an à plus de 60

ans et est très rare chez les personnes de plus de 65 ans (69).

L’âge moyen au moment du diagnostic varie selon les séries cliniques, Aghaghani dans

son rapport de 1999 sur une série de 285 patients porteurs de syringomyélie foraminale,

rapporte un âge moyen au moment de l′apparition des premiers signes en rapport avec la 

syringomyélie de 32,6 ans avec une variation de plus au moins de 14,7 années; à noter que la

série est effectuée chez les adultes seulement (99). Parker rapporte une moyenne d âge de 32

ans au moment des premiers signes et de 39 ans au moment du diagnostic (107).

La revue des différentes séries cliniques publier dans les vingt dernières années, retrouve

des moyennes d’âge au moment du diagnostic situées dans la troisième décade (entre 29 et 40

ans)
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Tableau 27: revue des séries de la littérature selon la moyenne d’âge au moment de diagnostic :

Auteur Année de

publication

Nombre

de cas

Age moyen

(année)
Levy 1983 52 41

Cahan 1986 32 -
Matsumoto 1989 98 30
Vaquero 1990 30 -
Isu 1990 28 27
Pillay 1991 17 38
Fuji 1991 14 33
Batzdorf 1991 24 -
Morgan 1992 54 44
Milohouat 1993 29 -
Van velthven 1993 36 40
Versarl 1993 40 34
Williams 1993 54 40
Firsching 1993 11 -
Blagodatski 1993 56 38
Sahuquillo 1994 10 35
Hida 1995 70 29
Guyotat 1998 75 38
Aghakhani 1999 285 32,6
Munishi 2000 24 -
Kazouini 2002 15 33,7
Sindou 2002 44 40
Benbouzid 2005 70 30
Spena 2010 36 40
Erdogan 2010 27 -
Yilmaz 2011 58 9
Lee 2012 25 36,6
Batzdorf 2013 26 -
Williams 2013 34 38,7
Mehmet 2015 25 32
Khechfoud 2020 50 39
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1.24 SIGNES CLINIQUES REVELATEURS :

La syringomyélie foraminale se caractérise par un polymorphisme important de

symptôme cliniques, l’atteinte médullaire progressive s’installe d’une façon peu évocatrice au

début de l’évolution, en plus l’expression clinique et très différente selon l’âge de manifestation

au quelle s’ajoutent les signes cliniques en rapport direct avec l’anomalie de la jonction crânio-

cervicale associe.

Le symptôme le plus fréquemment rencontre et qui mène les patients à consulte est la

symptomatologie douloureuse qui honte la vie socioprofessionnelle, cependant la subjectivité

de ce syndrome et surtout l’absence de la systématisation particulière et aussi la multitude des

mécanismes physiopathologiques au cours de la syringomyélie, le rend peu évocateur, surtout

que la douleur prend aspect radiculaire chez des patients en pleine activité ce qui oriente les

praticiens vers une pathologie plus dégénérative osseuse, et ne bénéficier que de prescription

intermittente d’analgésiques sans résoudre le problème. Ces douleurs sont fréquentes et

caractérisées par l'absence de distribution radiculaire bien définie. Il est associé à une gêne

continue, brûlante et profonde dans les épaules, la nuque, la poitrine et les membres supérieurs.

La douleur au cou augmente généralement avec les manœuvres de Valsalva. Les névralgies

cervico-brachiales, des dorsalgies ou des douleurs musculo-squelettiques dorsales ou

lombosacrés ont une mauvaise réponse à la thérapeutique médicale; cependant les douleurs

neuropathiques secondaires à l’évolutivité de la cavité elle-même, ne trouvent pas de remède

pharmacologique efficace et constant chez tous les patients, les réponses sont très hétérogènes

et spécifiques pour chaque patient qui apprend à vive avec sa douleur.

Des vertiges peuvent survenir, en particulier des vertiges positionnels, ou déclenchés par

des mouvements de la tête. Les autres symptômes otologiques présents chez ses patients sont

les acouphènes et la plénitude auditive. Des troubles du sommeil liés à la respiration ont été

fréquemment rapportés chez des patients présentant des malformations de la jonction crânio-

cervicale. La malformation de Chiari de type I doit être prise en compte dans le diagnostic

différentiel des apnées centrales chez les nourrissons, en particulier lorsqu'elles sont associées à

d'autres signes ou symptômes neurologiques. Certains auteurs ont considéré la présence de

troubles du sommeil comme un marqueur précoce d'un dysfonctionnement progressif du tronc

cérébral (61). Les nerfs crâniens inférieurs sont affectés dans 15 à 25% des cas, les signes qui

peuvent exister sont la paralysie des cordes vocales, faiblesse du palais mou, atrophie linguale,

achalasie cricopharyngée, hypoesthésie faciale et disparition de réflexe nauséeux (signe

physique le plus évocateur d’une atteinte des nerfs crâniens inférieurs) (61)
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1.25 APPORTS DE L’IMAGERIE ET SA CORRELATION AVEC LES

SYMPTOMES:

Depuis l’utilisation de l’imagerie par résonance magnétique au cours des années 1980, le

diagnostic de la syringomyélie est devenu aisé et à la porter de tous praticiens, les lésions sont

bien codifiées et ne laissent pas de doute, les études morphologiques permettent une analyse

assez complète de la syringomyélie sur toute la longueur de la moelle épinière ainsi que

l’analyse des malformations et anomalie de la jonction crânio-cervicale.

quoique cette étude morphologique permette le diagnostic mais ne peut pas donner une

idée précise sur le degré de la souffrance neurologique et le pronostic de la pathologie pour

décider le moment et le choix de la procédure chirurgicale en précisant la supériorité d’une

procédure par rapport à une autre ; l’amélioration des connaissances en matière de radiologie

avec l’utilisation des nouvelles séquences de flux et étude précise des mouvements du LCR, le

calcule des pressions à différents niveaux ainsi que la tractographie on permet une meilleure

compréhension des mécanismes évoqués dans les différentes théories et hypothèse physio-

pathogénique, de plus en plus trouve une base physiopathologique prouvée par des éléments

palpables, les rendons des confirmations réelles plus tôt que des suggestions théoriques.

La radiographie standard ne garde pas un intérêt dans l’étude de la syringomyélie et la

TDM la remplace parfaitement, et permet de loin une meilleure analyse surtout avec

l’utilisation des reconstructions en 3 dimensions. Même la possibilité de réaliser des images

dynamiques a permis de s’en passer totalement de la radiographie standard ; A. GOEL rapport

dans ces dernières publications la possibilité de diagnostiquer une instabilité C1C2 sur les

TDM dynamique du rachis cervical méconnu sur la radiographie conventionnelle, il définit

cette instabilité par une translation interfacettale (facette articulaire) de C1 sur C2, qu’il classe

en 3 types (140), et suggère un autre concept de la formation de la hernie tonsillaire qui

considère un moyen de protection de la jonction bulbo médullaire ainsi la cavité

syringomyélique former par des troubles de l’hydrodynamique de la circulation de LCR est une

réaction défensive de système nerveux contre cette agression itérative et propose une arthrodèse

C1C2 comme traitement de la syringomyélie avec des résultats satisfaisant même chez la

population pédiatrique (3) (136) ; dans notre étude la TDM a été réaliser pour l’analyse des

malformations osseuses associe à la syringomyélie et à la malformation de Chiari (impression

basilaire, assimilation de l’atlas et la platybasie) la Tomodensimètrie dynamique n’a pas été

réaliser et l’instabilité de rachis cervical a été étudier sur des radiographies dynamiques chez 3

cas ou une fixation occipito-cervicale était pratiqués.
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La tomodensimètrie trouve aussi un intérêt pour l’appréciation de la ration de la

compression cervico-médullaire exercée par la hernie des amygdales cérébelleuses sur la

moelle épinière (CMCR) au niveau du foramen magnum, en effet, Ebru DORUKA et ses

collaborateurs après avoir analysé et calculé le pourcentage occupé par la surface des tonsilles

cérébelleuses au niveau du foramen magnum, ont constaté une corrélation plus importante entre

le ratio de compression cervico-médullaire et la sévérité de la symptomatologie au cours de la

malformation de Chiari ; quand ce ratio dépasse 0,61; le CMCR est un paramètre numérique

plus significatif que la longueur des tonsilles pour l’évaluation du degré de la sévérité de

l’atteinte neurologique au cours de la malformation de Chiari et de la syringomyélie (90).

L’étude de l’IRM préopératoire ne concerne pas seulement la cavité syringomyélique

mais aussi l’étude de formen magnum et Les démentions de la FCP ;

L’étude de l’IRM postopératoire en comparaison avec les images préopératoires ne

montre pas une corrélation significative entre les résultats cliniques et la taille de la cavité

syringomyélique, selon FICHER (141) ; cependant la création d’une nouvelle grande citerne

avec réapparition des espaces sous arachnoïdiens aux alentours des tonsilles chez des patients

qui présentent une syringomyélie associée à une malformation de Chiari, traités par une

décompression du formen magnum avec une plastie durale d’élargissement reflète au mieux

l’amélioration de l’état clinique, ainsi un équilibre de gardien entre la pression intracrânienne et

spinale conduit à une diminution de la pression hydrostatique de la cavité syringomyélique et

de ce fait la réduction de la taille de cette dernière ; l’étude du flux de LCR amélioré en poste

opératoire en comparaison à l’imagerie préopératoire d’une façon significative, donne une

meilleure possibilité de l’évaluation de l’efficacité de la procédure chirurgicale (142), malgré

que les procédures de dérivation de la cavités montrent une nette réduction de la syringomyélie

sur les IRM de contrôles, l’état clinique reste peu voir inchangé confirme la non corrélation

entre la taille de syrinx avec la sévérité de l’atteinte clinique et son évolution ultérieure (143).

L’étude effectuée par VAQUERO en 1990, en comparant la décompression de fosse cérébrale

postérieure et la dérivation de la cavité en utilisant le rapport de la taille de syrinx et la taille du

canal rachidien sur le même niveau (indice de Vaquero) confirme la réduction significative de

la cavité lors des dérivations et la meilleure amélioration de la symptomatologie lors de la

décompression de la fosse cérébrale postérieure, ce rapport n’est pas suffisant pour refléter

l’état clinique vis à vis la taille de la syringomyélie (84) ; AGHAGHANI, utilise l’indice de

Vaquero couplé à la longueur de syrinx, la tension de la cavité et la présence ou non d’espace

sous arachnoïdien, pour mieux corréler l’état clinique à l’imagerie et permettre l’évaluation
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postopératoire, à cela il rajoute le degré de l’obstruction du foramen magnum pour consolider

cette corrélation avec l’état clinique des patients (99)

Certes, l’éthiopathogénie du développement de la malformation de Chiari type I qui est

un élément capital dans la genèse de la syringomyélie foraminale reste controversé mais le

constat d’une fosse cérébrale étroite reste un élément constant chez ses patients , l’IRM avec

une analyse Morphométrique et stéréotaxique de cavité postérieure consolide la nécessite de

l’élargissement de cette dernière pour la reprise d’une circulation de LCR normale et reflète les

meilleurs résultats obtenues après la décompression de la jonction crânio-cervicale.

OZANE Alper Alkoç et ses collaborateurs (144), après avoir comparé 33 patients

porteurs d’une malformation de Chari type I associe à la syringomyélique et 33 patients sains,

en utilisant des paramètres numériques de distance et d’angle, avec les index calculés de la

fosse cérébrale postérieure, ils ont constaté une différence significative; la malformation de

Chiari type I dont l’incidence est estimée à 1 pour 1000 naissances, s’associe généralement à

des malformations osseuses de type platybasie, impression basilaire et une concavité de clivus

avec une réduction de volume de la fosse cérébrale postérieure en plus de la syringomyélie ;

après l’utilisation de la méthode CAVALIERI dite méthode des indivisibles devenues ces

dernières années la méthode de référence dans les études médicales pour la réalisation des

modèles tridimensionnels (3D) à partir des images bidimensionnelles (2D) ; ils constatent que

l’absence de la grande citerne est un paramètre plus important additionné à la longueur de la

hernie tonsillaire pour l’appréciation de la malformation de Chiari et la syringomyélie, ce qui

confirme les rapports de Karagoz et Milhorat (121). Une petite fosse cérébrale postérieure due

à un développement embryologique insuffisant de mésoderme de la région crânienne ou une

fermeture primature de la synostose sphéno-occipitale est à l’origine de la migration de tissus

nerveux à travers le foramen magnum, c’est la malformation de Chiari, puis la syringomyélie

s’installe progressivement (145); l’analyse Morphométrique de la FCP permet une meilleure

appréciation de l’état des lieux et mieux aiguiller la décision thérapeutique.

La ligne de Mac Rae permet de poser le diagnostic de la malformation de Chiari en

mesurant le degré de la hernie tonsillaire, aucune différence significative après la comparaison

de la taille de FM dans le plan sagittal chez les patients avec CM-I et les sujets contrôlés chez

la population adulte (121) et de même chez la population pédiatrique (146), cependant le

diamètre transversal est plus petit chez les patients avec un CM-I cela rend la surface de FM

plus étroite (144).
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Dagtekin(147) et Karagoz(144), considèrent l’index de Klaus (KI) ; mesure de la

distance entre le sommet de la dent de C2 et le point perpendiculaire sur la ligne de Twining,

est un paramètre meilleur pour évaluer le degré de développement compensateur de la base de

la FCP vis-à-vis de son étroitesse qui explique la platybasie, l’index de Klaus est

significativement inferieur au cours de la malformation de Chiari. L’angle de clivus est aussi de

valeur inferieure par rapport à la normale. Les angles basaux de Welcher (angle Nasion –

Crinoïde antérieure – bord antérieur du Foramen Magnum) et angle de Boogard (angle crinoïde

antérieure – bord antérieur FM –opisthion) sont augmentés d’une façon significative chez la

majeure partie des malades qui présentent une malformation de Chiari, souvent associées à une

platybasie en comparaison au groupe d’individus contrôlés. Cependant l’angle clival de

Wackenheim et l’angle Nasion – Basion – Opisthion ne présentent pas une différence

significative entre les deux groupes (121)(144)(147).

L’IRM de flux, successeur fiable de la myélographie pour l’étude des cavités

syringomyéliques est devenu un examen capital dans l’étude des caractéristiques de syrinx ainsi

le retentissement des troubles de la circulation du LCR ; depuis cet évènement a donné un autre

souffle pour la compréhension des mécanismes physiopathogéniques de la syringomyélie,

notamment foraminale par une étude de l’hydrodynamique de LCR et a donné un cachet plus

pratique plutôt que théorique, permettant de bien identifier les patients nécessitant une chirurgie

de plus en plus mieux codifiée,

La supériorité de l’IRM de flux par rapport à la myélographie a été bien établie dans la

littérature et l’IRM de flux est devenue l’examen radiologique de choix dans le diagnostic de la

syringomyélie. Mauer rapporte dans son étude de 320 cas de syringomyélie, dont 33 présentés

un syrinx sans cause évidente donc idiopathique, que des adhérences sous arachnoïdiennes sont

bien identifiées sur une IRM de flux couplés au contraste cardiaque chez tout les patients, alors

que la myélographie n’a pas détecté ces adhérences que dans 2 cas, et rajoute qu’il y a pas de

corrélation entre la localisation de ces adhérences et le niveau de développement de la cavité

syringomyélique, cependant les résultats de traitement chirurgical visant à débrider ces

adhérences ont montré la relation entre la formation des adhérences et le développement d’une

cavité syringomyélique évolutive chez les patients symptomatiques, mais cette exploration

vélocénitique se fait dans le plan sagittal, reste difficile à réaliser chez les patients qui

présentent une scoliose associée (148).

Actuellement, l’IRM permet de réaliser des séquences dites de tenseur de diffusion et de

la tractographie, ces deux séquences émergentes, mieux codifiées pour l’étude des lésions de la
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substance blanche au niveau du cerveau, trouve une grande importance pour l’analyse des

lésions des tractus médullaires et apprécier le degré de l’atteinte lors de la compression

chronique et évaluer le pronostic surtout après un traitement adapté (82). Les séquences IRM

en pondération T1 et T2 en gradient d’échos objectivent pour la détection des lésions et

assistent la faisabilité des traitements surtout chirurgicaux et le diagnostic des complications et

des récidives au cours des lésions conventionnelles cérébrales ; cependant restent limitées pour

définir exactement les limites des lésions noyées dans le processus inflammatoire et

œdémateux ; par contre les examens en tenseur de diffusion permettent cette identification

clairement sur une évaluation des mouvements des molécules d’eau extracellulaire dans la fibre

de la matière blanche, et permettent la reconstruction d’image bidimensionnelle en suivant les

fibres spécifiques caractéristiques selon un algorithme bien défini (149).

Dans la syringomyélie, l’IRM en Tenseur de diffusion en fait l’objet de plusieurs travaux

focalisés sur le faisceau spinothalamique dont l’atteinte est caractéristique de la pathologie, ces

travaux soupçonnent que si ce tractus est déplacé, les résultats de traitement sont meilleurs si ce

dernier est aminci ou détruit. Un apport supplémentaire, peut aussi aider le traitement des

douleurs réfractaires, si la mise en place d’électrodes de stimulation est choisie comme un

traitement de la douleur, le site est mieux précisé, néanmoins la réalisation de cet examen

nécessite non seulement une IRM de 1,5 tesla mais aussi un operateur entrainé avec application

de détails techniques assez complexes (82)(149)(150).

Dans notre étude aucun examen IRM en tenseur de diffusion ou de tractographie n’a été

réalisé ; par non-disponibilité à notre niveau, ce qui motive la perspective d’étude prospective à

l’avenir chez les patients qui présentent une syringomyélie et identifient les différences des

lésions avec les autres atteintes spinales.
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1.26 TRAITEMENT CHIRURGICAL ET CHOIX DE LA PROCEDURE :

Le terme syringomyélie décrit de nombreux troubles pathogéniques différents, et une

variété de tentatives pour les regrouper en fonction de différents critères ont été proposés dans

la littérature ; même en restreignant le sujet à la syringomyélie liée à la hernie du cerveau

postérieur « tonsilles cérébelleuses », des théories pathogénétiques très différentes ont été

proposées, et lorsque les mêmes termes sont utilisés sans distinction entre différents ensembles

de théories, une confusion terminologique est créée. En conséquence, une sélection de

méthodes de traitement a été utilisée au fil des ans, par exemple : la syringostomie, le shunt

syringo-sous arachnoïdienne, le shunt syringo-pleural, le shunt syringo-péritonéal, la section du

filum terminal, la ventriculostomie terminale, la décompression du foramen magnum avec ou

sans plastie durale, obstruction de l’Obex, l’aspiration percutanée de syrinx et l’ablation ou

réduction des tonsilles cérébelleuses ; Toutes ces méthodes de traitement ont eu des succès

variables (151).

Le choix de la thérapeutique, notamment le type de la chirurgie reste un sujet

controverse, la comparaison des travaux rapportés dans la littérature est rendue difficile par

plusieurs facteurs ; les plus importants sont les différences pathogéniques au sein du même

échantillon étudié, les critères sur lesquels l’indication chirurgicale est posée et aussi les

critères d’évaluation, ainsi les durées de suivie (flow up) très variables ; en plus la plupart des

échantillons de nombre élevé, sont rencontrés dans les études multicentriques et pas forcement

homogènes, cela encore une fois rajoute un cran de difficultés au cours des comparaisons.
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1.26.1 Quelle chirurgie pour quel malade :

Au cours de la syringomyélie la pratique de la chirurgie à un stade précoce, soulager la

compression des tonsilles cérébelleuses sur la jonction bulbo-médullaire et réduire les entraves

à l'écoulant du liquide céphalo-rachidien, conduisant à la formation d’une syringomyélie, ainsi

les lésions nerveuses progressives et favorisant la réhabilitation de la maladie.

La décompression osseuse n'est pas suffisante pour atténuer les symptômes du patient

causés par une adhérence durale ou arachnoïdienne ou même une anomalie nerveuse au niveau

du foramen magnum Différentes combinaisons de techniques chirurgicales ont été mises au

point pour améliorer les signes cliniques et les symptômes, réduire la taille de la cavité et

réduire les taux d'incidence d'événements indésirables et de complications. Certains experts ont

préconisé la plastie durale, pour agrandir et augmenter le volume de la fosse postérieure, et

avoir une décompression suffisante. La craniectomie forme une fenêtre osseuse formée

d'environ 3 cm × 4 cm. Il est démontré qu'une telle technique permet d'obtenir un bon effet de

décompression, tout en maintenant le support de la fosse cérébrale postérieure pour le cervelet

et évitant ainsi une hernie supplémentaire du contenu causée par une plus grande fenêtre

osseuse (ptose cérébelleuse). Certains jugent l′ouverture osseuse seule est insuffisante et 

préconisent l'ouverture et la reconstruction de la dure-mère mais cela peuvent entraîner des

fuites de LCR en poste opératoire et augmenter le risque des infections; de même le

repositionnement, la réduction et la résection des tonsilles cérébelleuses ont été considérés

comme une méthode chirurgicale classique pour traiter la Malformation de Chiari, plus

précisément, il peut efficacement réduire la compression de la fosse postérieure et agrandir

l′espace pour former une néo grande citerne et restaurer la circulation du LCR; Cependant, une 

adhérence locale et la formation de cicatrices peuvent en résulter à long terme rétrécissant ainsi

l′espace, et exposer à un échec thérapeutique (152)

Avec le développement de la technologie de l′imagerie - un outil incontournable - pour 

identifier l'anatomie de la jonction crânio-cervicale et étudier la dynamique du LCR, la

thérapeutique peut être spécifiée pour chaque situation bien définie.
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1.26.1.1 Etendue de la crâniectomie:

La technique de décompression de la fosse cérébrale postérieure, de nos jours est préférée

par la plupart des neurochirurgiens, comme première option chirurgicale dans le traitement de

la syringomyélie foraminale (142).

AGHAGHANI sur son rapport de la SNCLF de 1999 (99), après avoir étudié 285 cas sur

étude rétrospective multicentrique, l′étendue de la résection osseuse n’a pas pu être  précisée, 

seulement la résection de l’arc postérieur de C1 chez 150 patients et de C2 chez 40 patients; il

conclut que l’étendue de la résection n’obéit pas à des règles précises, mais c′est une histoire 

d′école. 

Néanmoins Parker (99), rapporte la description d′une craniectomie occipitale, remontant 

jusqu’au sinus latéral en hauteur et latéralement en dégageant largement le trou occipital ;

l′ouverture de l’arc postérieur de C1, l’ouverture de C2 étant discutée selon le degré de 

descente des amygdales cérébelleuses.

Lorenzo GIAMMATTEI et coll. (153), réalisent une craniectomie de diamètre mesurant

environ 4–5 cm. La limite inférieure sur le foramen magnum de la craniectomie atteint un

diamètre d'environ 3 cm avec une grande ouverture de ce dernier, (allant de condyle en

condyle).

Juchent Chen et coll. (154), sur une étude rétrospective de 103 procédures de

décompression de foramen magnum réalisées entre 2008 et 2014, une craniectomie de la partie

inférieure de l'os occipital, ainsi que l′ablation de la lame postérieure de C1 et la pointe de 

l'apophyse épineuse de C2 ont été retirées pour atteindre une décompression osseuse d′environ 

4 cm x 4 cm.

Yong Liu et coll. (116) Confectionnent une craniectomie sous-occipitale à l'aide d'un

perforateur électrique et d'une pince coupante, pour retirer un os en forme d'arc (diamètre, 3

cm) autour du foramen magnum. Une laminectomie C1 (largeur, 2 cm) et rapportent qu’une

oppression osseuse et des bandes de tissus mous anormales existaient dans la zone entourant le

foramen magnum, qui pouvaient être retirées à l'aide d'une petite fenêtre osseuse.

Yasuhiko Hayashi (104) recommande une exposition de la dure-mère dans une fenêtre

osseuse de 3 cm X 3 cm.

Mehmet Sabri GÜRBÜZ (155); Tous les patients ont subi une craniectomie sous-

occipitale décompressive s'étendant à au moins 3 cm au-dessus du foramen magnum d'une

largeur d'au moins 4 cm, et une laminectomie C1.
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La revue de la littérature en général, ne donne pas assez de précision à l’étendue de la

craniectomie, par contre incite vers une large ouverture du foramen magnum en transversal,

une craniectomie doit être assez large pour permettre l′ouverture de la dure-mère avec une 

résection de l′arc postérieur de C1 et aussi la résection de la lame de C2 en cas de besoin guidée 

par le degré de la hernie tonsillaire, une surface au alentour de 3x3 cm ou 4x4 cm reste très

correcte chez l adulte; le plus important c’est d′ouvrir le bord postérieur du foramen magnum et 

avoir assez d′espace pour ouvrir et fermer la dure-mère en fin de procédure. Néanmoins nous 

pensons qu’une extension de la craniectomie vers le haut jusqu'à la limite des sinus latéraux

telle réalisée lors des chirurgies pour l′exérèse des tumeurs cérébelleuses reste excessive et 

exposée à la ptose cérébelleuse, idéalement une craniectomie de 3x3 cm en forme trapézoïde à

la base inferieure permet une ouverture large de FM, et laisse assez de charnière anatomique

latérale pour supporter les éléments de la fosse cérébrale postérieure «Erreur ! Source du

renvoi introuvable.» et éviter la ptose cérébelleuse avec risque de fermeture secondaire des

espaces de circulation du LCR et échec au traitement (114).

La fréquence de l′étroitesse de la fosse cérébrale postérieure chez les patients souffrants 

d′une syringomyélie associée à la malformation de Chiari, à son tour associée fréquemment à 

des malformations osseuses de la charnière occipito-vertébrale, rend ce temps opératoire

difficile et l′utilisation de moteur  chirurgical avec un fraisage minutieux donne un confort 

supplémentaire au chirurgien, la majeure partie de la craniectomie est réalisée à la pince

coupante, ou la pince à os Kirresson dont le chois d’un sabot fin est idéalement conseillé .

Souvent une membrane fibreuse occipito-atloïdienne garde le foramen magnum étranglé

malgré l′ablation osseuse et son ouverture large est une condition obligatoire pour une 

décompression optimale.



176

1.26.1.2 Ouverture durale :

Classiquement une ouverture en Y avec ligature de sinus cérébelleux permet un accès aux

éléments de la FCP, l′utilisation de microscope opératoire avec des bascules latérales 

suffisantes permet la réalisation des gestes prévu auparavant, sur l′étude de l′imagerie ou 

décider selon les constatations préopératoires telle qu’une archnoidolyse, une action sur les

tonsilles cérébelleuses et la vérification de la perméabilité du trou de Magendie (99).

L′arachnoïde de la grande citerne est préservée à l′ouverture durale pour éviter la fusion du 

sang dans les espaces sous arachnoïdiens, dans le cas ou l’ouverture est accidentelle, la

protection avec un coton hydrophile est nécessaire.

Yasuhiko HAYASHI et ses collaborateurs (2018) ont rapporté une modification sur

l'incision durale habituelle en forme de Y, en préservant la perméabilité des sinus occipitaux,

en réalisant des incisions latérales d’une façon circulaire et basées sur la jonction crânio-

cervicale, donnant un aspect en U inverse ; l’étude préalable de phlébogramme sur l’IRM et

l’échographie préopératoire aident à identifier l′aspect du sinus occipital (104).  

Dans notre étude, l′ouverture durale était réalisée en forme de Y chez les premiers cas; 

ouvrant largement la fosse cérébrale postérieure. à noter que ca a coïncidé avec les premiers cas

opérés par une craniectomie occipitale large, la ligature du sinus était systématique, nous avons

constaté que les gestes chirurgicaux effectués sous microscope opératoire, ne concernent qu'

une partie du champs opératoire ce qui nous a conduit à revenir sur une ouverture relativement

moins large, par la pratique d'une incision linéaire en commençant par la partie inferieure en

regard de bord supérieur de C2 sur la ligne médiane , la progression en haut permettant

d′identifier le sinus veineux cérébelleux, qui est conservé, l′incision est décalée latéralement 

d′environ 5 mm sur la dure-mère cérébelleuse, la traction des berges permet d′avoir une vue 

suffisante sur les tonsilles et la jonction bulbo-médullaire, ce champs opératoire était suffisant

pour travailler en inter-tonsillaire jusqu'au trou de Magendie; la bascule latérale du microscope

opératoire, permet de vérifier la liberté des citernes latérales vers les nerfs mixtes, et réaliser

une archnoidolyse latérale si nécessaire.
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1.26.1.3 La Décompression de FM avec ou sans plastie durale :

Le mérite du traitement chirurgical de la syringomyélie associée à la malformation de

Chiari revient à Gardner en 18.., cela a fait basculé cette pathologie de l’ère médicale vers l’ère

chirurgicale, en réalisant une décompression de la jonction crânio-cervicale, Gardner a modifié

la vision vers les phénomènes de cavitation de la moelle épinière.

Malgré le fait que de nombreuses modalités de traitements ont été étudiées, la procédure

de choix est établie en général sur la base des résultats cliniques (155). Certains auteurs

rapportent que la décompression du formen magnum seule suffit , tandis que d'autres

approuvent la plastie durale d′élargissement ou des procédures supplémentaires de dérivation 

de la cavité syringomyélique; ERDOGAN et ses Collaborateurs (156) ont rapporté que les

symptômes et les signes avaient disparus chez 83% de leurs patients suite à une décompression

du formene magnum sans plastie durale d′élargissement, mais le taux de régression du syrinx 

n'était que de 28%.

Une amélioration a été observée chez 20 des 23 patients de la série de Ramnarayan et ses

collaborateurs, dans laquelle 8 des 11 patients ont subi une décompression seule de la fosse

cérébrale postérieure, mais le syrinx n'a régressé que chez 50% des patients. Inversement, dans

le groupe ou une décompression de la fosse cérébrale postérieure avec réalisation d′une  plastie  

durale, 20 des 23 patients se sont améliorés et le syrinx a régressé sur l’imagerie de contrôle

(157).

Mehmet Sabri GÜRBÜZ et ses collaborateurs, sur une série opératoire publiée en 2015

de 25 cas opérés entre 2005 et 2013, repartie sur deux groupes de 12 et 13 patients, chez qui

une décompression osseuse de FM seule et une décompression de FM avec une plastie durale

d’élargissement ont été réalisées respectivement; rapporte que le taux de régression

syringomyélie postopératoire était significativement plus élevé dans le groupe chez qui la

plastie durale est réalisée (84,6%) alors que dans le groupe sans réalisation de plastie durale est

de (33,3%), avec un p <0,05 sur le test de Fischer. La taille de la cavité syringomyélique est

restée inchangée chez 15,4% des patients avec plastie durale et 66,7% des patients sans plastie

durale (155).

Cependant, Le taux de complications est légèrement plus élevé au cours des interventions

concernant la décompression de foramen magnum avec une plastie durale par rapport à

l′ouverture osseuse seule, les complications les plus fréquentes sont la méningite aseptique et 

septique, la pseudo-méningocèle symptomatique et la fistule LCR; Parker et collaborateurs
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rapportaient un taux de complications de 21,1% dans leur étude rétrospective incluant 114

patients chez les patients dont une plastie durale d′élargissement était réalisée (158). 

Klekamp, rapporte un taux de complications de 21,8% dans leur étude rétrospective

incluant 359 patients dans le groupe avec plastie durale (159). Dans la série de Hida et ses

collaborateurs, une méningite postopératoire a été observée chez deux patients et une cyphose

chez un des 33 patients du groupe sans plastie durale (129). Arruda et ses collaborateurs (160)

ont rapporté 23% de pseudo-méningocèle et 6,6% de méningite dans leur série dont 60 patients

du groupe avec plastie durale.

Dans l′étude de Mehmet Sabri GÜRBÜZ et ses collaborateurs, le taux global de 

complications était de 20%. Le taux de complications postopératoires est de 8,3% dans le

groupe sans plastie durale et de 30,8% dans le groupe avec plastie durale; cependant, cinq cas

du premier groupe (décompression de formen magnum sans plastie) ont dû être réopérés,

indiquant que les résultats chirurgicaux de la décompression du foramen magnum avec la

plastie d′élargissement  sont meilleurs (p = 0,059) (155). 

Sukru ORAL, après avoir comparé deux groupes opérés par une décompression de la

fosse cérébrale postérieure avec et sans plastie durale, de patients présentant une syringomyélie

avec une malformation de Chiari type I recommande une décompression de formen magnum

avec plastie durale comme méthode la plus favorable pour traiter les patients atteints d'une

malformation de Chiari type I avec une longue cavité syrinx (161).

Selon YILMAZ (2011) (162), Il existe un débat considérable sur les meilleures options

chirurgicales pour la gestion de la hernie tonsillaire au cours de la syringomyélie associée à la

malformation de Chiari type I. Les patients avec une hernie doivent être considérés comme des

candidats à la décompression osseuse du foramen magnum certes, le débat concerne la plastie

durale, quand la réaliser ?

En comparant deux groupes de patients sur une série clinique de 82 malades, dans le

premier groupe 52 patients dont 47 présentent une syringomyélie, ont été traités par une

décompression de foramen magnum et plastie durale, et le deuxième groupe de 24 patients

dont 19 présentent une syringomyélie ont été traités par une décompression de foramen

magnum sans plastie durale. Une étude de l′imagerie IRM a permis de classer la longueur des 

tonsilles, et classer les patients en trois sous groupes selon le niveau de descente des tonsilles

cérébelleuses, par rapport à l’arc postérieur de C1 en trois grades (Figure 65):

- Grade 1: hernie tonsillaire supérieur à 5 mm, sans atteindre l′arc de C1 

- Grade 2: hernie tonsillaire supérieur à 5 mm, atteint l′arc de C1 
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- Grade 3: hernie tonsillaire dépasse l′arc de C1  

Figure 65: grade de descente des tonsilles cérébelleuse selon YILMAZ (2011)

Une évaluation clinique, selon les scores JOA préopératoire et le taux de récupération

postopératoire, avec une évaluation de la taille de la cavité de la syringomyélie préopératoire et

postopératoire, ainsi le taux de complications a été déterminé. Deux échantillons de test t de

Student ont été effectués ; Il n'y avait pas de différence statistiquement significative entre les

scores JOA et les tailles des cavités préopératoires et postopératoires de syringomyélie, dans les

deux groupes avec les grades 1 et 2 de la descente des tonsilles ; en revanche la différence était

significative dans le grade 3, la diminution de la cavité syringomyélique et l'amélioration

clinique étaient statistiquement meilleures dans le groupe avec plastie mais aussi Les

complications étaient statistiquement significativement augmentées par rapport au groupe 2 (P

0,05) (162).

La syringomyélie survient chez 50% à 76% des patients; L′altération de la circulation du 

LCR au niveau du foramen magnum empêche l'équilibrage instantané de la pression entre

l'espace intracrânien et sous-arachnoïdien rachidien. Vraisemblablement, un vecteur de force

intermittent se développe à chaque manœuvre de Valsalva, ce qui peut conduire au mouvement

progressif vers le bas du tissu lors du développement à travers le foramen magnum ; Si

l'obstacle se produit après la formation des amygdales cérébelleuses, le gradient de pression

favorise une hernie tonsillaire et peut être responsable de l'initiation à la formation de la

syringomyélie.(162). O El Farouk A, A ASHOUR (2019) après avoir revus 28 dossiers et

comparés les deux techniques, confirment la supériorité de la décompression avec la plastie

(163)
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Cependant les résultats de la méta-analyse effectué par SUSAN R. DURHAM en 2008

comparant les résultats de la décompression du Foramen magnum DFM avec ou sans plastie

durale, chez la population pédiatrique suggèrent que les patients subissant un DFM avec plastie

sont moins susceptibles de nécessiter des réinterventions sur la fosse cérébrale, donc les

résultats cliniques sont meilleurs, mais ils ont un risque significativement plus élevé de

complications liées surtout aux fuites du LCR ; L′auteur n'a pas trouvé aucune preuve que 

l'amélioration clinique ou les complications chirurgicales courantes, telles que la névralgie

occipitale, l'infection des plaies et les complications hémorragiques, étaient associées au type

de chirurgie pratiquée. Il rapporte aussi que malgré l'opinion populaire, la réalisation de la

plastie n'a pas entraîné une diminution significative et importante de la syringomyélie que la

décompression de FM seule chez cette population pédiatrique (164).

Petter FÖRANDER en 2014, publie son rapport sur une méta-analyse plus large, en

analysant les différentes observations concernant le traitement par DCC avec ou sans plastie

durale; Dans cette revue systématique et méta-analyse des études observationnelles, il y a eu

plus de réintervention en raison d'un manque d'amélioration clinique âpres la DCC seule par

rapport à la DCC avec plastie, chez les adultes(l'amélioration clinique étaient de 77% dans la

DCC avec plastie contre 78% dans le DCC seule). Cependant, l'amélioration clinique et la

résolution de la syringomyélie dans les deux groupes de traitement étaient presque similaires à

long terme. Les complications sont naturellement plus fréquentes dans le groupe ou la plastie

est réalisée, il rapporte aussi le cas particulier de la population pédiatrique, chez qui les études

électro physiologiques ont démontré que l'amélioration du temps de conduction chez ces

patients pédiatriques était plus prononcé après la décompression osseuse et la résection de la

membrane atlanto-occipitale, avec seulement une amélioration légère ou nulle après la plastie

durale, suggérant que la décompression osseuse seule peut suffire chez les patients

pédiatriques. L'échographie pèropératoire peut être un autre outil intéressant pour adapter

l'approche; Les sondes hautes-fréquences visualisent clairement l'anatomie et lors de

l'utilisation de Doppler couleur, des mesures de débit détaillées sont possibles. Chez les

enfants, il a été démontré que si le LCR vibre derrière les amygdales cérébelleuses après la

décompression osseuse, une ouverture durale peut ne pas être nécessaire (165).
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Dans notre étude nous avons réalisé une décompression de foramen magnum avec une

plastie durale chez 17 cas, seulement un seul patient a présenté un échec thérapeutique après la

chirurgie initiale d’où la nécessité d’une réintervention; alors que chez 17 autres patients ayant

subi une décompression osseuse seule initialement, 5 ont nécessite une réintervention.

De plus, à la lumière des nombreuses théories physiopathologiques, des présentations

cliniques larges et la multitude d'interventions chirurgicales avec des résultats variables, il n'est

pas surprenant qu'une approche chirurgicale unique n'existe pas et que les résultats du

traitement soient difficiles à évaluer ; Étant donné l'absence de mesures uniformes des résultats

et d'un essai contrôlé randomisé dans lequel les différents traitements sont comparés.

Dans la plupart des articles dans lesquels les résultats sont discutés, les auteurs ont

rapporté un taux de 80% à 90% de bons résultats, avec résolution des symptômes ou arrêt de la

progression, après une décompression de FM et réalisation d′une plastie durale élargissant l′étui 

méningée au niveau de la jonction bulbo médullaire.
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1.26.1.4 Place de la Tonsillectomie :

La malformation de Chiari étant associée dans 60%–80% à une syringomyélie, en

revanche la syringomyélie est secondaire à un trouble de circulation du LCR au niveau du

foramen magnum secondaire à une descente des tonsilles cérébelleuse dans 90% des cas, selon

la plupart des rapports de la littérature; cette association a fait suggérer des actions sur les

tonsilles pour maintenir une fluidité de la circulation du LCR et stopper nettement la formation

de la cavité syringomyélique.

Gardner et Angel (36), Ont fait la première description de la résection des tonsilles au

cours des troubles hydrodynamiques du LCR suite à la hernie des amygdales dans le formen

magnum.

Benbouzid en 2009, sur 70 cas de syringomyélie foraminale opérés, et après avoir

comparé deux groupes de 20 patients; opérés par DCC et ouverture de feuillet externe de la

dure-mère dans le premier groupe et une résection sous piale des tonsilles dans le deuxième

groupe, conclue que la résection des tonsilles trouve son intérêt chez les patients chez qui un

volume important des amygdales est constate déjà sur l’imagerie, empêchant la libre circulation

du LCR (166).

Williams (103), a souligné l’utilité de la résection des tonsilles pour restaurer les voies

d’écoulement du LCR. Il y a eu une hésitation générale à sa réalisation basée sur la morbidité

élevée rapportée à l'ère pré-micro-chirurgicale.

Marcelo GALARZA et ses collaborateurs en 2013, ont proposé trois gestes possibles sur

les tonsilles sous le nom de triple-R (Repositionnement, Réduction et Résection), en effectuant

une action systématiquement chez 33 patient, après avoir réalisé une craniectomie occipitale

complétée par l′ablation de l′arc postérieur du C1 et ouverture durale , les tonsilles sont gèrées 

selon l′une des trois méthodes sus citées. En se basant sur le fait que 40% des symptômes 

retrouvés au cours de la syringomyélie foraminale associée à la malformation de Chiari, sont

dus à la descente des tonsilles dans le foramen magnum; et puisque la plupart des chirurgies

visent à augmenter le volume de la fosse cérébrale postérieure, Marcelo GALARZA propose

d′agir sur les tonsilles elle-même pour retrouver un flux du LCR normal; son approche consiste 

à coaguler la surface de la pie-mère pour réduire les amygdales, si une décompression

adéquate du foramen magnum n'a pas pu être obtenue pour permettre l'écoulement des deux

citernes ponto-cérébelleuses vers la grande citerne, une résection sous-piale est réalisée

bilatéralement. Mais, si cela ne suffisait pas, comme dans le cas des amygdales sclérotiques
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dures, une résection est réalisée. sur 22 patients, seulement 7 avaient une cavité

syringomyélique; la réduction de la cavité était observée chez 5 patients (124).

Nous pensons que le nombres de cas n′est pas suffisant pour porter un jugement sur les 

résultats de cette technique ainsi que le recule de 12 mois qui n’est pas suffisant pour

évaluation clinique de la récidive des symptômes en cas d′archnoidite postopératoire, en plus  

l′auteur lui-même motionne  l′absence d′une étude comparative avec les autres techniques. 

TUBBS (167); rapporte un échec thérapeutique de 22 patients sur les 130, après avoir

réalisé une tonsillectomie unilatérale.

Chong JIA et ses collaborateurs, ont exposé une série de 115 patients adultes, avec

syringomyélie foraminale opérées entre 2013 et 2016 selon deux techniques ; une

décompression du foramen magnum avec tonsillectomie (DFMT) chez le premier groupe et une

décompression du foramen magnum avec plastie durale d′élargissement (DFMP); Le taux de

régression syrinx postopératoire était de 69,2% dans le groupe DFMT et de 78,3% dans le

groupe DFMP; Aucune différence statistiquement significative n'a été trouvée dans les

résultats chirurgicaux, entre les deux groupes selon les analyses statistiques (χ2 = 1,046, P = 

0,376> 0,05). Radiologiquement, la taille du syrinx n'était pas corrélée à l'étendue des résultats

cliniques, Une amélioration radiologique en termes de taille de syrinx a pu être obtenue plutôt

chez les patients subissant un shunt syringo-sous arachnoïdien, qui ne correspondaient pas à la

récupération clinique. Cela peut être lié au fait qu'une compression prolongée entraînera des

changements pathologiques dans le tissu nerveux et une diminution de l'élasticité de la moelle

épinière. La réduction de Syrinx a tendance à se développer plus lentement que les

améliorations cliniques. Les symptômes cliniques préopératoires ne sont pas corrélés à la

présence ou à l'étendue d'un syrinx associé. Une diminution postopératoire soutenue indique

une décompression adéquate et un débit de LCR suffisant au niveau du foramen magnum;

L'incidence de la méningite aseptique est la seule différence entre les deux procédures, ce qui

peut être lié au fait que la procédure DFMT est plus compliquée que la DFMP. Notamment,

garder l'espace sous-arachnoïdien à l'écart de toute contamination avec du sang est obligatoire

pour limiter la formation de cicatrices et brides arachnoïdiennes en postopératoire. En général,

la Tonsillectomie entraîne des taux de complications plus élevés ; de vertiges et de céphalées

chez les patients (152)

B. DEPREITERE et coll. (142) rapportent une série de 22 patients opérés d’une

syringomyélie foraminale, cinq patients présentant une détérioration clinique tardive, deux

avaient les deux amygdales coagulées, deux avaient une amygdale coagulée et chez un, les
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amygdales n'ont pas été manipulées. Ce dernier patient était celui avec les deux aggravations

cliniques et radiologiques. Cependant, en comparant avec 13 patients présentant une

amélioration tardive, six d'entre eux n'avaient pas non plus de coagulation ou de résection des

amygdales; ces résultats renforcent l'idée que la coagulation des tonsilles expose à une

aggravation de la symptomatologie tardivement.

A. GOEL (135) considère que la hernie tonsillaire n’est qu’un mécanisme de défense de

névraxe contre une agression itérative contre une instabilité C1C2, et parle plus d’une

formation de Chiari que de malformation; et propose une arthrodèse C1C2 comme traitement,

ses résultats satisfaisants sur la régression de la hernie tonsillaire et la réduction de la taille de

la syringomyélie donne une nouvelle hypothèse sur la  formation et l′évolution de la pathologie, 

et donne à réfléchir sur l′intérêt de la destruction des tonsilles cérébelleuses et les conséquences 

de lever la protection qu’elles confèrent à la jonction bulbo-médullaire. .

A noter que le tissu cérébelleux déplacé dans le foramen magnum peut présenter une

certaine désorganisation de la stratification normale avec des cellules de Purkinje désorientées

ou hétérotopiques ou généralement, une perte de la cellularite (cellules de Purkinje, granulaires

et corbeilles) avec une gliose étendue. Ces tissus gliaux peuvent à peine être reconnaissables

comme des amygdales cérébelleuses. L'examen histopathologique des tonsilles réséquées a

confirmé leur rôle de facteur de compression avec une alimentation vasculaire compromise qui

peut potentiellement provoquer une perte cellulaire (152).

L'ablation des amygdales n'est pas nécessaire pour obtenir une bonne reconstruction de la

grande citerne d’après l’étude de VANACLOCHA lors de sa publication en 1997 d’une série

de 28 patients opérés entre 1985 et 1995 (114) ou il rapporte qu’une action ablative sur les

tonsilles potentiellement sujet à accroitre le taux de morbidité; il préconise une suspension des

tonsilles avec des points de suture au berges de la dure-mère pour créer une néo grande citerne.

ASGARI (168) sur une étude incluant 31 patients qui présentent une syringomyélie

foraminale associée à une malformation de Chiari, rapporte qu’Il y a une corrélation entre le

résultat clinique et le résultat d'IRM postopératoire: 63% des patients ont eu une amélioration

clinique significative avec une IRM postopératoire satisfaisante (P <0,05). Aucun patient

présentant une coagulation des amygdales n'a montré d'amélioration clinique. En revanche,

77% des patients sans manipulation amygdalienne ont présenté une amélioration clinique (P

<0,01). De plus, 88% des patients chez qui une plastie durale a été réalisée ont également

connu une amélioration neurologique satisfaisante (P <0,01). Ces résultats reflètent

l'importance pronostique de la création d'une nouvelle grande citerne artificielle adéquate par
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une décompression du foramen magnum et l’élargissement par une plastie durale, Les

cicatrices et les adhérences provoquées par la manipulation des amygdales cérébelleuses

doivent être évitées.

Nous avons réalisé une manipulation des tonsilles chez Cinq patients, jugé nécessaire

pour progresser vers le trou de Magendie, deux ont été repris pour une deuxième chirurgie suite

à un échec thérapeutique de la chirurgie initiale.

la tonsillectomie doit être réservée pour les cas ou la liberté des voies de circulation de

LCR n′est atteinte ou insuffisante avec la libération des tonsilles et leurs repositionnements 

malgré la réalisation d'une archnoidolyse, ou si les tonsilles ont un volume considérable ne

permettant pas la progression vers le trou de Magendie et les citernes latéro-bulbaires, la

tonsillectomie peut être unilatérale ou bilatérale selon le besoin, une aspiration sous piale

comme rapportée par BENBOUZID et ses collaborateurs (166) avec une incision réalisée la

plus latéralement possible, une coagulation si nécessaire doit concerner aussi la face latérale

pour éviter les phénomènes inflammatoires précurseurs d′adhérences tardives à l′origine d′une 

archnoidite qui vient à son tour bloquer la circulation du LCR, exposant ainsi à l′échec 

thérapeutique à long terme.
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1.26.1.5 Exploration du trou de Magendie :

L’obstruction du foramen magnum constitue une condition pour la genèse des troubles

hydrodynamiques de LCR, mais non suffisante pour provoquer une cavité syringomyélique au

cours de la syringomyélie foraminale associée surtout à une malformation de Chiari.

Refkinson-Mann, en 1987, rapporte dans son étude que, 6% des cas présentent une

obstruction partielle ou totale du trou de Magendie, en plus de l’obstruction du foramen

magnum par l’ectopie tonsillaire (169); Sarez, rapporte dans son expérience sur 30 patients

traités en 1960 et 1970, que lors de l’exploration chirurgicale pour visualiser le trou de

Magendie, constate des membranes sur l’Obex, une fois ces membrane sont percés, le liquide

céphalo-rachidien circule librement (170). Stover et Rink, constatent aussi la présence de

membranes arachnoïdiennes qui empêchent le LCR de passer du quatrième ventricule vers les

citernes de la base (171); de même Babinski (1988), après avoir pratiquer une décompression

de la jonction crânio-cervicale chez 63 patients porteurs d’une malformation de Chiari avec

une syringomyélie, il constate que 16 patients présentaient une obstruction partielle du trou de

Magendie par un voile, puis Arnold H. Menezes, M.D. en 2012, et une série clinique de 298

patients présentant une malformation de la charnière crânio-cervicale tout type confondus,

retrouve une membrane obstruant le trou de Magendie dans 11% des cas (172) (173) .

Shane TUBBS en 2004, rapporte Sur 140 patients atteints de malformation de Chiari I

qui ont subi une chirurgie décompressive, une syringomyélie associée a été mise en évidence

chez 80 patients soit 57%. Le foramen de Magendie était obstrué par un voile arachnoïdien

chez 10 patient soit 12,5% de ces patients; une fois la membrane percée, le liquide céphalo-

rachidien s'écoule librement de cette ouverture médiane. Lors de l'examen rétrospectif des

études d'imagerie, aucune de ces structures anormales n'était évidente. Chez tous les patients

présentant un voile arachnoïde et une syringomyélie, la résolution de la syringomyélie a été de

règle sur l'imagerie postopératoire. TUBBS et ses collaborateurs recommanderaient chez les

patients atteints de syringomyélie associée a une malformation de Chiari I, surtout en l’absence

d'une physiopathologie claire de la formation de la syringomyélie, doivent subir une plastie

durale d’élargissement en plus une fenestration de ces membranes s’ils existent lors de

l’exploration du trou de Magendie (174).

Barr a noté que 20% de la population normale peut avoir une imperforation congénitale

des foramens Luschka, qui sont souvent bilatéralement symétriques. La compression induite

par l'ectopie amygdalienne obstrue davantage les foramens de Luschka en les comprimant

contre le foramen magnum; la présence simultanée de voiles arachnoïdiens pourrait entraîner
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une obstruction du foramen de Magendie et par conséquent une dynamique anormale du LCR

qui est prodromique de la formation d’une syringomyélie (175).

Dans notre série, sur les 50 cas, 42 Opérés par DCC ou DCC avec plastie

d’élargissement; chez 8 cas une reprise de la symptomatologie a motivé une reprise

chirurgicale, ou l′exploration de Foramen Magendie a objectivé des membranes qui forment un 

voile qui obstrue le trou Magendie, un effondrement de ces dernières a permis un écoulement

de LCR et l′évaluation postopératoire a confirmé l'amélioration de déficit moteur sans 

modification de la symptomatologie sensitive surtout douloureuse néanmoins une amélioration

à la réponse aux antalgiques est constatée, marquer par une régression des douleurs avec la

dégression des doses thérapeutique des antidouleurs.
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1.26.1.6 Modalité de la fermeture durale:

La fermeture durale nécessite la réalisation d'une plastie en partant sur le principe que

l'étui durale au niveau de foramen magnum est rétréci, plusieurs façons et tissus peuvent être

utilisés, sans que la supériote de l'un ou de l'autre ne soit établi.

Vanaclocha, recommande l’utilisation des allogreffe et la facia latta au lieu des produits

synthétiques, et selon lui la technique de ne pas ferme la dure mère utilise au part avant pourrait

exposer la suffusion des débris sanguins en intra durale dans la période postopératoire,

provoquant ainsi une méningite aseptique, une arachnoïdite et des adhérences, avec le risque de

provoquer une altération de la circulation du LCR dans le grande citerne nouvellement formée,

provoquant l'échec du traitement. entre l utilisation d'une plastie retire de ligament nucale et la

facia latta qui provoque souvent des nouvelles adhérences, il préfère une plastie périoste

prélevé sur la partie du crâne déjà expose lors de l'incision, ce périoste a l'avantage d'une

étanche absolu avec des simple points de sutures ne nécessitant pas le recours a la colle

biologique et n'expose pas aux adhérences comme la facia latta; pour le maintien de la forme de

la néo grande citerne il préconise de remettre la craniotomie (Erreur ! Source du renvoi

introuvable.) prélave au départ après l’avoir retourne a 180° pour éviter l’enfoncement, et sur

la quelle viens attaché la suspension de la plastie (114). Dans le même principe de maintenir la

plastie, Rachid ASSINA, préconise d’utiliser une plaque de titanium en regard de la

craniectomie sur la quelle viens se suspendre la plastie (125).

Les critères pour une plastie de la dure-mère optimale sont:

- Ne provoque pas de réaction inflammatoire contre les leptoméninges et le cortex.

- n'induit aucune adhérence au tissu cérébral.

- une étanchéité à l'eau avec protection adéquate du cerveau.

- Disponibilité.

- durable; souple; facilement préparé, facile à façonné.

- stérile ou facilement stérilisable et manipulable.

- et connu pour être immunologiquement et chimiquement inerte et non toxique.

- Idéalement, le matériel devrait disparaître complètement et être remplacé par des tissus

similaires à la dure-mère.

Abbe, en 1896, était le premier à utiliser le caoutchouc comme substitut dural et depuis

lors, diverses substances, organiques et inorganiques, ont été utilisées. Il s'agit notamment de

feuilles métallique (or et argent), de l'aminoplastine, du Vycril et / ou du collagène, du film de

fibrine, des mailles en polyester, des membranes silastiques, du nylon, du perlon, du téflon, du
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goretex et des biomembranes porcins, mais aucun matériau entièrement satisfaisant n'a encore

été trouvé a l'époque (176).

Les produits à base de collagène, ont tendance à favoriser la réponse inflammatoire et ne

semblent pas constituer une grande avancée; les matières plastiques (c'est-à-dire le Nylon, le

Téflon ou le Goretex) ne sont ni transformées ni vitalisées, mais simplement enveloppées par

du tissu conjonctif. L'interface entre la dure-mère et la plastie n'est généralement pas étanche,

ce qui induit des fuites de LCR, des infections et des accumulations de liquide en sous-cutané

facilement; et oblige le recours au renforcement par la colle biologique (176). Il est également

connu que le contact entre le polyacide et la dure-mère ne conduit pas à un remplacement dural

du polyacide mais crée une membrane non adhérente dans l'espace épidural; les fibroblastes

montrent une fixation réduite aux membranes de polyacide in vitro, ce qui peut être une raison

du comportement non adhérent de la membrane (177).

La dure-mère cadavérique, peut se préparer par deux procéder soit lyophilisation, mais

donne un aspect plutôt déshydraté ou par immersion à 37°C dans l'acétone, le peroxyde

d'hydrogène et l'hydroxyde de sodium. Ensuite, il est soigneusement rincé à l'eau stérilisée,

dans le but d'éliminer tous les résidus des agents chimiques, et enfin stérilisé par irradiation

gamma. Ce processus entraîne moins de dommages aux tissus que le processus de

lyophilisation, mais pourrait conduire à une greffe durale plus irritante; certains cas de réaction

immunitaire avec des signes méningés et une éosinophilie du liquide céphalorachidien voir le

rejet malgré un traitement corticothérapie, et l'ablation chirurgicale de la plastie est nécessaire.

Le message découlant de tous ces problèmes associés à l'utilisation de la dure-mère

cadavérique est clair: le matériel de greffe autologue doit être utilisé dans la mesure du possible

(176).

La plastie périoste reste la plus utilisée dans les procédures neurochirurgicales de tous

type et même privilégier, cette dernière est prélevée au début de la procédure et gardée

humide dans du sérum physio loque jusqu'au moment de l'utilisation, cependant la taille risque

d'être insuffisante, d’où le recourt au facia latta dont le prélèvement s'effectue au moment de

l'utilisation; néanmoins l'avènement des produits d'étanchéité synthétiques de taille assez

importante donne un confort lors de la fermeture. La procédure actuelle de fabrication de la

dure mère synthétique utilise des techniques de plus en plus évoluer afin d'avoir un tissu qui se

rapproche le plus que possible des caractéristiques biophysiques de la dure mère et respectent la

condition de l’inertie et la stérilité.
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Durham et Field Olenec dans leur méta-analyse, ont évalué cinq études rétrospectives et

deux études de cohorte prospectives impliquant 582 patients, dont 316 ont été traité par DCC

avec plastie durale et 266 ont été traitées avec la DCC seule. Les patients traités par DCC avec

plastie durale ont un taux de réintervention significativement plus faible, et un taux plus élevé

de complications essentiellement la fuite du LCR. Cependant, Il n’y avait aucune différence

significative d’amélioration clinique ou de diminution de la syringomyélie (164).

Ilyas Munshi et ces collaborateurs rejoignent d’autres auteurs en estimant après leurs

étude que la craniectomie, la laminectomie et la plastie durale lors du traitement de la

malformation de Chiari de type 1, peuvent conduire à une réduction plus fiable du volume de la

syringomyélie concomitante, comparativement à la craniectomie et la laminectomie C1 seule.

Cependant, ils admettent qu’il semble exister un sous-groupe de patients chez les quels les

symptômes vont régresser et la cavité syringomyélique va défluer avec l’exérèse osseuse seule.

Ses patients semblent avoir une augmentation volumétrique de la fosse postérieure (178).

Nous avons réalisé des plasties d'élargissent chez la moitié de nos patients , soit de

première intention soit lors des reprises chirurgicales suite à l'échec de la technique réaliser au

cours de l'intervention initiale, les plasties étaient exclusivement autologues, prélevé à partir de

périoste, ou des aponévroses musculaires de la nuque, néanmoins nous avons constaté une

discrète asymétrie cutanée de la fermeture sans préjudice éthique important, ce que nous a

conduits de prélever la plastie sur le raphi médian lors de la désinsertion musculo-

aponévrotique réalisée à froid; la taille de la plastie ainsi récupérée était suffisante pour réaliser

un élargissement suffisant du formen magnum en respectant tous les plans anatomiques et

rendant la fermeture correcte avec respect de l’anatomie normale; nous n'a vont pas eu recours

au facia latta, la colle biologique était utilisée dans deux cas pour renforcer l'étanchéité, chez

qui la dure mère présenté une vascularisation importante, l'hémostase une fois réalisée, rendant

les berges fragiles et la fermeture difficile.

Peu importe le type de suture utilise, soit en points séparés ou un surgi qui obier plus aux

habitudes des chirurgiens, l'essentielle d'avoir une fermeture étanche pour éviter les fuites de

LCR, et le risque de méningite. L'utilisation de monofils non résorbable avec une petite aiguille

semi circulaire, à pointe ronde dédiée à la suture des tissus membraneux est nécessaire. La

réalisation des manœuvres de Valsalva pèropératoire ou une hyperpression ventilatoire par

l'anesthésiste permet de vérifier l'étanchéité en fin de fermeture de la dure mère.
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1.26.2 Place de la dérivation dans le traitement de la syringomyélie:

1.26.2.1 La dérivation syringo-péritonéale:

Après une décompression de foramen magnum, le soulagement de la dissociation de la

pression crânio-spinale crée un nouvel équilibre des gradients de pression du LCR et des

modalités d'écoulement, permettant à la pression hydrostatique dans la syrinx de diminuer.

Bien que le syrinx ne s'effondre pas nécessairement, les effets dévastateurs sur le tissu du

cordon médullaire environnant sont diminués. Cela pourrait expliquer à la fois pourquoi seule

une faible relation peut être trouvée entre la taille du syrinx en postopératoire et les résultats

cliniques et pourquoi la décompression du foramen magnum s'avère supérieure aux procédures

de dérivation, le volume de la syringomyélie diminue mais pas nécessairement les pics

intermittents de la pression internes.

La dérivation de la cavité syringomyélique que soit vers le péritoine ou en sous

arachnoïdien reste une action ultime, après échecs de la chirurgie décompressive avec toutes les

modalités possibles.

La technique de dérivation syringo-péritonéale a été mise au point par Phillips et Kundt

en 1981, les patients étaient places en décubitus latérale, ce qui permet d’aborder le rachis à

niveau ou la cavité a un plus grand diamètre et l'abdomen au même temps. La technique était

modifié par la suite en utilisant un cathéter en T ce qui perme de réaliser une dérivation

syringo-sous arachnoïdienne par les deux branches horizontales de T, puis la bronche verticale

permet la connexion avec le cathéter abdominal (179) (180).

Nicholas M. Barbaro et ses collaborateurs aux USA, en 1984, ont place des dérivation

syringo-péritonéales pour traite 15 patient présentant une syringomyélie sur les 43 cas rapportés

entre 1970 et 1982; les patients étaient placer en position semi-assise, après la réalisation d’une

laminectomie et une petite ouverture de la dure mère un cathéter en T dont les bout coupé à une

distance suffisante et place dans la cavité sur une myélotomie effectuer sur la zone d’entrée des

racines en postéro-latérale, l’intervention s’est effectué sous microscope opératoire; Le choix

de site est effectue au niveau de la partie la plus large de la cavité syringomyélique qui coïncide

aussi avec la partie la plus mince de la moelle épinière, ce site constitue une zone à moins

potentiel de provoquer plus déficit neurologique et ce niveau correspondant le plus à

l'expression clinique de la cavité; dans 27% des cas ont eu une stabilisation et 53 ont eu une

amélioration clinique alors dans les autres techniques utiliser plus de 50% des cas ont eu une

aggravation selon la comparaison de leurs résultats dans le même centre (133).
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1.26.2.2 Dérivation syringo-sous arachnoïdienne:

La dérivation syringo-sous-arachnoïdien est un traitement sûr et efficace réservé pour la

syringomyélie idiopathique ou lorsque le traitement de l'affection sous-jacente a été insuffisant

ou n'est pas faisable; les résultats du shunt S-S ont démontré un taux d'amélioration des

symptômes préopératoires, en particulier un soulagement de la douleur intense, supérieur à

celui de la décompression de foramen magnum (181)

Keryn Davidson, rapporte une réduction de la cavité syringomyélique chez 37 patients

sur les 41 cas étudier sur une période allant de 2000 jusqu’à 2016, il préconise de place Le

shunt sur le segment le plus bas où la cavité syringomyélique est la plus proche de la surface

dorsale du cordon médullaire, et généralement au niveau du diamètre transversal maximal. Une

laminectomie bilatérale est nécessaire permettant une approche médiane de la moelle avec une

option d'un point d'entrée postéro-latéral. À note que les facettes articulaires sont conservées

pour éviter une instabilité rachidienne. Utilisation de l'échographie pour confirmer le site et

guider l'emplacement; une suspension de la dure-mère afin d’éviter une contamination avec du

sang de l'espace intra dural. L'arachnoïde ouverte séparément et suture sur les bords duraux

pour empêcher l’accumulation de liquide en sous durale, cause de compression secondaire.

La myélotomie est faite sur la ligne médiane à moins que le syrinx se présente à la zone

d'entrée de la racine dorsale. Un court morceau de tube shunt lombo-péritonéal, d'un diamètre

extérieur de 1,1 à 1,3 mm, est inséré dans la cavité et positionné dans une direction rostrale ou

caudale avec des trous à la fois dans la syringomyélie et l'espace sous-arachnoïdien. Le shunt

est fixé avec du fil nylon fin (8.0 ou 9.0) à la surface du piale ou à l'arachnoïde environnant, à

fin la dure mère est fermée d’une façon étanche. cependant la révision chirurgicale est possible

en cas de dysfonctionnement ou suite à la migration du cathéter(182).

Yoshinobu IWASAKI et ses collaborateurs, après avoir placé des dérivations syringo-

sous-arachnoïdiennes chez 49 patients, devise en trois groupes; le premier a subi une dérivation

SS par une myélotomie médiane, le deuxième par une myélotomie latérale et le troisième

groupe la myélotomie était réalises sur la zone d entre des racines nerveuses (DREZ) ils ont

constate une nette amélioration des symptômes surtout le syndrome doucereux, et suggère que

la DREZtomie a probablement contribué au traitement de la douleur. La mise en place de

drains au niveau cervical expose moins au dysfonctionnement que les emplacements en

thoracique sur la base que l'espace sous arachnoïdien au niveau cervicale, est plus importante

après l'affaissement de la cavité syringomyélique que les autres segments et cela expose moins

a la formation arachnoïdite capable de boucher le cathéter de dérivation.
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Néanmoins, le shunt S-S présente de sérieux inconvénients, notamment un

dysfonctionnement retardé, et des lésions de la moelle épinière attribuables à la myélotomie ou

à l'insertion du tube de shunt (181).

JACK M et ses collaborateur, rapportent leurs étude sur une technique de dérivation du

LCR dans l'espace sous-arachnoïdien à l'aide d'un tube de syringostomie en forme de bobine

creuse, avec l'avantage de ce fixé d’une manière solide au site d'incision. Le seul autre rapport

de la littérature connu sur une technique de cette nature, est celui de VENTUREYRA et

TEKKÖK, la différence c'est que le tube utilisé par ses derniers possède des brides

perpendiculaires qui reposent sur la surface de la moelle épinière qui sont ensuite fixés à pie

mère par des sutures en nylon 8-0; l'avantage de tube de meringotomie réside dans sa fixation

solide a travers une petite myélotomie ce qui évite la migration, ne nécessite pas de suture donc

diminue le risque de phénomènes inflammatoires et d’archnoidite minime (131).

Giovanni RAFFA et ses collaborateurs, préconisent de réaliser une décompression de

foramen magnum avec insertion d’une dérivation syringo-sous arachnoïdienne au cours du

traitement de la syringomyélie associe à la malformation de Chiari, sur le même temps

opératoire pour rétablir la circulation de LCR et diminuer la taille de la cavité syringomyélique

pour des meilleurs résultats, le tube de dérivation est placer dans le segment supérieur avec une

direction céphalique pour maintenir une circulation physiologique de LCR; la combinaison des

deux techniques effectués dans la même approche chirurgicale est sûre, est faisable et contribue

à atteindre des temps de récupération plus rapide sans ajouter un risque significatif de morbidité

lié à la fois au site d'insertion du cathéter et à une seconde chirurgie, par rapport à une approche

standard en deux étapes (132).

Dans notre étude, nous n’avons pas eu recours à une dérivation syringo-sous

arachnoïdienne, y avait pas nécessité de réaliser la technique à l'heure actuelle le recul « follow

up » relativement courte chez nos patients une évaluation ultérieure pourrait juger la nécessiter

de shunt ou non.
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1.26.2.3 Place de l’arthrodèse C1C2 dans la syringomyélie selon GOEL :

Une nouvelle vision de la formation de la hernie des tonsilles cérébelleuses est évoquée

par Atul GOEL(3) depuis quelques années, qui considère la malformation de Chiari dans

certaines situations comme un mécanisme de défonce de névraxe contre une agression suite à

une instabilité atloido-axoïdienne, d’ailleurs selon les récentes publications de l’auteur qui

considère la hernie tonsillaire comme une formation et non pas une malformation suite à

l’agression subi par la moelle allongée et la moelle épinière cervicale au cours de la dislocation

atlantoaxiale en trois grades (140). ce nouveau concept certes démontré lors des quelques cas

exposés avec des résultats cliniques et radiologiques assez satisfaisants, le recule est très court

pour que cette hypothèse soit validée.

L’instabilité C1C2 porté sur les facettes articulaires n’a pas d’expression clinique et

sémiologique spécifique, et en dehors des diagnostics radiologiques basées sur l’étude de

l’intervalle C1C2 et la mobilité de la dent de l‘axis sur les cliches dynamiques de la

radiographie standard, la dislocation facettale n’est pas souvent discutée dans la littérature et le

diagnostic nécessite une imagerie par tomodensimètrie dynamique en coupes sagittales et

latérale avec l’étude de la distance de la translation des facette articulaire de l’atlas et l’axis,

cette entité est peu discuté dans la littérature; Les constatations radiologiques de l’instabilité

atlantoaxiale du type 2 et 3 de GOEL sont chroniques avec une évolution ancienne et

progressive conduit a une altération musculo-squelettique et malformation neurale dont la

malformation de Chiari; l’expérience de GOEL montre que cette dislocation n’est pas fixée et

elle est réductible à la manipulation en général et particulièrement dans le cas de l’impression

basilaire, il considère l’instabilité comme le point de départ de tous les phénomènes musculo-

squelettiques et neurologiques, ces phénomènes sont protecteurs ainsi les amygdales

cérébelleuses viennent se positionner dans le foramen magnum entre le tronc cérébral et le bord

postérieur de l’écaille occipital où le maximum de la compression est exercé, pour protéger la

jonction bulbo médullaire (183), néanmoins les conséquences est un blocage de la circulation

de LCR à ce niveau conduit aux phénomènes de la cavitation spinale (140).

Le même auteur rapporte une série clinique particulièrement pédiatrique de 33 patients en

2017, dont 16 patients présentés une syringomyélie associe à une malformation de Chiari, tous

traités par une arthrodèse C1C2 après avoir identifie une instabilité a ce niveau sur la TDM

dynamique et le calcule de degré de la translation de facettes C1C2 sans aucune décompression

de la fosse cérébrale postérieure, les résultats ont montré amélioration clinique avec réduction

significative de la taille de la cavité (136).
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Le même auteur rapport en 2019, dans une étude de 57 patients adultes, qui présentes

une cavité syringomyélique associe à une malformation de Chiari type I seule en absence de

toutes anomalies osseuses, tous les patients ont été traités par une stabilisation C1C2 après

avoir diagnostiqué un mal alignement des facettes articulaires atlanto-axoïdienne sur le scanner

dynamique avec un caractère réductible lors de la manipulation; l’amélioration clinique est

obtenue dans 100% des cas avec une nette réduction de volume de la cavité syringomyélique en

plus une ascension des tonsilles cérébelleuses que reprennent une situation anatomique normale

dans 52% des cas, cela a confirmé le concept que la descente des tonsilles et l’appariation de la

syringomyélie sont un mécanisme de défonce de système nerveux, de ce fait la malformation

de Chiari et appeler une «formation de Chiari» simulant un air-bag qui vient encaisse le

traumatisme provoquer par l’instabilité C1C2 ; les anomalie musculo-squelettique de la

jonction crânio-vertébrales sont appelés «altération musculo-squelettique de la JCV» dans

cette situation pathologique ; GOEL, considère que la stabilisation C1C2 est le gold standard

dans cette situation de syringomyélie avec anomalie de Chiari en absence de toute

malformation osseuse de JCV, et considère que la décompression de la fosse cérébrale

postérieure validée par la plupart des études dans la littérature est contreproductive ce qui

explique l’amélioration clinique transitoire au début puis une recrudescence de la maladie plus

tard au cours de suivie clinique et radiologique, il suggère un follow up plus important et une

étude multicentrique sont nécessaires pour valider la technique comme traitement efficace (3).
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1.26.2.4 Section de filum terminal est sa place dans le traitement de la

syringomyélie :

Garceau a été le premier à rattacher des symptômes chez 3 patients qui présentent une

association de paraparésie, scoliose, et céphalées à une traction du cordon médullaire par le

filum terminal qui ont récupéré après la section de ce dernier et utilisé le terme de « filum

terminale serré et épais; ; Jones et Love , utilise ce terme pour rapport six patients atteints de

Spina Bifida occulte dont les symptômes ont été attribués à un cône terminal ancré; dans tous

ces cas, une amélioration symptomatique a été obtenue après exploration lombo-sacrée intra

durale et résection du filum terminale. Hamilton et Roth ont établi l'hypothèse que l'étirement

de la moelle épinière a été impliqué dans l'éthiopathogénie de la scoliose et de la malformation

de Chiari. Mau H, Nebinger ont décrit un cas de syndrome d’une moelle fixée par le filum qui

précède le développement d'un syrinx qui, par la suite, résolu avec sa section (184) (185).

Basé sur le concept de traction médullaire par le filum terminale en tant que mécanisme

ethiopathogéniques commun possible dans la syringomyélie, scoliose idiopathique et

malformation de Chiari, la section du filum terminal a été proposée par M. B. Royo-Salvador

qui rapport des succès de la technique depuis ces rapports de 2005(127).

Actuellement peu de rapport concernant la technique et les résultats sont disponibles dans

la littérature ; la haute autorité de sante « HAS » de l’état française en 2007, a demande au

centre de référence de syringomyélie et de maladie rares et orphelines d’effectuer une étude

randomiser pour valide le protocole pour faire suite aux demande des patients qui présente une

syringomyélie associé a la malformation de Chiari type I. l’étude qui devrait concernant un

nombre de 100 patients n’a pas eu lieu pour le manque de recrutement des patients , au total

seulement 7 patients ont été recruté sur une période de 2 ans et la technique reste non validé.

Luca Massimo, Di Rocco et leurs collaborateurs , sur un papier publie en juillet 2011,

communique leur point de vu qui stipule que la technique de section de filum terminal, peut

être efficace chez seulement un sous-groupes de patient présentant un syringomyélie associée à

la malformation de Chiari type I avec un degré de descente des tonsilles modéré et une fosse

cérébrale de taille normale (186).

La technique n’est pas réalisée dans notre étude, inscrite dans le volet des perspectives

d’études prospectives prochaines et de recherche et dans notre s de la prise en charge des

patients atteints de syringomyélie.
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1.27 EVOLUTION :

Il a été décrit que les céphalées et les cervicalgies répondent généralement mieux à la

chirurgie décompressive, expliquée par le soulagement de et disparition de gradient de la

pression crânio-spinale.

La dysfonction motrice des membres inférieurs, causée par une pression sur les voies

corticospinales, a également généralement une évolution postopératoire favorable à condition

que la prise en charge chirurgicale se fasse précocement avant la destruction des motoneurones.

La douleur dysesthésique et les déficits sensoriels ont un résultat moins bon, tandis que

l'amyotrophie des membres supérieurs réagit très mal, suggérant une destruction irréversible

des cellules de la corne antérieure par le syrinx(142)

Étant confronté à la multitude de signes et symptômes des patients atteints de

syringomyélie d'une part et du constat que la chirurgie n'avait pas d'effet sans équivoque sur

tous les signes et symptômes d'autre part, il était assez difficile de donner à chaque patient à

score postopératoire en termes d'amélioration, stabilisation ou aggravation. Ce problème de

notation a également été reconnu par Bindal (187), qui a créé un système de notation simple

dans lequel chaque symptôme ou signe reçoit dix points en préopératoire et le symptôme

obtient son score postopératoire selon le système suivant: 0 point pour la résolution, 5 points

pour l'amélioration, 10 points pour aucun changement et 15 pour l'aggravation.

Le résultat radiologique n'est pas seulement déterminé par la taille de syrinx

postopératoire sur l'IRM, mais aussi par le volume de la néo grande citerne élargie sur les

coupes sagittales médianes et l'espace CSF entourant la moelle épinière sur l’IRM de contrôle;

DEPREITERE, conclue sans équivoque après sont étude de 71 cas qu'il n’a pas de corrélation

entre les résultats cliniques et le changement postopératoire de la taille de la syringomyélie

(142).

Soulagement de la dissociation de la pression crânio-spinale crée un nouvel équilibre des

gradients de pression du LCR et des modalités d'écoulement, permettant à la pression

hydrostatique dans le syrinx de diminuer. Bien que syringomyélie ne s'effondre pas

nécessairement, les effets dévastateurs sur le tissu du cordon médullaire environnant sont

diminués. Cela pourrait expliquer à la fois pourquoi seule une faible relation peut être trouvée

entre la taille du syrinx en postopératoire et les résultats cliniques et pourquoi la décompression

du foramen magnum s'avère supérieure aux procédures de dérivation, ce dernier diminuant le

volume du syrinx mais pas nécessairement les pics de pression internes.
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1.28 ECHECS THERAPEUTIQUES A LONG TERME:

L’échec d’amélioration de la syrinx tant sur le plan symptomatique que radiologique s’est

avéré provenir de la présence d’une cicatrice de la fosse postérieure, de la réalisation d’une

décompression inadéquate du trou occipital, d’un affaissement cérébelleux causant une

impaction ultérieure, ou de l’échec de maintien d’un écoulement hors du quatrième ventricule

dans l’espace sous arachnoïdien cervical donc un échec de maintien d’une circulation normale

du LCR (188)

La présence d’adhérences arachnoïdiennes au niveau de la grande citerne est la cause la

plus fréquente de récidives d’après de nombreux auteurs. KLEKAMP (98) évoque une série de

176 cas traités par DCC dont 21 cas étaient des reprises chirurgicales. Les causes suivantes

étaient les plus incriminées lors de la survenue de ces adhérences arachnoïdiennes :

Une craniectomie trop large entrainant une hernie des amygdales cérébelleuses et une

adhésion du cortex cérébelleux à la dure-mère ou à la plastie.

Une obturation de l’Obex entrainant des adhérences et l’occlusion du trou de Magendie

La formation de pseudo-méningocèle avec traction de la plastie dans le cortex

cérébelleux.

Le recours à un matériel autologue lors de la plastie durale. Un tel matériel peut se

revasculariser par la biais des vaisseaux de la pie-mère au niveau du cortex cérébelleux ; ce qui

peut causer des adhérences et une obstruction secondaire bloquant la circulation du LCR. C’est

dans ce cadre que certains auteurs recommandent des allogreffes.

Le rôle d’une DCC inadéquate en tant que facteur de récidive ne se discute plus,

L’affaissement cérébelleux est secondaire à une craniectomie trop grande vient comprimer la

jonction a nouveau.
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6. CONCLUSION:

La syringomyélie comme entité pathologique qui a traversé le siècle en berçant entre le

mythe et la réalité, mythe de sa physiopathologie construite sur des controverses et sa réalité

macabre d’handicape chez être humain à sa fleur de l’âge.

Multitude de théories, hypothèse et concept ont vu le jour sous l’œil des sommités de la

science médicale et humaine sans élucider distinctement sa réalité étiopathogénique à travers le

monde et les temps.

Le gain considérable de développement technologique de l’imagerie (telle IRM de

tenseur de diffusion et tractographie) reste insuffisant, la biologie moléculaire vient de

rejoindre la partie, avec une clairvoyance prometteuse telle la découverte de l’AQUOIPORINE

depuis 1992 par Peter AGRE qui trouve sa place dans le métabolisme de l’eau est compris dans

le système nerveux depuis 2009. En plus de cette évolutivité en matière d’imagerie et la

biologie moléculaire nous voyons arrivée le soutien de la modalisation mathématique dans la

recherche et l’investigation scientifique, l’apport et monumental dans les études des entités

pathologiques dont l’expérimentation est impossible sur l’humain et très difficile sur l’animal

telle que la syringomyélie et l’anomalie de Chiari.

Cependant, il reste difficile de savoir si l'apoptose cellulaire existe dans les lésions

retardées du rachis cervical, ainsi que les relations entre les symptômes soulagés et la

régénération cellulaire, qui doivent être explorées dans de futures recherches.

Le soulagement de la dissociation de la pression crânio-spinale crée un nouvel équilibre

des gradients de pression du LCR, permettant à la pression hydrostatique dans la syringomyélie

de diminuer ; Bien que le syrinx ne s'effondre pas nécessairement, les effets dévastateurs sur le

tissu du cordon médullaire environnant sont diminués. Cela pourrait expliquer à la fois

pourquoi seule une faible relation peut être trouvée entre la taille du syrinx en postopératoire et

les résultats cliniques et pourquoi la décompression du foramen magnum s'avère supérieure aux

procédures de dérivation, ce dernier diminuant le volume du syrinx mais pas nécessairement les

pics de pression interne.

Il a été noté lors d'examens postmortem (autopsie) que la syringomyélie ancienne

provoque la formation d'une gliose dans les parois de la cavité et les cordons médullaires

environnants. La gliose à l'intérieur du cordon médullaire peut entraîner une perte neurologique

progressive même après une chirurgie réussie et disparition de la cavité syringomyélique.
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Il est décrit que la myélopathie centrale résiduelle peut persister après résolution -

également spontanée - de la syringomyélie. Ce que nous appelons le « syndrome de post-

syringomyélie»(73).

Une méthode de traitement donnée est basée sur des théories pathogéniques multiples,

nécessite une terminologie cohérente entre les deux. La méta-analyse est de grande valeur en

particulier dans les entités pathologiques relativement rares comme la syringomyélie. Il est

impossible d'en tirer parti si le consensus de la terminologie n’est pas établi. En outre, une

classification sans ambiguïté fournit la base pour une gestion des patients entre collègues

interdisciplinaires dans la clinique.

Après ce travail, la perspective d’entame une étude prospective pour évaluer l’apport de

la section du filum terminale dans le traitement de la syringomyélie son effet sur l’anomalie de

Chiari particulièrement chez l’enfant, nous sommable nécessaire ; cependant l’établissement

d’un protocole de recherche mérite d’être entamé selon des bases scientifiques valides et

.respect des règles de l’éthique avec la concertation des collègues et le consentement des

patients.
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ANNEXES :

Annexe 1 : Échelle d'Évaluation de Myélopathie Cervicale Fonctionnelle selon

l’Association Orthopédique japonaise (JAO).



212

Annexe « 2 » : Score ASIA
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Annexe « 3 » : Echelle KLEKLAMP et SAMII

Annexe « 4 »: classification de Mc Cormick

Annexe «5 » : échelle de Karnofsky
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Annexe « 6 » : Questionnaire DN4
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Annexe «7 » : EVA

Annexe « 8 » : Questionnaire douleur de MC GILL
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Annexe « 9 » : échelle QDSA
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Syringomyélie foraminale

Technique chirurgicale et pronostic à propos de 50 cas
Dr Hassan KHECHFOUD – Faculté de Médecine université Abrahmane Mira - Bejaia

Foraminal syringomyelia

Surgical technique and prognosis for 50 cases
Dr Hassan KHECHFOUD Faculty of Medicine, Abrahmane Mira University - Bejaia

Résume
Le terme de syringomyélie a été utilisé pour la première fois

par Ollivier d’Angers, pour décrire une cavité du centre de la moelle
épinière remplie de LCR, la première description d'un patient atteint de
la syringomyélie remonte à 1546 par Estienne, Brunner en 1700 a
rapporté la première tentative de traitement chirurgical. Plusieurs
théories et hypothèses controversées ont tenté d’expliquer le
mécanisme physiopathogénique sans l’élucider clairement ;
néanmoins l’incrimination des troubles hydrodynamiques de LCR est
validé de par le monde, cette pathologie longtemps considérée
médicale mais depuis les travaux de Williams et Gardner elle est
devenue neurochirurgicale par excellence, plusieurs variantes de
traitement chirurgical ont été validés, d’autres restent à valider et le
choix de la procédure dépend des habitudes des neurochirurgiens
voire une histoire d’école.
Matériels et Méthodes :

nous rapportons une étude rétro et prospective de 50
patients atteints de syringomyélie foraminale à L’IRM, la moyenne
d’âge est de 36 ans ; 42 patients opérés, le choix de la technique
chirurgicale est guidé par l’état clinique au moment du diagnostic et le
degré de la compression au niveau de foramen magnum, 8 patients
asymptomatiques « la plupart de la population pédiatrique de notre
étude » ; ont été suivi cliniquement et radiologiquement.
Résultats et discussion :

sur les 42 patients opérés, 17 procédures de décompression
ostéo ligamentaire de la jonction occipito-vertébrale, et 21 procédures
de décompression avec plastie durale dont 5 cas avec manipulation
des tonsilles cérébelleuses. 8 patients ont nécessité une
réintervention pour échec thérapeutique. 5 sur les 8 patients repris ont
eu une décompression osseuse seule lors de la chirurgie initiale. Le
recours au shunt de kyste n’était pas nécessaire chez nos patients.

La TDM peut poser le diagnostic et donner des informations
détaillées sur les malformations osseuses souvent associées à la
syringomyélie mais elle reste limite pour l’étude des malformations
nerveuses, L’IRM morphologique est obligatoire pour l’étude des
caractéristiques de syrinx et les anomalies au niveau du foramen
magnum comme la malformation de Chiari qui est associée dans 80%
avec la syringomyélie foraminale, L’apport de ciné-IRM (IRM de flux)
est considérable pour le diagnostic et le suivi des patients et évaluation
des résultats de la chirurgie. La décompression ostéo-ligamentaire
avec plastie durale d’élargissement a prouvé de loin sa supériorité à la
décompression osseuse seule, la manipulation des tonsilles est à
éviter lors de la procédure sauf nécessité, cette action favorise la
survenue d’archnoidite tardive et expose aux échecs thérapeutiques à
long terme.
Conclusion :
la syringomyélie foraminale est souvent diagnostiquée chez l’adulte
active, le délai diagnostic est long et expose parfois à un handicap
important, l’élargissement de foramen magnum est une solution
chirurgicale adaptée, la compréhension des mécanismes
physiopathologiques nécessite une collaboration multidisciplinaire en
impliquant la modélisation mathématique et la biologie moléculaire
dans le domaine de la recherche. L’étude physiologie détaillée des
fluides est souvent impossible chez les patients et difficile à réaliser
chez les animaux de laboratoire.

Abstract
The term syringomyelia was first used by Ollivier d'Angers to

describe a cavity in the center of the spinal cord filled with CSF, the
first description of a patient with syringomyelia dates back to 1546 by
Estienne, Brunner in 1700 reported the first attempt at surgical
treatment. Several controversial theories and hypotheses have
attempted to explain the physiopathogenic mechanism without clearly
clarifying it; nevertheless the incrimination of hydrodynamic disorders
of CSF is validated throughout the world, this pathology long
considered medical but since the work of Williams and Gardner it has
become neurosurgical par excellence, several variants of surgical
treatment have been validated, others remain to validate and the
choice of procedure depends on the habits of neurosurgeons or even a
history of school.

Materials and methods :
we report a retro-prospective study of 50 patients with

foraminal syringomyelia on MRI, the average age is 36 years; 42
operated patients, the choice of surgical technique is guided by the
clinical state at the time of diagnosis and the degree of compression at
the level of the foramen magnum, 8 asymptomatic patients "most of
the pediatric population in our study"; were followed clinically and
radiologically.

Results and discussion :
out of the 42 patients operated on, 17 procedures for

osteoligamentary decompression of the occipito-vertebral junction, and
21 decompression procedures with dural plasty, including 5 cases with
manipulation of cerebellar tonsils. 8 patients required reoperation for
therapeutic failure. 5 out of the 8 patients resumed had bone
decompression alone during the initial surgery. The use of cyst shunt
was not necessary in our patients.

CT can make the diagnosis and give detailed information on
the bone malformations often associated with syringomyelia, but it
remains limited for the study of nerve malformations. Morphological
MRI is compulsory for the study of the characteristics of syrinx and
abnormalities. level of the foramen magnum as the Chiari malformation
which is associated in 80% with foraminal syringomyelia. The cine-MRI
(flow MRI) intake is considerable for the diagnosis and the follow-up of
patients and evaluation of the results of the surgery. Osteoligamentary
decompression with dural enlargement plasty has proven by far its
superiority to bone decompression alone, manipulation of tonsils is to
be avoided during the procedure unless necessary, this action
promotes the occurrence of late archnoiditis and is prone to failure.
long-term therapeutic.

Conclusion:
the foraminal syringomyelia is often diagnosed in the active

adult, the diagnostic delay is long and sometimes exposes to a
significant handicap, the enlargement of foramen magnum is an
adapted surgical solution, the understanding of the physiopathological
mechanisms requires a multidisciplinary collaboration by implying the
modeling mathematics and molecular biology in the field of research.
Detailed physiological study of fluids is often impossible in patients and
difficult to perform in laboratory animals.


