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La malformation de Chiari 1 est fréquente. A la différence des malformations
de Chiari de type 2 et 3, elle peut étre longtemps latente, reconnue seulement chez
I’adulte. Cependant, depuis le développement de [I'imagerie par résonance

magnétique, il n’est pas rare qu’elle soit découverte des I’enfance.

Elle doit étre distinguée de I’engagement des amygdales cérébelleuses,
notamment lorsque celui-ci résulte d’'une hypotension intracranienne: de tels cas
ont parfois été rapportés comme étant des anomalies de Chiari réversibles. Le fait
primitif dans la malformation de Chiari 1 semble étre un développement insuffisant

de la fosse postérieure.

Certaines complications résultent du retentissement direct de la malformation
sur le bulbe, la partie inférieure du cervelet et/ou la partie supérieure de la moelle.
Ainsi, peuvent étre observés des troubles oculomoteurs dont le plus évocateur est le
syndrome oscillopsies-nystagmus battant vers le bas, de la dysphonie, de la

dysphagie.

Des études ont souligné la fréquence et la gravité potentielle des troubles
dysautonomiques: apnées du sommeil, arrét respiratoire, syncopes, voire mort
subite. Une autre menace est le développement d’une syringomyélie résultant
d’anomalies de la circulation du liquide céphalorachidien au niveau de la grande
citerne. Une syringomyélie est observée dans 32 a 74% des cas de malformation de

Chiari 1.

Hans Chiari, médecin viennois auquel est souvent associé de facon discutable

le nom de Julius Arnold, était professeur d’anatomie pathologique a Prague lorsqu’il

B
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décrivit en 1891 et 1896 un ensemble de malformations ayant en commun la
protrusion de la partie inférieure du cervelet et du tronc cérébral dans le canal
cervical (1).Dans la malformation de Chiari de type 1, la protrusion est limitée aux
amygdales cérébelleuses et a la partie inférieure du bulbe. Elle est formée par 2
digitations cérébelleuses de longueur parfois inégale qui atteignent C2 dans un
quart des cas et rarement C3 (2). Cette anomalie est parfois associée a une
hydrocéphalie ou a des anomalies de la charniere cervico-occipitale, mais elle est le

plus souvent isolée.

La cause de la malformation est discutée. La responsabilité d’une
hydrocéphalie survenue de facon transitoire au cours du développement est souvent
évoquée. Les travaux plus récents soulignent le réle d’une inadéquation entre un
développement normal des structures nerveuses et un développement insuffisant de
la fosse postérieure (3-4). L’affection a parfois un caractere familial:12 % des cas

dans la série de Milhorat et al (3).

La malformation de Chiari 1 est plus fréquente chez la femme que chez
I’lhomme (3/2).Elle peut rester occulte trés longtemps, voire pendant toute la durée
de la vie, ce qui fait que sa prévalence dans la population générale n’est pas connue.
Une indication indirecte est donnée par I’identification de 68 cas de Chiari 1 dans
une série de 12226 IRM craniennes et cervicales consécutives effectuées pour

diverses raisons(5).

Le traitement est chirurgical. Il consiste en une craniectomie sous- occipitale
associée a une laminectomie des premiéres vertebres cervicales. L’intervention est
indiguée lorsque la malformation est symptomatique, sous réserve que les

manifestations présentes soient indiscutablement en relation avec la malformation.
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Les malformations découvertes fortuitement par une IRM effectuée pour des
raisons diverses peuvent devenir secondairement symptomatiques. Elles doivent
faire I'objet d’une surveillance et de conseils proscrivant certaines activités

sportives.

La formation du tube neural comporte trois stades successifs (figure 1) (6):

@ Premier stade :la plague neurale qui résulte de la différenciation et de
I’épaississement de I’ectoblaste sus-chordal. Elle se forme aux environs du
17eme jour, c'est-a-dire, avant I’apparition des premiers somites.

@ Deuxieme stade :de la gouttiere neurale, qui résulte de I'invagination de la
plague neurale a la fin de la 3éme semaine de vie.

@ Troisiéme stade :du tube neural, qui résulte de la soudure des bords de la

gouttiére et de la fermeture des neuropores antérieurs et postérieurs, au

début de la 4éme semaine de vie embryonnaire.




Figure 1: micrographie, en microscopie électronique a balayage, d’'un embryon sectionné

transversalement(7).

U A-C: la neurulation commence dans la région occipito-cervicale, lorsque
la plague neurale se présente comme des plis.

U D : les bords latéraux des plis neuraux se rencontrent sur la ligne
médiane et fusionnent tout en se détachant, simultanément, de
I’ectoderme de surface.

U D-E : ces bords détachés de I’ectoderme s’unissent pour circonscrire

complétement le tube neural.

L’ectoblaste est alors séparé du tissu nerveux. Il constitue I’épiblaste. C’est

entre les deux que s’infiltrent peu a peu les éléments mésenchymateux.

La partie caudale du tube neural restera cylindrique, rectiligne, et de petit

calibre, donnant la moelle épiniére autour de laquelle se constitue le rachis.

La partie craniale, renflée, augmentera considérablement de volume et subira
de nombreuses courbures et modification. Elle donnera I’encéphale, autour duquel

se constituera le crane osseux.

La fermeture du tube neural conditionnant la formation de I’arc postérieur de
la vertébre, toute anomalie du tube peut entrainer une anomalie rachidienne. La plus
classique de ces anomalies est le spina bifida. Cette dénomination fait allusion au
fait que I’arc postérieur d’'une ou plusieurs vertebres n’étant pas formé, chaque
corps vertébral se termine en arriere par deux épines osseuses encadrant la moelle.
On distingue les formes majeures de spina bifida, qui se caractérisent par une
absence de tubulation de la gouttiere neurale, celle-ci proliférant de ce fait
librement a I’extérieur (spina bifida a moelle ouverte). Dans les formes mineures, le

tube neural s’est fermé, mais de maniere imparfaite ; I'induction des plans

e ——————
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postérieurs est alors défectueuse. On distingue dans ce méme groupe le

meéningocele, le myéloméningocele, le sinus dermique, et le spina bifida occulta.

La lumiere du tube neural donne progressivement les cavités ventriculaires et
le canal de I'épendyme. Ses parois se bordent tres rapidement de cellules
épendymaires qui se différencient tres té6t. Avant I’'apparition des plexus choroides,
cette cavité contient un liquide riche en protéines provenant d’un simple processus
de transsudation a travers I’épendyme. Ce liquide sort du systéme ventriculaire par

filtration a travers le toit du quatrieme ventricule.

Entre la 5éme et la 6eme semaine, les plexus choroides se développent et
deviennent sécrétant, d’abord au niveau du quatrieme ventricule, puis des
ventricules latéraux, enfin au niveau du troisieme ventricule. A partir de cette date,
la simple filtration a travers le toit du 4eme ventricule n’est plus suffisante a
compenser la formation du LCR, et ainsi se trouve crée un état d’hydrocéphalie

transitoire.

A la 8eme semaine, le versant inférieur du toit du 4éme ventricule se perfore,
créant ainsi les trous de Magendi et de Luschka. Le LCR peut alors circuler, et c’est
lui qui crée par dissection les espaces sous-arachnoidiens péricérébraux et
périmédullaires jusqu’alors restés virtuels. Le canal épendymaire se réduit pour

prendre une forme vestigiale, en raison de la prolifération neuronale autour de lui.

C’est sur ces bases embryologiques que s’est basé Gardner, pour expliquer
la formation de certaines malformations nerveuses de la charniére cervico-

occipitale : Chiari et syringomyélie.
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A. ELEMENTS OSTEO-LIGAMENTAIRES :

1. OSTEOLOGIE :

La charniére cervico-occipitale osseuse est une union anatomique, formée
par I'articulation occipito-atloido-axoidienne. Par leur configuration externe et
leurs surfaces articulaires, I’os occipital, I’atlas et I’axis assurent en entité la statique

et la dynamique de cette charniére hautement mobile.

1.1. OS OCCIPITAL :

L’os occipital fait partie des os impairs de la boite cranienne, sous forme
d’un losange irrégulier, occupe la partie postéro-inférieure et prend part a la
constitution de I’étage postérieur et une partie de la voute du crane. Il est percé
d’un vaste orifice : le trou occipital, destiné au passage de plusieurs éléments

vasculo-nerveux.

On lui décrit deux faces :

U Une face exocranienne : représentée en avant du trou occipital par la
surface basilaire ou on décrit la fossette naviculaire et le tubercule
pharyngien. Latéralement les deux condyles et les trous condyliens
postérieurs.

U Une face endocréanienne ou on apercoit sur la ligne médiane : I’'apophyse
basilaire ou loge la face antérieure du tronc cérébral, le trou occipitale
limité latéralement et de chaque c6té par le tubercule jugulaire et les

fossettes cérébelleuses.
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ANT

T—)DRDIT

1: APOPHYSE BASILAIRE DE L'OS
OCCIPITAL

2: TROU COMDYLIEM AMTERIEUR;
3: COMDYLE OCCIPITAL;

4: TROU OCCIPITAL:

5: MEAT ACOUSTIQUE INTERME;
B: TROU DECHIRE POSTERIEUR;
T: TUBERCULE OCCIPITAL;

8: CRETE OCCIPITALE INTERNE;
9: TUBEROSITE OCCIPITALE
INTERME.

0S5 OCCIPITAL: VUE SUPERIEURE

post

L DROIT

L:APOPHYSE OCCIPITALE EXTERME;
2: TROU OCCIPITAL;

3: FOSSE JUGULAIRE (TROU DECHIRE
POSTERIEUR AU FOMD]:

4: CANAL CAROTIDIEN;

5: CRETE OCCIPITALE EXTERME;

B: CAMAL ET FOSSE COMNDYLAIRES;
7: COMDYLE OCCIPITAL;

8: TROU CONDYLIEM POSTERIEUR;
9: TUBERCULE PHARYMGIER;

10: APOPHYSE BASIALIRE DE L'OS
OCCIPITAL.

OS5 COCCIPITAL: VUE INFERIEURE
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1.2. ATLAS ET AXIS :

Contrairement a I’ensemble des vertebres cervicales, la premiere vertebre
cervicale et la deuxieme vertébre cervicale présentent quelques caractéres

particuliers :

U ATLAS :

Ou la premiere vertebre cervicale, se différencie des autres par I’absence de

corps vertébral.

2

3

4
1: TUBERCULE ANTERIEUR: E: ARC ANTERIEUR
2:FOSSETTE ARTICULAIRE DE L'ODONTOIDE: 6: TUBERCULE DU LIGAMENT TRANSVERSE:
3: FORAMENMN TRAMNSVERSAIRE: TiS5ILLOMN DE 'ARTERE VERTEBRALE:

4:5URFACE ARTICULAIRE SUPERIEURE AVEC LE COMDYLE OCCIPITAL. 8: ARC POSTERIEUR:
9: TUBERCULE POSTERIEUR.

ATLAS (C1): VUE SUPERIEUR
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Sur une vue supérieure, on lui reconnait :

Un arc antérieur concave en arriére et un arc postérieur concave en avant et
présente dans le plan médio sagittal de chaque c6té une protubérance appelée
tubercule. Latéralement et de chaque c6té du trou vertébral relativement grand a ce
niveau se trouvent: deux masses latérales qui ont chacune deux surfaces
articulaires supérieure avec les condyles occipitaux et inférieure avec I’axis. Sur la
face supérieure de I’arc postérieur on visualise la gouttiére de I'artere vertébrale ou

chemine I'artére vertébrale.

Sur une vue postérieure : la face dorsale de I’arc antérieur présente une

dépression avec une surface articulaire c’est : la fossette de I’'apophyse odontoide.

En dehors des surfaces articulaires existe I’apophyse transverse creusée par

le trou transverse ou passe I’artere vertébrale.

v
El
3
1: TUBERCULE POSTERIEUR; 5: FORAMEMN TRAMNSWVERSE;
2: ARC POSTERIEUR; f: 5URFACE ARTICULAIRE INFERIEURE AVEC
3: PROCESSUS TRAMSVERSE; L'aX1s;
4: CANAL VERTEBRAL; 7:FOSSETTE ARTICULAIRE POUR LA DENT;

&: ARC ET TUBERCULE ANTERIEUR.

ATLAS (C1): VUE INFERIEUR
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u AXIS:

Ou la deuxieme vertébre cervicale, se différencie par la présence d’une
apophyse en forme de dent, située au-dessus de la face supérieure du corps

vertébral.

Sur une vue latérale : on note

L’apophyse odontoide : se termine par un sommet arrondi, sa face antérieure
porte une surface articulaire : la facette articulaire atloidienne. Sa face postérieure

correspond a la facette articulaire postérieure du ligament transverse.

up

— . droit

1: DENT;

2: SURFACE ARTICULAIRE SUPERIEURE AVEC
LATLAS;

3: SURFACE ARTICULAIRE ANTERIEUR (POUR
LARC ANTERIEUR DE LATLAS);

4: PROCESSUS TRAMSWVERSE;

5: LE CORPS DE L'axIs.

AXIS (C2): VUE ANTERIEURE
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2 6

3

4 7

3 3

1: APOPHYSE EPINEUSE; 5: DENT;
2: FORAMEMN WERTEBRAL; B: PROCESSUS ARTICULAIRE
INFERIEUR
3: TROU TRAMNSVERSAIRE; 7: PROCESSUE ARTICULAIRE
SUPERIEUR

4: SURFACE ARTICULAIRE POSTERIEURE [ POUR LA LIGAMENT TRAMSVERSE)
8: LE CORPS DE LAXIS.

AXIS (C2): VUE SUPERIEURE

De chaque c6té de I'apophyse odontoide sont disposées : deux apophyses
articulaires supérieures et inférieures séparées par I’apophyse transverse qui

comporte le trou transversaire ou chemine I’artere vertébrale.

L’apophyse épineuse volumineuse bifide, nait de la jonction des deux parties

de I’arc neural qui circonscrit un grand canal central : le trou vertébral.

Ce complexe osseux occipito-atloido-axoidien est maintenu, en plus des
surfaces articulaires, grace a une charpente musculo-ligamentaire rigide lui

permettant un état statique et dynamique important.
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1: TUBERCULE ANTERIEUR; 4: SURFACE ARTICULAIRE SUPERIEURE DE LATLAS
2: PROCESSUS TRANSVERSE; 5: ARTICULATION INTERAPOPHYSAIRE ATLAS -AXIS
3: APOPHYSE ODONTOIDE; 6: LE CORPS DE LAXIS.

ARTICULTAION ATLAS-AXIS: VUE ANTERIEURE

2. LIGAMENTS ET MUSCLES DE LA CCO :

2.1 LE SUPPORT LIGAMENTAIRE DE LA CCO :

LES LIGAMENTS SUSPENSEURS DE LA CCO :

Sur la face antérieure de la CCO on retrouve le ligament longitudinal
antérieur (LLA), sur la face postérieure on a le ligament longitudinal postérieur(LLP).
Les lames vertébrales sont unies par le ligament jaune. Les ligaments inter épineux
et transverses complétent ce dispositif suspenseur. Cependant deux structures
jouent un réle important dans la stabilité et la biomécanique de la charniére cervico-

occipitale:
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U Le ligament nuchal : avec ses interpositions de fibres antéropostérieures,
verticales et inter épineux.

U Les ligaments sous occipitaux: La membrane occipito-atloidienne

antérieure et la membrane atloido-axoidienne antérieure juste en arriere
du LLA, le ligament transverse avec ses trois faisceaux qui tapisse la face
postérieur de I'odontoide: transverse, longitudinal supérieur et
longitudinal postérieur. Le ligament apical suspenseur de I’odontoide, le
ligament alaire au nombre de deux de chaque c6té de la dent. Juste en
arriere et toujours en avant du canal vertébral on trouve la membrane
tectorial. En arriére du canal on trouve la membrane occipito-atloidienne

postérieure et la membrane atloido-axoidienne postérieure.

Membrane tectorid

Membrane occipito-

atloidienne antérieure Membrane occipito-

atloidienne
Ligament transverse
Membrane atloido-
axoidienne post

membraneatloido-

axoidienneantérieure Lig nuchal

Richard Glenn Fessler and LaligamSekhar;Atlas of neurosurgical techniques : spine

and peripheral nerves P :24
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aisceaux longitudinal Ligament allaire droit

supérieur

Ligament cruciforme Ligament transverse

Faisceaux longitudinal
inférieur

Richard Glenn Fessler and LaligamSekhar;Atlas of neurosurgical techniques: spine

and peripheral nerves P:25.

22 LE SUPPORT MUSCULO-APONEVROTIQUE DE LA CCO :

U LES MUSCLES DE LA REGION POSTERIEURE DU COU :

La nuque constitue I’ensemble des parties molles situées en arriere de la
colonne cervicale. A ce niveau la peau, épaisse en haut riche en glande sébacées
suivi d’un tissu celluleux sous cutané, trés dense doublé d’une importante couche

de graisse.

Les muscles de la nuque sont disposés en quatre plans distincts. Les muscles
profonds sont courts; les muscles superficiels sont plus longs, empiétant sur la

région dorsale du tronc.

L’anatomie de cette région sera discutée et illustrée en chapitre de dissection

de la voie postérieure de la CCO.
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U MUSCLES DE LA REGION ANTERIEURE DE LA CCO :

La mobilité de la charniere cervico-occipitale surtout en flexion de la téte est

assurée par une charpente musculaire antérieure:

U Le muscle long de la téte :s’insére en dehors du tubercule pharyngien de
I’apophyse basilaire de I’os occipital, se dirige en bas et en dehors et se

termine au niveau du tubercule antérieur de I’apophyse transverse de C5.

U Le muscle long du cou :prend insertion de part et d’autre de la ligne

médiane des corps vertébraux de C2 a C7 D1, se forme de trois faisceaux.

U Le muscle droit antérieur de la téte : juste en arriere du muscle long de la
téte en haut se dirige obliguement en dehors et se termine au niveau de

I’arc antérieur de C1.

U Le muscle droit latéral de la téte : s’insere en dehors du condyle occipital

en haut et en bas au niveau du tubercule antérieur de C.

B. AXE NERVEUX ET MENINGES :

Le conduit osseux englobe I’axe nerveux, moelle allongée ou bulbe et moelle
épiniere cervical, accompagné des artéres vertébrales et des racines des nerfs

accessoires (nerfs spinaux).

La jonction entre le bulbe rachidien et la moelle cervicale est définie par un
plan passant par le milieu de I’arc antérieur et le bord supérieur de I’arc postérieur

de I’'atlas.

En arriere, la jonction bulbo-médullaire contracte des rapports variables
avec les artéres cérébelleuses postérieures et inférieures et les amygdales

cérébelleuses.
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Les espaces sub-arachnoidiens sont larges au niveau de la charniere, en
particulier en arriére ou ils prennent le nom de grande citerne, rétro- bulbo
médullaire avec un compartiment intrarachidien et un autre intracranien formant un

triangle.

a. LE RHOMBENCEPHALE OU CERVEAU POSTERIEUR : (FIGURE 2, 3) (6, 10)

Il comprend le pons, le bulbe, et le cervelet.

1. LE PONS :

Ou protubérance annulaire, est placée au-dessus du bulbe et au-dessous du

meésencéphale, elle est antérieure au cervelet et répond en avant a la moitié

supérieure de la gouttiere basilaire sur laquelle elle repose.

Il faut reconnaitre a cette région 4 faces :

U Face antérieure : qui présente sur la ligne médiane une gouttiere appelée
gouttiere basilaire qui sert a loger le tronc basilaire artériel. Au niveau de
sa partie latérale, cette face correspond a une région dite angle ponto-
cérébelleux ou apparaissent le paquet acoustico-facial et le nerf trijumeau.

U Face postérieure : répond au plancher du 4éme ventricule par
I’intermédiaire duquel il entre en rapport avec les pédoncules cérébelleux
supérieurs, la valvule de Vieussens et la face antérieure du cervelet.

U Faces latérales : se prolongent en arriére avec les pédoncules cérébelleux

moyens.
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2. LE BULBE :

Ou moelle allongée, a la forme d’un tronc de cobne, il fait suite a la moelle
épiniére et commence au niveau du milieu de I’arc antérieur de I’atlas, il se continue
avec la protubérance dont il est séparé par le sillon bulbo-protubérantiel. On décrit

au bulbe :

U Face antérieure : présente un sillon médian, qui se continue avec le
sillon médian antérieur de la moelle, et qui sépare cette face en deux
cordons antérieurs, limités en dehors par le sillon collatéral antérieur,

d’ou sortent les filets radiculaires du grand hypoglosse (XII).
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Figure 2: Vue antérieure du tronc cérébral. (11)
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U Faces latérales : prolongent vers le haut les cordons latéraux de la moelle.

Ces faces sont séparées de la face postérieure par le sillon collatéral
postérieur qui fait suite a celui de la moelle, et d’ou émerge, de bas en
haut, les filets radiculaires du nerf spinale (XlI), vague (X), et glosso-
pharyngien (IX).

Face postérieure : a une configuration différente selon que I’on considéere
sa moitié inférieure ou sa moitié supérieure. La moitié inférieure ou on
trouve comme dans la moelle, un sillon médian postérieur et deux cordons
postérieurs. La moitié supérieure, en forme de triangle, et qui est encadrée
par les deux pédoncules cérébelleux inférieurs, qui continuent en haut les
deux cordons postérieurs. Cette partie contribue a former le plancher du
4éme ventricule.

Extremités : le tiers inférieur du bulbe occupe le canal rachidien, le reste
occupe le trou occipital et I’étage postérieur du crane ou il repose sur la
gouttiére basilaire de [I'occipital. Plus haut, a la jonction bulbo-
protubérantielle, sortent les nerfs suivants, qui sont de dedans en dehors,

le nerf moteur oculaire externe (V), le nerf facial (VII) et I"auditif (VIII).

3.

LE CERVELET :

Le cervelet est situé dans I’étage postérieur et inférieur du crane, en arriere du

bulbe et de la protubérance et au-dessous des hémisphéres cérébraux dont il est

séparé par la tente du cervelet.

Il est relié : Au bulbe par les deux pédoncules cérébelleux inférieurs, A la

protubérance par les pédoncules moyens, Et aux pédoncules cérébraux par les

pédoncules supérieurs.
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Le cervelet est aplati de haut en bas et présente trois faces : supérieure,
inférieure, et antérieure. Sur la face supérieure, il présente sur la ligne médiane une
saillie longitudinale appelée vermis supérieur, de chaque c6té duquel se trouvent les
faces supérieures des hémisphéres cérébelleux. La partie médiane de la face

inférieure présente le vermis inférieur.

L’amygdale représente une partie bien individualisée du versant antéro-
inférieur des hémispheres cérébelleux. Elle posséde la forme d” une petite masse
ovoide, reliée a la substance blanche du cervelet par une lame épaisse de substance
blanche qui constitue le pédoncule de I'amygdale. Par sa face inférieure, elle repose
sur les masses latérales de I’occipital, et entre en rapport avec le trou occipital dans
lequel sa partie inférieure est normalement engagée, de telle sorte que ce lobule est
a la fois intra rachidien et intracranien.Cette partie est tres impliquée dans la

compréhension des malformations de la charniére cervico-occipitale.
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Figure 3: 4éme ventricule et cervelet en vue postérieure. (11)
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4. LE QUATRIEME VENTRICULE :

C’est une dilatation du canal épendymaire, comprise entre les différentes
parties du rhombencéphale : bulbe, protubérance et cervelet. On lui distingue une
paroi antérieure ou plancher, une paroi postérieure ou toit, quatre bords et quatre

angles.

Cette cavité posséde un intérét fondamental, car D’une part, elle fait partie
du systeme hydraulique encéphalique, assurant la communication des départements
périphériques et ventriculaires, assurant aussi la production du LCR par des plexus
choroidiens au niveau de son toit. D’autre part, elle entre en rapport avec les
multiples formations grises somatomotrices, sensitivo-sensorielles ou végétatives,
qui occupe son plancher. La partie inférieure du toit du 4eme ventricule est
constituée par la membrane tectoriale, dont on trouve un orifice médian, appelé trou
de Magendi, par lequel la cavité épendymaire communique avec l’espace sous-
arachnoidien. Le feuillet bulbaire de la toile choroidienne est percé, au niveau des

angles latéraux de cette derniére, de deux ouvertures, les trous de Luschka.

5. LA GRANDE CITERNE :

Interposée a la face postérieure du 4eme ventricule, entre le cervelet d’une
part, le bulbe et les pédoncules cérébelleux inférieurs d’autre part. Elle communique
Latéralement avec la citerne bulbo-protubérantielle par le canal circum- bulbaire

qui suit le trajet des artéres vertébrales.

En bas avec les espaces sous-arachnoidiens de la moelle et avec la cavité du

4eme ventricule par le trou de Magendi.
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b. LA MOELLE EPINIERE CERVICALE HAUTE (6, 10):

Limitée en haut par I’extrémité inférieure de la décussation des pyramides, qui
répond a un plan passant par le milieu de I’'arc antérieur de I'atlas. La surface de la
moelle épiniere est parcourue par des sillons verticaux. Le plus large placé sur la
face ventrale est appelé fissure médiane ventrale. Sur la face dorsale, il existe un
sillon médian dorsal. Enfin, latéralement il existe des sillons collatéraux ventraux et
dorsaux qui correspondent a I’émergence des fibres nerveuses qui forment les
racines d’un nerf spinal. Le centre de la moelle est occupé par une cavité virtuelle :
I’épendyme. Le trou de Magendi est directement en continuité avec I’orifice du canal

épendymaire.

1: HEMISPHERE CEREBELLEUX;
2:TUBERCULE GRACILE;

3:SILLON LONGITUDINAL MEDIAN
POSTERIEUR;

4: VERMIS CEREBELLEUX;

5: CAVITE DU 4EME VENTRICULE;

6: TUBERCULE CUMEIFORME;
7:51LLON COLLATERAL POSTERIEUR;
8: NERF GRAND HYPOGLOSS;

9: RACINES DORSAES DES PREMIERS
NERFS SPINALS;

10: CORDAN POSTERIEUR DE GOLL
ET BURDACH.

LA FCP ET MOELLE CERVICALE: VUE POSTERIEURE
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c. Les méninges : (FIGURE 4) (12)

A lintérieur du canal rachidien, la moelle épiniére est entourée par 3
enveloppes conjonctives qui sont la dure-mere (la plus externe), I’arachnoide, et la

pie-mere.

1. LA DURE MERE:

Au niveau de la charniére cervico-occipitale, la dure mére offre des caracteres
anatomiques spéciaux qui sont dus en grande partie a I’extréme mobilité des
articulations occipito-atloidiennes et atloido-axoidiennes. Au niveau du trou
occipital et des deux premieres vertébres cervicales, la dure mére est épaisse et
adhére au pourtour du trou occipital, a I'apophyse basilaire, a la face postérieure de
I’atlas, a I'apophyse odontoide, au corps de I'axis et aux ligaments postérieurs

occipito-atloidiens, atloido-axoidiens et occipito-axoidiens.

2. ARACHNOIDE RACHIDIENNE ET ESPACES SOUS-ARACHNOIDIENS:

L’arachnoide s’applique étroitement a la face interne de la dure-mere et limite

I’espace sous-arachnoidien dans lequel circule le liquide cérébro-spinal.

3. LA PIE-MERE:

Recouvre la couche gliale marginale de la moelle épiniére et correspond a la
limite entre les enveloppes d’origine mésodermique et le tissu nerveux d’origine
ectodermique. La pie-mére contient un grand nombre de petits vaisseaux qui

pénetrent dans la profondeur de la moelle.
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Figure 4: Méninges et circulation du liquide céphalo-rachidien sur une coupe sagittale

médiane (11)

d. Circulation du liquide cérébro-spinal (FIGURE 4) (12) :

Le systéme nerveux central est entouré de toutes parts par le LCR, celui-ci
remplit également les cavités ventriculaires du cerveau, de sorte qu’il est possible de
distinguer des espaces liquidiens internes et externes. Les deux compartiments

communiquent entre eux au niveau du 4éme ventricule.

Le LCR est sécrété par les plexus choroides. A partir des ventricules latéraux,
il gagne le 3eme ventricule, puis le 4éme ventricule par I'intermédiaire de I'aqueduc
cérébral. A ce niveau, il gagne I’espace liquidien externe par les ouvertures médiane
et latérales. La résorption du LCR vers le courant veineux se fait en partie au niveau

des villosités arachnoidiennes qui font saillie a I'intérieur des sinus, en partie au




niveau des émergences des nerfs rachidiens, ou le liquide peut étre dérivé vers les
plexus veineux importants ou bien dans la circulation lymphatique des gaines

nerveuses.

En cas de malformation locale nerveuse et ou osseuse de la charniéere

cervico- occipitale, une perturbation de cette circulation hydraulique s’installe.

e. Artére vertébrale :

Constitue I’élément vasculaire le plus important a prendre en considération en

cas d’abord chirurgicale de la CCO.

Elle prend naissance au niveau de I’artere sous-claviere de chaque c6té, monte
dans le trou transverse de C6 a C1 puis elle contourne les masses latérales de C1 et
chemine dans la gouttiére de I’arc postérieure de C1, perfore la membrane occipito-
atloidienne et traverse I’espace épidural puis la dure-mere pour pénétrer dans le
trou occipitale et la cavité cranienne. Elle contourne le bulbe rachidien et donne
I’artére spinale postérieure et en avant |'artére spinale antérieure et I|’artere
cérébelleuse postéro-inférieure. Les deux artéres vertébrales se réunissent pour

former le tronc basilaire.
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SUP

DROIT

1: ARTERE VERTEBRALE;

2: NERF SPINAL POSTERIEUR
c2;

3: LAMES POSTERIEURES DE
€24C5;

4: MEMBRANE ATLOIDO-
OCCIPITALE;

5: TUBERCULE ET ARC
POSTERIEURE DE C1.

CHARNIERE CERVICO-OCCIPITALE: ARTERE VERTEBRALE
VUE SUPERIEURE

1: DURE MERE CEREBELLEUSE;

2: CRANIECTOMIE DE L'OS OCCIPITAL;

3: LE CONDYLE OCCIPITALE FRAISE;

4: ARTERE VERTEBRALE ET SON PASSAGE
DUREMERIEN;

5: ARC POSTERIEUR DE C1.

CRANIECTOMIE SOUS OCCIPITALE ET FRAISAGE DU CONDYLE OCCIPITAL
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La cause exacte de la malformation de Chiari est méconnue. On pense que
la malformation se produit durant les premiers développements de I’embryon.

L’étiopathogénie n’est pas claire étant donné qu’il existe différentes théories.

Historiquement, elles ont été considérées comme étant des pathologies
purement congénitales, mais au cours dernieres années de trées fréguentes
publications décrivent une origine secondaire. Aucune théorie ne peut, par elle-
méme, expliquer toutes les altérations qui apparaissent cliniquement. C'est la raison

pour laquelle il existe la possibilité de liens entre les différentes théories.

En général, quatre théories possibles sont acceptées pour expliquer les

formations congénitales :

1. THEORIE DE LA TRACTION :

Dans le type II, la malformation lombaire exercerait une traction sur les
structures de la fosse postérieure, en causant la descente des structures de la fosse

postérieure.

2. THEORIE DE L’ALTERATION DE LA DYNAMIQUE DE FLUX :

La présence d'hydrocéphalie exercerait une pression sur le cervelet et le tronc
dans le sens de la portion caudale, causant un déplacement de ces structures a

travers le foramen magnum.
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3. MALFORMATION PRIMAIRE DU TRONC CEREBRAL:

Reste une hypothése peu probable et méconnue.

4. DEVELOPPEMENT INSUFFISANT DE LA FOSSE POSTERIEURE :

Selon cette théorie, qui semble étre la plus plausible, le cervelet ne subirait
pas de traction et ne serait pas poussé, mais au contraire, il se sentirait obligé de
grandir dans le sens du canal rachidien étant donné le peu de volume de la fosse

postérieure.

Dans les années 1950et au début des années 1960, Gardner a présenté sa
théorie hydrodynamique, qui a ensuite été modifiée par Williams. La théorie de
Gardner a déclaré que dans l'embryologie normale et les pulsations du LCR du
plexus choroide (précédemment décrites par Bering) jouent un réle important dans
I'expansion du tube neural [8]. Selon Gardner, ces pulsations contribuent au
développement des voies arachnoidiennes, ainsi que la modélisation de I’expansion
cérébrale. Il croyait que I'équilibre entre le flux pulsatile du plexus choroide dans le
quatrieme ventricule et en supratentoriel dirigeait la croissance du cerveau
différemment. Par conséquent, si les pulsations du quatrieme ventricule étaient
hyperactives, la tente du cervelet serait poussée vers le haut, et une malformation de
Dandy-Walker pourrait se développer. Inversement, si les pulsations
supratentorielles étaient hyperactives, la migration tentorielle devient telle que la
fosse postérieure est petite, ce qui permet le développement d'une anomalie de

Chiari. En outre, les points de circulation de LCR du quatrieme ventricule resteraient
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fermés, déviant la circulation du LCR vers l'obex et provoquant ainsi la

syringomyeélie [9].

Basé sur des données expérimentales en utilisant des mesures manométriques
chez des patients normaux et patients atteints de MCI, Williams a élargi la théorie de
Gardner en suggérant que des manceuvres de Valsalva entrainait une congestion
veineuse épidurale et intracranienne ainsi que la pression intra spinale augmente,
provoquant une circulation a la fois céphalique et caudale. Alors que I'écoulement
dans le compartiment cranien ne rencontre aucune résistance, I’écoulement caudal
est retardé par des adhérences du rhombencéphale et I'obstruction des points de
sortie, créant ainsi une différence de pression entre les compartiments cranien et
spinal. Cette différence de pression peut durer quelques secondes et entrainer une
aggravation de l'impaction du rhombencéphale et la syringomyélie. Des mesures
répétées sont été effectuées apres décompression chirurgicale, montrant I'équilibre
des pressions dans les deux compartiments, ce qui est, a son tour, en corrélation

avec une amélioration clinique.
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PATIENTS ET METHODES




Notre travail est une analyse rétrospective des données cliniques,
radiologiques, thérapeutiques et évolutives de 54 observations, colligées au service
de neurochirurgie du CHU Hassan Il de Fés, sur une période de 12 ans, allant de

2002 a 2013, en se basant sur la fiche d’exploitation suivante :

FICHE D’EXPLOITATION

Nom : prénom: &ge: Syndrome d’HTIC :

Date : délai diagnostic : Evolutivité : Signes rachidiens :

A. Antécédents : D. Exploration neuroradiologiques :
Traumatisme : a) Type d’examen réalisé :
Consanguinité : Radiographie simple :

Malformation familiale : IRM :

Autres : TDM :

B. Circonstances diagnostiques : Autre :

C. Tableau clinique :

a) Signes fonctionnels : E. E. Traitement :

b) Signes d’examen : a) Abord postérieur :
Signes neurologiques Décompression ostéo-durale :
Déficit moteur : Autres :
Déficit sensitif : b) Dérivation de la syringomyélie :
Atteinte P.C : c) Dérivation hydro céphalique :
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F. Evolution :

a) Postopératoire immédiate :

Mortalité :

Complication :

Résultat clinique :

Amélioration :

Inchangé :

Aggravationneurologique :

Résultats radiologiques de contrble :

b) A distance :

Evolution clinique :
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Amélioration :

Aggravation :

Inchangé :

Ré intervention : délai ; cause

Evolution radiologique :

Type d’examen :

Résultat :




RESULTATS




A. FREQUENCE D’ADMISSION PAR ANNEE :

Nombre de cas

2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013

()]

N
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[y

Figure 5: répartition des patients selon les années

Nos patients sont recrutés a raison de 4,5 patients par an.
B. AGE :

L’age moyen de nos patients a I’admission est de 36,5ans, et des extrémes

allant de 29 ans a 51 ans. La tranche d’age la plus touchée est celle de 40 a 49 ans.

AGE
30

: l
10
. ] . ]

20-29 30-39 40-49 50-59
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C. SEXE

La prédominance féminine est évidente avec 70,4% de femmes contre 29,6%

d’hommes.

Le sexe ratio est de 0,42 (16H/38F).

Sexe

m Femmes = Hommes

A. ANTECEDENTS :

L’anamnése, temps essentiel de tout examen clinque, a permis de préciser

les antécédents pathologiques suivants :

- La notion de consanguinité est retrouvee 2 fois.

- Notion de traumatisme du rachis cervical dans 2 cas.

- Le reste de I’échantillon n’a pas présenté d’antécédent particulier

notamment pas de cas similaire dans la famille.




B. MODE DE DEBUT :

L’évolutivité clinique est lente dans la majorité des cas, soit 49 cas (90,7%),

rapide dans 5 cas (9,3%), sans facteur déclenchant ou précipitant dans tous les cas.

C. DELAI DE DIAGNOSTIC :

C’est le temps écoulé entre l'apparition du premier signe clinique et

I’hospitalisation du malade (confirmation du diagnostic). Il varie entre 1 mois et 8

ans, avec une moyenne de 2,7 ans.

D. SIGNES FONCTIONNELS :

Les signes révélateurs, orientant parfois vers la région cervico-occipitale, et

qui amenent a consulter, sont dominés par :

I < < B < I < I = i

Un tableau d’hypertension intracranienne est présent dans 31 cas.

Douleur a la nuque : 35 cas.

Les troubles sensitifs rapportés dans 31 cas, a type de paresthésies,
hypoesthésies.

Dans 26 cas, les patients présentaient des troubles de la marche.

Troubles sphinctériens type incontinence urinaire : 9 cas.

Vertiges étaient notés dans 10 cas.

L’amyotrophie a été notée dans 14 cas.

Torticolis : 9 cas.

Trouble de la déglutition : 6 cas.

Troubles ophtalmologique ou visuels type baisse de I’acuité visuelle : 8cas.

Troubles de I’équilibre avec tendance a la chute : 6 cas.
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E. EXAMEN NEUROLOGIQUE :

L’examen neurologique a objectivé chez nos patients :

U Un syndrome pyramidal chez 30 patients.

U Un déficit moteur retrouvé dans 15 cas.

U Un syndrome cérébelleux objectivé dans 24 cas.

U L’atteinte des nerfs craniens, surtout des nerfs mixtes, était retrouvée dans
7 cas, avec un nystagmus horizontal dans 5 cas.

U L’amyotrophie a localisation distale, a été notée chezl5 cas, avec un
aspect de la main d’Aran Duchenne dans 2 cas (figure 6).

U Le syndrome cordonal postérieur dans 3 cas.

U D’autres signes ont été notés : troubles sphinctériens (5 cas), avec trouble
de phonation (1 cas).

U Un amaigrissement associé dans 3 cas.

Figure 6: LA MAIN DITE D’ARAN DUCHENNE (Amyotrophie, Trouble trophique, Atteinte

cubitale).

B
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F. EXAMEN GENERAL :

L’examen général ne doit pas étre négligé, au risque de passer a coté de

malformations associées ou de dysmorphies trés évocatrices :

U Cyphoscoliose ou scoliose notée chez 4 malades (figure 7).
U Raideur cervical : 11 cas.

U Contracture des muscles para vertébraux : 9 cas.

Figure 7: SCOLIOSE DORSALE Associé a un Chiari.




A. BUTS :

D’un intérét capital pour le diagnostic positif, étiologique et différentiel, et
pour le bilan Iésionnel, sans oublier son apport considérable dans la surveillance et

I’évaluation des résultats post-thérapeutiques.

B. MOYENS :

La radiographie de la CCO et du rachis permet d’apprécier I’état anatomique
de la charniére (IB, platybasie, anomalie C1-C2), et du rachis (scoliose, cyphose,

dysraphie lombo-sacrée).

La TDM et I'IRM précisent le type de I'anomalie de Chiari, le siége et

I’étendue du kyste syringomyélique, I’existence ou non d’une hydrocéphalie.

1. L’IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQUE (IRM) :

Est un examen incontournable qui a supplanté les autres examens
radiologiques, réalisée chez tous nos malades (100%). Elle a permis dans tous les

cas de confirmer le diagnostic de la malformation Chiari.
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2. LA TOMODENSITOMETRIE (TDM) :

Bien que moins performante, garde ses avantages dans l’exploration de
I’étage sus-tentorielle, a la recherche d’hydrocéphalie surtout, ou comme alternative
en l’absence de moyens, pratiqués dans 5 cas (18%), ou elle a objectivé des
malformations de la CCO, sauf dans 2 cas ou elle a été normale, et ce n’est que
I’IRM réalisée secondairement qui objective des MCI, ce qui prouve la supériorité et

la sensibilité de I'IRM par rapport a la TDM.

3. LA RADIOLOGIE CONVENTIONNELLE :

Reste un examen cardinal pour le diagnostic des malformations osseuses et
a été pratiquée chez nos 27 patients soit 50%. Elle perd de son intérét en faveur de
nouvelles techniques de neuro- radiologie, d’'un apport supérieur et permettant
I’exploration des structures osseuses et nerveuses dans le méme temps avec une

meilleure précision.

4. LES INVESTIGATIONS NEUROPHYSIOLOGIQUES :

N’ont pas encore gagné leur place comme un examen courant.
L’électromyogramme a été réalisé deux fois et a confirmé I’origine centrale des

troubles neurologiques.
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C. RESULTATS :

Figure 8: rachis cervical de profil : occipitalisation de I'atlas+ hyperlordose cervicale.
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Figure 9: TDM reconstruction sagittale de la CCO en fenétre osseuse montrant impression

basilaire + ascension de I’'apophyse odontoid e qui dépasse le trou occipital+

occipitalisation de I’atlas.

e —————————
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Figure 10: Coupe sagittale IRM T1 montrant une décente des amygdales cérébelleuses

jusqu’a la hauteur de I’espace C1C2.
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Figure 11: coupe IRM médiosagittale séquence pondéré en T2 montrant ectopie des

amygdales + effacement de la grande citerne
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Figure 12: coupe axiale IRM en séquence pondérée T1 : décente des amygdales

cérébelleuses au niveau du trou occipital.

Figure 13:coupe axiale IRM en séquence pondérée T2 objectivant une cavité syringolyélique
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Figure 14:coupe IRM médiosagittale séquence pondéré en T1 : hernie des amygdales

cérébelleuses+ cavité syringomyélique.
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Figure 15:coupe IRM médiosagittale séquence pondéré en T1 montant Chiari | associé a une

hydrocéphalie.
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Il vise la levée de la compression bulbo-médullaire, I’élimination des cavités
liguidiennes siégeant dans la moelle ou dans I’encéphale, et assurer une parfaite

circulation du LCR.

A. TECHNIQUE CHIRURGUCALE :

Les interventions portant sur la malformation de Chiari ont consisté a la
décompression du trou occipital par voie postérieur qui consiste a mettre le malade
en décubitus ventral, téte sur tétiére, incision linéaire occipito-cervicale et apres
dissection des muscles para-vertébraux, une craniectomie sous occipitale, une
laminectomie de C1, étendue parfois a C2 et C3, une plastie durale en Y apres
ouverture large de la dure-mére sans ouverture de I’'arachnoide, puis fermeture plan

par plan

Nous allons illustrer cette technique a travers une observation d’une jeune
patiente de 30 ans, sans antécédents pathologiques notables, ayant présenté 1 an
avant son hospitalisation une lourdeur des quatre membres prédominant aux
membres supérieurs d’aggravation progressive, et dont I’'examen clinique trouve
une tetraparésie permettant la marche avec amyotrophies des deux membres

supérieurs.

Une IRM cervicale a été réalisée qui a objectivée une malformation de la
charniére cervico-occipitale type Chiari | associée a une syringomyélie (figure 16,

17, 18)
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YISIONPACS 2008 [FIRADIOLOGIE MY IDRIS!

EXT
GENESIS_SIGNA 02/03/200
Exam : 4065 11h10mOQG

CEREVICALE

Repetition 400.0ms

Echo 11.0ms Zoom 1.00
SP: 12.5mm

ST: 4.0mm

Figure 16:Coupe IRM médio-sagittale séquence pondérée en T1 montrant I’ectopie

amygdalienne a travers le trou occipital, effacement de la grande citerne et syringomyélie
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Figure 17: coupe IRM médio-sagittale séquence pondérée en T1 montrant une volumineuse
cavité intramédullaire cervico-dorsale hypointense dont I’extrémité supérieure est a ras du

bulbe, associée & une atrophie relative de la moelle épiniére
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Figure 18:coupe IRM sagittale séquence pondérée en T2 montrant un hypersignal

intramédullaire hétérogéne (perturbation du flux an niveau du syrinx).

La patiente a bénéficié d’une décompression ostéodurale, les

photos suivantes (19, 20, 21, 22, 23) illustrent les différentes étapes de
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Céphaliqgue

Ecaille occipital

Arc postérieur de C1

Caudal

Figure 19:étapel : aprés une incision médiane occipito-cervicale, dissection des muscles

para-vertébraux, mise a nue de I’écaille occipital et de I’arc postérieur de C1.
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Céphaliqgue

Craniectomie+
ouverture trou

occipital

Arc postde C1

Caudal

Figure 20: Etape 2 : craniectomie sous occipitale avec ouverture du trou occipital, arc

postérieur de C1 en place.
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Céphalique

.'\.. ~

| Laminectomie de C;

Caudal

Figure 21:étape 3 : ouverture de I’arc postérieur de C1.




Céphalique
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Hémisphéres
cerebelleux

L

Caudal

Figure 22: Etape 4: ouverture en Y de la dure mére, hernie des hémisphéres cérébelleux et

des amygdales cérébelleuses a travers le défect dur-mérien.
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Céphalique

Caudal

Figure 23: Etape 5 : réalisation d’une plastie d’agrandissement par une greffe prélevée a

partir des aponévroses des muscles de la nuque.
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B. DRAINAGE DES CAVITES :

Les cavités liquidiennes peuvent étre drainé soit par :

Dérivation ventriculo-péritonéale (DVP).
Dérivation kysto-péritonéale (DKP).
Dérivation syringo-sous-arachnoidienne(DSSA).

Drainage kystique par myélotomie.

Ces opérations sont marquées par le faible taux de complications et leur

évolution favorable en général, ce qui se reflete d’apres notre étude :

U Mortalité :deux cas de déces post opératoire secondaire a une méningite.

U Complications post-opératoires :cinq cas ont présenté une méningite

post-opératoire et un seul cas de fistule de LCR.
U Evolution clinique :

Les patients porteurs de syringomyélies cervico-dorsales d’autant plus
étendues, étaient plus susceptibles a voir leur cas s’aggraver ou au moins se
stabiliser, alors que les patients ayant une malformation de Chiari isolée ont plus de

chance de voir leur état s’améliorer. L’amélioration a été la regle, puisque chez 52

patients, soit (96,3%) résultats sont jugés bons a court terme.

Malheureusement, le devenir lointain des malades n’a pu étre apprécié que

chez 19 d’entre eux, dont 1 accuse une aggravation objectivée a I'IRM post-

opératoire de contrble par I’extension de la syringomyélie.
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DISCUSSION




La malformation de Chiari se caractérise par la position plus basse que la

normale du cervelet (amygdales cérébelleuses) dans la fosse postérieure.

Dans le Chiari I, le vermis (partie qui relie les deux hémisphéres du cervelet),
le 4e ventricule et le tronc cérébral sont normaux ou trés peu déformés. On
découvre généralement cette malformation a I’age adulte bien qu’il arrive qu’on la
détecte chez des adolescents. Il est suggéré que le Chiari | soit d0 a une fosse

postérieure relativement trop petite pour le cervelet ce qui entrainerait son

déplacement vers le canal rachidien.

Chez certaines personnes, la malformation n’entraine aucun symptéme et est
découverte fortuitement lors d’une résonance magnétique. D’autres, vont présenter
des symptémes tels que céphalées, douleur a la nuque, douleur aux bras, hoquet,

vision double, difficulté a avaler, vomissements.

Parfois, lorsqu’il y a une hydrosyringomyélie associée, une scoliose
accompagne le Chiari. Dans plusieurs cas, la chirurgie entraine un ralentissement
voir méme un arrét complet de la progression de la scoliose. Par contre, certains
enfants doivent subir une chirurgie additionnelle en orthopédie pour redresser la

colonne vertébrale.

Il peut arriver que certaines personnes acquiérent un Chiari suite a des
problemes ou des interventions au niveau de la moelle épiniere et/ou du canal

rachidien. On parle a ce moment de « Chiari acquis »
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Le traitement est chirurgical (description plus loin) et n’est prodigué que chez
les personnes présentant une hydrosyringomyélie progressive et/ou des symptomes

cliniques.

A. MALFORMATION D’ARNOLD CHIARI :

La malformation d’Arnold-Chiari (MAC) est probablement le résultat de

différents processus séveres.

NISHIKAW et Coll (13) le décrit comme un désordre résultant du
développement imparfait des sclérotomes occipitaux qui dérivent du mésoderme

para-axial.

MILHORAT et Coll (14) considerent MAC comme une entité héréditaire a part
de MAC Il et MAC Ill gu’il classe comme des anomalies primaires associées a une

dysgénésie embryologique du tube neural.

Les quatre variétés traditionnelles de malformations de Chiari représentent les
différents degrés d'implication des dérivés du rhombencéphale. Trois de ces types
(I-111) comprennent une hernie de ces structures a lI'extérieur de la fosse postérieure.
Actuellement, il n'existe pas de consensus sur la pathogénie exacte ou le traitement

de ces malformations.

Au début des années 1890, le Dr Hans Chiari, professeur d'anatomie
pathologique a I'Université allemande de Prague, utilisait des échantillons d'autopsie

pour décrire quatre anomalies congénitales plus tard appelées les malformations de
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Chiari (types | a IV) [15]. Depuis la description initiale, notre compréhension de ces
Iésions a évolué dans plusieurs concepts principaux:

U Les malformations de Chiari sont des entités anatomiques distinctes,
toutes impliquent le rhombencéphale, trois des quatre consistent a un type
d’hernie du rhombencéphale, tandis que la quatriéme consiste a une
hypoplasie ou aplasie cérébelleuse.

U Cette hernie peut aller d’une légere hernie des amygdales a travers le
foramen magnum, a une sévere hernie du cervelet et du tronc cérébral
dans un sac postérieur menant a la syringomyélie, la compression
médullaire et I'ischémie.

U En dépit de leur localisation anatomique commune, les quatre anomalies
ont des caractéristiques anatomiques et cliniques distinctes.

U Enfin, bien que la grande majorité de ces malformations sont congénitales,

des malformations Chiari | acquises ont été rapportées (16, 17).

En outre, bien que la classification Chiari soit utile pour classer la plupart des
patients, elle ne regroupe pas toutes les formes d’hernie du rhombencéphale
rencontrées. Par exemple, et, plus récemment, des entités telles queleChiariOet

Chiari, 5ont été décrites (18, 19).

La malformation Chiari type I(MCI) consiste a un déplacement caudal des
amygdales du cervelet au moins 3mmdans le canal rachidien cervical supérieur (Fig.
2). Ce type d’hernie peut étre asymptomatique (20). Le tronc cérébral est rarement
impligué dans cette hernie, et les pathologies associées les plus fréquentes sont la
syringomyelie cervicale et I’hydrocéphalie. La malformation Chiari 1 peut étre
congénitale ou acquise (16, 21, 22). Plusieurs associations ont été cités dans la

littérature médicale concernant cette malformation [23, 24, 25, 26, 27, 28].
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B. SYRINGOMYELIE :

La syringomyélie est a prédominance cervicale, d’extension dorsale
secondaire le plus souvent, d’innombrables travaux lui sont consacrés, ce qui
permet de classer la syringomyélie selon son étiologie en trois types, permettant

d’orienter la stratégie thérapeutique (29) :

U Syringomyélie communicante ou foraminale, la plus fréquente, associée a
des anomalies congénitales ou acquises de la charniéere cervico- occipitale,

U Syringomyélie secondaire non communicante, soit post-traumatique,
infectieuses ou tumorale,

U Syringomyélie idiopathique en I’absence des étiologies précitées, de petite

taille et ne nécessitant pas de traitement chirurgical en général.

MILHORAT et al (30), pour une meilleure compréhension des mécanismes de
formation des syrinx, ont proposé une classification selon le siege des syrinx dans la

moelle épiniére, ils distinguent :

U Syrinx non communicants, résultant des troubles dynamiques du LCR dans
I’ESA, représenté par la malformation de Chiari |, associée a une
impression basilaire, et une arachnoidite. A l'origine on trouve une
sténose du canal épendymaire.

U Les syrinx du canal central communiquant avec le 4éme ventricule, en
rapport avec une obstruction a la circulation du LCR a distance des orifices
du V4, et participent tel un 5éme ventricule a I’hydrocéphalie souvent
associée. Ce type survient comme complications des méningites, des
hydrocéphalies  post-hémorragiques, trouvées aussi dans les

malformations de Chiari Il et le syndrome de Dandy-Walker.
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U Syrinx extracanalaires non malformatives, qui se forment dans la moelle,
en avant ou en arriere du canal épendymaire avec lequel elles ne
communiquent pas, causees par les lésions de la corde spinale tel les

traumatismes, infarctus, hémorragie de la moelle.

C. ASSOCATION CHIARI ET SYRINGOMYELIE :

Cet association est souvent trouvée, environ 50 a 70 % (68 % dans notre série), a

suscité plusieurs réflexions (31, 32) :

U Weed Gardner et Paget (111) esquissent une théorie évoquant le trouble de
fermeture du tube neural (théorie dysgraphique), et la théorie de
I’ouverture secondaire du tube (théorie hydrodynamiques) par défaut de
perméabilité du toit du 4éme ventricule, provoquant un effet pulsatile du
LCR « waterhammer », ou effet Bering (pulsations artérielles systoliques
des plexus choroides) avec une communication entre syrinx et 4éme
ventricule,

U D’autres auteurs tel Williams (32) partagent le méme opinion sur la
constance des anomalies de la charniére, avec une conception nouvelle de
la théorie hydrodynamiques, accordant un réle essentiel aux «a-coups de
pression veineuse » dans la distension du syrinx, I’égalisation de la
pression entre les deux compartiments cranien et rachidien se ferait par
aspiration spinale du LCR « suck » du 4eme ventricule au canal
centromédullaire, et considérent I’ectopie tonsilaire a I’origine de ces
troubles,

U D’autres enfin et a leur téte Aboulker, admettent I’existence d’une

communication mais entre la cavité syringomylique et les espaces sous

e ——————
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arachnoidiens spinaux par passage transmédullaire du LCR, voire méme le
long des espaces de Virchow-Robin, et les zones d’entrées des racines
nerveuses dorsales, par les a-coups de la pression veineuse péri-
médullaire, due a la stagnation spinale du LCR par défaut de circulation au
niveau du trou occipital par obstacle (33). Ces théories, bien gu’elles ne
soient pas totalement convergentes, ne s’excluent pas mutuellement et il
nous semble probable que chez le méme patient, plusieurs mécanismes
physiopathologiques agissent simultanément, et tous les auteurs, aussi

différentes sont-elles leurs conceptions du mécanisme, s’accordent sur la

nécessité d’un geste chirurgical sur la cavité syringomyélique (34).

La malformation d’Arnold Chiari est la plus fréquente des malformations
nerveuses, définie par une situation anormalement basse du cervelet, des amygdales
cérébelleuses et du bulbe qui descendent a travers le trou occipital dans le canal
cervical, il existe pratiquement toujours une hydrocéphalie, qui pour certains

auteurs serait la cause et non une conséquence (figure 24).

Théoriguement on décrit 4 types de cette malformation (figure 25) :
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- TYPE | :

Varie de 50 a 97 % et correspond a une ectopie avec élongation en forme de
bec des amygdales cérébelleuses avec un aspect pointu, effilé, de la partie médiane
des lobes inferieurs du cervelet et du bulbe au-dessous du trou occipital, dans le

canal rachidien (au niveau de C1) (35, 36, 37, 38, 39, 40).

Peuvent étre isolée ou associée a une impression basilaire (23 a 50% des cas),
bloc cervical (C1-C2) (18% des cas), élargissement du canal cervical (18% des cas) et

surtout a une syringomyeélie (32 a 50% des cas).

5 Espace sous-arachnoidien
YVentricule Plexus P

latéral choroides
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3 ventricule

Cervelet
mormal
Agueduc de Svlvius

Le trait blanc
démontre le
déplacement des
amygdales
cérébellenses dans le
foramen magnum

4 ventricule

Merfs rachidiens

Figure 24:coupe sagittale médiane démontrant le déplacement du Cervelet dans la

malformation de Chiari (41)
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TYPE 11:(DE O A 20%) :

Caractérisé par un déplacement des amygdales, du vermis inférieur, de la
protubérance et du bulbe dans le canal cervical jusqu’au niveau de C2-C3, avec le
4eme ventricule, allongé, aplati et attiré vers le bas au-dessous de la ligne de repere
de twining (qui rejoint la tubérosité sellaire antérieure a la protubérance occipitale

interne, et dont le milieu coupe normalement la partie moyenne du ventricule).

Le déplacement vers le bas imprime aux derniéres paires des nerfs craniens et

premiéres racines cervicales un trajet ascendant (35, 36, 37, 38, 39).
Ce type a été noté dans deux cas, soit 3,7%.

La moelle, au niveau de la jonction bulbo-médullaire, détermine en arriére sur
la face dorsale de la moelle, une dénivellation en marche d’escalier ou coude ou

encore « éperon ».

Ce type de malformation de Chiari est presque toujours accompagné de
dysraphies nerveuses, et qui fait pour certains la définition méme de ce type
Iésionnel (myélo-méningocele, dysplasies cérébelleuses), hydrocéphalie importante,
d’anomalies osseuses (élargissement du trou occipital, aspect « scalloping » du
clivus concave en arriere (40 a 84% des cas), spina bifida postérieure de C1 dans 70

a 80 % des cas (35). Elle se voit habituellement chez le nouveau-né et I’enfant.

TYPE Il :

S’y ajoute une meéningocele occipitale ou dans les formes majeures une
méningo-encéphalocele comprenant le cervelet et le tronc cérébral se révélant a la

naissance et pouvant faire I’objet de diagnostic anténatal (37, 38).
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TYPE IV:

Comporte en plus une agénésie cérébelleuse.

| lonction cervico-occipitale normale.
AC: Ligne ce Twinning, le miieu (B) étant au milieu do V" ventricule.
D : Point inférigwr du divus, tord antériewr du foramen magnum (DY = ligne du trou eodipital)
T: Point diclive des 1onmsilles cérébelleuses,
Z : Sommet de 'odoatoide (e grisé, la grande citerne avec ses deux parties intraccanienneg et intracachidienns
séparées par le foramen magium].
X¥: Ligne ce Chamberlain (du bord pastérieur du palak osseux au bord postérieur du foramen magnum).

I | Anomalie de Chiari I.
Les amygdales cérébelleuses (en grist) & extrémité inférieure pantue dedcendent su-dessous du foramen magnum
st comblent la grande citerne.

| | | Anomalie de Chiari I,

Les amygdales cérébellewses descendent trés bas, en C1-C2, et le tronc cérébral, sotamment le IV* ventricule, est
abaisst (eu-dessous de la ligne de Twinning), La fleche (=) indigue |a jonction bubo-médullaire marquée per une
plicature.

I'l,ulln' Dans I'engagement amygdalien par hypertension intracranienne tumorale ou autre, les torsilles

cérébelleuses sont peu abaissées au-dessous du foramen magnum.
Elles somt & extrémité inférigure commus &t i'ﬁﬂﬂn‘rﬂﬂl‘ltﬁi d'un comblement des citerne: de |a fose p-ﬂ’i'l.ﬂitul'!‘
o notarmment anterieures du trone darabral

Figure 25: Anomalie de Chiari (42)

B
77




hY

Habituellement latente a la naissance, la malformation de Chiari 1 est
reconnue le plus souvent chez I’adulte. Cependant, le caractére tardif du diagnostic
a été atténué par l'utilisation trés large de I'IRM qui permet souvent la mise en

évidence de la malformation des I’enfance (43, 44).

La découverte de la malformation peut résulter d’une recherche spécifique
chez un patient dont la symptomatologie attire I'attention sur la région du trou
occipital, mais elle peut étre fortuite, a I'occasion d’une IRM effectuée pour des
troubles sans rapport avec la malformation. Parmi les 68 cas identifiés en IRM par
Elster et al. (5) ,57 patients (84 %) avaient des symptémes pouvant étre rapportés a
la malformation, symptémes dont I’dge moyen d’apparition était de 30,6 ans, avec
des extrémes de 3 et 65 ans. Parmi 49 cas identifiés chez I’enfant a partir des
comptes rendus de 8262 IRM craniennes, la malformation était devenue

symptomatique entre 10 mois et 14 ans, le plus souvent entre 5 et 10 ans (43).

La décompensation de I’lanomalie peut se traduire par une symptomatologie
neurologique progressive ou par des manifestations paroxystiques telles que
céphalées aigués, vertiges, syncopes, arrét respiratoire, voire mort subite. Des
traumatismes cranio-cervicaux, méme mineurs, peuvent étre responsables de la
décompensation qui peut aussi étre provoquée par une soustraction de liquide
céphalorachidien (45). Les manifestations révélatrices sont trés diverses, pouvant
comporter, a co6té de céphalées, des symptémes plus spécifiques liés au
retentissement de la malformation sur la partie inférieure du tronc cérébral, du
cervelet ou de la moelle cervicale haute. Les symptomes révélateurs sont parfois liés
au développement d’une syringomyélie. La fréquence des symptdémes est variable

selon les séries, ce qui peut étre expliqué par des modalités de recrutement
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différentes. Elle est particulierement élevée lorsque seules les formes

symptomatiques sont incluses (3).

A. SIGNES FONCTIONNELS :

1. CEPHALEES

Symptdome le plus fréquent, la céphalée, notée dans 81 % des cas dans la série
de Milhorat et al (3), illustre la nécessité d’une discussion critique de la relation
entre les symptomes et la malformation. Dans une série de 50 cas de Chiari 1,des
céphalées étaient présentes chez la moitié des patients au moment du diagnostic,
mais elles se partageaient de facon a peu prés égale entre, d’une part, migraines et
céphalées de tension, et d’autre part, des céphalées plus spécifiques, occipitales et
sous-occipitales, exagérées par les efforts, la toux ou une manceuvre de Valsalva

(46).

2. RETENTISSEMENT BULBAIRE :

Le retentissement de la malformation sur la partie inférieure du tronc cérébral
et/ou les derniers nerfs créaniens peut étre responsable d’anomalies du contrdle de
la respiration ou de la circulation. Les manifestations qui en résultent sont parfois
révélatrices, donnant lieu dans les cas les plus graves a un arrét respiratoire ou a

une mort subite. Des troubles de la déglutition peuvent aussi étre observés.
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2.1. APNEES DU SOMMEIL, ARRETS RESPIRATOIRES :

La malformation de Chiari fait partie des causes a évoquer devant un
syndrome isolé des apnées du sommeil (47). Par ailleurs, lorsqu’elles sont cherchées
systématiquement, des apnées du sommeil sont souvent notées dans les formes
symptomatiques de malformation de Chiari 1.Elles étaient présentes chez 140
patients (38 %) dans une série de 364 cas symptomatiques (3), avec une
confirmation polysomnographique dans 30 cas. Les apnées, habituellement de type
central, peuvent se révéler de fagon soudaine par une détresse respiratoire (48-49).
Dans une série pédiatrique de 14 cas, I’examen anatomique a révélé 12 fois des
Iésions vasculaires du tegmentum bulbaire suggérant un retentissement de la
malformation sur la vascularisation de la partie du bulbe engagée dans le trou

occipital (50).

2.2. TROUBLES CARDIOCIRCULATOIRES :

Des syncopes récidivantes peuvent étre la manifestation révélatrice d’une
malformation de Chiari 1.Cette cause doit étre plus particulierement évoquée
lorsque les syncopes surviennent en relation avec des mouvements de la téte, des
acces de toux, des efforts réalisant une manceuvre de Valsalva (51-52). Les
syncopes sont parfois annoncées par une céphalée postérieure, un déséquilibre, des
paresthésies ou un déficit des membres supérieurs ou inférieurs. Leur
déclenchement par la toux peut faire évoquer un ictus laryngé (53). Des cas de mort
subite révélant une malformation de Chiari 1, jusqu’alors occulte, ont été rapportés
(54-55). La connaissance de ces faits peut constituer un argument en faveur du
traitement chirurgical précoce de la malformation, méme si elle est
asymptomatique. D’autres manifestations cardiovasculaires ont été mentionnées:

arythmies sinusales(56,57); hypertension artérielle chronique réversible aprés
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décompression de la fosse postérieure (58); syndrome d’intolérance a

I’orthostatisme (59).

2.3. TROUBLES DE LA DEGLUTITION :

Une dysphagie est observée dans 5 a 15 % des cas de malformation de Chiari
dont elle est parfois la manifestation prédominante, voire isolée(60,61). Dans une
série dont les particularités de recrutement ont été signalées (formes uniquement
symptomatiques), une dysphagie a été notée dans 43 % des cas (157/364) (3). La
dysphagie, parfois associée a une dysarthrie et/ou a un déficit des muscles de la
nuque peut faire évoquer une sclérose latérale amyotrophique (62,63) ou une

myasthénie (64).

3. LE RETENTISSEMENT CEREBELLO-VESTIBULAIRE

Des troubles oculomoteurs sont souvent constatés chez ces patients. Il ne
s’agit habituellement pas de paralysies oculomotrices ni de paralysies de fonction,
mais d’anomalies résultant d’une perturbation du contrble exercé sur
I’oculomotricité par le cervelet et les noyaux vestibulaires .Les troubles visuels dont
ils sont responsables, notamment a type d’oscillopsies ou de flou visuel, peuvent
étre le motif de la consultation. Un nystagmus est présent chez 40 a 60 % des
patients chez lesquels un traitement neurochirurgical est envisagé(65). Il est de
direction variable, mais la formule la plus évocatrice est un nystagmus vertical
battant vers le bas, présent dans le regard direct, plus marqué dans le regard latéral,

atténué dans le regard vers le haut.

La malformation de Chiari de type 1 rend compte de 25 % des cas du
syndrome nystagmus battant vers le bas-oscillopsies- déséquilibre, qui résulterait

d’une atteinte bilatérale du flocculus ou des connexions flocculo-vestibulaires(66).
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Ce syndrome peut aussi étre lié a des lésions de nature variée du tronc cérébral ou
du cervelet, a I'utilisation de médicaments notamment antiépileptiques, a un déficit
en magnésium. D’autres troubles oculomoteurs ont été observés: flutter oculaire,
oscillations macrosaccadiques, isotropie (67,68). Une régression plus ou moins
compléte des troubles oculomoteurs est habituellement observée apres

décompression sous-occipitale (69, 65, 68,70).

‘ 4. LE RETENTISSEMENT MEDULLAIRE : MALFORMATION DE CHIARI ET

‘SYRINGOMYELIE

Le rétrécissement du canal cervical provoqué par une malformation de Chiari,
éventuellement associée a des anomalies de la charniére cranio-cervicale, peut étre
responsable d’une symptomatologie médullaire en relation avec une souffrance de la
moelle cervicale haute (3).Cependant, dans la majorité des cas, la symptomatologie
médullaire observée chez les patients ayant une malformation de Chiari est liée a

I’existence d’une syringomyélie.

Une syringomyélie est trouvée dans 32 a 74 % des cas de malformation de
Chiari. Dans la série pédiatrique de Wu et al. (43), une syringomyélie a été trouvée
dans seulement 14 % des cas, ce qui s’explique par le fait que I’étude compléte de la
moelle en IRM n’a été effectuée que chez une minorité de patients, mais peut-étre
aussi par un diagnostic précoce de la malformation, avant le développement
éventuel d’'une syringomyélie. Lorsque la question est abordée sous I’'angle de la
syringomyélie, une malformation de Chiari est trouvée dans deux tiers a trois quarts

des cas (71).
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Ces faits constituent des arguments importants en faveur du mécanisme
hydrodynamique de la syringomyélie qui fait intervenir des anomalies de la
circulation du liquide céphalorachidien au niveau du trou occipital et de la grande

citerne.

En I'absence méme de malformation de Chiari, les études morphométriques
dans les syringomyélies idiopathiques ont mis en évidence une taille anormalement
petite de la fosse postérieure pouvant étre responsable d’anomalies de la circulation
du liquide céphalorachidien: le terme de malformation de Chiari zéro a été proposé
pour rendre compte de cette situation(72,73). Cette notion de Chiari zéro a suscité
des réserves liées au fait qu’elle repose sur des mesures linéaires prenant

insuffisamment en compte I’aspect volumétrique.

B. SIGNES CLINIQUES OBJECTIS :

Au cours de I’évolution, I’examen clinique s’avéere souvent tres riche d’autant
plus que la majorité des malades consulte a la phase d’état, phase d’installation de
Iésions neurologiques irréversibles, avec un tableau clinique déja évocateur (38).

L’examen neurologique : on retrouve fréquemment :

1. LES TROUBLES MOTEURS :

lIs sont présents dans 46% a 64% des cas, a type de monoparésie ou
biparésie des membres supérieurs dans 37,5% a 66,6% ; paraparésie 2,33% a 11,10%

; hémiplégie 15,56% ; tétraparésie 60,46% (74, 38, 39).

2. LES TROUBLES SENSITIFS :

Rencontrés dans 73% a 96%, d’intensité variable, intéressent surtout la

sensibilité thermo-algique réalisant le syndrome de dissociation syringomyélique,
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d’autant plus net et complet sur le plan clinique fonction que la durée d’évolution
est longue. La sensibilité épicritique et profonde est rarement atteinte (75, 76, 74,

39).

3. SYNDROME PYRAMIDAL :

Associe une vivacité des réflexes ostéotendineux, qui sont parfois diffus,
polycinétiques, I’existence d’un signe de Babinski, uni ou bilatéral, localisé aux deux
membres inferieurs -avec paraparésie ou dans les formes évoluées une paraplégie
spastique, impotence fonctionnelle complete- ou atteinte des 4 membres avec

syndrome tétrapyramidal (74, 39).

‘ 4. SYNDROME CEREBELLEUX :

Assez fréguent, statique ou cinétique.

‘ 5. L’ATTEINTE DES NERFS CRANIENS: (77, 78, 79, 80, 33)

Attribuée a I’élongation ou a la compression par les amygdales des dernieres
paires craniennes, se manifeste par : Atteinte trigéminale avec hypoesthésie et
parésie faciale avec dans certains cas une paralysie faciale périphérique, Troubles
de déglutition, de phonation, Paralysie laryngée se révélant par un stridor, Des

cas de paralysie multiple des nerfs craniens a été rapporté par certains auteurs (81).

6. LES TROUBLES TROPHIQUES :

Présents dans 50% a 60 %, prédominant aux membres supérieurs, surtout au

niveau des extrémités (38, 39).




A. EXAMENS NEURO-RADIOLOGIQUES :

1. IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQUE (IRM) :

L’anomalie de Chiari de type 1 a été décrite initialement par les anatomistes.
Ultérieurement elle a pu étre décelée in vivo par des techniques invasives recourant
a des méthodes de contraste, en particulier gazeux. Actuellement, elle est
facilement mise en évidence par I'IRM cranienne sur des coupes sagittales, pondérée
en T1. L’élément constant, nécessaire au diagnostic, est la descente des amygdales
cérébelleuses au-dessous du trou occipital, derriére la partie supérieure de la moelle
cervicale qui apparait plus ou moins enserrée par le tissu cérébelleux. Une ectopie >

3 mm est généralement exigée.

Dans une série ou la protrusion des amygdales allait de 5 a 23 mm, il existait
une certaine corrélation entre le degré de I’ectopie et la présence de symptémes (43)
. a I’exception d’un cas, tous les patients symptomatiques avaient une protrusion >
7 mm. Toutefois 7 patients entierement asymptomatiques avaient une protrusion >
12 mm. Par ailleurs, I’étude morphométrique en IRM de la fosse postérieure apporte
des arguments statistiqgues en faveur de Ila responsabilit¢é d’'un moindre
développement du volume de cette structure dans la survenue de la malformation.
Cependant, il existe des chevauchements entre les valeurs trouvées chez les sujets

controles (137,9 = 18,7 ml) et les patients (124,5 + 21,4 ml) (3).

En dehors de I’existence éventuelle d’'une hydrocéphalie, les structures sus-
tentorielles sont en régle normales. Des anomalies squelettiques sont parfois

associées, notamment sous la forme d’une platybasie, d’une impression basilaire,
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d’un syndrome de Klippel-Feil ou d’une assimilation atlanto-occipitale, elles sont
précisées au mieux par la tomodensitométrie. L’IRM cranienne doit étre complétée
de facon systématique par une IRM de la totalité de la moelle pour chercher une
fente syringomyélique associée qui peut étre asymptomatique. Dans ce contexte, il
est intéressant de chercher des anomalies du flux du liquide céphalorachidien dans

la région de la jonction cervico-cranienne(43).

2. TOMODENSITOMETRIE (TDM):

Elle garde son intérét dans certains cas par :

U Sa facilité, sa rapidité et son accessibilité (technique et matérielle par
rapport a I'IRM).

U Meilleure étude du parenchyme cérébral.

Cette étude se fait en fenétres osseuses et fenétres parenchymateuses avec un

meilleur rendement en cas d’accouplement a une injection de produit de contraste.

Le myéloscanner garde son avantage dans I’étude de la moelle surtout lors

des dysraphismes bas.

Elle permet I’étude des différents compartiments cérébraux a la recherche
d’hydrocéphalie, malformation de Chiari réalisant une image en tréfle au niveau du
trou occipital, et d’objectiver une syringomyélie évoquée devant un aspect en triple

couronne de la moelle (82).
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3. RADIOGRAPHIE STANDARD :

Les radiographies standards restent I’examen le plus simplement fiable dans
I’exploration osseuse, et les plus accessibles vu leur prix abordable, ce bilan doit
comprendre I’étude de la CCO, d’autres radiographies seront demandées en

fonction du tableau clinique (35, 38, 82) (figure 26).

Repéres radiologiques
de la charniére occipitocer-
vicale sur te vue de profil.
1. Mac Gregor; 2. Mac
Rae ; 3. Chamberlain.

Figure 26:charniére cervico-occipitale sur une vue de profil montrant les différents repéres

radiologiques.

B. EXAMENS NEURO-PHYSIOLOGIQUES :

Non indispensable, pas d’utilisation courante, elles contribuent a I’évaluation
de la fonction du systéme nerveux. Permettent, dans plusieurs cas, de redresser le
diagnostic d’atteinte médullaire alors gu’initialement, les signes étaient portés sur le

compte de neuropathies périphériques.

A cb6té de [I'électromyographie, s’ajoute I’enregistrement des potentiels
évoqués somesthésiques, moteurs, ce qui permet d’étudier non seulement les nerfs

périphériques, mais aussi les voies de conduction centrale depuis leur origine
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radiculaire ou corticale jusqu’a leur terminaison, respectivement corticale ou
médullaire, et mettre ainsi en évidence des anomalies de latence ou d’amplitude du
potentiel N14 en rapport avec une souffrance médullaire, voire de retard du
potentiel N20 lors d’une atteinte du tronc cérébrale. D’autres examens peuvent étre

demandés : PEV, PEA, EEG.

Autre avantage attribué a ces examens électrophysiologiques est de pouvoir
déceler des lésions infracliniques par I'analyse de la sensibilité tactile ou

superficielle et de la motricité.

C- BILAN URODYNAMIQUE :

Peut s’avérer d’un appoint considérable dans [I’analyse des troubles
sphinctériens qu’elle va rapporter a une origine centrale et/ou périphérique. Tous
ces examens effectués concordent a classer la ou les MCCO afin de pouvoir

proposer une attitude thérapeutique adéquate (83, 82).

La malformation de Chiari 1, anomalie du développement, doit étre distinguée

des cas ou la position anormale des amygdales cérébelleuses est la conséquence
d’une impression basilaire acquise (ostéomalacie, maladie de Paget) réduisant le
volume de la fosse postérieure, et surtout d’'un processus d’engagement résultant
d’une hypertension intracranienne ou d’une hypovolémie du liquide
céphalorachidien. L’hypertension intracranienne est la cause la mieux connue
d’engagement des amygdales, qu’elle résulte d’un processus expansif intracranien,

d’une hydrocéphalie obstructive, d’une thrombose d’un sinus veineux dural ou
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d’une hypertension cranienne idiopathique non expliguée par I'une de ces causes
(pseudotumeur cérébrale).Cependant, des cas de malformation de Chiari ont été
rapportés dans lesquels la survenue d’une hypertension intracranienne idiopathique

majorait la descente des amygdales cérébelleuses préexistante (84,85).

Une relation causale entre une malformation de Chiari 1 et une pseudotumeur
cérébrale a aussi été envisagée (86) a propos de 4 cas dans lesquels la
décompression sous-occipitale a conduit a la résolution de I’hypertension intra-
cranienne. Un déplacement vers le bas du tronc cérébral et des amygdales
cérébelleuses, bien mis en évidence par I'IRM, peut aussi avoir pour cause
I’hypotension  intracranienne  résultant d’une  hypovolémie du liquide
céphalorachidien. Le diagnostic est évident lorsque I’hypotension intracranienne fait
suite a une dérivation ventriculaire. Lorsqu’il s’agit d’une hypotension intracranienne
“spontanée”, liée a une fuite occulte du liquide céphalorachidien, le diagnostic initial
est souvent erroné. Il en fut ainsi dans 17 des 18 cas rapportés par Schievink (87),
dont 2 patients ont eu des craniotomies avec le diagnostic erroné de malformation
de Chiari. L’existence d’un rehaussement diffus de la dure-mere apreés injection de
gadolinium est un signe trés évocateur de I’hypotension intracranienne. L’obturation
de la breche dure-mérienne est suivie de la régression de ces anomalies de Chiari

acquises réversibles (88-89).
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Un traumatisme cranien ou cervical, méme mineur, peut décompenser une
malformation de Chiari 1 et avoir des conséquences sérieuses. Les manifestations
neurologiques observées dans de tels cas sont assez polymorphes traduisant la
souffrance de la moelle cervicale ou de la jonction bulbo-médullaire: déficit moteur
pouvant prédominer aux membres supérieurs, atteinte des derniers nerfs craniens,

troubles cérébelleux, voire arrét cardiaque (90-91).

Dans certaines de ces observations, la malformation de Chiari était associée a
une syringomyélie cervicale (90, 92, 93), mais des faits semblables peuvent étre
observés lorsque la malformation de Chiari est isolée, en I’absence de toute

syringomyeélie (94,95, 60).

Un traumatisme mineur peut aussi étre en cause chez I’enfant. Dans la série
pédiatrique de Wu et al. (43), un enfant eut plusieurs syncopes entre I’age del3
mois et de 3 ans a la suite de chocs lIégers derriere le crane, un autre développa des

cervicalgies et une diplopie immédiatement aprés un traumatisme cranien mineur.

Dans un cas de Vicek et Ito (97), une paraplégie aigué est survenue chez un
enfant de 2 ans apres une hyperflexion du cou alors qu’il faisait un équilibre sur les
mains sur un sofa. Ce rble des traumatismes doit étre connu dans le cadre de la
médecine sportive (98). La découverte d’'une malformation de Chiari de type 1 est

une contre-indication a certaines activités sportives, notamment aux sports de

contact.
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A. APPROCHE CHIRURGICALE :

De nombreuses approches différentes, qui ont évolué au cours du temps, ont
été décrites dans la littérature. Dans le passé, le placement d'un stent dans le
quatrieme ventricule, la craniectomie large de la fosse postérieure et des
laminectomies cervicales multiples ont été proposés comme stratégies de traitement

des malformations de Chiari .

Dans un effort pour définir les stratégies chirurgicales actuelles, les membres
de la section pédiatrique de I’association américaine des neurochirurgiens ont été
interrogés sur l'approche chirurgicale utilisée chez les enfants atteints de la
malformation de Chiari | (99). Seulement 9% recommandait d'effectuer la chirurgie
décompressive chez les patients asymptomatiques. Pour le traitement des patients
symptomatiques, différentes approches ont été utilisées: environ 20% seulement
recommandaient la décompression osseuse; 30% proposaient une décompression
osseuse avec greffe durale; 25% réalisaient une décompression osseuse avec greffe
durale et dissection intradural des adhérences et 30% recommandaient la
décompression osseuse avec greffe durale, dissection intradural, et la résection des

amygdales cérébelleuses.

Les personnes interrogées avaient tendance a effectuer une décompression
plus agressive et la dissection intradurale lorsqu'un syrinx était présent. Bien que
ces données indiquent le régime actuel de la pratique chez les neurochirurgiens, il

n'y a pas eu d'études prospectives dans laquelle une forme de traitement est

directement comparée avec une autre.
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B. TECHNIQUES CHIRURGUCALES :

1. LA DECOMPRESSION OSTEO-DURALE :

L’intérét majeur de la DOD est de:

U Diminuer les effets de la compression directe,

U Faciliter I’écoulement du LCR,

U Supprimer ou atténuer le gradient de pression craniospinal.

1.1. DECOMPRESSION OSSEUSE :

Elle consiste, aprés dissection des plans musculaires de la nuque, en une
craniectomie sous-occipitale avec ouverture large du trou occipital, laminectomie
cervicale par résection des arcs postérieurs de C1, qui peut aller jusqu’a C2 parfois

ou plus, selon le degré d’ectopie amygdalienne.

L'étendue de décompression osseuse est importante. Si la craniectomie est
trop large, les patients sont exposés a un risque d'affaissement du cervelet et la

récurrence des symptémes.

Tokuno et al. (100)tentaient d’effectuer une cranioplastie sous-occipitale
expansive lorsque la fosse postérieure est de petite taille. D’autres auteurs
recommandaient une craniectomie sous-occipitale limitée pour agrandir le trou
occipital et permettre a la fois la décompression et I'entretien des éléments nerveux

de la fosse postérieure.
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1.2. OUVERTURE DE LA DURE-MERE :

On procede ensuite a I'ouverture de la dure meéere en Y, les éventuels brides
durales ou arachnoidiennes sont libérées. Une exploration anatomique de V4, du
trou de Magendie, de la jonction bulbo-médullaire, des amygdales est un temps

précieux.

On tend de plus en plus, en I'absence de geste sur les éléments nerveux, a
préserver le feuillet arachnoidien pour éviter la constitution ou I’entretien d’une
arachnoridite. Alors que certains auteurs disent qu’une fois la dure-mére est ouverte,
la dissection de I’'arachnoide doit étre effectuée tout en sachant qu’un des avantages
de dissection arachnoidienne, dans le cadre de malformation de Chiari I, est qu'elle
permet au chirurgien de libérer les adhérences qui pourraient contribuer a
I'obstruction de I'écoulement de CSF a partir du quatriéme ventricule vers le canal

rachidien.

1.3. RESECTION DES AMYGDALES CEREBELLEUSES :

La résection des amygdales du cervelet a été préconisée comme un moyen
d'améliorer le décalage de volume et d'améliorer la communication entre le
quatrieme ventricule et le compartiment médullaire (101-102-103). Aucun déficit
neurologique n’a été démontré a la suite d'une résection amygdalienne, cependant,

la fonction exacte de cette structure est en grande partie inconnue.

1.4. PLASTIE D’AGRANDISSEMENT DE LA DURE-MERE

L’intervention se termine par la réalisation d’une plastie durale
d’agrandissement, soit par autogreffe a partir du fascia lata ou par plastie

synthétique en Y en général.
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Krieger et al (36) recommandaient une durotomie sans plastie de la dure-mére
et ont rapporté des résultats et des complications liées a la chirurgie similaires a
ceux obtenus par les auteurs qui préconisaient la plastie durale et la résection des
amygdales. Alors que d'autres auteurs ont souligné que la plastie durale est

essentielle pour la prévention de récidive des symptémes (104, 105, 106,107, 108,

109, 110, 103).

2. CHIRURGIE DES CAVITES LIQUIDIENNES :

La dilatation ventriculaire est fréquente, sans pour autant que les signes
d’hypertension intracranienne soient présents. Une dérivation ventriculaire souvent

péritonéale est proposée.

Les cavités syringomyéliques ou kystiques bénéficient de drainage direct soit
vers les espaces sous-arachnoidiens, ou au niveau des citernes de la base du crane,
les résultats a court terme sont encourageants, mais semblent plus discutables a

long terme, ce qui a amené a préférer le drainage vers les espaces extrathécaux :

notamment kystopéritonéale (111, 112, 113, 114, 115).

Il y’a eu une récente recrudescence de la premiére utilisation d'une dérivation
de la syringomyélie, dans le traitement des patients atteints de malformation de
Chiari | et syringomyélie (116, 117, 118, 119).Bien que ces rapports suggerent que
ce traitement conduit a une augmentation du taux de récupération et une meilleure
résolution de la syrinx, il faut noter que la physiopathologie sous-jacente n'est pas
traitée. Dans le cadre de symptémes non liés a un dysfonctionnement de la moelle,

cette approche n'est pas recommandée.
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C. INDICATION CHIRURGICALES :

Tous les Chiari ne sont pas a opérer. L'indication chirurgicale doit étre
marement pesée aprés une période d'observation plus ou moins longue, car d'une
part certaines syringomyélies régressent spontanément et d'autre part les
complications chirurgicales ne sont pas rares : la mortalité est de 0,5 a 1 % et la

morbidité va jusqu'a 24 % avec des signes plus ou moins graves(120).

Un traitement chirurgical est indiqué dans les formes symptomatiques ou une
relation indiscutable existe entre le ou les symptomes et la malformation. Le risque
de mort subite doit étre pris en compte dans la discussion de I’'indication opératoire

lorsque la relation entre les symptémes et la malformation est plus douteuse.

Les formes latentes, découvertes fortuitement, peuvent a tout moment devenir
symptomatiques. Elles nécessitent une surveillance et des conseils doivent étre

donnés, visant notamment a éviter les sports de contact.

1. MALFORMATION DE CHIARI ISOLEE (121, 122, 123, 39, 124):

Le principe du traitement est le rétablissement de la circulation de LCR au
niveau du foramen magnum, et la levée de la compression de la jonction bulbo-

médullaire.

La technique la plus utilisée est la DOD postérieure, les résultats sont

bénéfiques dans environ 86% des opéres.

Devant une malformation de Chiari asymptomatique certains préconisent une
intervention d’autant plus précoce que possible, en particulier chez le sujet jeune.

Cette attitude ne trouve pas beaucoup d’adeptes.
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‘ 2. MALFORMATION CHIARI ASSOCIEE A UNE SYRINGOMYELIE: (125,

‘122, 74, 126, 127, 128) :
Leur traitement reste controversé, il a pour but :

U De rétablir la circulation normale du LCR,
U De décomprimer le tronc cérébral,

U D’éliminer le compartiment liquidien intra-médullaire.

Ceci est souvent obtenu par la décompression ostéo-durale qui permet
d’observer une réduction du syrinx, de son étendue, avec amélioration clinique
neurologique dans 40 a 60% des cas. L’affaissement de la cavité syringomyélique est
noté dans plus de 90% des cas avec des résultats stables dans le temps. Le drainage
direct de la cavité syringomyélique est parfois discuté en cas d’échec, mais ceci tend
a étre abandonné, vu également le risque d’ataxie locomotrice et son inefficacité a
long terme, I'augmentation de la mortalité et de la morbidité pour des résultats
équivalents, en faveur d’une intervention sur la CCO. Dans notre série, la DOD était

le geste essentiel.

3. MALFORMATION DE CHIARI ET HYDROCEPHALIE :

Devant une hydrocéphalie évolutive et symptomatique, la dérivation

ventriculo-péritonéale en premier s’impose(122).

Certains auteurs ont tenté en premier lieu une ventriculocysternostomie du

V3, qui a souvent amené une amélioration des symptémes(120).

La décompression ostéo-durale reste indispensable, son but est d'ouvrir la
charniére et de créer une néo-grande citerne afin de rétablir la circulation du LCR ce

qui doit faire remonter les amygdales et affaisser la cavité syringomyélique (122).
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4. MALFORMATION DE CHIARI ET MALFORMATION ANTERIEURE DE LA

CHARNIERE :

Lorsque le Chiari est associé a une malformation antérieure de la charniere,
comme une impression basilaire de lI'odontoide, la situation est beaucoup plus
compliquée : la DFP peut aggraver le patient et il peut étre nécessaire de combiner
une voie antérieure : la résection de l'odontoide par voie trans-orale ou plus
récemment par voie nasale endoscopique, puis dans un second temps DFP et

fixation de la charniere. Il s'agit donc d'une chirurgie beaucoup plus lourde(120).

A. COMPLICATIONS A COURT TERME :

1. MORTALITE :

La mortalité varie de 0 a 10% (en regle<3%) selon les séries. Dans notre série,
malheureusement nous déplorant deux déces secondaire a une méningite post-

opératoire (3,7%) (38, 39, 40, 128, 129).

2. COMPLICATIONS POST-OPERATOIRES :

La période post-opératoire peut étre greffée de complications diverses,
souvent transitoires : hoquet tenace, réaction méningée aseptique, méningite,
hydrocéphalie aigué, instabilité rachidienne cervicale, troubles neurovégétatives
dont il faut craindre surtout les apnées respiratoires, blocage des shunts, fistules,
meéningocele, lachage des sutures, hémorragie, troubles ischémiques par lésion

vasculaire peropératoire (artére vertébrale), fistule de LCR (38, 39, 40, 128, 129).
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Dans notre série :
U 5 cas de méningites post opératoires.

U 1 cas de fistule de LCR tarie spontanément.

u FUITE DELIQUIDE CEPHALO-RACHIDIEN

La fuite de liquide céphalo-rachidien peut étre mortelle quand elle conduit a
une méningite. La plastie durale étanche avec une bonne fermeture du plan

aponévrotique et cutané pourraient prévenir cette complication.

Le drainage lombaire est indiqué lorsque la fuite persiste. Mais peut conduire
a la réapparition des symptémes de Chiari dans certains cas. Ce drainage doit étre
précédé d’une exploration de I’espace intracranien par le mieux une TDM ou mieux

une IRM pour éliminer un éventuel processus intracranien (130).

U PSEUDOMENINGOCELE

La prévention de cette complication la aussi tient compte de la fermeture
durale étanche et le traitement initial est par drainage lombaire. Si échec, une

reprise chirurgicale peut étre indiquée.

Dans certains cas, ces collections de LCR sont de découverte habituelle sur
une IRM post-opératoire et I'abstention est respectée tant que ces collections ne

sont pas compressives et ne provoquant pas de symptémes (130).

u INFARCTUS DU TRONC CEREBRAL

Y

L’infarctus du tronc cérébral peut étre secondaire a une lésion de l'artére

vertébrale ou de I'artere cérébelleuse postéro-inferieure (PICA).
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L'artére vertébrale peut étre blessée lors de la dissection de I'arc postérieur de

C1 quand cela est fait trop loin latéralement.

La PICA peut avoir une origine extradurale, ce qui en fait I'objet d'une blessure
lors d'une exposition extradurale. Elle peut aussi étre blessée lors de la dissection

intradurale (130).

u AFFAISSEMENTDU CERVELET

lla été rapporté aprés une décompression sous-occipitale tres large. Il
conduit a des céphalées insolubles et une syringomyélie récurrente. Le traitement

est par dérivation ventriculo-péritonéale ou une cranioplastie sous-occipitale (131).

G PNEUMOCEPHALIE

Surtout si position opératoire assise.

B. EVOLUTION A LONG TERME :

1. EVOLUTION CLINIQUE

L’évolution devra tenir compte des résultats a long terme, étant donné la
lenteur de I’affection, des périodes de quiescence, et de phénoméne de régression

spontanée de certains troubles fonctionnels (38, 82, 132).

Les résultats dépendent de I'age (ils sont meilleurs chez I'enfant et le sujet
jeune) du grade fonctionnel au moment ou le patient est opéré, de la complexité de

la malformation radiologique et enfin des tableaux syndromiques(120).
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2. EVOLUTION RADIOLOGIQUE :

Les signes radiologiques en IRM en faveur d’'une décompression efficace ont

été élaborés a partir des études de PILLAY (40) et SATOSHI.

2.1. SUR IRM STANDARD :
U Reconstitution d’une grande citerne de la base.
U Réascension des amygdales cérébelleuses.

U Disparition ou diminution du syrinx.

2.2. SUR CINE IRM :
U Normalisation de la circulation du LCR.

U Disparition de I’hyperpulsatilité du kyste.

3. RESULTATS :

Les résultats, appréciés avec un recul d’au moins 5ans, font état
d’amélioration dans 61 a 74%, de stabilisation dans 14 a 20% des cas, et 7%
continuent de s’aggraver, ces échecs semblent étre liés a I’ancienneté de la maladie

et la présence d’une arachnoidite de la grande citerne (34, 114, 129).

Dans notre série, les résultats étaient jugés stables chez 3 patients (11%),
aggravation de la syringomyélie chez un cas (3,7%), et amélioration fonctionnelle

chez le reste des patients (74%).

La malformation de Chiari non associée a une autre lésion nerveuse, est de
meilleur pronostic, avec rétablissement quasi-total chez la plupart des patients, que
la malformation de Chiari associé a une syringomyélie dont la régression est longue

et lente, toujours susceptible d’aggravation et d’extension.
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Si aucun traitement n’est prodigué et que le Chiari évolue gravement, en plus
des complications reliées a I’hydrosyringomyélie, a I’hydrocéphalie (HTIC) et aux
autres malformations associées, la progression de la compression de la moelle
épiniere par le cervelet et/ou I’hydrosyringomyélie peut entrainer ultimement une
atteinte de tous les nerfs craniens et du bulbe rachidien. Ce dernier étant le siege

des fonctions vitales, la respiration, entre autre, peut étre perturbée jusqu’a I'arrét

complet, qui est la principale cause de déces chez ces patients.
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Depuis la description post-mortem initiale par Chiari en 1891 du groupe de
malformations qui porte son nom, il semble y avoir toujours eu plus de questions a
ce sujet que de réponses. La définition de la malformation de Chiari a varié avec
I'évolution des capacités de diagnostic neurologique et les connaissances de la
physiopathologie.

Cette malformation est plus fréquente chez les femmes que les hommes et
peut rester occulte trés longtemps ce qui fait que sa prévalence dans la population
générale est méconnue.

L’IRM reste I’examen clé pour le diagnostic et I’évolution de ce type de
malformations. Elle ne doit pas étre limitée a la charniere cervico-occipitale mais
plutét explorer toute la moelle pour objectiver une éventuelle syringomyélie
associée ainsi que son étendu. Par ailleurs, une IRM cérébrale pourrait étre utile a la
recherche d’une hydrocéphalie associée.

La majorité des médecins serait d'accord que les patients asymptomatiques
porteurs de malformation de Chiari avec des plaintes mineures qui pourraient étre
contrélées par un traitement médical, devraient étre observés sur une période de
temps plutdt que de les soumettre a une intervention chirurgicale. Les examens
neurologiques successifs ainsi que I'IRM sur une période de plusieurs années sont
généralement tout ce qui est nécessaire pour ces patients. L'objectif du traitement
chirurgical est d'arréter la progression des symptdomes et soulager les symptomes.

Les formes symptomatiques sont d’emblée chirurgicales nécessitant une
décompression de la fosse cérébrale postérieure.

Les complications restent rares mais graves pouvant conduire au déces.

Le suivi des patients opérés doit étre effectué a long terme et inclut une

surveillance clinique et radiologique.
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Les malformations découvertes fortuitement par une IRM effectuée pour des
raisons diverses peuvent devenir secondairement symptomatiques. Elles doivent
faire I'objet d’une surveillance et de conseils proscrivant certaines activités

sportives.
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