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UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen . Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

1-ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique
Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique

Novembre 1983
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie

Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation

Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale

Novembre et Décembre 1985

Pr. BENJELLOUN Halima Cardiologie

Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale

Pr. EL ALAQOUI Faris Moulay El Mostafa Neurologie



Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHY AOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha
Pr. MANSOURI Fatima

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Meédecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique



Pr. EL OUAHABI Abdessamad Neurochirurgie

Pr. FELLAT Rokaya Cardiologie

Pr. GHAFIR Driss* Médecine Interne

Pr. IDDANE Mohamed Anatomie

Pr. TAGHY Ahmed Chirurgie Générale

Pr. ZOUHDI Mimoun Microbiologie

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine Radiothérapie

Pr. BEN RAIS Nozha Biophysique

Pr. CAOUI Malika Biophysique

Pr. CHRAIBI Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique
Pr. EL AOUAD Rajae Immunologie

Pr. EL BARDOUNI Ahmed Traumato-Orthopédie

Pr. EL HASSANI My Rachid Radiologie

Pr. ERROUGANI Abdelkader Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Pr. ESSAKALI Malika Immunologie

Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique

Pr. HADRI Larbi* Médecine Interne

Pr. HASSAM Badredine Dermatologie

Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale

Pr. JELTHI Ahmed Anatomie Pathologique

Pr. MAHFOUD Mustapha Traumatologie — Orthopédie
Pr. MOUDENE Ahmed* Traumatologie- Orthopédie Inspecteur du SS
Pr. RHRAB Brahim Gynécologie —Obstétrique
Pr. SENOUCI Karima Dermatologie

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed* Urologie

Pr. ABDELHAK M ’barek Chirurgie — Pédiatrique

Pr. BELAIDI Halima Neurologie

Pr. BRAHMI Rida Slimane Gynécologie Obstétrique
Pr. BENTAHILA Abdelali Pédiatrie

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali Gynécologie — Obstétrique
Pr. BERRADA Mohamed Saleh Traumatologie — Orthopédie
Pr. CHAMI Ilham Radiologie

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae Ophtalmologie

Pr. EL ABBADI Najia Neurochirurgie

Pr. HANINE Ahmed* Radiologie

Pr. JALIL Abdelouahed Chirurgie Générale

Pr. LAKHDAR Amina Gynécologie Obstétrique
Pr. MOUANE Nezha Pédiatrie

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane Réanimation Médicale

Pr. AMRAOUI Mohamed Chirurgie Générale

Pr. BAIDADA Abdelaziz Gynécologie Obstétrique
Pr. BARGACH Samir Gynécologie Obstétrique
Pr. CHAARI Jilali* Médecine Interne

Pr. DIMOU M’barek* Anesthésie Réanimation — Dir. HMIM



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

DRISSI KAMILI Med Nordine*

EL MESNAOUI Abbes

ESSAKALI HOUSSYNI Leila

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz

ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADI Mohamed
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOUIR Souad*
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
OUAHABI Hamid*
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AFIFI RAJAA
BENOMAR ALI
BOUGTAB Abdesslam
ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima
LAZRAK Khalid *
BENKIRANE Majid*
KHATOURI ALI*
LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

Pr.
Pr.

ABID Ahmed*
AIT OUMAR Hassan

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur ERSM
Urologie

Ophtalmologie

Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doyen Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*

LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BENABDELIJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie

Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NOUINI Yassine
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser
TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*

FILALI ADIB Abdelhai

HAIJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*

Chirurgie-Pédiatrique

Chirurgie Générale

Pédiatrie

Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Meédecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie



Pr
Pr
Pr
Pr

. RHOU Hakima
. SIAH Samir *

. THIMOU Amal
. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABDELLAH El Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHABOUZE Samira
KHARMAZ Mohamed
LEZREK Mohammed*
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

ABBASSI Abdellah

AL KANDRY Sif Eddine*
ALAOUI Ahmed Essaid
ALLALI Fadoua
AMAZOUZI Abdellah
AZ1Z Noureddine*
BAHIRI Rachid
BARKAT Amina
BENHALIMA Hanane
BENYASS Aatif
BERNOUSSI Abdelghani
CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
DOUDOUH Abderrahim*
EL HAMZAOUI Sakina*
HAJJI Leila

HESSISSEN Leila

JIDAL Mohamed*
LAAROUSSI Mohamed
LYAGOUBI Mohammed

. NIAMANE Radouane*

Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Cardiologie

Ophtalmologie

Ophtalmologie

Biophysique

Microbiologie

Cardio logie (mise en disponibilité)
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie



Pr. RAGALA Abdelhak
Pr. SBIHI Souad
Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHY A Abdellatif*
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. ESSAMRI Wafaa

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. GHADOUANE Mohammed*
Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*
Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SEKKAT Fatima Zahra
Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid

Pr. ACHACHI Leila

Pr. ACHOUR Abdessamad*
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*
Pr. AMHAIJJI Larbi*

Pr. AMMAR Haddou*

Pr. AOUFI Sarra

Pr. BAITE Abdelouahed*
Pr. BALOUCH Lhousaine*
Pr. BENZIANE Hamid*

Gynécologie Obstétrique

Histo-Embryologie Cytogénétique

Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie
Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique

Chirurgie Cardio — Vasculaire

Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader*
ELABSI Mohamed

EL MOUSSAOUI Rachid
EL OMARI Fatima
GANA Rachid

GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LALAOUI SALIM Jaafar*
LOUZI Lhoussain*
MADANI Naoufel

MAHI Mohamed*

MARC Karima
MASRAR Azlarab
MOUTAIJ Redouane *
MRABET Mustapha*
MRANI Saad*

OUZZIF Ez zohra*
RABHI Monsef*
RADOUANE Bouchaib*
SEFFAR Myriame
SEKHSOKH Yessine*
SIFAT Hassan*
TABERKANET Mustafa*
TACHFOUTI Samira
TAJDINE Mohammed Tarig*
TANANE Mansour*
TLIGUI Houssain
TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr.

DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr

ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My El Hassan*
Mars 2009

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUZAHIR Ali*

AGDR Aomar*

AIT ALI Abdelmounaim*

AIT BENHADDOU El hachmia

Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie
Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie

Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie

Meédecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne
Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AKHADDAR Ali*
ALLALI Nazik
AMAHZOUNE Brahim*
AMINE Bouchra
ARKHA Yassir
AZENDOUR Hicham*
BELYAMANI Lahcen*
BIIJOU Younes
BOUHSAIN Sanae*
BOUI Mohammed*
BOUNAIM Ahmed*
BOUSSOUGA Mostapha*
CHAKOUR Mohammed *
CHTATA Hassan Toufik*
DOGHMI Kamal*

EL MALKI Hadj Omar
EL OUENNASS Mostapha*
ENNIBI Khalid*

FATHI Khalid
HASSIKOU Hasna *
KABBAIJ Nawal

KABIRI Meryem
KARBOUBI Lamya
L’KASSIMI Hachemi*
LAMSAOURI Jamal*
MARMADE Lahcen
MESKINI Toufik
MESSAOUDI Nezha *
MSSROURI Rahal
NASSAR Ittimade
OUKERRAJ Latifa
RHORFI Ismail Abderrahmani *
ZOUHAIR Said*

PROFESSEURS AGREGES :

Octobre 2010

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
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Arrét cardiaque per opératoire révélant une malformation d’Arnold Chiari a propos d’un cas.

La malformation d’AC est une anomalie congénitale de la jonction cranio-
cervicale, définie comme la descente de quelques millimetres des amygdales ou
les tonsilles du cervelet au dessous du foramen magnum. La majorité¢ des
patients atteints de la malformation d’AC sont asymptomatiques. Cependant,
selon le degré et la gravité des symptomes liés a cette malformation peuvent se
développer pendant la fin de I'enfance ou a 1’age adulte. Ceux qui deviennent
symptomatiques couramment présentent des céphalées ou des symptomes
chroniques liés a la compression des tissus neuraux dans la région de la jonction
cranio-cervicale. Néanmoins, un sous-ensemble de patients atteints de la
malformation AC qui peuvent se présenter avec un déficit neurologique
(sensitivomoteur ou neurosensoriel) d'installation brutale de ou mort subite

(Sudden Unexpected Death:SUD) pour les Anglo-Saxons [1].

Le traitement de la malformation d’AC est purement chirurgical, dont le
but est la décompression des structures comprimées. Il est réalisé¢ en levant I'os

sous-occipital, une laminectomie, suivie d'une plastie durale.

Une fois que l'opération est terminée, le volume de la fosse postérieure se

dilate et les amygdales cérébelleuses montent.

Plusieurs cas d’AC sont accompagnés d’une syringomyélie sous-jacente

qui habituellement se résout au fil du temps [2].

Nous rapportons le cas d'un arrét cardiaque d’évolution fatale inopiné
lors d'une anesthésie générale classique pour une thyroidectomie totale chez
une jeune patiente non connue porteuse de cette anomalie et dont diagnostic a
été porté a posteriori de cet accident grave sur les donnée de I’Imagerie par

Résonnance Magnétique ( IRM ) réalisée a la suite de cet arrét.



Arrét cardiaque per opératoire révélant une malformation d’Arnold Chiari a propos d’un cas.
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A ce propos nous avons procédé a une revue de la littérature a propos des
cas rapportés de malformation d’AC qui ont présenté des symptomes graves et

aigues tel qu’un arrét cardio-respiratoire, inattendu et de mort subite.

Nous avons revu aussi les cas  diagnostiqués porteurs de cette
malformation avec une symptomatologie grave telle des syncopes ou des
bradycardies ou des apnées de sommeil et dont le traitement chirurgical

amélioré ces troubles graves d’une fagcon spectaculaire.

L'originalité de cette observation réside dans le fait que c'est un arrét
cardiaque qui a révélé une malformation congénitale de la charni¢re cervico-
cranienne qui €tait jusqu’au la asymptomatique ou avec un passe non
significatifs de cervicalgies banales, sans anomalies aux bilans standards mais

dans I’évolution était dramatique et s’est soldé par la mort de la patiente.

La Malformation d’Arnold Chiari peut se compliquer alors d’une facon
inopinée d’une mort subite ou d’un arrét cardiaque inattendu lors d’une
anesthésie ou lors de toute manceuvre du cou aussi bien pour la laryngoscopie ou

pour le positionnement chirurgical du patient.

L'arrét cardiaque inexpliqué en per anesthésie va revétir alors tout son
aspect médicolégal méme quand on pense que 1'évaluation et le déroulement de

I'anesthésie ont été sans faille



Arrét cardiaque per opératoire révélant une malformation d’Arnold Chiari a propos d’un cas.

OBJECTIFS
1-Objectif principal:

L’objectif principal de notre étude est de faire une mise au point sur la
malformation d’Arnold Chiari et son role dans la survenue d’arrét cardiaque ou
respiratoire inopinée lors d’un mouvement de la téte et du cou ainsi qu’en per
opératoire comme le cas décrit de cette patiente qui était asymptomatique et
non connue porteuse de cette malformation, lors de la consultation pré

anesthésique pour thyroidectomie.
2-Objectifs secondaires:
Les objectifs secondaires qui découlent de 1’objectif principal ont été:

e Analyser des cas similaire d’arrét cardiaque et de mort subite chez

des patients porteurs de cette malformation

e Analyser le role de la position chirurgicale en hyper extension du cou,

dans cet arrét

e Mettre le point sur les précautions nécessaires lors d’une anesthésie

des patients porteurs de cette malformation
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Nous rapportons le cas d'une jeune dame, sans antécédents pathologiques
notables qui a présenté une bradycardie brutale suivie d’ un arrét cardiaque en
per opératoire d'une chirurgie de la thyroide sous anesthésie générale lors du
positionnement de la téte en hyper extension pour une bonne exposition

chirurgicale.
Cette patiente n’était pas connue porteuse de la malformation d’AC L.

Il s’agit d’une femme de 34 ans, mariée, mere de 2 enfants, sans
antécédents particuliers suivie pour un Goitre multi hétéro nodulaire (GMHN)
en euthyroidie clinique et biologique. Elle était programmée pour une

thyroidectomie totale.

La consultation pré-anesthésique a trouvé une patiente, sans antécédents
pathologiques notables en bon état général, sans atteinte organique et ou
physiologique. Le bilan n’a pas objectivé d’anomalie ni a la Radiographie
thoracique, ni au tracé €léctrocardiographique (ECGQG), le bilan thyroidien a
confirmé une euthyroidie biologique le reste du bilan biologique est correcte.

Elle était classée ASA I (Americain Society of Anesthesiology) « Annexe 1 »

La patiente était admise le 22/04/ 2014 au bloc opératoire, La
prémédication consistait en la prise de I'hydroxyzine 1mg/kg par voie orale le
matin de l'intervention. Les constantes a 1’admission ont objectivé un : un état
hémodynamique stable (Pression artérielle systolique (PAS) : 120 mg, Pression
artérielle diastolique (TAD) : 60 mg, Pouls : 96 Battements par minute (BPM)),
une saturation en O2 (SpO2)est de 100% a Doxymétrie du pouls a I’air

ambiant.
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L’anesthésie ¢était classique ( Propofol , Fentanyl , Rocuronium),
I’induction a été réalis¢ par du Propofol 3mg/kg, du Fentanyl 3ug/kg et du
Bromure de Rocuronium 0,5mg/kg. L’intubation orotrachéale était sans

incidents

L'anesthésie était entretenue avec de l'isoflurane véhiculé par un mélange
¢quimolaire d'oxygene et de protoxyde d'azote et par Fentanyl en injections

discontinues.

Une minute environ apres la mise de la patiente en position classique de
la chirurgie thyroidienne avec hyper extension du cou, installation d’une
bradycardie a 25 BPM ayant nécessité 1’administration intra veineuse de
I’ Atropine ce qui a permis la reprise d’un rythme cardiaque sinusal a 110 BPM,
mais 2 min apres, apparition d’une nouvelle bradycardie réfractaire malgré
I’administration de I’atropine puis asystolie. La patiente a ét¢ immédiatement
mise sous 100% d'oxygene en ventilation manuelle apres revérification de la
bonne position de la sonde orotrachéale, arrét de 1'lsoflurane. Simultanément
un  massage cardiaque externe a ¢été pratiqué avec administration de
I’adrénaline. Reprise d’une activité¢ électrique cardiaque avec un rythme
cardiaque sinusal et une instabilité hémodynamique initiale avec une TAS a 70
mg et TAD a 50 mg, SpO2 a 97% au bout de 5 minutes puis reprise d’'une TAS
a 120 mg et une TAD a 50 mg et donc arrét de la chirurgie.

En post opératoire, la patiente a été¢ gardée sédatée et ventilée. Aucun autre
événement hémodynamique significative n'a été notée dans l'unité de soins
intensifs (USI). A I’arrét de la sédation absence de signes de réveil : les pupilles

¢taient en myosis un GCS (score de Score de Glasgow« Annexe 2 ») a 3 avec
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absence des réflexes du tronc cérébral. Absence d’anomalie au bilan biologique
réalisé alors ni de perturbation du tracé de '’ECG, une tomodensitométrie

(TDM) cérébrale initiale était sans anomalie.

Elle a été transférée le 24/04/2014 au service de Réanimation Chirurgicale
de ’HMIMed V (Hopital Militaire d’Instruction Mohamed V) pour prise en
charge d’un état de coma profond dans les suites d’un arrét cardiaque per

opératoire.

A T’admission en réanimation, patiente GCS a 3, absence des reflexes du

tronc, pupilles en myosis, intubée et ventilée la sédation arrété depuis 24h.

Un ¢électroencéphalographe a montré une souffrance cérébrale diffuse.
L’ECG n’objectivait pas de trouble de conduction ou de repolarisation de méme
que D’échocardiographie réalis€ qui a objective une bonne contractilité
segmentaire et globale avec une bonne Fraction d’¢éjection systolique. Le reste

du bilan biologique était sans anomalie.

L’imagerie par résonnance magnétique (IRM) cérébrale cérébrale a conclu

en :(figure 1 et 2)

» Absence d’anomalie morphologique ou de signal en sus ou sous

tentoriel
»  Systéme citerno-ventriculaire normal
»  Ptose des amygdales cérébelleuses

» Aspect IRM en faveur d’une anomalie d’ Arnold Chiari type |
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L’évolution a ét¢ marqué par la persistance d’un €tat de coma profond et
apparition d’une polyurie et avénement d’orages neurovégétatives une TDM de

contrdle a objective un cedéme cérébral diffus (figure 3).

L’état neurologique s’est détérioré progressivement jusqu'a ce que la mort

cérébrale a été déclarée au 6éme jour postopératoire.
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Figure n° 1 : IRM cérébrale coupe sagittale, Ptose des amygdales cérébelleuses
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Figure n°® 2 : IRM cérébrale coupe sagittale, Ptose des amygdales cérébelleuses
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Hopital Mil
De

Figure n°® 3 : TDM cérébrale, coupe transversale, montrant I’cedéme cérébral

12



Arrét cardiaque per opératoire révélant une malformation d’Arnold Chiari a propos d’un cas.

DISCUSSION
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Des cas d'arrét cardiaque soudain chez des enfants et des adultes porteurs
de la malformation d’AC I ont été bien rapportés, conduisant a la mort chez
certains cas. Il ya également eu des exemples rares de mort subite chez les
adultes avec malformation d’AC I suite a des traumatismes mineurs ou des
mouvements brusque de la téte et du cou. Cette observation est un exemple tres
rare d'un arrét cardiaque d’évolution fatale chez une patiente non
diagnostiquée au paravent porteuse de cette malformation survenu au décours

d'une anesthésie classique pour chirurgie de la thyroide.

Un événement dramatique lors d’une anesthésie classique pour une
chirurgie thyroidienne de routine a suscité initialement plusieurs hypothéses a
I’origine de I’arrét cardiaque avant que I’imagerie par IRM porte un élément
jusqu’au la méconnu et asymptomatique qui est la malformation congénitale
d’Arnold Chiari Type I en dehors de tout autre élément qui peut expliquer la
hernie des tonsilles cérébelleuses (Absence d’cedéme diffus initialement,
présence d’un processus cérébrale ou cérébelleux expansif ) . Restait alors la
question : par quel mécanisme cette malformation congénitale jusqu’au la
asymptomatique peut se décompenser par un arrét cardiaque et qui était son

mode révélateur ?
Chez cette patiente I’arrét cardiaque est survenu lors de I'anesthésie.

En général, les causes les plus fréquentes d'un arrét cardiaque pendant
'anesthésie générale sont un surdosage de médicaments, une hypovolémie ou
une hypoxémie, mais l'erreur humaine est associée dans 91% a un tel
événement. Dans le cas de cette patiente les parametres de SpO2 et

hémodynamiques ont été stables a I’induction anesthésique y avait pas de signe

14



Arrét cardiaque per opératoire révélant une malformation d’Arnold Chiari a propos d’un cas.

en faveur d’une réaction allergique ou de signes annoncant la défaillance
cardiaque mais une bradycardie initiale ayant rétrocédé a I’atropine suivie
d’une plus sévere et réfractaire suivie d'un arrét cardiaque. L’équipe
anesthésique qui a pris en charge la patiente nous a confirmé qu’il n’y avait pas
d’erreur dans les produits anesthésiques utilisés ni dans leur posologie. On n’a
pas pu retenir un arrét cardiaque secondaire a un reflexe vagal avec bradycardie
neurogénique alors qu’il n’avait aucun stimuli apres I’induction et I’intubation

de la patiente.

L’induction par inhalation spontanée peut causer une rétention du CO2
provoquant davantage une augmentation de la pression intracranienne (PIC). Ce
qui aurait pu augmenter le gradient de la pression cranio-spinale causant une
compression du tronc cérébral conduisant ainsi a une bradycardie puis arrét

cardiaque. Mais dans ce cas I’induction était par voie intraveineuse.

Les radiologues ont confirmé la présence d’une anomalie d’ Arnold Chiari

type I associé a une dépression de la base.

Dans ce cas, le role de la compression directe du tronc cérébral associée a
l'anomalie d’AC ne peut pas étre exclu et reste le diagnostic retenu du
mécanisme de D’arrét. Déja au cours de Il'induction de 1’anesthésie, la
manipulation de l'articulation atlanto-occipitale est toujours possible pour
I’exposition laryngée. Surtout la position hyper extension de la téte, comme

dans ce cas pour une chirurgie de la thyroide (Photo.1).
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Photo n° 1 : Position de la chirurgie thyroidienne, hyper extension du cou

16
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I- La malformation d’Arnold Chiari : Définitions
I-1. Ancienne définition:

La malformation d’Arnold Chiari est une malformation neurologique
congénitale, défini en 1890 par deux anatomopathologistes, 1’Allemand Julius
Arnold et I’Autrichien Hans Chiari. Cette malformation concerne les os de la

région occipito-altoidienne et le cervelet [3].

En présence de cette malformation, les amygdales cérébelleuses, sont en
quelque sorte comprimées dans une position anormalement basse par rapport au
foramen magnum (trou occipital), I’orifice qui relie la cavité cranienne et le
canal rachidien. Il existe une association fréquente, mais pas constante, avec une

syringomyélie ou une anomalie du développement de la colonne vertébrale [3].

Chez le jeune enfant, cette malformation s’observe le plus souvent isolée

ou associée a un spina-bifida avec myéloméningocele et hydrocéphalie .
I-2. Les différents types de la malformation d’Arnold Chiari :
Selon Chiari [4], 1l existe 4 types de malformation :
Malformation Chiari type 1 :

» La malformation d’AC 1 est définie par une hernie des tonsilles
cérébelleuses dans le foramen magnum de plus de 5 mm [5], mettant la pression
sur le cerveau et la colonne vertébrale causant de nombreux symptomes

(Fig.4,5)
» Peut étre asymétrique ou unilatérale.
» On parle d’ectopie lorsque la ptose est de 3 a 5 mm

> Moins de 3 mm est considérée comme une variante de la normale.
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Figure n°4 : Ligne de Mac Rae

(Bord inférieur du clivus - rebord occipital)
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Ventricule Plexus Espace sous-arachnoidien

latéral choroides

~— Villosité arachnoidienne

I—-..._:"'
——

.: : = . v Sinus sagittal

A

A
Cervelet
mormal

3 ventricule

Agueduc de Svivius

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

4 ventricule

Merfs rachidiens

Figure n°S : Coupe sagittale médiane démontrant le déplacement du Cervelet dans la

malformation de Chiari [6].
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Malformation Chiari type 2 :

» Ptose du vermis inférieur, de la protubérance et de la moelle allongée

dans le canal cervical, a travers un foramen magnum élargi.

» Est toujours associé a une myéloméningocele.

Figure n°6: IRM coupe sagittale T2 montrant une hernie du vermis s’étendant jusqu’a

C4 dans AC II chez un enfant [7].
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Malformation Chiari type 3 :
» Hernie du cervelet dans un spina bifida occipito vertébral.

M¢éningo-encéphalocele occipitale associée a un Chiari type 2.

Figure n°7 : IRM montrant une anomalie d’AC type I1I [8]
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Malformation de Chiari type 4 :
» hypoplasie du cervelet, associé¢ a une ectopie bulbaire.
Mais en pratique, on distingue seulement 2 entités :

- Chiari type I. — Cliniquement, il apparait a 1’4ge adulte. - Chiari type
II. — 11 apparait chez les enfants, associ¢ au spina-bifida et a I’hydrocéphalie -
Type 11 et IV ne sont plus rencontrés (formes 1étales ou interruption médicale

de grossesse)
I-3. Nouvelle définition :

Ce pendant les définitions de la malformation d’AC ont évolué: La
recherche a montré que la taille de I’hernie n’est pas fortement liée a la gravité
des symptomes ou comment les gens réagissent au traitement. Certaines
personnes ont de grandes hernies ne présentant aucun symptdome; tandis que

d'autres ont de petites hernies présentant des symptomes graves [5].

Nouvelle Définition? : Les chercheurs sont a la recherche d'une nouvelle
fagon de mesurer la gravit¢ de la malformation d’AC. Les domaines
d'intervention les techniques avancées d'IRM et d'ingénierie et de quantifier le
débit du liquide céphalo-rachidien (LCR), le surpeuplement et la conformité des
résultats préliminaires sont encourageants, mais il faudra du temps pour

développer.
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II- Rappel embryologique et anatomique:
ll-1. Rappel embryologique :

Le systtme nerveux se forme au début de la 3¢me semaine de vie
embryonnaire. L’embryon ressemble alors a un petit disque allongé mesurant
environ 2 mm de longueur. A ce stade du développement, il n’est formé que de
trois couches de cellules : I’endoderme, le mésoderme et 1’ectoderme. La
majorité des organes internes (les visceres) se forment a partir de I’endoderme ;
le mésoderme donnera naissance au squelette et aux muscles. L’ectoderme se
développera pour former le systétme nerveux et la peau. Le systéeme nerveux se
forme a partir d'un épaississement de 1I’ectoderme dorsal appelé plaque neurale.
La plaque neurale se replie vers I’intérieur et forme la gouttieére neurale qui finit
par se refermer, formant ainsi un tube : le tube neural. C’est a partir de ce tube
neural que se formeront toutes les structures du systeme nerveux. Vers la 4¢me
semaine de gestation, la partie antérieure du tube neural s’épaissit localement et
forme trois renflements distincts, appelés d’avant en arriere : le cerveau
antérieur (ou proencéphale), le cerveau moyen (ou mésencéphale) et le cerveau
postérieur (ou rhombencéphale). Le reste du tube formera la moelle épiniére [9,

10].
II-1.1 Développement embryonnaire du métencéphale :

Le métencéphale se développe aux dépens de la partie antérieure du
rhombencéphale, plus précisément de la courbure pontique a l'isthme

rhombencéphalique [10]. Il est a 1'origine de deux formations [9, 10] :
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La partie ventrale ou plancher, donnera la protubérance annulaire (ou pont
de Varole) qui représente une voie de passage des fibres nerveuses entre la

moelle épinicre et les cortex cérébral et cérébelleux ;

La partie dorsale ou toit va donner le cervelet qui est le centre de

coordination des mouvements et de 1'équilibre.
a) Développement de la protubérance annulaire :

Le Pons (ou pont de varole) prolonge rostralement le myélencéphale auquel
il s'apparente structurellement. Les lames alaires et fondamentales vont former
les noyaux des nerfs craniens (de V a VII) et donner naissance a des cellules qui
migrent en profondeur pour former le noyau pontique. Les lames fondamentales

comportent toujours trois colonnes de noyaux moteurs [10] :
e Le noyau du VI provient de la colonne efférente somatique générale ;

e Les noyaux du V et VII proviennent de la colonne efférente viscérale

spéciale ;

e Le noyau salivaire supérieur provient des fibres parasympathiques de

la colonne efférente viscérale générale.
Les lames alaires sont a 1’origine [10] :

e Du noyau solitaire qui recoit les deux colonnes afférentes : celle de

la viscérale générale et de la viscérale spéciale ;

e De la colonne afférente somatique générale ;
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e Des noyaux vestibulaire et auditif qui transmettent les impulsions de
I’équilibre et de 1’audition par I’intermédiaire de la colonne afférente
somatique spéciale. En outre, les noyaux pontiques ou
protubérantiels, envoient des fibres toujours croisées au cervelet en
développement. Ce sont ces fibres ponto-cérébelleuses qui formeront
sur les faces latérales du plancher, les pédoncules cérébelleux
moyens. En plus, les noyaux pontiques constituent de véritables
relais intégrateurs sur la voie qui relie le cortex cérébral au cortex

cérébelleux et a la moelle [10].
b)- Développement du cervelet :

Le cervelet dérive de la partie dorso-latérale des lames alaires qui
proliférent et s'infléchissent en direction médiane, pour former les lévres
rhombiques du métencéphale autour de la 6éme semaine de la vie embryonnaire
[11]. Ces Ilevres rhombiques, trés distantes dans la partie caudale du
métencéphale, se rapprochent de la ligne médiane dans la partie rostrale ou elles
finissent par se rejoindre pour former un épaississement transversal : la plaque

cérébelleuse, qui va combler progressivement le toit du 4éme ventricule [9].

Vers la 12éme semaine, cet épaississement forme une plaque centrale, le
vermis et deux renflements latéraux, les futurs hémispheres cérébelleux
(néocervelet). Un sillon transversal : la fissure postéro-latérale, se développe a la
face postérieure de la plaque cérébelleuse pour séparer le nodule du vermis et le

flocculus des hémispheres cérébelleux (lobule flocculo-nodulaire).
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Vers la 14éme semaine, la fissure primaire va diviser le cervelet en lobes
antérieur et postérieur. Le lobe antérieur comprend les lobes cérébelleux situés
en avant de la fissure primaire dont notamment la lingula. Le lobe postérieur 12
comprend tous les lobes situés en arriere de la fissure primaire, excepté le lobe

flocculo-nodulaire [9, 10].
I1.1.2 Développement du bulbe rachidien :

Dans la partie caudale « fermée » du myélencéphale, les neuroblastes des
plaques alaires dorsales migrent dans la zone marginale pour former les noyaux :
gracile (médian) et cunéiforme (latéral), relais de la sensibilité proprioceptive et
épicritique vers le thalamus. Quant a la partie ventrale du myélencéphale, elle
est le lieu de passage des le 4éme mois, de la voie pyramidale (ou voie cortico-

spinale impliquée dans la motricité volontaire) [10].

Le noyau de I'olive bulbaire est constitu¢ par des neurones quittant la lame
alaire pour migrer dans la partie ventrale du bulbe [9]. C'est la premiére structure
supra-segmentaire a se mettre en place. Le noyau de I'olive bulbaire est une

annexe de la formation réticulée et sert de relais dans la motricité involontaire
[10].
I1.1.3 Développement du 4éme ventricule :
Dans la partie rostrale « ouverte » du myélencéphale, la courbure pontique
de concavité dorsale, va dilater le toit de la cavité épendymaire sous-jacente qui
forme alors un losange [9, 10]. C'est ainsi que les parois du tube neural s'écartent

dorsalement (on compare souvent ce mouvement des parois a l'ouverture des

pages d'un livre), et la cavité épendymaire élargie donnera naissance au 4¢me
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ventricule. Le toit, du fait de cet étirement latéral, devient trés mince constituant

ainsi la toile choroidienne du 4éme ventricule [9].
lI-2. Rappel anatomique :

La fosse cérébrale postérieure (FCP) est une loge ostéo-fibreuse
inextensible située a la partie postéro-inférieure de la base du crane au-dessus du
canal rachidien [12]. Elle est la plus large et la plus profonde des trois fosses
intracraniennes. Ses dimensions variables avec la race et les individus, sont
approximativement 12 cm de largeur sur 7 cm de long et haut de 4 cm [12]; en
d’autres termes, elle représente 1/8¢me de I’espace intracrianien et possede

¢galement la plus complexe anatomie intracranienne [13, 14, 15].

Elle s’étend, en haut, de I’incisure tentoriclle (foramen ovale de Pacchioni)
par laquelle elle communique avec 1’étage sus-tentoriel jusqu’au trou occipital

(foramen magnum), en bas, qui la communique avec le canal rachidien.
Elle est limitée [13, 14, 12] :

» En avant, par la face dorsale de la selle turcique de 1’os sphénoidal

centré par le clivus de la lame basilaire de 1’os occipital.

» En arriére et en bas, par les écailles de I’os occipital centré par une

ouverture large qui est le foramen magnum (trou occipital).
» En haut, par la tente du cervelet.

» Latéralement de chaque coté, elle forme avec le bord inférieur du
rocher une gouttiere : la gouttiere pétro-basilaire ou chemine le sinus

pétreux inférieur.
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Elle est pénétrée en sa base intracranienne par le foramen jugulaire, le méat

auditif interne et le canal condylien.

La fosse cérébrale postérieure contient les voies de régulation du niveau de
conscience, les fonctions vitales autonomes, les centres de 1’équilibre et de la
statique. Elle renferme également les récepteurs de Dactivité motrice et
sensorielle de la téte, du tronc et des extrémités. Seulement les deux premieres
paires des nerfs criniens sont entiérement situées en dehors de la fosse cérébrale
postérieure ; les 10 autres paires ont une portion dans la fosse cérébrale

postérieure [13, 12].
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occipitale
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Figure n° 8 : Vue endocranienne de la fosse cérébrale postérieure
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L’étage postérieur de la base du crane contient tout d’abord une partie du
névraxe correspondant au tronc cérébral et au cervelet qui est centrée par le

4¢me ventricule, puis les nerfs craniens, des vaisseaux et des méninges.

I1-2.1 Le tronc cérébral :

Le tronc cérébral est une structure anatomique de l'encéphale qui lie
différents ¢léments du systeéme nerveux: cerveau, cervelet et moelle épinicre. 11
joue unrodle vital par le nombre des fonctions essentielles que ses noyaux
régulent, dont la respiration et le rythme cardiaque. C'est aussi une région de
passage des voies sensitives et motrices, ainsi qu'un centre de contrdle de la
douleur. Il constitue également une zone d'émergence de la majorité des nerfs

craniens [16].

On lui distingue trois portions qui sont de haut en bas [16]: le

mésencéphale, la protubérance annulaire et le bulbe rachidien.
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Mesencephale

Protubérance
annulaire

Bulbe rachidien

Les trois portions du tronc cérébral

Figure n°9
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a) Le mésencéphale :

Le mésencéphale est la zone du tronc cérébral qui est directement liée au
cerveau par l'intermédiaire des pédoncules cérébraux. En arriére de ces deux se
trouve le tegmentum qui contient I'aqueduc de Sylvius ce dernier relie le
troisitme au quatrieme ventricule. Le mésencéphale contient en arriere
les tubercules quadrijumeaux (tectum) qui sont essentiels pour des fonctions

telles que la vision et 1'audition [16].
b) La protubérance annulaire :

La protubérance annulaire (ou pont de Varole) est la partie intermédiaire du
tronc cérébral. Elle joue un role important dans la motricité notamment par sa
position de relai entre le cerveau et le cervelet, elle contribue également aux
fonctions autonomes et a la sensibilit¢ du visage (c'est & ce niveau que se
trouvent le noyau et I'émergence du nerf trijumeau). Le pont de Varole est reli¢
au cervelet par une paire de pédoncules cérébelleux moyens et il délimite la face

antérieure (ou plancher) du quatriéme ventricule [16].
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Quatriéme
Ventricule

Quatrieme ventricule.

Figure n°10
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Arrét cardiaque per opératoire révélant une malformation d’Arnold Chiari a propos d’un cas.

¢) Le bulbe rachidien :

Le bulbe rachidien(ou myélencéphale) est la partie du tronc cérébral qui se
continue par la moelle épiniére en bas. On y trouve les olives bulbaires ainsi que
les pyramides bulbaires (formations ou passent les fibres cortico-spinales du
faisceau pyramidal). Le bulbe ou moelle allongée contient des centres de
controle végétatif vitaux tels que les centres respiratoires. Il se termine en bas
par la décussation pyramidale, une zone de croisement des fibres du faisceau

cortico-spinal [16].

Olives
bulbaires

Pyramides
bulbaires

Décussation

[ |
Le bulbe rachidien.

Figure n° 11
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Arrét cardiaque per opératoire révélant une malformation d’Arnold Chiari a propos d’un cas.

I1-2.2 Le cervelet :

Le cervelet est une volumineuse formation médiane située en arriere de la
moelle allongée et du pont et au dessous des hémispheres cérébraux dont il est
séparé par la tente du cervelet. Il est reli¢ au reste du névraxe par les pédoncules

cérébelleux supérieurs, inférieurs, moyens [17].

Q.:_ .~ Pédoncules cérébelleux

Supérieurs

Moyens

Inférieurs

Les pédoncules cérébelleux.

Figure n°® 12

Le cervelet est un centre nerveux régulateur de la fonction motrice ; il
recoit des informations de tous les segments du névraxe (moelle épiniere, tronc
cérébral, cerveau). Il traite ces informations pour donner aux programmes
moteurs du mouvement, une organisation chronologique et somatotopique

(organisation temporo—spatiale), il assure ainsi la régulation [17] :
- Des activités musculaires du mouvement volontaire global.
- Des activités musculaires toniques de la posture

- Des activités musculaires toniques du maintien de 1’équilibre
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Arrét cardiaque per opératoire révélant une malformation d’Arnold Chiari a propos d’un cas.

Il est placé dans la fosse cranienne postérieure ou fosse cérébelleuse de la
boite cranienne. Il pése environ 130 g chez I’homme adulte [18]. Ses
mensurations sont [18] : Diamétre transverse=10 cm, diamétre antéropostérieur=

5a 6 cm, hauteur =6 a 7cm.

Il est recouvert par les trois méninges classiques, entouré par I’espace sous

arachnoidien contenant le liquide céphalo—rachidien.

Autour du cervelet, cet espace constitue des cavités plus vastes appelées :
citernes. Dans cet espace étroit et rigide, les pathologies expansives (vasculaires,
infectieuses et surtout tumorales), ont un retentissement rapide sur le tronc

cérébral [18].
Le cervelet présent a décrire trois faces [18] :
a)-La face ventrale : elle est divisée en deux parties :
Une partie supérieure : ona:

- Au centre la face dorsale (toit) du 4éme ventricule : voile médullaire
supérieure (valvule de Vieussens) recouvert par Lingula..Latéralement : les
pédoncules cérébelleux supérieurs moyens et inférieurs fusionnés. Une partie
inférieure : avec au centre le nodule uni latéralement aux flocculus (lobules du
pneumogastrique) par le voile médullaire inférieur (valvule de Tarin). Les
tonsilles (amygdales) cérébelleuses bordent le nodule latéralement et répondent

en haut au voile médullaire inférieur.
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b)- La face supérieure : est inclinée en bas et latéralement au niveau
des hémispheres : le culmen fait saillie sur la ligne médiane. Elle est séparée de
la face inférieure par la fissure horizontale (sillon circonférentiel de Vicq

d’Azyr).

¢) La face inférieure : présente une grande échancrure médiane au
fond de laquelle apparait le vermis inférieur. Elle répond ventralement a la

moelle allongée.
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III- Pathogénie incertaine :

La cause exacte de la malformation de Chiari est méconnue. On pense que
la malformation se produit durant les premiers développements de 1’embryon.
L’étiopathogénie n’est pas claire étant donné qu’il existe  différentes
théories. Historiquement, elles ont ét¢ considérées comme étant des pathologies
purement congénitales, mais au cours dernieres années de tres fréquentes

publications décrivent une origine secondaire [6].

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 [6] :
1. Théorie 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. Théorie de I’altération 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.

3. Malformation primaire du tronc cérébral (peu probable).
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4. Développement insuffisant de la fosse postérieure :

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.

La hernie congénitale se développe pendant la vie feetale et est due a la
croissance du cervelet dans une petite fosse postérieure. Le degré de la hernie
dépendrait de l'asymétrie entre contenant et contenu et de l'immaturité des
ligaments dentelés qui permettent une plus grande mobilité des structures, c'est a

dire une plus grande descente de celles-ci.

En résumé, l'existence d'une petite fosse postérieure peut étre due, selon
cette théorie, a un défaut de la genése de l'os occipital ou a une implantation trop
basse du sinus transverse. Ces deux altérations sont communes chez les patients

souffrant de cette pathologie.

Dans les cas de malformation de Chiari type I acquises, en général, on croit
que le facteur déclenchant est la création d'un gradient de pression du LCR
cranio-spinal. La position treés basse des amygdales cérébelleuses/du vermis va
interférer avec la circulation du liquide céphalorachidien aux niveaux des trous
de Luschka et de Magendie ainsi que du 4éme ventricule. Ces perturbations
peuvent conduire a la formation d'une cavité liquidienne située dans la moelle
¢épiniere. Cette cavité liquidienne est appelée syrinx. Tout accroissement de cette
cavité¢ liquidienne va léser les fibres nerveuses de la moelle épiniére qui se
trouve au voisinage du syrinx. L'apparition de troubles sensitifs, moteurs et des

réflexes s'explique par ce mécanisme.
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Dr .Sumeer Sathi [19], a rapporté un cas ou la hernie des amygdales
cérébelleuses a €té observée postérieurement a de multiples ponctions lombaires.
Suite a la fermeture du défaut dural produit, on a pu observer le
repositionnement des structures du cerveau postérieur grace a un IRM.
Concernant la physiopathologie, la théorie de « dissociation des pressions du
LCR cranio-spinal » est d’une importance cruciale, ce qui produirait une

descente des amygdales cérébelleuses.
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IV- Signes cliniques:

La gravité de la malformation d’AC varie grandement entre les différents
cas et peut conduire a une variété de symptomes cependant Certaines personnes

atteintes d’AC peuvent ne pas présenter aucun symptome.

L’4ge moyen d’apparition des symptomes est de 25 ans. Ils peuvent étre
mineurs ou peu handicapants. 11 s’agit de maux de téte présents dans un cas sur
deux pouvant revétir des présentations variées. Ils sont particulierement
évocateurs lorsqu’ils sont postérieurs, déclenchés par la toux, 1’éternuement, la
manceuvre de Valsalva, le rire ou les efforts. Sont aussi typiques des vertiges
déclenchés par les changements rapides de position de la téte. On peut
¢galement retrouver des symptomes visuels ou oculomoteurs et notamment un
nystagmus vertical battant vers le bas (25 %), une dysphonie ou une dysphagie
(5-15 %), des acouphénes, une ataxie, des dysesthésies du tronc ou des

extrémités.

D’autres manifestations vont revétir un caractére nettement plus grave
comme une apnée du sommeil, des syncopes, des arréts respiratoires, des morts
subites pour des traumatismes mineurs, des tétraparésies transitoires rapportées

dans la littérature.
- Les douleurs occipito-cervicale [6] :

c'est le plus commun des symptomes, spécialement la céphalée qui se
réfere généralement a la région sous-occipitale. Elle peut constituer le symptome
initial car cela est dii a lI'impact des structures du cerveau postérieur dans le
foramen magnum. Normalement, elle s'accentue avec la toux, les mouvements

du cou et l'exercice. Quelquefois, elle peut irradier les bras
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-Syndrome syringomy¢élique [6]:

La syringomyélie qui se produit est de type communiquant. Le syndrome
se caractérise par des paresthésies et par une anesthésie thermo-algique
suspendue (cuir chevelu, cou, épaules, bras et région supérieure du thorax) qui
peut commencer de manicre unilatérale et qui est due a une interruption des
fibres de la sensibilit¢ thermo-algique dans le croisement de la commissure
blanche antérieure. Avant qu'elles n'atteignent le faisceau spino-thalamique
latéral, cela provoque une atrophie et un déficit moteur des muscles de la main
et du bras avec annulation des réflexes myotatiques (par la lésion du second

neurone) .
- Atteinte des paires craniennes [6] :

Des troubles tels que la diplopie, la névralgie trigéminale, les
¢tourdissements ou vertiges, trouble de déglutition par atteinte du IX, la
dysphasie ou dysphonie, la parésie de I'hypoglosse sont communs.
Généralement, l'affectation du tronc cérébral se traduit par une sorte de
nystagmus horizontal, giratoire ou diagonal, une dissociation des mouvements
oculaires et oscillopsie (le patient est conscient du mouvement nystagmique des

yeux).
-Syndrome cérébelleux [6]:

Il s’observe dans 11 % des cas. La présence du nystagmus est notoire. Il est
généralement vertical et va vers le bas, ce qui produit des vertiges chez certains
patients lorsqu’ils regardent au sol. Il peut également y avoir une ataxie du tronc

et des extrémités, et une dysarthrie.
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- Une déformation scoliotique peut précéder de plusieurs années
I’apparition des signes neurologiques : elle est retrouvée au moment du

diagnostic.
- Autres symptomes et signes
On peut également trouver [6] :

e Le signe de Lhermitte (sensation de décharge électrique qui va de la
nuque au dos ou aux extrémités lors de la flexion de la téte, également

observée dans la sclérose multiple),

e Une faiblesse dans certains membres et atteinte des membres

inférieurs généralement avec spasticité.

Les symptomes les plus communs se développent généralement chez
l'adulte vers I'age de 40 ans, et plus fréquemment chez la femme. Dans certains
cas, ces symptomes peuvent apparaitre avant, comme lors d’accidents de

voiture, d’un accouchement, de tractions du cou, etc.

Une étude a été menée par I’ANAC (Association National Arnold Chiari en
Espagne) qui a étudié la fréquence des différents symptomes chez des malades

porteurs de cette malformation [6] :
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Symptomes

proportion du

Symptomes

proportion du

symptome symptome
Maux de téte 90 % Apnée du sommeil 55%
Fatigue 90 % Dimimition du tonus 55 %
Perte de la vision 81 % Pression dans les oreilles 52 %
Déséquilibre général 77 % Nausées 52 %
Maladresse générale 77 % Difficulté a lire un texte 52 %
' - Ités 2 dével
Perte de mémoire 77 % Difficultés a deye Oppet 52 %
une argumentation
Intolérance a la luminosité 74 % dB;*Sul:xr; séllrrllittzr;ses au nivead 52%
VerF '8¢ lors d’un changement de 74 % Problémes de menstruation 49 %
position
Drlff'“lculrte a marcher sur des surfaces 749 Perte de libido 48 %
dénivelées
Dysfpnctmnnement des capacités 74 % Douleur au niveau du cou 45 %
motrices
Pression au niveau du cou 71 % ?5 fa ?t]l:sny(lui Stoiles » 45 %
Sentiment de pression derriére les 71 % Crises de panique 459
yeux
DOl}l?ur dans le dos (Iésion dorsale 71 % Vertige di a la nervosité 42 %
antérieure 35 %)
Spasmes au niveau du cou 68 % Tiraillement a la téte 42 %
Points dans la vision 68 % Tension dans la poitrine 39 %
Insomnies 61 % Perte de controle defa 35 %
Bruit dans les oreilles 61 % Pression dans la poitrine 35%
Doglgur lors d’un changement de 61 % Déshydratation 359,
position
Nystagmus 58 % Goutte 32%
tSée;gsatlons de bourdonnement dans la 58 % Sensations d’électricité 26 %
Intolérance aux bruits 58 % Grapdeur inégale de la 26 %
pupille
Vision double 55 % Perte du gofit 26 %
leﬁcu} e a'avaler., 55% Perte d’odorat 10 %
Mauvaise circulation du sang
Vertige spontanc, 55% Peau et 1évres séches 10 %

Tremblements des mains
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V- Données de lI'imagerie:

Faire un diagnostic de la malformation d'AC comprend, [I’histoire
personnelle et familiale approfondie, y compris les symptomes, et un examen
physique complet. Cela comprend un examen neurologique, qui vérifie le
fonctionnement des huit nerfs craniens et ces autres éléments neurologiques
comme niveau de conscience, réactions sensorielles, le controle moteur, le tonus

musculaire et la force, les réflexes et la capacité a avaler.

Le diagnostic de la malformation d’Arnold Chiari est purement

radiologique. Il se fait grace a I’'IRM.

L’avéenement de I'’[.LR.M. a considérablement amélioré le dépistage et la

définition des critéres thérapeutiques de ces anomalies.

L’I.LR.M. en coupe sagittale, associée aux autres incidences, permet une
analyse compléte des 1ésions, des rapports topographiques my¢élo-rachidiens, des

compartiments liquidiens et vasculaires.
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1- V4 enplace 2- Ptose des tonsilles cérébelleuses, qui descendent jusqu’en C2 ; dépassant
d’au moins 5 mm / Foramen Magnum Absence de citerne cérébello-médullaire.3- Modification
de ’hydraulique du LCS (théorie de Gardner). Peut entrainer un blocage des flux :
syringomyélie
Figure n° 13 : coupe sagittale d’'une IRM montrant une malformation d’AC I avec

syringomyélie
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Figure n°® 14 : Coronales pondérées T1:

Ptose asymétrique des tonsilles [4]
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1- Ptose des tonsilles d’aspect pointues, effilées.

2- Encoche a la jonction entre la moelle allongée abaissée et 1a moelle cervicale.

Figure n°® 15 : IRM cervicale T1 et T2 montrant une malformation d’AC I
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VI. Evolution:
L’ectopie amygdalienne peut se majorer avec le temps avec :
- une aggravation des manifestations cliniques.
- Papparition d’une hydrocéphalie ou d’une syringomyélie.

Nécessité d’une surveillance clinique et radiologique annuelle (IRM

cérébro-médullaire)

Parfois le facteur déclenchant de 1’aggravation est un traumatisme cranien.

VII - Traitement chirurgical :

Quant a la prise en charge, elle est chirurgicale. Elle passe par une
décompression osseuse du trou occipital effectuée par craniectomie et
laminectomie. Autrement dit, une intervention au niveau de la colonne

vertébrale.
» Indications opératoires :
Tout patient symptomatique [4]!
* Signes Neurologiques :
Céphalées occipitales +++, accentuées par 1’effort
Torticolis
Trouble de déglutition par atteinte du IX

Malaise « vagal » par compression du noyau du X
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* Manifestation orthopédique :
Scoliose (révélatrice d’une syringomy¢lie liée a la
malformation de la charniere cervico-occipitale.)
» But du traitement chirurgical :

Le but de la décompression de la fosse postérieure est de créer plus
d'espace autour de la malformation et restaurer les flux de LCR normaux afin de

stabiliser ou diminuer les signes neurologiques du patient.

» Méthodes :

* Images courtesy of Dr. Ghassan Bejjani [5]

eCraniectomie occipitale et ouverture du foramen magnum avec

laminectomies des arcs postérieurs de C1 et C2 [4].
ePlastie de dure mére [4]

- Avec respect si possible de I’arachnoide (pas de risque de fuite de

LCR)
- Ou alors avec plastie durale et réalisation d’une néo grande citerne :

Plastie d’agrandissement (risque de fuite de LCR).
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Photo n°2 : Chirurgie décompressive de I’AC: étape 1 : aprés une incision médiane
occipito-cervicale, dissection des muscles para-vertébraux, mise a nue de I’écaille

occipital et de I’arc postérieur
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Cranisctamist

ouverture trou
oCCipital

Photo n°3 : étape 2 : craniectomie sous occipitale avec ouverture du trou occipital, arc

postérieur de C1 en place.
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Photo n°4 : étape 3 : ouverture de I’arc postérieur de C1.
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Photo n°5 : étape 4 : ouverture en Y de la dure meére, hernie des hémisphéres

cérébelleux et des amygdales cérébelleuses a travers le défect duremérien.
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» Pas de traitement spécifique de la syringomyélie +++
(Est une conséquence des troubles de circulation du LCR)

La syringomyé¢lie sous-jacente se résout habituellement au fil du temps.
Dans certains cas, le placement des shunts syringo et syringo-péritonéal est
nécessaire afin d'améliorer les symptomes des patients, tels que les céphalées,

I’engourdissement, une faiblesse et des difficultés de coordination.
» Critére de réussite opératoire :
Clinique (++) [4] :
* Disparition des signes cliniques
Radiologique [4] :
 Réapparition de la citerne cérébello-médullaire

* Disparition ou diminution de la syringomy¢élie
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IRM post opératoire

IRM pré opératoire

(Craniectomie occipitale
Et ablation de I’arc postérieur de C1 [4])

- Réapparition d’une citerne cérébello-médullaire ( ' )
- Disparition de la cavité syringomyélique

Figure n°16 : IRM pré et post opératoire d’une craniectomie occipitale et ablation de

I’arc postérieur de C1
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IRM pré opératoire IRM post opératoire

-Ascension des tonsilles (f)

-Réapparition d’une citerne

cérébello-médullaire (f)
Figure n°® 17 : IRM pré¢ et post opératoire d’une malformation d’AC I
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Figure n°18: IRM préopératoire, coupes coronales et sagittales en T1, montrant la

descente des amygdales du cervelet dans le foramen magnum. Décompression

chirurgicale a entrainé la disparition des symptomes.
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VIII - Complications post -opératoires :
> Pneumencéphalie [4] :

Surtout si position per-opératoire assise

Figure n°19 : Pneumencéphalie
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» Fuite de LCR (durotomie non étanche) apparition d’un « chignon » [4]

Figure n°® 20 : Fuite de LCR : Chignon

» Complications : Septiques (méningite),

Hémorragiques (hématome extradural)
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IX- Morts subites et la malformation d’'AC :

La recherche bibliographique retrouve des cas rare de mort subite et

d’arrét cardiaque en rapport avec la malformation d’AC
A- Arrét cardiaque per opératoire :

Des arréts cardiaques en per opératoires chez des patients connu ou

méconnu porteurs de cette malformation ont été décrits dans la littérature.

Bouvard et C., ont publi¢ en 2012 [20], des observations de 3 patients
pour lesquels une évaluation d’aptitude a pratiquer du sport a ét¢ demandée, vu
qu’ils présentaient des troubles neurosensoriels lors des efforts physiques. Les
bilans ont ét¢ normaux mais dans les 3 cas I’examen IRM a révél¢ la présence

de la malformation d’AC.

La premiere observation est intéressante a décrire. Il concerne un patient
de 22 ans, adress¢ par son médecin traitant pour statuer sur son aptitude a
reprendre la pratique du rugby autant qu’amateur. Il est chauffeur-livreur.
L’interrogatoire retrouve un antécédent « cardiologique » insolite. A 19 ans, a
I’abord d’une intervention chirurgicale bénigne, le patient a présenté une brutale
asystolie apres son induction anesthésique en décubitus dorsal, alors qu’il était
manipulé pour étre positionné en décubitus ventral. Apres réanimation, le patient
retrouve rapidement une fonction cardiaque normale et bénéficie d’un bilan
cardiologique et allergologique poussé qui s’aveére négatif. Il reprend son travail
et le rugby sans aucun symptome. Il ressent des vertiges fugaces lorsqu’il
s’allonge ou releve la téte rapidement mais ne s’en plaint a personne. Il y a un
mois, lors d’un match de rugby, alors qu’il plaque un adversaire, il subit un coup

de genou dans la tempe et perd connaissance deux minutes. Il est ramené au
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vestiaire et garde une amnésie de 1’épisode. Il ne consulte pas et apres deux
semaines de repos sportif, il participe de nouveau a un match de rugby. Dé¢s la
premicre action du match, de nouveau lors d’un plaquage, il perd connaissance
pendant quelques secondes. Cette fois-ci, le contact a lieu au niveau des épaules;
il n’y a aucun traumatisme cranien. Il sort du terrain en marchant et ne présente
pas d’amnésie marquante. Il consulte son médecin traitant qui demande une
imagerie cérébrale et I’adresse a la consultation. L’examen clinique, une
semaine apres le dernier épisode, est normal, notamment sur le plan cognitif.
Une TDM cérébrale est réalisée rapidement en premicre intention qui met en
¢vidence une malformation d’AC I. Une IRM complete le bilan d’imagerie. En
T1 sagittal, la malformation d’AC I est confirmée. Les amygdales cérébelleuses
sont anormalement basses (28mm) dans la partie haute du canal cervical et
prennent un aspect effilé. Enfin, un examen IRM complet de la moelle épiniere
termine le bilan a la recherche de syringomyélie dont ce patient n’est pas atteint.
Le patient est informé qu’il présente une contre-indication formelle et définitive
a toute activité physique comportant des risques de chute, de collision, de choc,
de mouvements brusques du rachis. Il est adressé a une équipe neurochirurgicale

de référence dans cette pathologie.

Un autre cas d’arrét cardiaque en per opératoire a €été rapporté en 2006 par
Rath [21], il s’agit d’un nourrisson de 1 mois a terme pesant 3 kg. Admis pour
prise en charge d’une tuméfaction au niveau du bras dos, présente depuis sa
naissance ainsi qu’une diminution des mouvements des membres inférieurs.
L’enfant n’était ni déshydraté et ne présentait pas de tableau clinique d’une
hypertension intracrdnienne. Une IRM a révélé l'existence d’un

myé¢loméningocele (Spina bifida), une malformation d’AC II et I'hydrocéphalie.
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Le nourrisson a été programmé pour la mise en place d’un shunt ventriculo-

péritonéal suivie de l'excision et la réparation de la masse du bras.

L’anesthésie a ét¢ induite avec de 1'halothane a 100% de O 2. Un veineux
de sécurité¢ a été réalisé. Le nourrisson a présenté une bradycardie (fréquence
cardiaque a chuté de 124 a 57 BPM), et qui n'a pas ¢été corrigé par l'atropine (0,6
mg IV en doses fractionnées), suivi d’une asystolie. Le patient a ét¢ intubé avec
réanimation cardiorespiratoire en urgence. L’halothane a été interrompu,
I’adrénaline a ét¢ administrer par VI et répétée toutes les 5 minutes, mais sans
effet immédiat. Enfin, le patient a été récupérer aprés 30 min de réanimation
cardiorespiratoire efficace. 11 a ét¢ décidé de procéder a Il'insertion de la
dérivation. La période per opératoire €tait sans incidents. En post opératoire le
patient a ¢été transférer a 1I’USI, 24 h plus tard D’enfant s’est amélioré
neurologiquement, avec des mouvements normaux des quatre membres et
ouverture des yeux spontanée. Il a ét¢ extubé et deux jours plus tard, la suite de

la chirurgie a été réalisée secondairement sans incident.

En 2015, Miyoshi et coll [22] ont rapporté un cas d’asystolie suite a la
mise en place d’un clameau cranien chez une patiente porteuse d’AC I. Plusieurs
complications liées a I’utilisation du clameau cranien ont été rapporté mais
aucun cas d’arythmie grave n’a été décrit. Dans ce cas, il s’agit d’une fille de
17ans porteuse de la malformation d’AC I, a ét€¢ programmé pour une opération
suite a I’aggravation d’une syringomyélie. Apreés l'induction d’une anesthésie
générale, la téte a été fixer avec un clameau cranien type Mayfield TM (Ohio
Instrument médical, Cincinnati, OH, ETATS-UNIS), quelques secondes apr¢s,
une asystolie cardiaque est survenue pendant environ 10 secondes, suivie par

une activité électrique unique, méme apres le retrait immédiat du clameau. La
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fréquence cardiaque a été spontanément récupérée a 30 battements par minute
avec un rythme d'échappement, puis progressivement augmentée a 60
battements par minute avec un rythme sinusal. Aprés I'administration de
I’atropine, la fréquence cardiaque a augmenté a 120 battements par minute avec
un rythme sinusal et devenu stable sur le plan hémodynamique. On pensait que
I’asystolie cardiaque a été causée par un reflexe vagal dii au clameau cranien
parce que I’état hémodynamique a soudainement changé et n’a revenu stable

qu’apres l'administration de I’atropine.

Finalement on consideére que soit c’est la stimulation du nerf trijumeau
périphérique, soit la compression du tronc cérébral par la malformation d’AC I
secondaire a la manipulation du clameau cranien, qui ont ¢été la cause du

déclenchement de I’arrét cardiaque.
B- Malformation d’AC et mort subite.

Déja en 1998, Wolf DA et coll [23] rapportent, 2 cas de mort subite suite a
un traumatisme cranien minime chez 2 individus ayant la malformation d’AC I.
Le premier cas. Un homme de 71 ans, aux antécédents non connus, qui a été
retrouvé mort a coté de sont vélo. L’autopsie a objectivé une petite 1ésion au
niveau du cuir chevelu, cerveau intacte et saillie des 2 amygdales cérébelleuses
coller a la moelle cervicale. L’examen microscopique des lames du tonsilles a
mis en évidence une sclérose au niveau de point de contact avec le foramen
magnum ainsi qu’une hydrocéphalie, atrophie des amygdales et amincissement
des couches moléculaires et granulées. Aucune contusion ou autres preuves
d’une Iésion traumatique n’a été retrouvé au niveau du cerveau, cervelet ou

tronc cérébral.
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Le deuxieme cas était un jeune homme de 22ans en bonne santé qui a perdu
connaissance alors qu’il jouait au basket, il tombe par terre avec point d’impact

occipitale et mort sur place.

L’autopsie retrouve une petite 1ésion au niveau de la région occipitale et

une ptose des tonsilles cérébelleuses ainsi qu’une ischémie endocardique.

Pour les 2 cas la cause de la mort reste difficile a définir, soit c’est a cause
de la malformation d’AC I suite & un traumatisme minime ou un mouvement
comme une hyper extension du cou, ce qui a comprimer les centres respiratoires
et cardiaques de la moelle et donc peut causer la mort subite, ou c’est une mort
naturelle d’origine cardiaque qui a survenu avant le traumatisme. Pour le
deuxiéme cas une anomalie cardiaque aurait donné des palpitations puis perte de
connaissance, chute et donc traumatisme minime causant la mort suite a la
présence de la malformation d’AC I. Pour les 2 cas il se peut que la
malformation d’AC 1 n’a fait qu’accélérée la mort puisque aucune lésions
cérébrale n’est spécifique de la mort par cette malformation ainsi qu’aucune
Iésions anatomique ou cardiaque n’est spécifique d’un collapsus ou infarctus du

myocarde.

Puis en 1999, Ziegler [24] rapporte un cas de mort subite survenant chez
un jeune homme non connu porteur de la malformation d’AC I, aprés des crises
répétées de céphalées et de syncopes. Il s’agit d’un patient de 17ans, sans
antécédents particuliers. Le patient rapportait plusieurs épisodes stéréotypés qui
commencent par des engourdissements de tout I’hémicorps gauche, ensuite des
vertiges suivie des céphalées intenses avec nausée, vomissement, photophobie et

phonophobie occasionnelle. Il perdait connaissance sans mouvement
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convulsives. Durant les derniéres années, les épisodes se répétaient a des
intervalles irréguliers mais plus fréquents, déclenchées par la toux ou des
¢ternuements et avec un scotome précédent les céphalées. L’examen clinique

général et neurologique était normal. Le bilan biologique revenu normal.

L’IRM, cérébrale et cervicale, a mis en évidence une malformation d’ACI
avec une hernie des amygdales cérébelleuse de Icm au dessous du foramen
magnum, plusieurs petites zones d’hyper signal en T2 au sein de la substance
blanche du lobe frontal droit possiblement li¢ a la migraine et une syringomy¢élie
qui s’étend du C6 jusqu’a T1. Un diagnostic initial de migraine basilaire a été
retenu et le patients mis sous traitement mais sans amélioration. En raison du
role possible que l'anomalie d’AC 1 pourrait jouer dans 1'étiologie de ces
épisodes, une décompression de la fosse postérieure a été réalisée. Les épisodes
ont cessé pendant quelques mois mais ensuite récidivés, parfois associés a une
quadriparésie et presque toujours déclencher par un événement qui augmente la
PIC comme une toux, des éternuements, ou I’effort lors de la selle. A cause de
cette toux fréquentes une évaluation de la fonction respiratoire a montré un
volume respiratoire courant bas, et une étude des cordes vocales a ét¢ demandée
mais le patient est décédé. Quelque jour avant sa mort la famille rapporte qu’il
avait une grippe mais aucun médecin n’a €té consulté. Le jour de sa mort il a été
retrouvé allongé au sol, apnéique sans pouls, et tous les efforts de réanimation
ont échoué. L'autopsie n'a révél¢ aucune anomalie cardiaque, un cedeme
pulmonaire, une inflammation chronique non spécifique de la muqueuse
bronchique, une malformation d’ACI, il n'y avait aucune dilatation ventriculaire,
ni aucune autre anomalie du cerveau en dehors d’une compression médullaire.

La mort subite de ce patient suite a un arrét respiratoire est la plus probable.
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Au moins deux types d'arrét respiratoire ont €té décrits comme des
complications de la malformation d’AC I, des cas d'arrét respiratoire inexpliqué
pendant 1'état de veille ont été rapportés ainsi que des arréts respiratoires lors du
sommeil. Pour ce patient on croit que la compression médullaire secondaire a
I’hernie des amygdales, lors de la toux ou pendant le sommeil a altéré la
fonction des centres respiratoires causant ainsi une hypoxie. Aussi la présence
d’une maladie respiratoire sous jacentes a éventuellement contribué¢ a cet

hypoxie.

En résumé, ce cas documente l'association d'un syndrome de migraine
basilaire avec AC 1. Ce cas souligne également que des syncopes répétées dans
une telle malformation peuvent alerter a une possibilit¢ de survenu de

conséquences mortelle.

Puis en 2008, Agrawal A. [25] a rapporté un cas de mort subite chez un
adulte avec la malformation d’AC I. 1l s’agit d’un homme de 30 ans qui présente
depuis un mois, une perte de la sensibilité au niveau de tout I’hémicorps droit,
des céphalées et des vertiges sans notion de perte de connaissance ou de
traumatisme. L’examen général était normal et les fonctions mentales
conservées. L’examen neurologique a trouvé une paralysie du IX, X et XII
paires craniennes, une parésie distale, une atrophie musculaire et aréflexie des
membres supérieurs et une hyper réflexie des membres inférieurs. L’examen
sensoriel une perte de la sensation de la douleur et de la chaleur au niveau du

tronc. Un bilan biologique et radiologique a été fait revenu normale.
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L’IRM a montré une grande hernie des amygdales en faveur d’une
anomalie d’AC I, avec une syringomy¢lie qui s’étend de la moelle cervicale
jusqu’a T8. Le patient a été opérer, une craniectomie occipitale, laminectomie
du C1-C2 et une plastie durale ont été réalisé. Dans le post opératoire immédiat
le patient a été bien portant, le troisiéme jour, il a développé des céphalées
lentement progressive et une détérioration des fonctions sensorielles sans fievre
ni signes méningés. Une TDM a montré un pneumoencéphalie dans la fosse
postérieure avec compression de structures environnantes. Soudainement I’état
du patient s’est altéré avec un arrét cardiaque et mort subite. Le
pneumoencéphalie de la fosse postérieure peut étre une cause d’arrét cardiaque
soudain dans le post opératoire immédiat. Dans ce cas le pneumoencéphalie n’a
fait qu’aggraver la compression du tronc cérébral et son dysfonctionnement

donnant ainsi un résultat mortel.

Zhang J et coll. [26] en mars 2012, rapportent un cas de mort subite du a
la présence de la malformation d’AC 1 lors d’un accident de route. Il s’agit
d’une fille de 17ans sans antécédents particuliers, passagere sur une moto qui
roulait a une vitesse d'environ 10 km / h, qui a perdu connaissance quand le
conducteur a fait une brusque accélération et elle est tombé sur le sol avec un
point d’impact temporo-pariétal. Une fois arrivé a I’hopital elle est déclarée
morte. L’autopsie trouve une contusion au niveau de région temporo-pariétale
gauche de la téte, crane intacte, pas d’hydrocéphalie mais trouve une hernie des
amygdales cérébelleuses surtout du co6té gauche qui s’étend dans le canal
cervical .I’étude histologique de cette hernie a montré un cortex cérébelleux
mince ainsi qu’une migration des cellules de Purkinje vers cette hernie et et une

perte importante de ces cellules. Le plus important dans ce cas c’est la grosse
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hernie cérébelleuse du c6té gauche qui s’étend a 108 mm au dessous du foramen
magnum, plus grande que la limite inférieure de 3 4 5 mm dans la définition de
la malformation d’AC I, comprimant ainsi la moelle cervicale du C1 jusqu’a C4,
les patients avec une tel hernie aurait souffert de plusieurs symptomes et ne pas
avoir une vie normale mais cette fille a vécu des années sans aucun signe

clinique.

Dans ce cas on suppose que la perte de connaissance est secondaire a un
mouvement de la téte et du cou lors de I’accélération ce qui a causé une hyper
extension du cou, puis il y a le traumatisme cranien secondaire a la chute
causant ainsi une compression de I’amygdale déplacé par le bord du trou
occipital ce qui a comprimé les centres cardio-respiratoires au niveau de la
moelle donnant ainsi un arrét cardio-respiratoire et donc une mort subite dont la

cause est considérée multifactorielle.

Les différents auteurs insistent sur le fait que ces arréts cardiaques sont
survenus d’une fagon inopinée et en dehors de tout traumatisme violent, mais
plutoét en rapport avec des changements ou des déplacements de cou de fagon

brutal.

Cependant une mort subite en dehors de toute manipulation du cou chez un
patient porteur de I’ACI a été rapportée en 2014 par Roohi [1], soulignant ainsi
le r6le potentiel des analgésiques opioides dans le survenu de ce drame. Il s’agit
d’un homme afro-américain de 29 ans qui souffre depuis 4ans des céphalées
intermittentes attribué a la malformation d’AC I, hospitalisé pour 1’augmentation
de la fréquence et de I’intensité des céphalées évalué¢ a 10 selon le patient sur

une échelle de la douleur de 0 a 10. La douleur commence au niveau occipitale
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et s’étend jusqu’au front, sans €tre en rapport avec un effort, accompagnée
parfois de nausées, vomissent et une vision flou. Une IRM cérébrale a montré
une hernie des amygdales cérébelleuse de 18mm et un 4éme ventricule
disproportionné et communicant avec un systéme ventriculaire dilaté mais
stable. Ce résultat était identique a celui de ’'IRM antérieure. IRM cervicale était
normale. Devant la persistance et 1’aggravation des symptomes le patient a été
transféré dans un autre hopital pour une intervention chirurgicale. Le patient n'a
pas rapporté des signes neurologiques, ou une difficulté a respirer, ni des
antécédents cardiaques, d’hypoglycémie, ou un abus d'alcool. Le patient n’avait
pas d'antécédents familiaux de maladie neurologique ou cardiaque. Avant son
admission le patient a regu des quantités variables de l'acétaminophéne,
I'hydrocodeine, et 1'ibuproféne pour le contrdle des céphalées. Un bilan clinique
et paraclinique a été fait avec un examen clinique complet, de tous les appareils,
qui était normal sauf pour I’examen neurologique qui a révélé un nystagmus
horizontal bilatéral et une marche légerement instable, un bilan biologique
complet revenu normal et une échocardiographie normale. Devant ces résultats
le patient a été considéré dans un état stable, donc la prise en charge de ses
céphalées aigues est devenue prioritaire a la chirurgie. Le patient a été
hospitalis¢€ en service de neurochirurgie pour bilan pré opératoire et pour la prise
en charge médicamenteuse de sa douleur. Durant les 24 premiéres heures de son
admission aux urgences puis au service de neurochirurgie le patient a regu, 60
mg de codéine par VO, 650 mg d'acétaminophéne par VO, 10 mg de sulfate de
morphine en IV (2, 4, et 4 mg a des intervalles de 4 heures), 4 mg de
hydromorphone en IV, et 10 mg de métoclopramide en IV. A 04h10 le

deuxiéme jour de I’hospitalisation, environ 26 heures aprés son admission, le
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patient se plaint de céphalées séveres et on se levant du lit, on note une
incontinence urinaire. Apres le patient a été placé dans son lit et on lui a injecté

en [V 4 mg morphine et 10 mg de métoclopramide.

A 08h00, le patient a été trouvé dans son lit, froid, pouls et pression
artérielle imprenable sans activité cardiaque a 1'¢lectrocardiogramme et a été
déclaré mort. Un examen complet de post-mortem a révélé un AC I avec une
légere hydrocéphalie sans syringomyélie. Bilan toxicologique était négatif. La
cause du déces n'a pas ¢été identifiée, mais l'infarctus du myocarde, une anomalie
de la conduction cardiaque, et une suffocation en raison de vomissements ont été
exclue. L'utilisation des opiacés a court et a long terme peut donner plusieurs
effets indésirables potentiels et toxicités, comme une dépression respiratoire et
des troubles respiratoires liés au sommeil, principalement I’apnée centrale du
sommeil. 11 existe des preuves que la prescription d'une petite dose d'opiacés
dans la nuit peut induire une apnée centrale du sommeil chez les patients qui
sont sous un traitement opiacé chronique sans antécédent d’apnée du sommeil.
L’ hypoxie et I’hypercapnie nocturne associées a des troubles respiratoires liés au
sommeil peuvent causer une augmentation de la PIC. Cette augmentation chez
un patient porteur de la malformation d’AC peut entrainer un déplacement vers
le bas du cerveau dans le canal rachidien et comprimer les structures vitales du
tronc cérébral et la partie supérieure de la moelle épiniere. En plus de ces effets
la déstabilisation des centres de contrdle cardio-pulmonaire au niveau du tronc
cérébral lors du sommeil peut entrainer une compression du tronc cérébral et
causer ainsi SUND. Ces données supporte I’hypothése de 1’auteur que la cause
de la mort subite chez ce patient, avec AC I, hydrocéphalie chronique, et une

longue histoire de prise d'opiacés, était l'exacerbation d’une insuffisance
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respiratoire lors du sommeil secondaire & une administration supplémentaires
des opioides. Par conséquence la PaCO2 a augmenté ce qui a augmenté la
pression intracranienne cérébrale du patient lors du sommeil, de plus un volume
intracérébral élargi, causant ainsi une décompensation des voies neuronales du
cerveau et donc une perturbation des centres de contréle cardio-pulmonaire au

niveau du tronc cérébral et le SUND « Sudden Unexpected Noctural Death ».

C- Malformation d’AC diagnostiquée fortuitement dans la

littérature :

D’autres cas de cette malformation qui ont €té rapportés, qui ont été
diagnostiqué et pris en charge a temps, ce qui a permis d’améliorer leurs

symptomes.

En 2011,Massimi L et Della [27] ont rapport¢ des cas de découverte
fortuite de la malformation d’AC 1 chez des patients préalablement
asymptomatique .le ler cas est un homme de 38 ans avec syndrome de NOOAN,
non connu porteur de I’AC I, opéré pour occlusion intestinale et qui fait un arrét
cardiorespiratoire en post opératoire récupéré . Le patient est transféré en USI et
intubé. Une IRM cérébrale et spinale a été¢ faite montrant une hydrocéphalie
supra tentorielle, ptose des amygdales cérébelleuses et une syringomyélie. Le
patient a été opérer pour sa malformation d’AC 1. L’IRM de controle trouve
une diminution du volume ventriculaire, 1éger monté des amygdales et une

diminution de la syringomy¢lie.

Le 2éme cas est un gargon de lan, admis pour hémiparésie gauche
d’apparition brutale, les parents rapporte le survenue d’un traumatisme minime

de la téte et de la nuque la veille de I’événement, I’examen trouve aussi un
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syndrome de Bernard Horner. Une IRM a montré une ptose des amygdales
cérébelleuses a 15mm, un kyste arachnoide au niveau de I’angle ponto-
cérébelleux et des signes radiologique d’une myélopathie cervico-thoracique. Le
patient a ét¢ mis sous corticothérapie quelque jour apres, amélioration clinique
et résolution du syndrome de Horner mais une semaine apres 1’enfant présente
une dysphagie des liquides, une deuxiéme IRM faite revenu identique a la
premicre donc I’enfant a €té opérer, suites opératoires simples et apreés 3ans de

suivi I’enfant devient normal.

Le 3éme cas est un garcon de 2ans et demi, admis pour une tétraparésie et
une dyspnée d’apparition rapide suite a un traumatisme minime du cou (flexion,
extension), qui avait eu lieu 12h avant les symptomes selon les parents, pendant
que I’enfant jouait avec un autre garcon. L’examen clinique a trouvé une
tétraparésie et une hypoesthésie des membres et du tronc, I’enfant a rapporté des
douleurs de la nuque lors de la mobilisation. Devant I’aggravation rapide des
fonctions respiratoires, ’enfant a été transféré dans 1’USI, sédaté et intubé. Une
IRM a montré une hernie des amygdales cérébelleuse de 8,5mm au dessous du
foramen magnum, une my¢lopathie aigue cervico-thoracique et une
syringomyélie au niveau de la partie inférieure de la moelle thoracique. Le
patient a €té opérer pour sa malformation, extubé le 2éme jour du post opératoire
avec une disparition de ’hypoesthésie et amélioration du déficit moteur. L’IRM
post opératoire a objectivé une ascension des amygdales a 4 mm, réduction
initiale de la syringomyélie et de la myé¢lopathie. 10 mois apreés ’enfant était

bien portant avec une grande amélioration de la tétraparésie.
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Tous les patients de cette étude étaient asymptomatiques. La disponibilité
et I'utilisation de '’IRM ne cesse d'augmenter le nombre de patients avec un
diagnostic d’AC asymptomatique. Des patients asymptomatique avec des
altérations neurophysiologiques infra cliniques devraient bénéficier d’un suivi
rigoureux au fil du temps et doivent ¢&viter les activités physiques
potentiellement dangereuses. La chirurgie doit étre envisagée dans les cas

d’altération clinique et neurophysiologique aigue.

Récemment en 2015, Guinhouya [28] rapporte un cas de malformation
d’AC I et apnée centrale du sommeil. Il s’agit d’un patient de 40 ans, cadre
supérieur, sans antécédents particuliers, qui consulta en neurologiec au CHU
Sylvanus Olympio de Lomé, pour des céphalées inhabituelles évoluant depuis
un an. Ces céphalées étaient matinales pariétale gauche, parfois en casque sans
photophobie ni nausées avec une EVA a 6/10 et de durée variant entre 5 et 45
minutes. Elles étaient aggravées par la toux et I’éternuement. S’y associaient des
acroparesthésies des membres supérieurs aggravées. La TDM cérébrale et
cervicale étaient normales, I’examen clinique également. Trois mois plus tard, le
patient consulta de nouveau devant la persistance des céphalées ainsi que
I’apparition récente de ronflements confirmés par la conjointe, de somnolence
diurne et une difficulté de concentration. L’examen était a nouveau normal, Une
polysomnographie fut alors prescrite, mais n’étant pas disponible sur place, ne
put étre réalisée. Deux mois plus tard, le patient réalisa en France, au CHU
Henri Mondor, une polysomnographie qui révéla un syndrome d’apnées de
sommeil (SAS) de type central. Le patient avait donc été appareillé par
ventilation & pression positive continue fixe. Malgré 1’amélioration de Ia

somnolence diurne, le patient sera revu en consultation trois mois plus tard, pour
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aggravation des céphalées avec EVA a 8/10 ainsi que des troubles de la
mémoire et de 1’équilibre. Une IRM cérébrale et cervicale fut alors réalisée,
révélant un AC I avec ectopie cérébelleuses a 2,3 cm associée au dessus du plan
occipital, associée a un effacement de la grande citerne et a des signes de
contrainte sur médullaire la jonction bulbo-médullaire. Ce bilan sera alors
complété en France, par une IRM cérébrale et médullaire qui confirma un AC |
sans cavit¢ de syringomyélie associ€e, ni hydrocéphalie. Le patient bénéficia
deux mois plus tard, en neurochirurgie au CHU Henri Mondor, d’une
décompression de la charni€re occipito-cervicale. L’évolution a ét€¢ marquée par
une disparition compléte a 6 mois de la chirurgie, de tous les symptomes et une

polysomnographie de controle montrait également une disparition compléte du

SAS.

Botelho et al. [29] notaient que la survenue d’une apnée centrale de
sommeil au cours d’un AC I, comme rapportée dans ce cas, était due a la
compression sur le tronc cérébral du fait de sa hernie a travers le foramen
magnum avec comme conséquence soit, une baisse de son débit sanguin, soit
une insensibilité de ses récepteurs chimiques périphériques ou une compression
du centre respiratoire. Par ailleurs, en raison de I’engagement et donc de la
compression du tronc cérébral et des structures nerveuses, une forte association
entre ’AC 1 et les troubles respiratoires du sommeil ne paraissait pas
surprenante de méme que les troubles de I’équilibre en rapport avec une

compression du cervelet du fait de sa hernie dans la malformation d’AC 1.

Dans le travail de Bouvard et C. [21], en plus du cas d’arrét cardiaque en
per opératoire déja décrit au dessus. On trouve 2 cas de découverte fortuite de

I’AC 1. Le premier cas est une fille de 12 ans, handballeuse, était suivie pour
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une scoliose avec port d’un corset nocturne depuis 18 mois. Depuis quelques
mois, elle se plaignait de torticolis itératifs, de céphalées de localisation
postérieure, notamment lorsqu’elle faisait une roulade ou lorsqu’elle tournait la
téte. Ces cervicalgies duraient depuis plusieurs jours ; elles ne s’accompagnaient
pas d’autre signe neurologique. Cliniquement, a distance de tout épisode, son
rachis était bien mobile ; il n’y avait pas de déficit neurologique, pas d’irritation
pyramidale. La palpation du rachis était douloureuse, notamment en para
vertébral droit ainsi qu’a la jonction cervico-dorsale. Un bilan morphologique
est alors pratiqué. Une TDM montrait un rachis cervical trés rectiligne avec
disparition des courbures. L’IRM cervicale et de I’ensemble de la moelle
épiniere révélait une malformation d’AC I avec une ptose des amygdales
cérébelleuses mesurée & 7 mm sous la ligne basi-occipitale, sans cavité
syringomyélique associée. L’avis neurochirurgical pédiatrique préconise alors
une simple surveillance annuelle clinique et morphologique par IRM avec une
éviction définitive des activités comportant des risques de chute, de collision ou

de mouvements brusques en flexion/extension du rachis cervical.

Le deuxi¢me cas, une femme de 44 ans, agent d’entretien, a présenté
plusieurs épisodes neurologiques déficitaires a 1’effort. Elle a comme principaux
antécédents : une hypertension artérielle traitée depuis deux ans par un
antagoniste de I’angiotensine II, un surpoids, une hypothyroidie supplémentée et
une appendicectomie a 1’age de 12 ans. De plus, elle porte un stérilet hormonal.
L’anamnése rapporte une tétraparésie d’installation rapidement progressive

survenue a I’effort alors qu’elle faisait du vélo.
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Il n’y avait pas de paralysie faciale associée, ni de diplopie ou de troubles
du langage. Cet épisode déficitaire a duré quelques minutes et a régressé sans
séquelles. Quinze jours plus tard, toujours pendant la pratique du vélo, la
patiente a présenté un déficit sensitivomoteur du membre supérieur droit associé
a des paresthésies non douloureuses, toujours sans signe vertébro-basilaire. A
I’examen clinique, il n’y avait pas de déficit neurologique sensitif, ni moteur
présent. En revanche, la patiente rapportait des sensations de faiblesse
persistante des quatre membres avec notion de lachage d’objet. Dans un
deuxiéme temps, ces épisodes neurologiques déficitaires ont été accompagnés de
cervicalgies et de vertiges. La TDM cérébrale ne présentait pas d’argument en
faveur d’un AVC ischémique, ni hémorragique ; pas d’argument également en
faveur d’un syndrome de masse tumoral. Elle montrait en revanche, une
malformation d’AC I avec une ptose des amygdales cérébelleuses de 12 mm
sous la ligne basi-occipitale et une hydrocéphalie avec dilatation des cavités
ventriculaires sus-jacentes par obstruction. L’exploration de I’'IRM médullaire a
permis de trouver une cavité syringomyélique associée et développée en regard
des vertebres cervicales C6-C7. Devant la symptomatologie persistante avec une
altération fonctionnelle et devant un bilan morphologique rapportant une
malformation d’AC 1 avec complications sus et sous-jacentes, la patiente a
bénéficié d’une prise en charge neurochirurgicale. A six semaines
postopératoires, la patiente n’a pas représenté de nouveaux ¢épisodes
neurologiques déficitaires, mais elle conservait une asthénie et une fatigabilité
motrice ’empéchant de reprendre ses activités physiques et professionnelles.
Pour les 3 cas les circonstances de déclenchement des symptomes étaient leur

pratique sportive, par des changements de position dans 1’espace de 1’axe
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cervico-céphalique ou par des traumatismes mineurs. En résumé lorsque 1’on
suspecte une malformation d’AC I, I’examen de référence est 'IRM cérébrale
mais aussi médullaire. La découverte fortuite d’une malformation d’AC I chez
un sujet pauci- ou asymptomatique doit initier une surveillance en milieu
spécialisé; un avis neurochirurgical doit étre systématique. Cette malformation
constitue une contre indication absolue et définitive a la pratique des sports de

contact ou comportant des risques de chute ou de collision.

Nous soulignons également un cas d’arrét respiratoire et AC I décrit par
Wani en 2011 [30]. Il s’agit d’une femme saoudienne de 31 ans, sans aucun
antécédent médical, qui se présente a un hdpital périphérique avec une douleur
brutale au niveau du cou irradiant vers les deux bras. Aprés moins de 30min la
patiente fait un collapsus et devient apnéique, elle a été intubée, ECG était
normale, La pression artérielle était 90/70 mm Hg et pouls 76 / min. La patiente
a ¢été transférée a un hopital universitaire pour prise en charge. ’examen a
I’admission trouve une patiente intubée avec Glasgow 3/15, membres flasques et
pas de réponse a la stimulation plantaire. Un ECG, une radio de poumon, les
marqueurs cardiaques, I’étude du LCR, profil lipidiques, la glycémie, les
marqueurs immunitaires le tout était normal. Une TDM a montré un cedéme
cérébral diffus et une IRM avec contraste a objectivé une hernie des amygdales
cérébelleuses a travers le foramen magnum et une ischémie de la moelle
cervicale du C2 a C5. Une artériographie par résonnance magnétique a mis en
évidence une thrombose de I’artére spinale antérieure entrainant ainsi avec la
malformation d’AC I un arrét respiratoire brutale, une anoxie cérébrale et une
tétraparésire. La patiente a développé une pneumonie suite a la ventilation

assistée puis une défaillance multiviscérale et elle est toujours vivante dans un
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¢tat végétatif. Jusqu’a maintenant aucun cas d’AC I associé a une thrombose de
I’artére spinale antérieure n’a été¢ décrit. Ce cas souligne les patients avec AC |
qui se présente avec des tableaux catastrophiques tels qu’une tétraparésie avec

un arrét respiratoire brutale.

X- Anesthésie et Arnold Chiari :

A-Implication anesthésiques pour les patients porteurs de

I’lanomalie d’AC :

Fréquemment chirurgie pour laminectomie de décompression : qui reste

grevée d’une morbidité ¢levée des impératifs anesthésiques s’imposent :

» Bilan neurologique, avec documentation de I’importance de la

hernie.
» Evaluer le risque de dysautonomie si atteinte du tronc cérébral.

» Risque d’inhalation en raison des troubles de la déglutition, paralysie

des cordes vocales.
» Eviter les variations de pressions du LCR.

» Il est préférable d’éviter les curares dépolarisants en raison du risque
d’hyperkaliémie (atteinte du premier motoneurone) de la méme

facon il existe une sensibilité aux curares non dépolarisants.

» Evaluer les possibilités de mobilisation de la téte, grande prudence
dans sa mobilisation surtout lors de la laryngoscopie, recours a

I’intubation sous fibroscopie ou videoscopie éveillé ou endormi.
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» Apres la décompression complete il n’y a théoriquement plus de

risque.
En ce qui concerne I’anesthésie per médullaire :

» ALR médullaire est a risque de part la manipulation de la colonne et
le risque de modifier la pression du LCR. De méme I’existence d’un
my¢lomeningocele, d’une scoliose rendent la technique plus difficile
et responsable de 1ésions neurologiques. En revanche cette technique
a ¢été réalisée sans complications chez des patients apres correction

de la malformation.

» Latteinte du tronc cérébral peut entrainer des troubles des autres
paires de nerfs craniens, et il peut y avoir des réponses anormales a
I’hypoxie et I’hypercapnie en raison de la dysautonomie.Risque de

laryngospasmes a I’induction et au réveil .

» Il est recommandé de réaliser une Anesthésie 1égere en entretien lors
de la laminectomie pour diagnostiquer une complication, mais a
I’induction et au réveil éviter 1’augmentation de la pression

intracranienne (toux, frisson) dans tous les cas.

» Sevrage ventilatoire en post opératoire progressif en raison du risque

de complications respiratoires [31].
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Les problemes qui peuvent survenir lors de l'anesthésie chez des patients

avec AC I et syringomyélie [32]:

>

Détérioration de la moelle épiniére secondaire a 1’augmentation de

la PIC.

Tachyarythmies, pression artérielle trés fluctuante, arrét cardiaque
ou respiratoire soudain dii & des anomalies dans le systeme nerveux

autonome.

Anomalies de ventilation et de perfusion si les muscles respiratoires

sont impliqués.

L’accés aux veines peut €tre limité en raison des l€sions trophiques

dans la peau.
un positionnement prudent du patient

réponses exagérées aux myorelaxants non dépolarisants peuvent

étre vus dans un certain ensemble de patients.
Une dérégulation thermique peut étre aussi un probléeme.

une ¢évaluation minutieuse des voies respiratoires antérieure en

raison de la difficulté d’intubation si grossesse.

Nous devons comprendre la physiopathologie de la malformation d'AC et

d'envisager l'utilisation de prémédication a l'atropine pour la prévention du

réflexe vagal. Lors de la mise en place d’un clameau cranien chez de tels

patients, il faut surveiller en parallele I’électrocardiogramme. L’utilisation d’une

anesthésie locale est également efficace pour empécher un réflexe du trijumeau.
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Si une asystolie se produit, l'utilisation du clameau cranien doit étre arrétée

immédiatement, et une administration d'atropine peut étre utile.

L’un des objectifs les plus importants au cours de l'anesthésie générale est

d'éviter 1'aggravation des rapports de la pression cranio-spinal déja perturbé [32].

Il est préférable d'éviter la rachianesthésie chez les patients avec la
malformation d’Arnold Chiari, puisque des cas ont été rapportés, qui décrivent
l'apparition de signes et symptomes jusqu'a 2 semaines aprés ponction durale.

133, 34]

L’anesthésie générale peut étre utilisée en toute sécurité chez les patients
atteints d’AC 1 et/ou syringomy¢lie afin d’éviter une augmentation de la PIC

[32].

Enfin il faut signaler que chez le patient porteur de la malformation d’AC
asymptomatique et méconnu candidat a une chirurgie quelconque toute survenue
per opératoire d’une bradycardie aux manipulations de la téte et du cou que ce
soit lors de la laryngoscopie ou pour le positionnement devrait nous faire
suspecter un conflit cervico-cranien avec compression des CCR et procéder

rapidement au retour de la téte en position neutre.
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CONCLUSION
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Cette observation et la revue de la littérature nous ont démontré qu’il est
important de dépister la malformation d’AC le plus t6t possible afin de prévenir

ses complications graves, voire fatales.

L’interrogatoire et I’examen clinique sont des outils trés importants qui
permettent au clinicien de rechercher des signes évocateurs de cette
malformation. Les principaux signes sont des céphalées ou des vertiges
positionnels, des cervicalgies persistantes, des épisodes de perte de connaissance
survenant lors d’un traumatisme minime surtout cervico-thoracique, des
épisodes neurologiques déficitaires avec paresthésie, voire parésie périphérique.
Ces symptomes sont autant de signes d’alerte pour que le praticien évoque cette
malformation, qui bien que rare, peu étre potenticllement dangereuse. En cas de

doute un bilan morphologique s’impose.

Une surveillance rigoureuse doit étre assuré chez les patients nouvellement
diagnostiqué porteur de la malformation d’AC et doivent aussi bénéficier d’un
suivi régulier, en raison des risques potentiels de développement d’une
syringomyélie, une hydrocéphalie, une apnée de sommeil et plusieurs autres

complications.

Le traitement chirurgical de cette malformation n’est indiqué que si le

patient devient symptomatique.

Plusieurs mesures doivent étre prises en considération lors de I’anesthésie
de ses patients en raison de leur malformation dont la localisation au niveau
d’une région tres délicate, la jonction cranio-cervicale. Comme par exemple la
position chirurgicale du cou qui était a I’origine d’u arrét cardiaque inopiné et

d’évolution fatale dans notre observation .
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RESUME

Titre : Arrét cardiaque per opératoire révélant une malformation d’Arnold Chiari a
propos d’un cas.
Auteur : Dani Bouchra

Mots-clés : Arrét cardiaque — Arnold Chiari— mort subite — hyper extension du cou

La malformation d’Arnold Chiari est une anomalie congénitale commune de la
jonction cranio-cervicale. Elle est définie par une hernie des tonsilles cérébelleuses
dans le foramen magnum mettant pression sur le cerveau et la colonne vertébrale

causant de nombreux symptomes.

Les patients ne rapportent habituellement aucun symptome ou des symptomes
chroniques, lentement progressive. Cependant, des rapports indiquent qu'un nombre de
patients atteints d’AC peut se présenter avec une détérioration aigué€, un arrét cardio-

respiratoire et mort subite.

Nous rapportons un cas de mort subite d'une femme de 46 ans, mariée, mere de 3
enfants sans antécédents particuliers, admise pour un goitre multi-hétéro-nodulaire en
euthyroidie clinique et biologique, programmée pour une thyroidectomie totale. La
patiente a présenté un arrét cardio-respiratoire en per opératoire lors du positionnement
de la téte en hyper extension pour une bonne exposition chirurgicale, cou relaché par

I’anesthésie. L'examen paraclinique a retrouvé par la suite une malformation d’AC.

Des cas d'arrét cardio-respiratoire soudain chez des enfants et des adultes avec
malformation d’AC ont été bien documentés, conduisant a la mort chez certains.
Cependant, ces personnes décédées ont connu un traumatisme récent. Ceci est un
exemple unique d'une mort subite d'une femme non diagnostiquée au paravent
porteuse de cette malformation, en l'absence de traumatisme témoin et survenu au

décours d'une anesthésie classique pour chirurgie de la thyroide.
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ABSTRACT

Title: case report of a cardiac arrest during surgery revealing an Arnold Chiari
malformation.
Author: Dani Bouchra

Keywords: Cardiac arrest - Arnold Chiari- sudden death - hyperextension of the neck

Arnold Chiari malformation is a common congenital anomaly of the
craniocervical junction. It is defined as a descent of the cerebellar tonsils below the
foramen magnum, putting pressure on both the brain and spine causing many

symptoms.

The patients typically experience no symptoms or chronic slowly progressive
symptoms. However, recent reports indicate that a subset of patients with AC may

present with acute deterioration, cardiorespiratory arrest and sudden unexpected death.

We report a case of sudden unexpected death of a 46 years old woman, married
with 3 kids, without any medical history, that was admitted for a heterogeneous
multinodular goiter in clinical and biological euthyroidism and scheduled for total
thyroidectomy. In intraoperative, the patient presented a cardiorespiratory arrest while
positioning her head in hyperextension for a good surgical approach, neck released by

anesthesia. Para-clinical tests showed later an AC malformation.

Cases of sudden cardiorespiratory arrest in children and adults with AC
malformation have been documented, leading to death in some cases. However, these
patients who died unexpectedly have experienced a recent trauma. This is a unique
example of a sudden unexpected death of a woman undiagnosed AC, in absence of any

previous trauma, that occurred during a conventional anesthesia for a thyroid surgery.
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Annexen:1

Classification ASA American Society of Anesthesiology

Score ASA

(American Society of Anesthesiologists)

ASA 1 : patient n'ayant pas d'affection autre gue
celle nécessitant "acte chirurgical

» ASA 2: patient ayant une perturbation modérée
d 'unea grande fonction

ASA 3 : patient ayant une perturbation grave
d 'une grand fonction

ASA 4 : patient ayant un risque vital imminent

ASA 5 : patient moribond
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Annexe 2 : score de Glasgow

Score de Glasgow

Score Adulte

Ouverturedes yeux
spontanée
a la demande
a la douleur
aucune

e o L™ T N

Meilleure réponse verbale
orientee
confuse
inappropriee
incomprehensible
aucune

tn

[ FTR

Meilleure réponse motrice
obeit aux ordres
localise la douleur
flexion orientee a la douleur
flexion a la douleur
extension a la douleur
aucune

o On

—t b far e
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