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Au moment d’étre admis a devenir membre de la profession médicale,

je m’engage solennellement a consacrer ma vie au service de

Chumanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur
sont dus. Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité.
La santé de mes malades sera mon premier but. Je ne trahirai pas les
secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [ honneur et les
nobles traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes fréres. Aucune considération de religion, de

nationalité, de race, aucune considération politique et sociale, ne

s’interposera entre mon devoir et mon patient.
Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa
conception.
Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales
d’une fagon contraire aux lois de ['humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948
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Toutes les lettres ne sauraient trouver les mots qu’il faut. . .
Tous les mots ne sauraient exprimer la gratitude,
L’amour, le respect, la reconnaissance. ..

Aussi, c’est tout simplement que

Je dédie cette
these ...



Louange A Dieu Le Clément, le Tout Miséricordieux

Jaimerais, avant tout propos, exprimer ma reconnaissance da LCeternel
mon dieu, le tout puissant pour ce que je réussite n'est possible sans (ui.
Qu’il me soit permis ici de (ui rendre témoignage pour les merveilles qu’il
ne cesse d'accompliv dans ma vie, sa miséricorde et ses grdces qu’il ne
cesse de me prodiguer. Je Lui dois ce que je suis devenue. Louange et gloire
a dieu, le tout puissant, qui nous a permis de menevr d bien ce modeste
travail.

A ma trés chére mére Bouchra El Ouifaki,

A toutes les nuits ou tu n'as cessée de priev pour moi, d toute la tendresse
et le dévouement exemplaire dont tu m’as toujours entouré, d ton si beau
sourire qui illumine ma vie et apaise mes craintes et mes soucis. Aucune
dédicace, aucun mot ne saurait exprimer Lamour que je ressens envers
une meve exceptionnelle dont j'ai la fievté d’étre sa fille. Maman, tu
m’étais toujours un symbole de persévérance et de sacrifices. Ta noblesse
et ta bonté sont sans [imites. Je n'ai jamais manqué de rien auprés de toi.
Tu es et tu resteras irremplacable dans ma vie. Je te dois ce que je suis.
Tout ce que jespére maman c'est avoir répondu aux espoirs que vous
avez fondé en moi, Que ce travail soit un hommage aux énormes
sacrifices que tu t'es imposées afin d’assurer mon bien étre, et que Dieu
tout puissant, préserve ton sourire et t'assure une bonne santé et une
longue et heureuse vie afin que je puisse te combler de mon amour.
Je vous dis tout simplement je vous aime maman.

A mon trés cher pére Mohammed Harkani,

A qui je dois tout, et pour qui tous les mots du monde ne sauraient
exprimer mon profond amour, ma gratitude, ni mon infinie
reconnaissance pour tous les efforts et les sacrifices que tu as jamais cessé
de consentir pour mon instruction et mon bien étre. Grdce d vous, d votre
travail, d votre aide, d votre patience et surtout d votre amour tu as
réussi d faire de nous ce que nous sommes. Tu as été pour moi un vrai
exemple d’honnéteté, de sérieux et de persévérance, Ce sont ces valeurs
que vous m'avez enseignées qui m'ont soutenues et guidées tout le long de
ces années, vers le chemin de la connaissance et Lamour de la science. Tu
es ma source de motivation et le moteur de mes ambitions. Jespére
réaliser, aujourd hui un de tes réves et étre digne de porter ton nom. Ce
modeste travail est le fruit de tous les sacrifices que vous avez déployés
pour mon éducation et ma formation. Je vous aime papa et jimplore le
tout-puissant pour qu'il vous accorde une bonne santé et une vie longue et
heureuse.



A ma trés chére sceur Soumia,

Que ce travail soit le témoignage tangible de mon affection et de mes
profonds sentiments fraternels. Tu as toujours été pour moi Lamie, la
sceur et la confidente sur qui je peux compter.

Je t'aime ! Je prie Dieu, le tout puissant, de te protéger et de te procurer
santé, bonheur et longue vie.

A mes trés chers fréres, Mouad et Abderrahmane,
L'affection et Camour fraternel que vos me portez m'ont soutenu durant
mon parcours. Je vous dédie ce travail en témoignage de Lamour que jai

pour vous et que je suis parvenue d vous rendre fier de votre grande
soeur.
Que Dieu tout puissant, vous préserve, vous procure sante et bonheur

pour que vous demeures le flambeau illuminant le chemin de notre
famille.

A ma grande mére Fatna et mon grand pére Mbarek,

Clest grdce d vos priéres que je suis devenue ce que je suis. Votre amour et
tendresse m’'ont accompagné tout au long du chemin. Je n'ai pas plus
grand souhait que d’étre une éternelle source de bonheur pour vous. Que
dieu vous donne encore de santé et vous préserve pour tous ceux a qui
vous étes chers.

A la mémoire de mes chers grands parents « Khadija » et
« Ahmed »,
Aucun mot ne pourra exprimer ma grande tristesse en votre absence...
votre visages gai et souriant... votre tendresse infinie... Et votre amour
incomparable... Resteront d jamais gravés dans mon cceur. Je vous dédie
mon travail. Que ton dme repose en paix et puisse dieu nous réunir au
paradis.

A ma trés chére tante Rachida,

Tu as toujours été ld pour moi, d partager les moments les plus difficiles,
mais aussi les plus joyeux. Je te dédie ce travail, en guise de
reconnaissance de ton amour, de ta compréhension et de ta générosité
avec tous mes veeux de bonheur et de santé. Je pris Dieu pour nous
garder, a jamais unis en pleine joie et prospérite.



A ma trés chére tante Zoubida,

Aucune expression ne pourrait exprimer d sa juste valeur, le respect et
Cestime que je te dois. Nos relations sont si étroites et si fortes que nos
joies et souffrances sont les mémes. Je ne te remercierai jamais assez pour
tout Lamour que tu m’apportes. Je te souhaite tout le bonheur du monde
et que Sara, Loubna, Nadia et Abdelhamid réussissent leurs vies comme
tu les souhaites.

A mes tantes et oncles et leurs conjoints et conjointes,
L'affection et Camour que je vous portez sont sans limite. Je vous dédie ce
travail en témoignage de Lamour et le respect que j'ai pour vous. Puisse
dieu vous préserver et vous procurer tout le bonheur et la prospériteé.

A mes chers cousines et cousins,
Vous étes pour moi des fréves et sceurs et des amis. Lamour et la
gentillesse dont vous m'avez entouré m’ont permis de surmonter les
moments difficiles. Mevrci pour votre soutien. Que dieu vous aide d
atteindre vos réves et de réussir dans votre vie.

A tous les amies et collégues
Hanae, Itham, Hadda, Sara, Zakia, Noura, Laila, Ghita, Meriem... En
souvenir des moments agréables passés ensemble et en témoignage de
notre amitié que jespére durera toute la vie, veuillez trouver dans ce
travail Cexpression de ma tendre affection et mes sentiments les plus
respectueux avec mes veeux de succes, de bonheur et de bonne santé.

A tous ceux qui me sont chers et que j'ai omis
de citer mais que je n'ai pas oublie.

A tous ceux qui ont contribue de prés
ou de loin d Célaboration de ce travail.
Que dieu vous benisse et vous comble.
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A Notre maitre et rapporteur de thése
Monsieur le professeur LMEJJATI Mohammed

Professeur de Neurochirurgie.

Les mots ne suffiront jamais pour vous exprimer mon hommage, ma
gratitude et mon admiration pour la personne que vous étes. Vous nous
avez accordé un grand honneur en nous confiant la réalisation de ce
travail. Qu'il nous soit permis de vous témoigner de notre profond respect
et gratitude d’avoir bien voulu assurer la divection de ce travail qui,
grdce d votre esprit didactique et rigoureux, votre Clairvoyance, vos
corrections méticuleuses et vos précieux conseils, a pu étre mené d bien.
Puisse DIEU le tout puissant vous accorder bonne santé, prospérité et
bonheur.

A notre maitre et président du jury de thése
Monsieur le professeur AT BENALI Said
Professeur de Neurochirurgie.

Cest un grand honneur de vous trouver parmi nos juges. Nous vous
remercions pour Lamabilité avec laquelle vous avez accepté de siéger d la
présidence de ce jury. Nous avons pu apprécier tout au long de notre
parcours vos grandes qualités humaines et professionnelles, la vichesse et
la clarté de vos connaissances qui font de vous un maitre estimé par tous.
Veuillez recevoir chére maitre, Lexpression de notre respect et de notre
consideration.

A notre maitre et juge de thése
Madame le professeur CHERIF IDRISSI EL GANOUNI Najat
Professeur agrégée de radiologie.

Nous sommes tres heureux de Chonneur que vous nous faites en acceptant
de siéger parmi ce jury. Par votre simplicité et votre modestie, vous nous
avez montré la signification morale de notre profession. Qu'il nous soit
permis, chére maitre, de vous exprimer toute notre gratitude et notre
profonde admiration.



A toute Léquipe du service de Neurochirurgie CHU Med VI.
Je vous exprime mes plus sincéres remerciements, pour le grand travail
que vous faites, et je suis trés reconnaissante pour votre aide tout au long
de notre étude.

A tous les enseignants de la FMPM
Mes chers professeurs, Je vous remercie infiniment chers maitres, pour votre
gentillesse extréme, votre compétence pratique, vos qualités humaines et
professionnelles, ainsi que votre compréhension d ['‘égard des étudiants nous
inspivent une grande admiration et un profond respect. Veuillez trouver ici,
chers maitres, le temoignage de ma grande gratitude avec ma reconnaissance et
ma haute consideration. Ces quelques lignes ne sauront exprimer toute
Caffection et Lamour que je vous porte. Puisse DIEU vous procurer santé,
bonheur, réussite et prospérité que vous meritez.

ET a toute personne qui de prés ou de loin ayant contribué a notre
formation et que j'ai omis, involontairement, de citer.
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Liste des abréviations

BAV Baisse de I’acuité visuelle

CCOo : Charniére cervico-occipital

CHU Centre Hospitalier Universitaire

DVP Dérivation ventriculo-péritonéale
DFP Décompression de la fosse postérieure
DOD Décompression ostéo-durale

EEG Electroencéphalogramme

EMG Electromyogramme

FCP Fosse cérébrale postérieure

IRM : Imagerie par résonnance magnétique
LCH Luxation congénital de la hanche
LCR Liquide céphalo-rachidien

MC-1 Malformation de Chiari de type |

PEA Potentiel Evoqué Auditif

PEV Potentiel Evoqué Visuel

TDM Tomodensitométrie

V4 : Quatrieme ventricule
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Coupe sagittale en séquence T2 d’une IRM occipito-cervicale montrant une
malformation de Chiari type | associée a une hydrocéphalie tétraventriculaire.

Coupe sagittale d’'une IRM occipito-cervicale en séquence T2 montrant une
malformation Chiari | associée a une syringomyélie de localisation cervicale.

Coupe sagittale d’une IRM occipito-cervicale en séquence T2 montrant une
malformation Chiari | associée a une syringomyélie de localisation cervicale.

Coupe sagittale en séquence T2 d’une IRM occipito-cervicale montrant une
malformation Chiari | associée a une syringomyélie cervicale.

: Coupe sagittale en séquence T2 d’une IRM médullaire montrant une descente des
amygdales cérébelleuses comblant le trou occipital et arrivant en regard du corps de
C2, associée a une cavité syringomyélique étendue entre D4 et Dllet
myéloméningocéle lombo-sacrée.

Coupe sagittale en séquence T1 d'une IRM médullaire montrant une descente des
amygdales cérébelleuses comblant le trou occipital et arrivant en regard du corps de

C2, associée a une cavité syringomyélique étendue entre D4 et Dllet
myéloméningocele lombo-sacrée.

Coupe coronale d’'une IRM en séquence T1 montrant une hydrocéphalie avec

malformation de Chiari type I.



Figure. 15: Coupe sagittale d’une IRM occipito-cervicale en hyposignal T1 (A), hypersignal T2 (B)
montrant une cavité syringomyélique centro-médullaire cervico-dorsale étendue de
C1 a D11 par obstacle extra médullaire, associée a une malformation de Chiari type I,
et une lordose cervicale et cyphose dorsale. (Service de radiologie CHU Med VI).

Figure 16 : Coupe axiale d’'une IRM occipito-cervicale en séquence T2 Flair, montrant une
malformation de Chiari type Il avec une hydrocéphalie triventriculaire.

Figure 17 : TDM cérébrale coupe sagittale (A) et axiale (B) montrant une Ptose des amygdales
cérébelleuses et du vermis inférieur avec comblement du trou occipital qui est élargi,
responsable d’'une compression du V4 avec hydrocéphalie triventriculaire d’amont
intéressant les deux ventricules latéraux et le 3&me ventricule, sans signes de
résorption trans-épendymaire. (Service de radiologie CHU Med VI).

Figure 18 : TDM cérébrale coupe sagittale (A), coronale (B) et axiale (C) montrant un comblement
du trou occipital en rapport avec une hernie des amygdales dans le canal rachidien
cervical associée a une Hydrocéphalie triventriculaire passive. (Service de radiologie
CHU Med VI).

Figure 19 : Installation du patient en décubitus ventral téte en hyperflexion.

Figure 20 : et préparation de I'incision nucale médiane (tracé de I'incision).

Figure 21: Apres une incision médiane occipitocervicale, dissection des muscles Para-
vertébraux, craniectomie sous occipitale et résection de I’arc postérieure de C1.

Figure 22 : Ouverture durale et dissection d’'une zone d’arachnoidite foraminale recouvrant les
amygdales. Libération de la filiere ventriculaire.

Figure 23: Plastie durale d’agrandissement a I'aide d’un lambeau de fascia lata.

Figure 24 : Coupes sagittales d’'une IRM cervico-occipitale en séquence T2 chez un patient
porteur d’'une malformation Chiari I.

Figure 25 : Coupes sagittales d’'une IRM cervico-occipitale, séquence T2 chez un patient porteur
d’une malformation Chiari type 1.

Figure 26: Coupe sagittale médiane démontrant le déplacement du Cervelet dans la

malformation de Chiari type | [42].



Figure 27 : Présentation schématique de la malformation de Chiari type Il (Pediatric
Neuroimaging, by A. James Barkovic).

Figure 28 : Encéphalocéle occipitale chez un nouveau-né avec une malformation de Chiari type
I [44].

Figure 29 : Coupe IRM sagittale (A), axiale (B) et coronale séquence pondéré en T2 montrant une
méningo-encéphalocéle cervicale. Le pole occipital (fleche blanche) repose sur le
cervelet [45].

Figure 30: ’age moyen selon la littérature.

Figure 31 : Répartition selon le sexe dans la littérature.

Figure 32 : Scoliose associé a une syringomyélie et malformation de Chiari type | chez une fille
de 13 ans [145].

Figure 33 : Coupe sagittale T2 d’une IRM cérébro-médullaire montant une malformation de
Chiari de type | avec des amygdales cérébelleuse pointues et déformées, avec syrinx
associée [16].

Figure 34 : Coupe sagittale d’une IRM cranio-cervicale montrant une malformation de Chiari de
type | typique. Les amygdales cérébelleuses descendent a la marge inférieure de CI.
La lignée de McRae montre une hernie des amygdales [153].

Figure 35: Coupe sagittale d’'une IRM en séquence T1, montrant une hernie des amygdales
cérébelleuses caractéristique de Chiari de type | [74].

Figure 36 : IRM en coupe axiale pondérée en T2 montrant une malformation de Chiari de type Il
chez un enfant (A). Coupe sagittale pondérée en T1 d’une IRM cranio-cervicale,
révélant I’aspect en forme de pigeon du vermis s’étendant jusqu’a C4 chez un enfant
atteint de Chiari Il (B) [154].

Figure 37: Coupe sagittale d’'une IRM pondérée en T2, montrant une descente des amygdales
cérébelleuses comblant la grande citerne associée a une syringomyélie cervicale [92].

Figure 38 : Malformation Chiari | chez une fille de 6 ans. (A) coupe sagittale médiane pondérée
en T1 d’une IRM cérébrale qui montre une amygdale cérébelleuse déformée, allongée
et comprimée (pointu) qui s’étend plus de 5 mm au-dessous d'une ligne reliant le

basion et I'opisthion. Une syringomyélie de la moelle épiniére cervicale est également



notée. (B et C) images médio-sagittal de phase cinétique d’une IRM de flux montrent
la réduction du flux supéro-inférieur (B, lumineux) et inféro-supérieur (C, foncé) avec
réduction de débit antérieur de LCR au niveau du foramen magnum (fleches) et
I'absence totale de débit postérieur de LCR a la moelle épiniere au niveau du foramen

magnum [46].

Figure 39: IRM dynamique en contraste de phase montrant le flux descendant de LCS au cours

Figure 40:

Figure 41:

Figure 42 :

Figure 43 :

Figure 44 :

Figure 45:

Figure 46 :

Figure 47 :

Figure 48 :

de la systole (A) et ascendant au cours de la diastole (B) [157].
Charniere cervico-occipitale sur une vue de profil montrant les
différents repéres radiologiques [72].
Rachis cervical de profil : Occipitalisation de I'atlas+ hyperlordose
cervicale [72].
Installation du patient en position ventrale [105].
Localisation de I’incision occipitocervicale postérieure [179].
Craniectomie suboccipitale et laminectomie C1 [74].
Achévement d’une craniectomie, d’une laminectomie cervicale supérieure et d’une
ouverture durale avec initiation de la dissection arachnoidienne [179].
Décompression interne avec réduction des amygdales cérébelleuses par cautérisation
bipolaire [179].
Fermeture durale avec greffe péricraniale autologue [179].
Coupes sagittales d’une IRM cervico-occipitale en séquence T2 chez un patient

porteur d’'une malformation Chiari I,
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Les malformations de la charniére cervico-occipitale Chiaril et Il

Les malformations de la charniére cervico-occipitale (MCCO) font partie des
malformations dysraphiques, par trouble de fermeture du tube neural, souvent complexes,

pouvant concerner les secteurs osseux aussi que nerveux.

Les malformations de Chiari représentent les principales anomalies des structures
nerveuses et se traduisent par une position basse des amygdales cérébelleuses au sein de la
partie haute du canal rachidien cervical [1]. lls ont fait I'objet de nombreuses études, et ce
depuis la premiere description détaillée du cas d’une femme de 17 ans, par Hans Chiari,
rapportée dans sa premiere publication en 1891. Ainsi le terme « malformations de Chiari »,
regroupant quatre types, a été utilisé en reconnaissance a l'illustre pathologiste viennois qu’était

Hans Chiari [1].

Par sa localisation au niveau de la charniére cranio-rachidienne ; véritable carrefour de
structures anatomiques et des voies nerveuses ; et par ses nombreuses associations
nosologiques, I’expression clinique de la malformation de Chiari est protéiforme, ses modes de

révélation sont nombreuses et peu spécifiques [2].

L’étude de ces malformations de Chiari connait actuellement un regain d’intérét devant
les grands progrés de I’évaluation de la dynamique des flux du liquide céphalorachidien dans la
fosse cérébrale postérieure et le foramen magnum, avec l'avenement de l|'imagerie par
résonance magnétique (IRM) cinétique, qui a contribué a la compréhension de Ila
pathophysiologie de la malformation de Chiari telle que nous la connaissons aujourd’hui, et

I’essor fulgurant de la chirurgie de la charniére cervico-occipitale [2].

Les anomalies qui sont incluses dans la «malformation d'Arnold-Chiari» sont décrites en
trois articles: le premier par Chiari en 1891 [3], le second par Arnold en 1894 [4], et un dernier

article de Chiari en 1895 [1].

La malformation de Chiari la plus courante est le type | et se rencontre surtout chez
I’adulte, mais aussi chez I’enfant et se caractérise par une élongation des amygdales

cérébelleuses et de la partie interne des lobes inferieurs du cervelet, selon une conformation



Les malformations de la charniére cervico-occipitale Chiaril et Il

conique accompagnant le bulbe dans le canal rachidien [5]. Chiari | se produit dans 1 sur 1000
naissances. Il y a une légére prédominance féminine de 3/1 [6]. Chiari Il est associé a des
anomalies du tube neural, en particulier Myéloméningocéle, dans environ 90% des cas [7]. Bien
que la malformation de Chiari soit toujours répertoriée comme une maladie rare par le Bureau
des maladies rares des instituts nationaux américains de la santé, cette catégorisation est basée
sur des données périmées antérieures a I’ére de I'IRM. Avec l'utilisation courante de I'imagerie
par RM, la malformation de Chiari est découverte avec une fréquence croissante. Pour Chiari I,
les taux de prévalence de 0.1 - 0.5% avec une légére prédominance féminine sont suggérés par

des études récentes [8].

La malformation de Chiari de type Il est un méningo-encéphalocéle sous occipital, et la
malformation de Chiari de type IV est une hypoplasie cérébelleuse sans hernie tonsillaire. Ces

deux problemes sont extrémement rares et ne sont pas discutés plus avant [9].

Les modalités thérapeutiques ne cessent pas d’évoluer, et toutes les techniques
chirurgicales ont comme but commun la nécessité d’'une décompression de la région de foramen
magnum qui est un substrat anatomique et hydrodynamique. Les indications, de plus en plus
larges, des interventions chirurgicales de décompression ont augmenté de 51% chez les patients

plus jeunes et a augmenté de 28% chez les patients adultes (20-65 ans) [10].

Ainsi, les connaissances de cette pathologie ont un intérét capital et toujours renouvelé
afin de souligner I'impérieuse nécessité d’une parfaite prise en charge diagnostique et

thérapeutique dans notre contexte africain et marocain.

Cependant les pays en voie de développement se caractérisent par une rareté des travaux
sur les malformations de Chiari qui n'ont pas toujours souligné I'importance des aspects

épidémiologiques, diagnostiques et thérapeutiques de ce groupe nosographique [11, 12, 13].

En tenant compte de cette approche, peut-on identifier les aspects épidémiologiques,

diagnostiques et thérapeutiques des malformations de Chiari en se basant sur une étude
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rétrospective afin de palier a I'absence de connaissance de cette pathologie dans notre

environnement ?

C’est dans cette perspective que nous avons mené cette étude, dont le but était de
réévaluer cette pathologie, afin d’en décrire les particularités épidémiologiques, diagnostiques et

thérapeutiques, compte tenu de leur grand intérét dans sa prise en charge quotidienne.
Comme objectifs spécifiques :

> Décrire les aspects épidémiologiques des malformations de Chiari | et Il dans le contexte

marocain (Marrakech type);

» Préciser les criteres diagnostiques des malformations de Chiari dans le contexte

marocain (Marrakech type);

> Souligner les moyens de prise en charge thérapeutiques des malformations de Chiari

dans le contexte marocain (Marrakech type).

> Décrire I’évolution des malformations de Chiari de type | et Il dans le contexte marocain

(Marrakech type).
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|. Type et période d’étude :

Notre étude était rétrospective, menée sur une période de 9 ans allant de janvier 2009 a

décembre 2017.

Il. Cadre d’étude :

Notre étude était réalisée au sein des deux services de neurochirurgie du Centre

Hospitalier Universitaire Mohammed VI de Marrakech.

lll. Matériel d’étude :

Notre matériel d’étude était constitué des dossiers médicaux des patients dont le
diagnostic d’une malformation de Chiari | ou Il a été posé, dans les deux services de

neurochirurgie du CHU Mohammed VI de Marrakech.

1. Ciritéres de sélection :

3.1. Critéres d’inclusion :

Nous avons inclus dans notre étude tout patient admis pour cure chirurgicale d’une
malformation de Chiari diagnostiquée cliniquement et confirmé radiologiquement, au sein du

service de neurochirurgie du CHU Mohammed VI de Marrakech.

Le diagnostic de la malformation de Chiari | ou Il se fait sur une IRM cérébrale et/ou

médullaire cervicale :

> Le type |l : se caractérise par un déplacement caudal des amygdales cérébelleuses dans le

canal cervical supérieur qui dépasse 5 mm au dessous du foramen magnum.

> Le type Il : se définit par I'association d’une petite fosse cérébrale postérieure, un trou
occipital élargi, avec des citernes de base effacées par I’engagement inférieur des
amygdales cérébelleuses et du V4 et I’engagement supérieur et latéral des hémisphéres

cérébelleux et du vermis.
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> Le type Ill : se caractérise par la présence d’une encéphalocéle cervicale : hernie du
cervelet, du V4, de la moelle cervicale et des structures veineuses durales sous

tentorielles a travers un défect osseux occipito-cervical.

> Le type IV : se caractérise par une hypoplasie du vermis.

3.2. Critéres de non inclusion :

Nous avons écarté de notre étude, tout patient ne répondant pas aux critéres suscités.

3.3. Critéres d’exclusion :

Cing patients, initialement inclus, étaient exclus de notre étude, parce qu’ils étaient

asymptomatiques et ne nécessitant pas une intervention chirurgicale.

3.4. Echantillon d’étude :

Le tirage aléatoire simple était notre technique d’échantillonnage. Ainsi, tout patient,

répondant a nos critéres d’inclusion, était recruté avec les mémes chances dans les 2 services.

L’échantillon de notre étude était donc constitué initialement de 45 patients dont 5 ont

été par la suite exclus.

IV. Méthodes d’étude:

1. Collecte des données :

Les patients répondant aux criteres d’inclusion avaient fait I'objet d’'une étude
épidémiologique. Cette étude était effectuée dans les 2 services de Neurochirurgie, lieu de
recueil des informations sur les dossiers médicaux. Une fiche d’exploitation ou d’observation
(présentée en annexe) était remplie a partir des données recueillies. Elle intégrait toutes les

variables épidémiologiques retenues pour I'étude.

2. Mode opératoire :

La procédure adoptée consistait en I'identification dans les registres d’hospitalisation des

deux services des patients portants le diagnostic de malformation de Chiari de type | ou Il, en
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recueillant minutieusement les numéros d’identification et les dates de sorties. Les dits numéros
d’identifications et les dates de sorties nous permettaient de retrouver les dossiers médicaux
d’hospitalisation des patients au niveau des archives. Ensuite nous procédions a la collecte des
informations récoltées dans les dossiers médicaux d’hospitalisations des patients afin de les

retranscrire immédiatement sur une fiche d’exploitation.

Les clichés d’imagerie médicale étaient immédiatement interprétés, photographiés, puis

les données rapportées sur la fiche d’exploitation.

3. Les variables d’étude :

3.1. Variables qualitatives :

Nous avons retenu comme variables qualitatives dans notre étude :
] Le sexe des patients ;
= Le mode d’évolution des malformations de Chiari | et Il ;

= Les antécédents personnels et familiaux des patients présentant une malformation de

Chiaril et ll ;
= Les signes fonctionnels des malformations de Chiari l et Il ;
= Les signes d’examen physique des malformations de Chiari l et Il ;
= Les signes d’examens complémentaires des malformations de Chiari l et Il ;
* Les indications, modalités et techniques opératoires des malformations de Chiaril et Il ;

] L’évolution.

3.2. Variables quantitatives :

Nous avons retenu comme variables quantitatives dans notre étude :
= L’age des patients ;

= La durée d’hospitalisation ;
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= La fréquence de la malformation de Chiari l et Il ;

= Le délai de diagnostic des patients présentant une malformation de Chiari | et Il.

4. Considérations éthique :

La présente étude était menée dans le cadre d’une recherche scientifique et pédagogique.
Elle était réalisée dans le respect total des reégles légales et éthiques encadrant le statut du

patient qui régissent les travaux scientifiques, se basant sur des données humaines.

5. Analyse statistique :

Nous avons utilisé le logiciel Microsoft Excel version 10 pour la confection de la base de
données et I’élaboration des graphes et tableaux. Les résultats des variables quantitatives
étaient exprimés en moyenne et ceux des variables qualitatives étaient exprimés en effectif (n)

ou en pourcentage (%).
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I. Caractéristiques épidémiologigues :

Durant la période d’étude allant du 01 Janvier 2009 au 31 Décembre 2017, 45 patients
ayant une malformation de Chiari type | ou Il étaient sélectionnés, a partir des archives des 2
services de neurochirurgie du CHU Mohammed VI de Marrakech. Cependant, seulement 40
patients répondaient aux critéres d’inclusion. Cing (5) patients, initialement inclus, étaient
exclus de notre étude parce qu’ils étaient asymptomatiques et ne nécessitant pas d’intervention

chirurgicale.

1. Fréquence :

1.1. Fréquence annuelle d’admission des malades :

La fréquence annuelle d’admission des malades présentant une malformation de Chiari |
ou Il étaient de 4,44 patients par an, avec un maximum de 11 patients en 2015. La figure 1
résume la fréquence annuelle d’admission des patients dans les deux services de neurochirurgie

du CHU Mohammed VI de Marrakech.

Nombre de cas

2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017

® nombre de cas

Figure 1 : Répartition des patients en fonction des années.
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1.2. Fréquence en fonction du type de malformation de Chiari :

Dans notre série, nous avons colligés 25 dossiers des patients atteints d’une
malformation de Chiari type | (62.5%) contre 15 dossiers des patients atteints d’une
malformation de Chiari type Il (37.5%). La figure 2 illustre la répartition des patients en fonction

du type de la malformation de Chiari.

Fréquence des patients

M Chiari

M Chiari ll

Figure 2 : Répartition des patients en fonction du type de malformation.

Parmi nos 40 patients, 23 étaient des enfants (moins de 18 ans) et 17 étaient des adultes

(plus de 18 ans).

La moyenne d’age de nos patients était de 18.88 ans, avec des extrémes allant de 01

mois a 69 ans.

La tranche d’age la plus touchée était de 0 a 10 ans et elle correspond a 22 des patients
sélectionnés dans notre étude (55%). Le tableau 1 résume la répartition des patients par tranches

d’age.
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La moyenne d’age des adultes était de 42.58 ans et celle des enfants était de 1,35 an.

La moyenne d’age des hommes était de 16.7 et celle des femmes a été de 20.32.

Tableau | : Répartition des patients en fonction de I’dge.

Tranche d’age 0-10 11-20 21-30 31-40 41-50 51-60 61-70
Nombre de cas 22 1 4 4 3 5 1
Pourcentage 55% 2.5% 10% 10% 7.5% 12.5% 2.5%

L’age moyen des patients atteints d’une malformation de Chiari type | était de 26.23,

avec des extrémes allant de 2 mois a 69 ans. Tandis que celui des patients atteints d’une

malformation de Chiari type Il est de 6.55, avec des extrémes allant de 1 mois a 56 ans. La

figure 3 représente I’dge des patients en fonction du type | ou Il de malformation de Chiari.
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Figure 3 : Age des patients selon le type de malformation.
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3. Le sexe :

Dans notre série, 24 patients étaient de sexe féminin soit 60% et 16 de sexe masculin soit

40% avec un sex-ratio de 1,5. La figure 4 illustre la répartition des patients par sexe.

Repartition des patients par sexe

femmes

B hommes
60%
= femmes

Figure 4 : Répartition des patients selon le sexe

Corrélation sexe-type de Chiari :

La corrélation entre le sexe et le type | ou Il de malformation de Chiari a montré une
prédominance du type | chez les patients de sexe masculin avec une fréquence de 68.75% des
cas, alors que chez les patients de sexe féminins le type Il était le plus noté avec une fréquence
de 41.67% des cas. La figure 5 résume la répartition des patients en fonction du sexe et du type |

ou Il de malformation de Chiari.
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B hommes M femmes

Chiari | Chiari ll

Figure 5 : Répartition des malades en fonction du sexe et du type | ou Il de Chiari.

Il. Caractéristiques cliniques :

1. Délai diagnostic :

Le délai diagnostic est le temps écoulé entre I'apparition du premier signe clinique et

I’hospitalisation du malade (confirmation du diagnostic).

Il s’est avéré que nos malades nont eu recours a l'unité de consultation, des deux
services de neurochirurgie du CHU Mohammed VI de Marrakech, qu’aprés une durée moyenne de
23 mois, avec des extrémes allant de 1 mois a 12 ans. Le délai diagnostic chez les enfants était

de 1 mois et 25 jours, et chez les adultes était de 2,48 ans.

2. Durée d’hospitalisation :

La durée moyenne d’hospitalisation des patients de notre étude était de 17.17 jours avec

des extrémes allant de 2 a 48 jours.
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3. Mode de découverte :

La découverte de la maladie était fortuite dans 11 cas, a I'occasion de la réalisation d’une
imagerie par résonnance magnétique effectuée pour des troubles sans rapport avec la
malformation de Chiari (dans le cadre du bilan polymalformatif d’un myéloméningocele ou bilan

étiologique d’une hydrocéphalie).

Dans 29 cas la découverte a été faite a I'occasion d’une recherche spécifique dont la

symptomatologie attire I’attention sur la région du trou occipital.

4. Motif de consultation :

Les douleurs représentaient le principal motif de consultation et ont été notées chez 20
patients soit une fréquence de 50% des cas. D’autres signes isolés ou associés aux douleurs ont
également été révélateurs de la maladie :

=  Macrocranie (7.5%) ;
=  Déficit neurologique (10%) ;
= Scoliose (5%).
La maladie a été révélée lors de la réalisation d’un bilan radiologique (IRM, TDM) dans

27.5% des patients, dans le cadre d’un bilan polymalformatif d’une Spina bifida ou bilan

étiologique d’une hydrocéphalie.

5. Antécédents :

L’anamneése, temps essentiel de tout examen clinique, a permis de préciser les
antécédents pathologiques suivants :
= La notion de cure de Spina bifida dans 17 cas ;
= La notion de DVP pour hydrocéphalie dans 7 cas ;
= La notion de consanguinité Ter degré est retrouvée dans 4 cas ;

= La notion de crises convulsives dans I’enfance dans 1 cas ;
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= La notion de méningite lymphocytaire dans 1 cas ;
= La notion d’un traumatisme cranien dans 1 cas ;
* La notion de paralysie de I’hémilarynx droit dans 1 cas.

Le reste de I’échantillon (50%) n’a pas présenté d’antécédents particuliers notamment pas

de cas similaire dans la famille.

Le tableau 2 résume les effectifs et les pourcentages des antécédents des patients de

notre étude.

Tableau Il : Répartition des patients selon les antécédents.

ATCDs Nombre de cas Pourcentage

Consanguinité 1er degré 4 10%

Cure de Spina bifida 17 42.5%
DVP pour hydrocéphalie 12 30%

Crises convulsives 1 2.5%
Traumatisme cranien 1 2.5%
Paralysie de I’hémilarynx droit 1 2.5%
Méningite lymphocytaire 1 2.5%

6. Les signes fonctionnels :

La symptomatologie de la malformation de Chiari de type | et Il est variable et les signes
révélateurs, orientant parfois vers la région cervico-occipitale, sont essentiellement dominés
par :

6.1. Syndrome douloureux :

La symptomatologie douloureuse était exprimée chez 26 patients soit une fréquence de

65% des cas (figure 6). Il s’agit de :

= (Céphalées dans 11 cas soit (27.5%) ;
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=  Cervicalgies dans 6 cas soit (15%) ;

= Dorsalgies dans 3 cas soit (7.5%) ;

= Névralgies cervico-brachiale dans 5 cas soit (12.5%) ;
= Lombalgies dans 1 cas soit (2.5%) ;

= Torticolis dans 8 cas soit (20%).
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Figure 6 : Le syndrome douloureux dans notre série.

6.2. Syndrome vestibulaire et auditif :

IIs se manifestent sous forme de trouble de I’équilibre avec tendance a la chute, trouble
de la marche, sensation vertigineuse avec trouble de I'audition. Dans notre étude, 13 patients

présentaient des troubles cochléo-vestibulaire soit 32.5%.

6.3. Troubles moteurs :

Une impotence fonctionnelle secondaire au déficit moteur a été trouvée chez 29 patients

colligés dans notre série. Le déficit moteur était localisé au niveau :

. Des 4 membres dans 5 cas soit 12.5%;

=  D’un hémicorps dans 5 cas soit 12.5%;
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= Des 2 Ml dans 3 cas soit 7.5%;
= Des 2 MS dans 13 cas soit 32.5%;
. D’un seul membre dans 3 cas soit 7.5%.

6.4. Trouble sensitifs :

Les troubles sensitifs étaient présents chez 13 patients colligés dans notre étude, soit
une fréquence de 32,5% des cas. lls se traduisaient sous forme de picotement, fourmillement,
engourdissement, paresthésie, hypoesthésie, sensation de brulure, d’étau ou de décharge
électrique et intéressaient :

* Les membres supérieurs dans 6 cas (15%) ;
= Les membres inférieurs dans 3 cas (7.5%) ;
= Un hémicorps dans 2 cas (5%) ;

= Un dermatome thoracique dans 2 cas (5%).

6.5. Troubles visuels :

5% de nos patients soit un effectif de 2 cas ont été admis avec troubles visuels a type

d’une baisse de I'acuité visuelle et de diplopie.

6.6. Troubles respiratoires :

Les troubles respiratoires étaient soulignés chez 2 patients dans notre étude et ils se

manifestent sous forme de dyspnée et d’apnées de sommeil.

6.7. Autres signes fonctionnels :

Le tableau clinique des patients a été marqué par la présence d’autres symptomes :
] Une macrocranie est notée chez 11 patients (27.5%) ;
= Un syndrome d’HTIC est noté chez 8 patients (20%) ;
» Dysphagie est notée chez 3 patients (7.5%) ;
= Dysphonie est notée chez 1 patient (2.5%) ;

» Troubles sphinctériens chez 2 patients (5%) ;
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=  Amyotrophie distale est notée chez 5 patients (12.5%).

Le tableau 3 présente les signes fonctionnels chez les patients dans notre série au

moment du diagnostic.

Tableau lll : Les signes fonctionnels de nos patients.

Nombre de cas Pourcentage %
Syndrome douloureux : 26 65
-Céphalées 11 27.5
-Cervicalgies 6 15
- Dorsalgies 3 7.5
- Névralgies cervico-brachiale 5 12.5
- lombalgies 1 2.5
- Torticolis 8 20
Impotence fonctionnelle: 29 72.5
- Des 4 Mb 5 12.5
- D’un hémicorps 5 12.5
- Des 2 MI 3 7.5
- Des 2 MS 13 32.5
- D’un seul Mb 3 7.5
Troubles sensitifs : 13 32.5
- Des 2 MS 6 15
- Des 2 MI 3 7.5
- D’un hémicorps 2 5
- D’un dermatome thoracique 2 5
Syndrome vestibulaire et auditif 13 32.5
Troubles visuels 2 5
Troubles respiratoires 2 5
Macrocranie 11 27.5
Syndrome d’HTIC 8 20
Dysphagie 3 7.5
Dysphonie 1 2.5
Amyotrophie 5 12.5
Troubles sphinctériens 2 5
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7. Examen physique :

Dans notre série, 8 patients avaient un examen physique normal et 32 patients

présentaient des anomalies.

7.1. L’examen général :

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

associés ou de dysmorphies trés évocatrices :
= Des trouble de conscience avec un score de Glasgow 13/15 est retrouvé chez un seul
patient ;
= Une polypnée avec un tirage sus sternal dans 2 cas ;
* Une cyphoscoliose dorsal ou scoliose dorso-lombaire est noté chez 10 cas ;
] Un pied bot, LCH dans 3 cas. ;
* Une macrocranie chez dans 11 cas ;

7.2. L’examen neurologique :

L’examen neurologique chez nos patients avait permis d’objectiver :

= Des troubles de la marche chez un seul patient ;

= Des troubles moteurs a type de :

Tétraparésie dans 5 cas ;

Hémiparésie dans 5 cas ;

Paraparésie dans 3 cas ;

— Biparésie dans 14 cas ;

Monoparésie dans 2 cas.
= Un syndrome pyramidal est retrouvé chez 15 patients :

— Un syndrome hémi-pyramidal dans 7 cas ;
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— Un syndrome tétra-pyramidal dans 5 cas ;
— Un syndrome para-pyramidal dans 3 cas.
= Des troubles sensitifs objectifs a type de :
— Dissociation syringomyélique : 8 cas
= Des troubles cochléo-vestibulaires dans 12 cas ;

= Atteinte des paires craniennes est noté dans 19 cas avec un pourcentage de 47,5% :
- Atteinte du nerf vague X (trouble de déglutition) est retrouvée dans 7 cas
— Atteinte du nerf cochléo-vestibulaire VIl rapportée dans 6cas.
- Atteinte du nerf glossopharyngien soulignée dans 2 cas ;
— Atteinte du nerf spinal Xl (incapacité a soulever les épaules) décrite dans 1 cas ;
— Atteinte des nerfs oculo-moteurs lll et VI (diplopie et strabisme) constatée dans 2 cas.
— Atteinte du nerf trijumeau V retrouvée dans 1 cas.
— Nystagmus est retrouvé chez 3 patients.

=  Amyotrophie a localisation distale des mains est retrouvée chez 5 patients, intéressant

essentiellement les muscles de la loge thénar et hypothénar.

Le tableau 4 résume les signes d’examen physique.
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Tableau IV : Les signes d’examen physique des patients de notre série.

Les signes physiques

Nombre de cas

Pourcentage (%)

Examen général :

- Trouble de conscience 1 2.5
- Polypnée 2 5
- Cyphoscoliose 10 25
- Macrocranie 11 27.5
- Pied bot, LCH 7.5
- Raideur cervical 6 15
Trouble de la marche 1 2.5
Déficit moteur :
- Tétraparésie 5 12.5
- Hémiparésie 5 12.5
- Paraparésie 7.5
- Biparésie 14 35
- Monoparésie 2 5
Syndrome pyramidal :
- Hémi-pyramidal 7 17.5
- Tétra-pyramidal 12.5
- Para-pyramidal 3 7.5
Dissociation syringomyélique 8 20
Troubles cochléo-vestibulaires 12 30
Atteinte des paires craniennes : 19 47.5
- Nerf vague 7 17.5
- Nerf cochléo-vestibulaire 6 15
- Nerf glosso-pharyngien 2 5
- Nerf spinal 1 2.5
- Nerf oculomoteurs Il et VI 2 5
- Nerf trijumeau 1 2.5
- Nystagmus 3 7.5
Amyotrophie de la main 5 12.5
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lll. Examens paracliniques :

1. Buts:

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

post thérapeutiques.

2. Moyens:

La radiographie de la CCO et du rachis permet d’apprécier I’état anatomique de la
charniere (malformations de Chiari et les malformations associés), et du rachis (scoliose,

cyphose, dysraphie lombo-sacrée).

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

I’existence ou non d’une hydrocéphalie.

2.1. IRM cranio-cervicale :

Est un examen incontournable qui a supplanté les autres examens radiologiques, réalisée
chez tous nos patients (100%). Elle a permis dans tous les cas de confirmer le diagnostic de la

malformation de Chiari.

2.2. TDM cranio-cervicale :

Bien que moins performante pour le diagnostic de la malformation du Chiari, elle garde
ses avantages dans |’exploration de I’étage sus-tentorielle, a la recherche d’hydrocéphalie
surtout, et pour mettre en évidence les anomalies osseuses de la CCO, ou comme alternative en

I’absence de moyens.

Dans notre série, elle était réalisée chez 27 patients (67.5%).

2.3. Radiographie standard :

La radiographie du rachis cervical reste un examen cardinal pour le diagnostic des

malformations osseuses et a été pratiquée chez nos 21 patients soit 52.5%. Elle perd son intérét
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en faveur de nouvelles techniques de neuroradiologie, d’'un apport supérieur et permettant
I’exploration des structures osseuses et nerveuses dans le méme temps avec une meilleure
précision.

La radiographie du rachis dorso-lombaire est réalisée chez 27.5% des patients.

2.4. Les investigations neurophysiologiques :

N’ont pas encore gagné leur place comme un examen courant. L’électromyogramme a été
réalisé chez un seul patient avec mise en évidence d’un syndrome de la corne antérieur localisé

au MS.
3. Résultats :

Les anomalies rencontrées dans notre série sont :

3.1. Les anomalies nerveuses :

> Malformation de Chiari :

Dans notre série, 25 patients sont porteurs d’une malformation de Chiari type | soit

62.5%, et 15 patients sont porteurs d’une malformation de Chiari Il soit 37.5%.

Une malformation de Chiari isolé a été retrouvé chez 2 patients soit 5%. Chez les autres

patients elle a été associé a d’autres anomalies telle une hydrocéphalie ou a une syringomyélie.
> Hydrocéphalie :

Dans notre série, 24 patients sont porteurs d’une hydrocéphalie associée soit 60% des

cas. Elle présente chez 12 patients avec Chiari | (30%) et 12 patients avec Chiari Il (30%).
> Syringomyélie :

14 patients ont présentaient une syringomyélie (35% des cas), 12 patients avec Chiari |

(30%), et 2 patients avec Chiari Il (5%).
> Sténose de I'aqueduc de Sylvius :

Elle a été trouvée chez un seul patient avec Chiari I.
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3.2. Les anomalies osseuses :

15 patients de notre série étaient porteurs d’anomalies osseuses (37.5%). 13 patients
avec Chiari | (32.5%), et 2 patients avec Chiari Il (5%). les différentes anomalies osseuses sont

présentées comme ceci :

=  Chez les patients avec Chiari | :

» Cyphoscoliose dorso-lombaire : 1 cas (2.5%)
= Cyphoscoliose dorsal : 2 cas (5%)

= Scoliose dorsal : 6 cas (15%)
*  Scoliose dorso-lombaire : 1 cas (2.5%)
= Hyperlordose cervical : 1 cas (2.5%)
=  QOccipitalisation de I’atlas : 1 cas (2.5%)
= Impression basilaire : 2 cas (5%)

= Horizontalisation du clivus : 1 cas (2.5%)

=  Chez les patients avec Chiari Il :
* Malformation vertébrale de L2 a type de V en papillon chez un patient.

= Une fosse cérébrale réduite chez un patient.
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Figure 7 : Coupe sagittale en séquence t1 d’une IRM occipito-cervicale montrant

une malformation de Chiari type Il associée a une hydrocéphalie triventriculaire.
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Figure 8: Coupe sagittale en séguence T2 d’une IRM occipito-cervicale montrant

une malformation de Chiari type | associée a une hydrocéphalie tétraventriculaire.
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Figure 10 : Coupe sagittale d’une IRM occipito-cervicale en séquence T2 montrant une

malformation Chiari | associée a une syringomyélie de localisation cervico-dorsale
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Figure 11 : Coupe sagittale en séquence T2 d’une IRM occipito—cervicale montrant une

malformation Chiari | associée a une syringomyélie cervicale.
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Figure 12 : Coupe sagittale en séguence T2 d’une IRM médullaire montrant une descente des

amygdales cérébelleuses comblant le trou occipital et arrivant en regard du corps de C2,

associée a une cavité syringomyéligue étendue entre D4 et D11et myéloméningocéle lombo-

sacrée.
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cérébelleuses comblant le trou occipital et arrivant en regard du corps de C2, associée a une

cavité syringomyélique étendue entre D4 et D11et myéloméningocéle lombo-sacrée.
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Figure 14 : Coupe coronale d’une IRM en séguence T1 montrant une hydrocéphalie avec

malformation de Chiari type I.
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Figure 15: Coupe sagittale d’une IRM occipito-cervicale en hyposignal T1 (A), hypersignal T2 (B)
montrant une cavité syringomyélique centro-médullaire cervico-dorsale étendue de C1 a D11
par obstacle extra médullaire, associée a une malformation de Chiari type I, et une lordose
cervicale et cyphose dorsale. (Service de radiologie CHU Med VI)

Figure 16 : Coupe axiale d’une IRM occipito—cervicale en séguence T2 Flair, montrant une
malformation de Chiari type Il avec une hydrocéphalie triventriculaire.
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Figure 17 : TDM cérébrale coupe sagittale (A) et axiale (B) montrant une malformation de Chiari
type | avec hydrocéphalie tri-ventriculaire d’amont intéressant les deux ventricules latéraux et le
3¢éme ventricule, sans signes de résorption trans—épendymaire.

(Service de radiologie CHU Med VI).

Figure 18 : TDM cérébrale coupe sagittale (A), coronale (B) et axiale (C) montrant un comblement
du trou occipital en rapport avec une hernie des amygdales dans le canal rachidien cervical
associée a une Hydrocéphalie triventriculaire passive.

(Service de radiologie CHU Med VI)
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IV. Traitement :

1. Buts:

Les objectifs de la chirurgie de la malformation de Chiari sont multiples :

= Lalevée de la compression bulbo-médullaire ;

= Le rétablissement d’un débit optimal du LCR entre le crane et les compartiments
= Vertébraux ;

= Larésolution d’'une syringomyélie associée ;

=  Cure des malformations osseuses associées ;

= Le soulagement des plaintes du patient, et éviter leur aggravation.

2. Moyens :

2.1. Traitement médical et orthopédigue :

Un traitement médical d’attente : antalgiques, anti-inflammatoire, port de minerve était

parfois nécessaire.

2.2. Traitement chirurgicale :

=  En préopératoire :

Un interrogatoire et un examen physique complet avec un bilan biologique de base (NFS,
Glycémie, Urée-Créatinine, TP, TCK, Groupage) a la recherche d’une contre-indication a la

chirurgie étaient réalisés au cours d’une consultation de pré-anesthésie.
A noter que les risques de la chirurgie sont expliqués aux malades et a leurs familles.
= Décompression cranio—occipital :

Les interventions portant sur la malformation de Chiari ont consisté a la décompression
du trou occipital par voie postérieur. Tous les patients de notre série ont été bénéficiés d’une

décompression du trou occipital en position décubitus ventral.
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La technique opératoire proposée dans ce type de chirurgie se déroule comme suit :

= |nstallation du patient :

Patient sous anesthésie générale, en décubitus ventral, intubation orotrachéale, téte sur

tétiere, badigeonnage et drapping (figure 19).

P

Figure 19 : Installation du patient en décubitus ventral téte en hyperflexion.

= Voie d’abord :

L’incision est linéaire médiane occipito-cervicale aprés infiltration par xylocaine
adrénalisée, elle s’étend de la protubérance occipitale externe en haut jusqu’a I'épineuse de C2
en bas, suivie d’une dissection des muscles para-vertébraux (environ 1,5 cm des 2 coOtés de la

ligne médiane) et mise en place des écarteurs (figure 20).
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Figure 20 : Préparation de l'incision nucale médiane (tracé de I’incision).

= Craniectomie et laminectomie :

Une craniectomie sous occipitale est réalisée ne dépassant pas 3 cm en moyenne, Suivie

d’une laminectomie de C1, étendue parfois a C2 ET C3 (figure 21).

Figure. 21: Aprés une incision médiane occipitocervicale, dissection des muscles

Para-vertébraux, craniectomie sous occipitale et résection de I’arc postérieure de C1.
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e Ouverture de la dure mére :

L’ouverture de la dure mére se fait en Y sans ouverture de I’'arachnoide (figure 22).

Figure. 22 : Ouverture durale et dissection d’une zone d’arachnoidite foraminale recouvrant

les amygdales. Libération de la filiere ventriculaire.

= Coagulation des amygdales cérébelleuse :

La coagulation des amygdales cérébelleuses est réalisée chez 6 patients avec Chiari | et

chez 4 patients avec Chiari Il
= Plastie durale d’agrandissement :

Elle a pour but la formation d’une nouvelle grande citerne, elle est réalisée chez tous les

malades a I'aide de I’'aponévrose cervicale superficielle (figure 23).
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Figure 23: Plastie durale d’agrandissement a I’aide d’un lambeau de fascia lata.

= Fermeture :

La procédure s’achéve par une fermeture étanche des différents plans, aponévrotique

sous cutanée et cutanée.
=  Dérivation ventriculo-péritonéale :

Elle permet de traiter I’hydrocéphalie, réalisée chez 24 malades de notre série qui sont

tous porteurs de malformation de Chiari associée a une hydrocéphalie importante.
=  En post opératoire :

Les patients étaient surveillés en post opératoire en une unité de réanimation pendant

24h selon I’évolution.

Un traitement antibiotique prophylactique pour prévenir le risque infectieux et un

traitement antalgique étaient systématiquement prescrit chez tous les patients.
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Des soins locaux journaliers de la plaie étaient réalisés.
» Rééducation :
Une rééducation physique est indiquée pour les patients ayant un déficit neurologique.

3. Indications :

L’indication chirurgicale est posée chez tout malade symptomatique et devant
I’évolutivité ou I'aggravation de la maladie. Tous les patients de notre série ont été traités

chirurgicalement.
V. Evolution :

1. Evolution a court terme :

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

favorable en général, ce qui se reflete d’aprés notre étude :
= Mortalité : un déces post opératoire secondaire a une méningite.

= Complications : un malade (2.5%) a présenté une fistule du LCR compliquée d’une
méningite jugulée par le traitement médical. Et un autre malade (2.5%) a présenté en
postopératoire immédiat des cervicalgies trés intenses avec raideur de la nuque sans
signes infectieux clinique et biologique (réaction méningée aseptique). Des céphalées et
cervicalgies sont notées chez la majorité des patients (80%), traitées par des antalgiques

palier 2.
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Tableau V : Les complications a court terme chez les patients de notre série.

Complications Pourcentage %
Mortalité 2.5%
Fistule du LCR 2.5%
Raideur de la nuque avec cervicalgies intense 2.5%
Douleurs post opératoires 80%

2. Evolution a moyen terme :

L’évaluation clinique et radiologique a été réalisée en post-opératoire au cours d’un suivi
en consultation, les malades ont été évalué 1 mois apres la chirurgie, 3 mois puis 6 mois. Une

IRM cérébrale a été demandée aprés 3 mois en post —opératoire.
Malheureusement 5 patients ont été perdus de vue.

= |’amélioration a été la régle, puisque chez 26 patients, soit 76.5 % les résultats sont

jugés bons a moyen terme.
= La stabilisation de I’état neurologique a été le cas chez 8 patients, soit 23.5 %.

= L’aggravation : Aucun cas d’aggravation des signes fonctionnels.
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3. Evolution a long terme :

Malheureusement, le devenir lointain des malades n’a pu étre apprécié chez tout patients.

Figure 24 : Coupes sagittales d’une IRM cervico-occipitale en séquence T2 chez un patient

porteur d’une malformation Chiari I,

1 : En préopératoire

2 : Evolution apres 2 ans, montrant la formation d’une néo-grande

citerne et la réduction du volume de la syringomyélie cervicale.
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Figure 25 : Coupes sagittales d’une IRM cervico-occipitale, séquence T2 chez un patient porteur

d’une malformation Chiari type 1,

1 : En préopératoire

2 : Evolution aprés 2 ans, montrant la formation d’une néo-grande

citerne et la disparition de la syringomyélie cervicale
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|. Historique :

Hans Chiari (1851-1916) est un autrichien, fils du célebre gynécologue J.P.L Chiari et
frére de I’oto-rhino-laryngologue Ottokar Chiari [14]. Il obtint son diplome en médecine en 1875
et devint assistant du pathologiste autrichien Karl Rokitanski a I’institut de pathologie de Vienne.
Hans Chiari devint professeur de pathologie a Prague en 1882 et a Strasbourg en 1906 [15]. Son
travail initial sur les malformations de Chiari, intitulé « les altérations du cervelet résultant de
I’hydrocéphalie cérébrale », fut publié pour la premiére fois dans le journal Deutsche

Medizinische en 1891 [3].

Entre 1891 et 1896, il publia deux rapports similaires sur la hernie du rhombencéphale,
et fournit des descriptions pathologiques détaillées du cervelet et du tronc cérébral sur la base
des observations d’autopsie, avec descente du cerveau postérieur par le foramen magnum
associée a I’hydrocéphalie [1, 3].

Les malformations osseuses ont été les premiéres a étre reconnu : I'assimilation de I'atlas

a été décrite par Colombo en 1572 et I'impression basilaire par Ackermann en 1790 [16].

Huit ans avant (1883) la publication de Hans Chiari, John Cleland (1835-1925), poéte,
professeur, darwiniste, chirurgien et anatomiste, a décrit les résultats physiopathologiques d’un
nourrisson atteint de spina bifida et d’hydrocéphalie semblables aux cas de malformation type Il

de Chiari.

Cleland conclut que la dysgénésie primaire du tronc cérébral était responsable de la
malformation, et doutait que I’hydrocéphalie était évidemment d’origine beaucoup plus tardive,
lorsque les différentes parties du cerveau se formaient déja. Malheureusement, son travail fut
passé inapercu [9, 17].

La premiére description détaillée de la malformation de la charniére cervico-occipitale a
été faite par Hans Chiari en 1891, rapportant le cas d’une jeune femme de 17 ans décédée d’une
fievre typhoide. Elle souffrait d'hydrocéphalie mais ne présentait aucun symptome bulbaire ou

médullaire. Ce premier type qu’il a décrit, et qui prendra par la suite le nom de malformation de
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Chiari de type | était caractérisé par une élongation des amygdales cérébelleuses et des parties
médiales des lobules inférieurs du cervelet, sous forme de projections coniques accompagnant

le bulbe dans le canal rachidien [16].

En 1894, Julius Arnold (1835-1915), ancien éléve de Rudolf Virchow et diplomé a
Heidelberg, publia un article décrivant le cas d’un nouveau-né porteur d’un spina bifida
lombosacré et des déformations des extrémités inférieures et des visceres. Il souligna que dans
ce cas, la partie inférieure du cervelet est prolongée a mi-chemin dans le canal rachidien, avec
absence d’atteinte médullaire et d’hydrocéphalie [4]. Arnold suggéra qu'il est probable que dans
les cas de spina bifida lombo-sacré, des changements similaires peuvent souvent étre produits
dans les parties supérieures du systéme nerveux central [18]. Hans Chiari se référa a ce cas dans
sa publication de 1895 (dans laquelle il reconnut les travaux d’Arnold et Cleland), et crut que la
formation anormale du rhombencéphale en présence d’un spina bifida était semblable a sa

classification de type Il

En 1896, Hans Chiari continua ses travaux basés sur des observations autopsiques et
signala une grande série de cas (14 cas) de malformations qu’il subdivisa en groupes selon le

degré de la descente du cervelet et du bulbe [1]:

e Le groupe 1 : comprend toute malformation de Chiari quel que soit le degré de la hernie,
mais a I'exclusion du Myéloméningocéle lombaire associé ou de I’encéphalocele occipito-
cervicale. Ceci est subdivisé en catégories congénitales et acquises avec des associations
cliniques spécifiques.

e Le groupe 2: comprend toute malformation de Chiari associée a une myélodysplasie

lombaire. En outre, ce type peut étre associé ou non a une syringomyélie.

e Le groupe 3: comprend toute malformation de Chiari, quelle que soit le degré de la
hernie, mais avec une encéphalocele occipito-cervicale associée. Il peut étre associé ou
non a la syringomyélie.

En 1907, deux éléves d'Arnold (Schwalbe et Gredig), furent une analyse des anomalies du
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développement du cervelet, du cerveau et de la partie cervicale de la moelle épiniere associée au
spina bifida [19, 20]. Ills attribuérent I'allongement cérébelleux a la déformation d’Arnold et la
déformation médullaire a la définition de Chiari, ignorant ainsi la description originelle de la
malformation de Chiari de type Il qui incluait des déformations cérébelleuses et médullaires. Ils

associérent ainsi les deux noms dans la notion de malformation d’Arnold Chiari [21].

Vingt-cing ans plus tard, en 1932, CJ Van Houweninge Graftidijk annonca la premiére
tentative de correction chirurgicale de cette déchéance, dans sa thése de doctorat en médecine

intitulée « Over hydrocéphalie » [22].

L’intérét pour ces malformations augmenta en 1935, aprés que Russell et Donald aient
introduit la notion de malformations de Chiari dans la littérature anglophone [22]. lls décrivirent
dix nourrissons avec une malformation de Chiari de type Il envoyés au laboratoire pathologique

de I'hopital de Londres, et utilisérent le terme malformation d’Arnold Chiari.

Les cas adultes de malformations de Chiari n'ont été décrits qu’en 1938, lorsque Mc
McConnell et Parker (23) rapportérent cing cas, tous avec hydrocéphalie et symptomes
neurologiques, chez qui une exploration chirurgicale a été pratiquée, une procédure d’autopsie a

été réalisée dans trois cas [23].

Dans la méme année, Aring rapporta le cas d’un homme de 20 ans avec malformation de
Chiari de type | sans hydrocéphalie [24]. Le diagnostic avait été posé par exploration de la
charniére cranio-cervicale qui permis de constater que les amygdales cérébelleuses

descendaient jusqu’en C2. Le patient était décédé 18h aprés le geste chirurgical.

Malgré le fait que de nombreuses théories ont tenté de classer la malformation de Chiari,
la classification conventionnelle ne permet pas d’introduire des formes intermédiaires et ne tient
pas compte de la présence ou I'absence de syringomyélie, ce qui est important du point de vue
clinique, et de la gestion des résultats. Cette association a d'abord été reconnue par Russell et
Donald [22] en 1935 et par la suite par Gustavson et Oldberg en 1940 [25]. IIs ont décrivirent
deux cas de malformation d’Arnold Chiari avec syringomyélie dont le diagnostic a été posé en

préopératoire
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En 1941, Walsh et al soulignérent un autre cas dans lequel le diagnostic a été établi en
préopératoire, bien que des radiographies aient révélé la présence d’une invagination basilaire
[26].

En 1943, Lichtenstein fut le premier a mentionner la théorie d'une petite fosse
postérieure et souligna que la raison du déplacement vers le bas du rhombencéphale est

I’existence d’une fosse postérieure sous-développée [27].

En 1950, Gardner et Goodall, furent crédités de démontrer que la correction de la hernie
du rhombencéphale par la décompression sous-occipitale pourrait conduire a de meilleurs
résultats chirurgicaux [28]. En 1965, Gardner mis en évidence la fréquente association entre la
malformation de Chiari et la syringomyélie. Et il élabora une nouvelle conception
hydrodynamique de la physiopathologie, ouvrant ainsi des nouvelles possibilités thérapeutiques
[29].

Cependant, c’est au cours des années 1970 que le terme malformation de Chiari chez

I’adulte a gagné une popularité et de grandes séries ont été publiées [30, 31, 32,33].

Dans une série d'articles récents, Peach souligna la différence entre ces différents types
de malformations. Il réserva le terme "malformation d'Arnold-Chiari" pour le type Il, dans lequel
le vermis cérébelleux, la tige inférieure du cerveau, et le quatriéeme ventricule sont tous déplacés

caudalement dans le canal vertébral supérieur [34, 35].

En 1985, Aboulezz et al, utilisérent I'imagerie par résonnance magnétique et étudiérent
la position des amygdales cérébelleuses dans une population normale de 82 individus et chez 13
patients avec une malformation de Chiari (11 avec un type | et 2 avec un type Il). Dans la
population normale, la position variait de 2.8 mm sous le foramen magnum a 20 mm au-dessus,
alors que pour les patients atteints de malformations de Chiari, elle s’étendait a 5 mm ou plus en

dessous du foramen magnum [36].

En 1991, Pilay et al, présentérent une nouvelle classification de malformation de Chiari

prenant en compte la syringomyélie mais étant indépendante du degré de la hernie [37].
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En 1998, Iskandar et al, proposérent la « malformation de Chiari Zéro » pour caractériser
un type de syringomyélie qui présente des symptomes classiques de malformation de Chiari de
type | avec peu ou pas de hernie [38].

En 2010, Kim et al, décrivirent la « malformation de Chiari 1.5» comme une forme

avancée du type | [39].

Il. Définitions :

1. La malformation de Chiari type | [40, 41]:

La malformation de Chiari type | se caractérise par un allongement des amygdales et des
divisions médiales des lobules inférieurs du cervelet en des projections sous forme de cone qui

accompagnent la moelle allongée dans le canal rachidien.

Une association avec, une compression de la jonction bulbo-médullaire, une
syringomyélie (dans 25 a 50% des cas), une hydrocéphalie (dans 15 a 25% des cas), ou une

malformation osseuse de la CCO est possible.
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Figure 26 : Coupe sagittale médiane démontrant le déplacement du Cervelet

dans la malformation de Chiari type | [42].

47



Les malformations de la charniére cervico-occipitale Chiaril et Il

2. La malformation de Chiari type Il [40, 41]:

La malformation de type Il est une malformation complexe impliquant le cerveau
postérieur, la moelle épiniére et les structures mésodermiques. Ce type comprend le
déplacement vers le bas de la moelle, le quatrieme ventricule et le cervelet dans le canal cervical,
et 'allongement du pont et le quatrieme ventricule (figure 27). Cette malformation résulte d’une

dimunition chronique de la pression du LCR.

La malformation de Chiari type Il est presque habituellement observé chez le nourrisson
et I’enfant, qui présentent toujours une myélocéle ou myéloméningocéle cervical, lombaire ou

lombosacrée.

Figure 27 : Présentation schématigue de la malformation de Chiari type I

(Pediatric Neuroimaging, by A. James Barkovic)
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3. La malformation de Chiari type Il :

La malformation de Chiari Ill est la plus rare des malformations de Chiari, et elle est
associée a un pronostic plus grave (déces précoce ou handicap sévére chez les survivants a long

terme) [43].

Il s’agit d’'une hernie du contenu de la fosse cérébrale postérieure au dessus du canal
cervical et a divers degrés a travers une encéphalocele cervico-occipitale, considérée par I'auteur

comme une conséquence d’une hydrocéphalie.

L’encéphaloceéle doit étre distinguées des myéloméningoceles cervicales hautes, qui

peuvent avoir le méme aspect superficiel.

Figure 28 : Encéphalocéle occipitale chez un nouveau-né avec une malformation de Chiari type

Il [44].
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Figure 29 : Coupe IRM sagittale (A), axiale (B) et coronale séquence pondéré en T2 montrant une

méningo-encéphalocele cervicale. Le pole occipital (fleche blanche) repose sur le cervelet [45].

4. La malformation de Chiari type IV :

Correspond a une aplasie ou hypoplasie cérébelleuse, associée a une aplasie de la tente
du cervelet. Chez les patients porteurs de malformation de Chiari type IV, la fosse postérieure

est relativement normale et il n'y a pas de hernie cervicale [41].

5. La malformation de Chiari type O :

Elle se définit par la présence d’une syringomyélie qui se résout aprés la décompression
de la fosse cérébrale postérieure en absence d’une ectopie amygdalienne. La malformation de
Chiari de type 0 est caractérisée par une fosse cérébrale postérieure trop petite, ce qui va étre a

I'origine de cette descente des amygdales cérébelleuses dans le foramen magnum [46].

6. La malformation de Chiari type 1.5 :

Se caractérise par une descente caudale des amygdales cérébelleuses et du tronc

cérébral, sans hernie du quatriéme ventricule ou du vermis, la différenciant du type | [47, 48].

Les études sur les malformations de Chiari de type 1.5 étaient rares et leurs

manifestations cliniques ainsi que les résultats chirurgicaux n’étaient pas clairs. De plus, les
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changements pathologiques de Chiari type 1.5 et de Chiari type | étaient similaires a I’exception

de la hernie du tronc cérébral [49].

7. La syringomyélie :

La syringomyélie est une affection chronique progressive rare d’étiologies diverses,

caractérisée par la présence de cavités intra-médullaires remplies de liquide cérébro-spinal [50].

Le terme de syringomyélie a été créé en 1928 par Ollivier D’Angers [51]. Elle est a
prédominance cervicale, d’extension dorsale secondaire le plus souvent. L’étiologie la plus
fréquente est la malformation de Chiari et spécifiquement la malformation de Chiari de type | qui
est le plus souvent associée a une syringomyélie. Une syrinx cervicale ou thoracique se produit
chez jusqu'a 40% des patients ayant une malformation de Chiari type Il avec myéloméningocele

[52].

L'hydromyélie est définie comme une dilatation du canal central de la moelle épiniére. Elle
est fréquemment associée a la syringomyélie dont la distinction est difficile méme a l'autopsie.
Pour tenir compte de cette réalité, certains auteurs utilisent le terme « syringo-hydromyélie » ou
« hydrosyringomyélie ». D’autres auteurs pensent qu’au cours d’une hydromyélie, la cavité
liquidienne est bordée complétement par I’épendyme. Par contre au cours de la syringomyélie, la

cavité liquidienne est intra-parenchymateuse sans bordure épendymaire [17].

D’innombrables travaux sont consacrés, ce qui permet de classer la syringomyélie selon

son étiologie en trois types [53] :

= Syringomyélie communicante ou foraminale, la plus fréquente, associée a des anomalies

congénitales ou acquises de la charniere cervico- occipitale ;

= Syringomyélie secondaire non communicante, soit post-traumatique, infectieuses ou

tumorale ;

= Syringomyélie idiopathique en I'absence des étiologies précitées, de petite taille et ne

nécessitant pas de traitement chirurgical en général.
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lll. Physiopathologie :

La cause exacte de la malformation de Chiari est méconnue. On pense que la

malformation se produit durant les premiers développements de I’embryon.

L’étiopathogénie n’est pas claire étant donné qu'il existe différentes théories.
Historiquement, elles ont été considérées comme étant des pathologies purement congénitales,
mais au cours des dernieres années, de tres fréquentes publications décrivent une origine
secondaire. Aucune théorie ne peut, par elle méme, expliquer toutes les altérations qui
apparaissent cliniquement. C'est la raison pour laquelle il existe la possibilité de liens entre les

différentes théories.

En général, cinqg théories possibles sont acceptées pour expliquer les formations

congénitales :

1. La théorie de la traction :

L'hypothése la plus populaire déclare que la malformation est le résultat de traction sur
les structures de la fosse postérieure, causé par la fixation de la moelle épiniére a la colonne
vertébrale sur le site d’un Spina bifida. La différence de taux de croissance de la colonne
vertébrale et la moelle épiniere crée la dislocation caudale de la moelle, des amygdales

cérébelleuses, du vermis, et du quatrieme ventricule [54, 55, 56, 57].

Une variante de cette conception est celle de Penfield [18] qui soutient que dans la
malformation de Chiari Il, le tronc cérébral et les amygdales sont tirés vers le bas, a travers le
foramen magnum, pendant la croissance, du fait que la moelle est attachée, chez les patients

avec myéloméningoceéle.

Cependant, cela n'explique pas le redoublement de la moelle. En outre, I'absence de

Spina bifida réfute cette hypothese.
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2. La théorie de la génétique moléculaire :

La théorie de la génétique moléculaire postule que les malformations de Chiari résultent
de défauts primaires dans la programmation génétique de la segmentation du rhombencéphale

et de la croissance des structures osseuses et craniennes associées [58, 59].

3. La théorie de la pulsion hydrodynamique :

Cette théorie postule que I'hydrocéphalie est responsable de la hernie des structures de
la fosse postérieure. Dans les années 1950 et au début des années 1960, Gardner a présenté sa

théorie hydrodynamique, qui a ensuite été modifiée par Williams [60].

La théorie de Gardner a déclaré que dans I'embryologie normale, les pulsations du LCR du
plexus choroide (précédemment décrites par Bering) jouent un réle important dans I'expansion
du tube neural [61]. Selon Gardner, ces pulsations contribuent au développement des voies
arachnoidiennes, ainsi que la modélisation de I’expansion cérébrale. Il croyait que I'équilibre
entre le flux pulsatile du plexus choroide dans le quatriéeme ventricule et en supra-tentoriel
dirigeait la croissance du cerveau différemment. Par conséquent, si les pulsations du quatriéme
ventricule étaient hyperactives, la tente du cervelet serait poussée vers le haut, et une
malformation de Dandy-Walker pourrait se développer. Inversement, si les pulsations supra-
tentorielles étaient hyperactives, la migration tentorielle devient telle que la fosse postérieure est
petite, ce qui permet le développement d'une anomalie de Chiari. En outre, les points de
circulation de LCR du quatrieme ventricule resteraient fermés, déviant la circulation du LCR vers

I'obex et provoquant ainsi la syringomyélie [61].

Basé sur des données expérimentales en utilisant des mesures manométriques chez des
patients normaux et patients atteints de MC-I, Williams [62] a élargi |la théorie de Gardner en
suggérant que des manceuvres de Valsalva entrainait une congestion veineuse épidurale et
intracranienne ainsi que la pression intra spinale augmente, provoquant une circulation a la fois
céphalique et caudale. Alors que I'écoulement dans le compartiment cranien ne rencontre

aucune résistance, I’écoulement caudal est retardé par des adhérences du rhombencéphale et
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I'obstruction des points de sortie, créant ainsi une différence de pression entre les
compartiments cranien et spinal. Cette différence de pression peut durer quelques secondes et
entrainer une aggravation de l'impaction du rhombencéphale et la syringomyélie. Des mesures
répétées sont été effectuées apres décompression chirurgicale, montrant I'équilibre des
pressions dans les deux compartiments, ce qui est, a son tour, en corrélation avec une

amélioration clinique.

Williams pense que le traumatisme obstétrical est un facteur étiologique de la malformation
de Chiari I. Il a comme conséquence un cedéme tonsilaires et des adhérences arachnoidiennes,
probablement favorisés par une déformation excessive du crane. Ceci conduit a un blocage de la

circulation et impaction secondaire des amygdales cérébelleuses dans le foramen magnum.

Des études antérieures ont suggéré qu’une syringomyélie dans le cadre de CM-I se
produit a partir de LCR obstrué au niveau du foramen magnum en raison d’une hernie
amygdalienne. Selon Gardner et Goodall [28] et Williams [63], bien que différents mécanismes
proposés, cette obstruction entraine I'entrée du LCR dans le canal central et le développement
d’une syrinx spinale. Selon Oldfleld et Coll [64], une obstruction du foramen magnum crée un
effet piston des amygdales sur le LCR spinal, ce qui augmente la pression sous-arachnoidienne,

entrainant le LCR dans la moelle épiniere.

4. Lathéorie de I’altération du flux :

La théorie du liquide oligocérébrospinal propose que fermeture défectueuse du tube
neural dans le développement précoce du feetus entraine une fuite du LCR, et donc une
insuffisance du volume cérébro-spinal pour distendre complétement le systéme ventriculaire

embryonnaire, qui conduit a une petite fosse postérieure et a une désorganisation cérébrale [65].

5. La théorie du developpement insuffisant de la fosse cérébrale postérieure :

Des preuves suggérent que certains patients atteints de CM-| ont une fosse postérieure

hypoplasique congénitale ou developpementale et un volume réduit de la fosse postérieure
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associé au sous-developpement de I’os occipital, ou un os occipital épaissi ou élevé [66, 67]. Il
est prouvé que cette petite fosse postérieure ne peut pas contenir le volume du cervelet,
conduisant ainsi a une hernie amygdalienne a travers le foramen magnum et a I’obstruction du
LCR. Les amygdales medialisées, I'obstruction du foramen de Magendie par une amygdale
cérébelleuse et la descente inférieure des amygdales pourraient etre le résultat direct de

I’hypoplasie de la fosse postérieure [68, 69].

IV. Epidémiologie :

1. Fréguence :

La fréquence des Malformations de Chiari est un parametre difficile a calculer avec
exactitude. Cependant, les progrés récents dans les modalités de neuro-imagerie et leur
utilisation répandue, ont conduit a une augmentation du nombre de patients présentant des

signes radiologiques d’une hernie amygdalienne, dont certains sont asymptomatiques [70].

Une étude était faite a New York par Milhorat en 1999, sur 12226 patients ayant subi une
IRM cranienne et cervicale, a montrée que la malformation de Chiari type | était retrouvée sur 68

IRM soit 0,55% des patients [53].

Dans notre série, nous avons colligé 40 cas sur une période de 9 ans. La fréquence
annuelle d’admission de nos patients était de 4.44 patient par an. Tandis que, BINDAL a rapporté
29 cas sur une période de 6 ans allant de 1986 a 1991, avec une fréquence annuelle de 4.8

patients par an [71].

De méme, LAKHAL ADIL a rapporté 54 cas, colligés au service de neurochirurgie du CHU
Hassan Il de Fes sur une période de 12 ans, allant de 2002 a 2013, avec une fréquence annuelle

de 4.5 patients par an [72].

Une autre étude faite en Roumanie par Balasa [74], sur les malformations de Chiari type I,

sur une période de 5 ans, a montré une fréquence annuelle de 3.4 patient par an.
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Selon la littérature, la malformation de Chiari de type | est la plus fréquente [8, 10, 71].
Dans notre étude, 62.5% des cas étaient porteurs de Chiari de type | et 37.5 % des cas étaient
porteurs de Chiari de type Il. Alors que Paulo Sergio [73], a rapporté dans son étude Brésilienne,

36% des cas de malformations de Chiari de type | et 64% des cas de Chiari de type Il

L’analyse de tous ces résultats montre que la fréquence de la pathologie est en
augmentation. Cela est surtout dii aux meilleures conditions de sa détection et de sa prise en

charge.

Le tableau 6 présente la fréquence des malformations de Chiari dans notre série en

comparaison avec les données de certaines séries de la littérature.

Tableau VI : Fréquence des malformations de Chiari selon la littérature.

- Fréquence
Auteurs Période Nombre de cas .
(patients/an)
LAKHAL ADIL (Feés) [72] 2002-2013 54 4,5
BINDAL (USA) [71] 1986-1991 29 4.8
Balasa et al (Roumanie) [74] 2008-2012 17 3.4
KLEKAMP et al (Allemagne) [75] 1985-2013 323 11.13
BRIAN. J (Canada) [76] 2003-2016 109 7,78
AGHAKHANI (France) [77] 1987-2000 157 11,21
OKTEM et al (Turkiye) [78] 2013-2015 100 4
Notre série 2009-2017 40 4,44

2. Age:

Les malformations de Chiari sont des affections qui peuvent s’observer depuis le plus
bas dge (en dessous de 10 ans) jusqu’aux ages les plus avancés (60 ans et plus). D’une maniere
générale, la malformation de Chiari de type | s’observe chez I’adulte et chez I’enfant, alors que

les malformations de Chiari de type Il sont souvent identifiées chez les enfants [77].
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La majorité des études réalisées auparavant a porté sur des sujets jeunes [76, 79, 80, 81,

82] (tableau 7).

PAULO SERGIO [73], a rapporté son expérience sur une série de 75 patients agés en

moyenne de 22.5 ans (extrémes de 2 a 70 ans), avec un dge moyen des adultes de 38 ans, et des

enfants de 7 ans. Dans notre étude, I’dge moyen des adultes était de 40,22 ans, et ce des

enfants était de 1.35 ans.

Une autre étude effectuée dernierement par BRIAN [76], chez des patients agés en

moyenne de 17.7 ans avec des extrémes allant de 2 a 61 ans. Dans cette étude, 68 patients

(62,4%) étaient des enfants (<de 18 ans) avec un age moyen de 10,3 ans, et 41 patients (37,6%)

étaient des adultes (= 18 ans) avec un age moyen de 29,9 ans.

Tableau VI : L’age moyen selon la littérature.

Auteurs Nombre de cas Age moyen (ans) Age extréme (ans)
BRIAN. J (canada) [76] 109 17,7 2-61
Alzate, et al. (New York) [82] 66 15 1-53
AGHAKHANI (France) [77] 157 38.3 16-75
MILHORAT (New York) [80] 364 24,9 -
PAULO. S (Brazil) [73] 75 22,5 2-70
HAID [83] 71 29,4 3-59
LAKHAL ADIL (Fes) [72] 54 36,5 29-51
BINDAL (USA) [71] 29 45 18-66
Notre série 40 18.88 1mois-69
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Figure 30: L ’dge moyen selon la littérature.

3. Sexe:

Il existe une concordance entre les auteurs concernant la prédominance féminine. Les

malformations de Chiari atteignent les femmes dans 55% a 75% des cas [71, 79].

Dans notre travail, nous avons noté une prédominance féminine (60%) avec un sex ratio

de 1.5, ce qui est en accord avec ce qui a été rapporté dans d’autres séries (tableau 8).

En 2016, BRIAN [76] a réalisé une série de 109 patients atteints de la malformation de

Chiari de type I. cette série a inclus 70% de femmes et 39% d’hommes.
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Tableau VIl : Répartition selon le sexe dans la littérature

Auteurs Nombre de cas Hommes (%) Femmes (%)

HAID [83] 71 32,80 66,20
BINDAL [71] 29 44 83 55,17
MILHORAT [80] 364 24,45 75,56
LAKHAL ADIL [72] 54 29,6 70,4
Balasa et al [74] 17 29.4 70.6
Alzate et al. [82] 66 39.4 60.6
BRIAN. J [76] 109 39 70
TUBBS [81] 50 60 40
TIZNITI [84] 87 55 45
Notre série 40 40 60

N

()]

&

€
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5

g B Hommes

B Femmes
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Figure 31 : répartition selon le sexe dans la littérature.
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V. Etude clinique :

Les malformations de Chiari peuvent étre latentes ou patentes, se révélant par une
multitude de symptomes d’installation progressive généralement, n’orientant pas toujours vers
la CCO et pouvant ainsi étre trompeurs, simulant des affections variables et retardant le

diagnostic, surtout en I’absence de signes neurologiques objectifs manifestes [85].

1. Délai diagnostique :

Le début trés insidieux, parfois atypique, la lenteur évolutive habituelle, les périodes de
longue quiescence et de rémission de I'affection, le caractére parfois trés banal des premiers
signes, expliquent assez bien que ces signes aient pu étre longtemps négligés, ce qui ameéne a

un retard de diagnostic [86].

La durée d’évolution représente un facteur pronostic important jugeant I’évolution en
post-opératoire. Une durée d’évolution inférieure a 5 ans est associée a un taux d'amélioration

post-chirurgicale favorable [87].

Dans notre série, la durée d’évolution moyenne est de 23 mois (entre 1 mois et 12 ans),

alors qu’elle était a 18 mois dans la série rapportée par PILLAY [88].

Dans une autre série rapportée par PARKER, la durée moyenne d’évolution était de 8 ans

(entre 6 mois et 41 ans) [89].

Le délai diagnostique est beaucoup moins long chez les enfants que chez les adultes
comme en témoigne I’étude de Nohria [90] a propos de 43 cas. Dans notre étude, Le délai

diagnostique chez les enfants était de 1 mois et 25 jours, et chez les adultes était de 2,48 ans.

Le tableau 9 présente le délai de diagnostic des malformations de Chiari dans notre série

en comparaison avec les données de certaines séries de la littérature.
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Tableau IX : Délai de diagnostic selon la littérature.

Auteurs Délai moyen de diagnostic Extrémes
TIZNITI [84] 1,4 an Quelques jours- 17 ans
PARKER [89] 8 ans 6 mois-41 ans
BINDAL [71] 9 mois I mois- 3 ans
PILLAY [88] 18 mois 6 mois- plusieurs mois
McGirt [91] 11 mois 5- 30 mois
LAKHAL. A [72] 2,7 ans Imois- 8 ans
Galarza [79] 3.1 ans 1 mois- 20 ans
Notre série 23 mois 1 mois- 2 ans

2. Mode de découverte :

La découverte de la malformation peut résulter d’une recherche spécifique chez un

patient dont la symptomatologie attire I’attention sur la région du trou occipital, mais elle peut

étre fortuite, a I'occasion d’une IRM effectuée pour des troubles sans rapport avec la

malformation [92].

Parmi les 68 cas identifiés en IRM par Elster et al. [93], 57 patients (84 %) avaient des

symptomes liés a la malformation de Chiari de type I. les données de notre étude rejoignent

ceux de la littérature vue que dans notre série, 72.5%

pouvant étre rapportés a la maladie.

des patients avaient des symptdomes

Parmi 49 cas identifiés chez I’enfant a partir des comptes rendus de 8262 IRM

craniennes, la malformation était devenue symptomatique entre 10 mois et 14 ans, le plus

souvent entre 5 et 10 ans [94].
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3. Motifs de consultation :

Les motifs de consultation sont tres diverses, pouvant comporter, a c6té de céphalées,
des symptomes plus spécifiques liés au retentissement de la malformation sur la partie

inférieure du tronc cérébral, du cervelet ou de la moelle cervicale haute [92].

Les motifs les plus fréquents correspondent a des douleurs cervico-occipitales, nucales,
des céphalées, survenant volontiers a I'effort, ou déclenchées par une hyperpression thoraco-

abdominale, I'antéflexion ou la toux [89].

Selon SICHEZ [86], la douleur apparait comme le mode de révélation le plus fréquent,

variable méme au cours de I’évolution chez le méme patient.

Dans notre étude, Les douleurs représentaient le principal motif de consultation et ont

été notées chez 32% des cas.

Carmel [21], a rapporté le cas d’une femme de 65 ans porteuse d’une malformation de

Chiari, et dont le motif de consultation était les troubles de la marche.

Des circonstances plus rares pouvant étre révélatrices : apnée de sommeil, bradycardie

sinusale, ou détresse respiratoire aigué [95, 96, 97].

4. Antécédents :

L’anamnése peut identifier des antécédents obstétricaux dans 5 a 15% des cas, a type de

naissance par forceps, traumatismes néonataux [89].

AGHAKHANI [79], a trouvé dans sa série de 157 cas, une forme familiale de la
malformation de Chiari, chez un patient qui avait son frére, sa sceur ainsi qu’un cousin germain
se présentaient avec la méme pathologie. Il a trouvé également, 8 patients (5.09 %) avaient une
histoire de naissance difficile avec utilisation de forceps et 3 autres avaient nécessité une
réanimation néo natale. 4 autres patients (2.5 %) avaient des antécédents de méningite, et 11

patients avaient des antécédents de traumatisme cranien ou cervical.
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PENFIELD [98], a rapporté le cas d’'une femme de 29 ans, atteinte de la malformation de
Chiari, et qui avait eu dans ses antécédents, une opération a I'dge de 3 ans pour Spina bifida
avec méningoceéle. En ce qui concerne notre étude, des antécédents de Spina Bifida ont été notés

dans 17 cas.

Une étude sur les anomalies congénitales a rapporté les mariages consanguins (44.74%)
comme un facteur de risque des anomalies du tube neural [99]. Dans notre étude, 10% des
patients ont une consanguinité parentale. Selon une autre étude faite par Sekhar [100] en 2017,

66.6% des patients atteints de malformation de Chiari Il ont une consanguinité parentale.

5. Signes fonctionnels :

Les signes et les symptomes des malformations de Chiari varient d’une personne a
I’autre. Certaines personnes peuvent étre asymptomatiques avec une découverte fortuite. Il est
difficile de classer I'extréme diversité des symptomes liés aux malformations de Chiari dans une
entité syndromique précise, car il existe souvent un chevauchement des signes entre les

différents syndromes [80].

Par rapport aux séries des adultes, ou seulement 14 a 30% des patients étaient
asymptomatiques [70, 93], 37 a 57% des enfants ne présentant aucun symptome au moment du

diagnostic initial de Chiari [94].

Les symptomes de Chiari impliquent diverses zones du systéme nerveux central. lls ont

été regroupés en plusieurs syndromes :

5.1. Syndrome douloureux :

= Céphalées :

Chez l'adulte, le symptome clinique prédominant est la douleur. Les céphalées
surviennent chez 15% a 75% des patients. La plupart des céphalées ont un profil spécifique :
céphalée sous-occipitale prolongée, aggravée par I'effort, la toux ou changements de position,

avec possibilité de radiation dans la région occipitale [101,102].
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Dans notre étude nous avons retrouvé des résultats approximativement similaires a ceux
soulignes dans la littérature. Nous rapportons 27.5% des patients qui présentaient des

céphalées.

Dans la série de Milhorat et al, les céphalées étaient notées dans 81 % des cas [80]. Dans
une autre série de 50 cas de Chiari de type |, PASCUAL [103] a noté que les céphalées étaient
présentes chez la moitié des patients au moment du diagnostic, mais elles se partageaient de
facon a peu pres égale entre, d’une part, des migraines et des céphalées de tension, et d’autre
part, des céphalées plus spécifiques, occipitales et sous-occipitales. Toutes ces céphalées

étaient exagérées par les efforts, la toux ou une manceuvre de Valsalva.

Dans la série de Gurbuz MS. et al [104], 29 patients sur 39, soit plus de la moitié des

patients atteints de la malformation de Chiari de type | ont des céphalées.

La céphalée reste également le symptome de présentation le plus fréquent chez I'enfant
comme chez I'adulte. La nature subjective et non spécifique de ce symptome nécessite
I'application des critéres stricts pour I'attribuer a la MC-I. Dans la plupart des cas, les céphalées
devraient étre situées en arriére, devraient étre de courte durée, et devraient étre exacerbés ou

reproduites avec une manceuvre de Valsalva [105, 106].

Plus récemment, en raison de la facilité du diagnostic et de la sensibilisation clinique
accrue, les cas pédiatriques sont de plus en plus signalés [90, 107]. Les jeunes enfants qui ont
de la difficulté a localiser la douleur peuvent tout simplement étre plus irritables, ce qui pourrait

évidemment avoir de nombreuses autres causes [108].
= Sighes cervicaux :

A type de cervicalgies ou de névralgie cervico-brachiale, fréquentes (50% des cas),
inauguraux dans 20% des cas [86], souvent asymétriques sans caractére radiculaire précis,
d’allure banales, parfois tenaces [85, 109]. Il peut également exister un torticolis a répétition,
des épisodes de blocages douloureux du cou, en rapport avec I’engagement chroniques des

amygdales [110].
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Dans notre étude, les cervicalgies étaient notées chez 15% des patients, et le torticolis
chez 20% des patients.

5.2. Le retentissement bulbaire :

Le retentissement de la malformation sur la partie inférieure du tronc cérébral peut étre
responsable d’anomalies du contrble de la respiration ou de la circulation. Les manifestations
qui en résultent sont parfois révélatrices, donnant lieu dans les cas les plus graves a un arrét
respiratoire ou a une mort subite. Des troubles de la déglutition peuvent aussi étre observés

[92].
= Troubles respiratoire :

La malformation de Chiari fait partie des causes a évoquer devant un syndrome isolé des
apnées du sommeil [111]. Par ailleurs, lorsqu’elles sont cherchées systématiquement, des
apnées du sommeil sont souvent notées dans les formes symptomatiques de malformation de
Chiari I. Elles sont considérées comme secondaires au dysfonctionnement de la voie neurale

médiée par les chémorécepteurs ou a la traction du nerf vague [112].

L’apnée centrale et obstructive sont des associations bien établies chez les enfants
atteints de la malformation de Chiari. Cette association est plus en plus reconnue chez les

adultes, bien que le mécanisme ne soit pas entiéerement compris [113, 114].

Shouthall et al. Ont d’abord présenté la notion d’apnée expiratoire chez les enfants en
1985, démontrant une relation entre I'obstruction des voies aériennes supérieures et

I’lhypoxémie sévere [115].

MILHORAT et al [80], ont constaté que 140 patients (38 %) sur 364, avaient un syndrome

d’apnée du sommeil, avec une confirmation polysomnographique dans 30 cas.

Dauvillier et al [116], ont rapporté un syndrome d'apnée du sommeil dans une série de

20 enfants, soit 60% des patients (15 enfants avec Chiari | et 5 enfants avec Type II).
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Des études récentes ont indiqué que plus de 50% des patients atteints de Chiari Il ont un

syndrome d'apnée du sommeil cliniquement significatif et que la présence d’une Chiari Il est un

facteur prédicteur indépendant de la gravité de I'apnée du sommeil [16].

Dans notre série de cas, nous rapportons 5% des patients qui ont présentés des apnées

de sommeil.

Les épisodes d’apnée liés aux malformations de Chiari différent de la respiration bénigne,
principalement par leur sévérité avec perte de connaissance prolongée, cyanose frappante et
bradycardie nécessitant une assistance ventilatoire [117]. Hesz et al [118], ont rapportés une

mortalité de 60% chez les enfants atteints d’apnée centrale.
* Troubles de déglutition :

Une dysphagie est observée dans 5 a 15 % des cas de malformation de Chiari de type |

dont elle est parfois la manifestation prédominante, voire isolée [119, 120].

Des difficultés d’alimentation et de déglutition sont rapportées chez 59% a 71% des
patients symptomatiques de malformation de Chiari de type Il [101, 121]. Les symptOmes
comprennent la mise en commun des sécrétions orales, une alimentation lente, une

régurgitation nasale, la toux et I’étouffement pendant les repas.

Dans la série de MILHORAT et al [80], dont les particularités de recrutement ont été
signalées (formes uniquement symptomatiques), une dysphagie a été notée dans 43 % des cas,

soit 157 patients sur 364.

Dans notre série, nous rapportons 7.5% des patients qui ont présentés des troubles de

déglutition.

La dysphagie neurogene chez les patients atteints de malformation de Chiari de type |
différe de celle chez les patients Chiari Il. La progression des symptémes est souvent de plus de
5 a 20 ans chez les patients atteints de malformation de Chiari de type | avec une perte subtile

de la déglutition involontaire [122]. POLLACK et al [95], ont décrit les patients avec
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malformations de Chiari de type Il comme ayant une forme d’apraxie de déglutition. Ces patients
peuvent compenser en inclinant la téte vers I'arriére pour avaler.

5.3. Le retentissement médullaire :

Le rétrécissement du canal cervical provoqué par une malformation de Chiari,
éventuellement associée a des anomalies de la charniere cranio-cervicale, peut étre responsable
d’une symptomatologie médullaire en relation avec une souffrance de la moelle cervicale haute

[80].
* Troubles moteurs :

A type d’impotence fonctionnelle avec lourdeur des membres, faiblesse musculaire,
fatigue, maladresse de la main, difficulté a exécuter des mouvements fins, géne a la préhension

des objets [80, 123].

Malis et al [124], ont trouvé que les symptdmes moteurs étaient les constatations les plus
fréquemment associée a la malformation de Chiari chez les adultes. Appleby et al [125] ont
décrit dans leur série, une impotence fonctionnelle dans 12 des 17 patients adultes atteints de la

malformation de Chiari.

M S. Gurbuz et al. [104], Ont trouvés une impotence fonctionnelle chez 13 patients sur

39 soit 33.3%.

Nos travaux ont souligné que I'impotence fonctionnelle (72.5%) vient en premiére

position en termes de fréquence.
= Troubles sensitifs :

Dans la série francaise d’AGHAKHANI [77], 36 patients sur 157 présentaient des troubles
sensitifs au moment du diagnostic. Ces troubles pouvaient prendre des caractéristiques
différentes mais dans la plupart des cas il s’agissait de paresthésies des membres supérieurs,
troubles de la sensibilité thermique avec brilures, hypoesthésie algique ou une anesthésie

douloureuse qui se manifestent sous forme des douleurs neuropathiques continues ressenties
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comme des brulure ou tiraillement, torsion, arrachement ou parfois paroxystiques a type

d’élancements ou décharges électriques.

Dans la série de LAKHAL. A [72], les troubles sensitifs étaient rapportés chez 31 patients.

Ils étaient a type de paresthésies ou hypoesthésies.

Dans notre série, les troubles sensitifs étaient présents chez 13 patients. lls se
traduisaient sous forme de picotement, fourmillement, engourdissement, paresthésie,

hypoesthésie, sensation de brulure, d’étau ou de décharge électrique.

5.4. Le retentissement cérébello-vestibulaire :

Les symptomes auditifs et vestibulaires sont relativement fréquents chez les patients
atteints des malformations de Chiari [126], pouvant étre a type d’hypo-acousie, de troubles de

I’équilibre, d’acouphéne ou des vertiges [127].
= Trouble de I’équilibre/ de la marche :

Les troubles de I’équilibre pouvant étre de type vestibulaire avec vertiges, sensations
vertigineuses, ou de type cérébelleux avec marche ébrieuse. Les troubles de la marche souvent
évoqués par les patients, avec sensation d’une faiblesse des membres inférieurs ou une marche
déséquilibrée. Chez I’enfant c’est plus une géne a I'acquisition de la station debout et de la

marche [72].
* Troubles auditifs :

Une étude de la fréquence et de la gravité des anomalies auditives a été réalisée par
PAULO SERGIO [73] en 2006. Parmi les 75 patients présentant des malformations de Chiari type |
et Il, 71% ont présentés un certains nombre d’anomalies auditives. De méme les épreuves
audiométriques et caloriques réalisées par Milhorat et Al [80] ont montré une perte auditive sur
les basses fréquences et un syndrome vestibulaire de type périphérique par des épreuves

caloriques, plus rarement de type central.
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Rydell [126], a également trouvé dans une série de 130 patients, des symptomes auditifs
et vestibulaires (Diminution de I'audition, acouphénes, vertiges et trouble de I'équilibre) chez

20% patients présentant une malformation d’Arnold-Chiari.
* Troubles visuels :

Des troubles oculomoteurs sont souvent constatés chez ces patients. Il ne s’agit
habituellement pas de paralysies oculomotrices ni de paralysies de fonction, mais d’anomalies
résultant d’une perturbation du contrble exercé sur I'oculomotricité par le cervelet et les noyaux
vestibulaires [92]. Ses troubles peuvent étre a type d’un flou visuel ou de sensation
photophobiques ou de diplopie. Un nystagmus est présent chez 40 a 60 % des patients [128], il
est généralement vertical battant vers le bas [129]. Dans la série de RYDELL [125], un nystagmus

spontané était présent dans 15 des 29 patients atteints de malformation de Chiari.

Dans notre série de cas, 5 % des patients ont été admis avec troubles visuels a type d’une

baisse de I'acuité visuelle et de diplopie.

5.5. Autres signes fonctionnels neurologiques :

- Troubles sphinctériens surtout mictionnels [130].

- Signes d’hypertension intracranienne avec céphalées, nausées, vomissements [75].

- I’'amyotrophie réalisant dans les formes avancées la main d’Aran Duchenne [131].

Le tableau 10 présente les principaux signes fonctionnels des malformations de Chiari

rapportés dans la littérature.
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Tableau X : Sighes fonctionnels habituellement rapportés lors des malformations de Chiari

d’aprés quelques auteurs.

Aghakhani Lakhal Milhorat et al. | Hakizamana
Symptomes (France) Adil (Fes) (New York) (Rwanda) Notre série
[77] [72] [80] [132]
Céphalées 16% - 81% 66.70% 27.5%
Cervicalgies 35% 5.5% 34.3% 61.90% 15%
Troubles respiratoire - - 38.4% - 5%
Troubles de déglutition 1.9% 1.85% 43% 5% 7.5%
Troubles moteurs 17.2% 55.6% 57.1% 65% 77.5%
Troubles sensitifs 22.9% 57.4% 59% 40% 32.5%
Troubles de la marche 8.9% 44.4% 52% 19.05% 7.5%
Troubles auditifs - - 74% - 25%
Troubles visuels 1.8% 9.26% 34.6% 11.10% 5%
L’amyotrophie 35% 27.7% 17% - 12.5%
Troubles sphinctériens 48% 9.26% 19.7% 5% 5%

6. Les signes physiques :

Au cours de I’évolution, I’examen clinique s’avere souvent trés riche d’autant plus que la
majorité des malades consulte a la phase d’état, phase d’installation de Iésions neurologiques

irréversibles, avec un tableau clinique déja évocateur [85].

6.1. Signes neurologiques :

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

hémiplégie dans 15,56% des cas ; tétraparésie dans 60,46% des cas [85, 131, 133].

Dans la série d’Alzate et al. [82], 12% des patients ont un déficit moteur (biparésie dans

6% des cas, paraparésie dans 4% des cas et tétraparésie dans 2% des cas).
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Dans notre étude, nous rapportons 72.5% des patients ayant un déficit moteur

(tétraparésie dans 12.5% des cas, hémiparésie dans 12.5% des cas, paraparésie dans 7.5% des

cas, biparésie dans 35% des cas et monoparésie dans 5% des cas).
» Déficits sensitifs :

IIs intéressent surtout la sensibilité thermo-algique réalisant le syndrome de dissociation
syringomyélique, qui se traduit par une atteinte sensitive dissociée et suspendue, avec une hypo
ou anesthésie thermique au froid et/ou au chaud, et une anesthésie douloureuse par atteinte des
faisceaux spinothalamiques. Ce syndrome est d’autant plus net et complet sur le plan clinique
que la durée d’évolution est longue. La sensibilité épicritique et profonde sont rarement atteintes

[89, 134].
= Syndrome pyramidal :

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

compléte ou atteinte des 4 membres avec syndrome tétrapyramidal [131, 133].
= Syndrome cérébelleux :

Il est fréiguemment responsable d’une ataxie lorsqu’il est présent [71, 80, 135], il peut

étre statique ou cinétique.

Dans la série d’AGHAKHANI [89], le syndrome cérébelleux a été rapporté dans 10% des

cas. Dans notre série, le syndrome cérébelleux n’est noté que dans 5% des cas.
= Atteinte des nerfs craniens:

L’atteinte des nerfs craniens peut étre attribuée a I’élongation ou a la compression par les
amygdales des dernieres paires craniennes, on observe cette atteinte dans 47.5% des cas de

notre série avec une certaine prédilection pour le nerf vague et le nerf cochléo-vestibulaire.
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Elle se manifeste par :

— Atteinte trigéminales avec hypoesthésie et parésie faciale avec dans certains cas une

paralysie faciale périphérique [136, 137].

— Atteinte du nerf vague (troubles de déglutition) était rapporté chez 59 a 71% des patients
atteints de Chiari Il [95, 101, 117, 138], et chez 41% des patients atteints de Chiari | [74].
Tandis que dans notre étude, les troubles de déglutition n’étaient trouvés que chez 17.5%

des cas.

— Atteinte des oculomoteurs a été rapporté chez 5% de nos patients. Ce pourcentage était
plus bas que dans I'étude de BALASA (11.8%) [74] et plus élevé que dans celle

d’AGHAKHANI (0.6%) [771].

— Atteinte du trijumeau a été noté dans 2.5% des cas dans notre étude semblable a I'étude

d’AGHAKHANI [77]. Et dans 10% des cas dans I’étude de PARKER [85].

— Nystagmus est trouvé dans 21,4% des cas dans I’étude d’EL KHOUDRI [139], et dans

9.26% des cas dans la série de LAKHAL ADIL [72].
= Amyotrophie :

Présente dans 50% a 60 % des cas, prédominant aux membres supérieurs, surtout au

niveau des extrémités [85, 131].

Dans notre étude, nos rapportons 12.5% des patients qui ont présentés une amyotrophie

lors de I’examen clinique.

6.2. Signes d’examen général :

Il faut insister sur I'importance de ’examen des autres appareils a la recherche de signes

évocateurs ou d’autres malformations associées « une malformation appelle une autre ».
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Si la majorité des patients présentent une morphologie normale, on peut rencontrer chez
environ 10% des cas des signes d’appel dysmorphique : anomalie de la colonne vertébrale

(scoliose), macrocranie, malformations du pied ou (myélo)-méningoceéle [140].
e Scoliose :

La scoliose est fréquemment associée a la malformation de Chiari type | (jusqu’a 20% des
patients), et encore plus fréquemment associée a la malformation de Chiari dans le cadre de

syringomyélie, avec des taux aussi élevés (60% des cas) (figure 32) [141].

Eule et al. [142], ont rapporté dans une étude faite a Colorado, que la scoliose est
présente dans 25% a 85% des patients atteints des malformations de Chiari et syringomyélie. A
ce jour, le mécanisme par lequel la scoliose se développe chez ces patients n’a pas été
déterminé [143]. L’examen clinique recherche, outre la gibbosité, un déficit moteur, une douleur
rachidienne, une énurésie nocturne ou une anomalie des réflexes [85]. Parmi les reflexes qui
doivent étre examinés, sont les réflexes cutanés abdominaux, car ils ont été corrélés avec les

anomalies de I’axe neural [144].

La scoliose chez les patients présentant une malformation de Chiari peut survenir a un
tres jeune age [142]. Elle peut étre le principal signe clinique et par conséquence, les enfants
atteints de scoliose doivent bénéficier d’'une imagerie afin d’exclure une syringomyélie associée

[46].

Dans notre série de cas, nous rapportons 25% des cas qui ont présentés une scoliose.
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Figure 32 : Scoliose associé a une syringomyélie et malformation de Chiari type | chez une fille

de 13 ans [145].

= Macrocranie :

Elle se manifeste par une augmentation du périmetre cranien, parfois avec des signes
d’hypertension intracranienne (fontanelle tendue et élargie et par le regard en coucher de soleil)

[72].

Dans une étude rapportée par Strahle [146], 8.8% des enfants porteurs de malformation
de Chiari type |, ont présenté une macrocranie a I’examen clinique. Dans une autre étude
rapportée par EL KHOUDRI [139], 28.5% des cas ont présenté une macrocranie. Dans notre étude

également, 27.5% des patients ont présenté une macrocranie.
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VI. Examens paracliniques :

Les examens paracliniques ont deux objectifs : diagnostique (aussi bien positif

gu’étiologique et donc différentiel) et le bilan de I’affection.

Actuellement, I'IRM est incontestablement I’examen de choix, de 1ére intention pour le
diagnostic des malformations de Chiari et dont I'innocuité n’a d’égale que la qualité des données
obtenues, qui nous dispense des autres examens pratiqués, plus ou moins invasifs, traumatisant

et difficile a réaliser avec des renseignements moins précis [147, 148, 149].

Les radiographies standards bien que de moins en moins pratiquées, ils gardent un

intérét dans le diagnostic et le bilan lésionnel des anomalies osseuses [150].

1. Imagerie par résonance magnétique :

L’IRM a acquit une place importante et constitue une étape essentielle d’investigation

neurologique du fait [85, 147]:

= De sa spécificité anatomo-pathologique et sa grande précision morphologique

tridimensionnelle des Iésions ;

= La mise en évidence des lésions associées, au niveau de toutes les structures
neurologiques, a noter que I'IRM est le seul examen paraclinique a pouvoir déceler des

signes de souffrance bulbo-médullaire ;

= |’étude du flux hydrodynamique du LCR ;

= Enfin, la qualité de la surveillance post-thérapeutique qu’elle permet.
On distingue deux types :

1.1.  IRM morphologique :

L'IRM sagittale et axiale pondérée en T1 et en T2 est ’examen de choix pour le diagnostic
de la malformation de Chiari. Les séquences en T1 apprécient au mieux la morphologie des

structures nerveuses et leurs anomalies, équivalentes a une étude anatomique avec des coupes
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sagittales pouvant atteindre 3mm d’épaisseur, jointives ou contigués. Les coupes axiales sont en
régle de 5 a 10mm d’épaisseur, sans pouvoir distinguer entre les substances blanches et grises.
Les séquences en T2 sont surtout utiles pour préciser le contour d’un kyste, des espaces

périmédullaires.

Le diagnostic des malformations de Chiari se fait sur des IRM de la charniere cranio-

cervicale en coupes sagittales.
* La malformation de Chiari | :

Par définition, la malformation de Chiari | est une hernie des amygdales cérébelleuses
sous le foramen magnum. La position des amygdales est le critere d’imagerie clé pour le
diagnostic de cette malformation [122]. Pratiqguement tous les patients symptomatiques avaient
une hernie des amygdales au-dela de 3 a 5 mm. Le seuil de 5 mm dans le diagnostic de la
malformation de Chiari était le résultat de plusieurs études de la position relative des amygdales
cérébelleuses chez des volontaires sains et population atteintes de Chiari | symptomatique [148].
En utilisant un critere de seuil de 2 mm sous le foramen magnum comme anormal, les patients
symptomatiques pouvaient étre prédits avec une sensibilité de 100% et une spécificité de 98.5%

[151].

L'IRM montre également, I'effacement de la grande citerne cérébello-médullaire,
I’laugmentation de l'inclinaison de la tente du cervelet, une petite fosse cérébrale, V4 d’aspect

normal et I’'absence d’anomalie du vermis et du bulbe [152].
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Figure 33 : Coupe sagittale T2 d’une IRM cérébro-médullaire montant une malformation
de Chiari type | avec des amygdales cérébelleuse pointues et déformées avec syrinx associée [16]

o il '

Figure 34 : Coupe sagittale d’une IRM crinio—cervicale montrant une malformation de Chiari
de type | typique. Les amygdales cérébelleuses descendent a la marge inférieure de C1. La lignée
de McRae montre une hernie des amygdales [153].
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Figure 35: Coupe sagittale d’une IRM en séquence T1, montrant une hernie des amygdales

cérébelleuses caractéristigue de Chiari de type I [74].

» La malformation de Chiari Il :
Les anomalies observaient dans la malformation de Chiari Il impliquent le crane, la colonne
vertébrale, le cerveau et la dure-mére, et presque toujours vu avec un dysraphisme ouvert lombosacré

(myélocele ou Myéloméningocele). L'IRM montre classiquement :
= Déplacement des éléments de la FCP dans le canal cervical ;
= Petite FCP;
= Trou occipital élargi ;
= Citernes de la base effacées par I’engagement inférieur des amygdales cérébelleuses et
du V4 et I’engagement supérieur et latéral des hémisphéeres cérébelleux et du vermis ;
= Parfois, associée a :
= Hydrocéphalie.

= Malformations morphologiques du corps calleux et de la faux du cerveau peuvent s’y

associer.

= Malformations de la charniére cervico-occipitale, le rachis cervical et de la moelle.
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Figure 36 : IRM en coupe axiale pondérée en T2 montrant une malformation de Chiari de type i

chez un enfant (A). Coupe sagittale pondérée en T1 d’une IRM cranio—-cervicale, révélant I’aspect

en forme de pigeon du vermis s’étendant jusqu’a C4 chez un enfant atteint de Chiari Il (B) [154].

> La présence d’une cavité syringomyélique associée :
Une syringomyélie est présente dans 30 a 76% des cas. Elle est le plus souvent située en
médio-cervical au niveau thoracique supérieure, mais peut se produire n'importe ou le long de la

moelle épiniere [71, 77, 80, 110].

Figure 37: Coupe sagittale d’une IRM pondérée en T2, montrant une descente des amygdales

cérébelleuses comblant la grande citerne associée a une syringomyélie cervicale [92].
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1.2. IRM vélocimétrique ou de flux :

Elle permet I’étude de la dynamique et de la vitesse du LCR péri-médullaire. La courbe
vélocimétrique présente un aspect et une chronologie stéréotypés : c’est une courbe diphasique
avec un pic de vitesses cranio-caudales systoliques (descendantes négatives) et de vitesses
caudo-craniales diastoliques (ascendantes positives) moins élevées que les premieres [155].

Elles apportent des données quantitatives sur la pulsatilité du LCR rythmée par le cycle
cardiaque, qui décrit en systole un mouvement cranio-caudal représenté par un hyper
signal « blanc » suivi a la diastole d’'un mouvement inverse caudo-cranial matérialisé par un
hyposignal. Cette technique permet d’évaluer la direction, I'amplitude et la vitesse de
progression du LCR [46. 156].

L’exploration vélocimétrique permet également de quantifier la pulsatilité des kystes
syringomyéliques, établissant une corrélation nette entre l'intensité des vitesses circulatoires
intra—kystiques systoliques et le degré d’évolutivité clinique. Cette exploration dynamique et
semi-quantitative a démontré [I’existence d’une pulsatilité du LCS, et a permis une

compréhension physiopathologique de la progression de la cavité [89].

)

Figure 38 : Malformation Chiari | chez une fille de 6 ans. (A) coupe sagittale médiane pondérée
en T1 d’une IRM cérébrale qui montre une amygdale cérébelleuse déformée, allongée et
comprimée qui s’étend plus de 5 mm au-dessous d'une ligne reliant le basion et I’opisthion avec
une syringomyélie. (B, C) images médio-sagittal de phase cinétique d’une IRM de flux montrent
la réduction du flux supéro-inférieur (B, lumineux) et inféro-supérieur (C, foncé) avec réduction
de débit antérieur de LCR au niveau du foramen magnum (fléches) et I'absence totale de débit
postérieur de LCR a la moelle épiniére au niveau du foramen magnum [46]
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Figure 39: IRM dynamique en contraste de phase montrant le flux descendant de LCS au cours

de la systole (A) et ascendant au cours de la diastole (B) [157].

2. Tomodensitométrie :

Elle garde son intérét dans certains cas par :
= Sa facilité, sa rapidité et son accessibilité (technique et matérielle par rapport a I'IRM) ;
= Meilleure étude du parenchyme cérébral.

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

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

Il reste un examen utile pour diagnostiquer une hydrocéphalie et pour mettre en évidence
des anomalies osseuses. |l garde son avantage dans |'étude de la moelle surtout lors des

dysraphismes bas [85].

Par contre, il est peu efficace pour diagnostiquer la malformation de Chiari qui réalise
une image en trefle au niveau du trou occipital, a cause des artéfacts osseux génant
I’interprétation au niveau de la charniere cervico-occipitale. Aussi, il permet d’objectiver une

syringomyélie évoquée devant un aspect en triple couronne de la moelle [86].

81



Les malformations de la charniére cervico-occipitale Chiaril et Il

3. Radiographie standard :

Le radiographie standard reste I’examen le plus simplement fiable dans I’exploration
osseuse, et le plus accessible vu son prix abordable, ce bilan doit comprendre I'étude de la CCO,

d’autres radiographies seront demandées en fonction du tableau clinique [85].

Greenberg [158], affirme que sur 70 radiographies simples du crdne chez des patients
avec une malformation de Chiari |, 36% étaient anormales : dans 26% des cas il existait une

impression basilaire, dans 7% des cas une platybasie et un patient présentait un clivus concave.

De trés nombreux angles ou lignes de repére ont été décrites pour étudier la CCO, et la
confrontation de ces reperes avec les différents éléments osseux constituant la CCO permettra la

mise en évidence d’une anomalie osseuse de la charniere.

Les clichés statiques de profil permettent de réaliser les mesures morphométriques des
différentes portions osseuses de la fosse postérieure. La profondeur de la fosse postérieure est
mesurée par la ligne de Van Gilder, définie comme la perpendiculaire entre la ligne de Mac Rae,
tendue du basion a I'opisthion et de Twinning, joignant le tubercule de la selle a la protubérance
occipitale interne. Sa valeur normale se situe autour de 30 mm et est significativement plus

courte chez les sujets atteints de la malformation de Chiari | [159] (figure 40).

La taille de la FCP est obtenue par mesure de la longueur des 3 portions cartilagineuses

de I'os occipital :
—  Supra-occiput : de I'opisthion a la protubérance occipitale interne.

—  Exo-occiput: de la partie inférieure du condyle occipital au sommet du tubercule

jugulaire.
—  Basi-occiput compris dans le clivus, qui est mesuré du tubercule de la selle au basion.

Dans son étude morphométrique par tomographies, Nishkawa [160], trouve un

raccourcissement significatif de toutes ces mesures chez les 30 patients atteints de Chiari |
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comparés a 50 sujets controles, a I’exception du basi-occiput qui est raccourci mais la

différence n’est significative que chez les sujets porteurs d’une impression basilaire en plus.

Repéres radiologigues
de la charniére occipitocer-
vicale sur wne vue de profil,
1. Mac Gregor; 2. Mac
Rae ; 3. Chamberlain.

Figure 40: Charniére cervico—occipitale sur une vue de profil montrant les différents repéres
radiologiques [72].

Les anomalies de la charniére cervico-occipitale qu’on peut noter sur les radios standards

sont résumées comme suit [161] :
> Impression basilaire :

Correspond a une ascension intracranienne des éléments osseux entourant le foramen

magnum et en particulier les condyles. Les critéres de diagnostique radiologique sont :

De profil : un dépassement de I'apex de I’odontoide de plus de 2.5 mm au-dessus de la

ligne de Chamberlain.

De face bouche ouverte : un dépassement de plus de 10 mm par rapport a la ligne

bimastoidienne de Fishgold.
> La platybasie :

C’est une ouverture de I'angle basal de Welker situé entre le clivus et I’étage antérieur,

dont la valeur normale est comprise entre 115 et 140°.
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» Occipitalisation de I’atlas :

C’est la fusion totale ou partielle de C1 a I'occiput. Rarement isolée, elle est le plus
souvent associée a une impression basilaire ou un syndrome de Klippel-feil avec dans ce cas un

risque de subluxation C1-C2 en présence de troubles de la segmentation C2-C3 (figure 41).
> Dislocations atloido-axoidiennes :

Apparait sous forme d’intervalle libre entre I'arc antérieur de [I'atlas et I’apophyse

odontoide, les clichés dynamiques permettent de mieux préciser leur degré.

Figure 41: Rachis cervical de profil :

Occipitalisation de I’atlas+ hyperlordose cervicale [72].

4. Les examens neurophysiologiques [86]:

Non indispensables, pas d’utilisation courante. Ils contribuent a I’évaluation de la
fonction du systéeme nerveux et permettent, dans plusieurs cas, de redresser le diagnostic
d’atteinte médullaire alors qu’initialement, les signes étaient portés sur le compte de

neuropathies périphériques.
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A coté de I'électromyographie, s’ajoute I’enregistrement des potentiels évoqués
somesthésiques, moteurs, ce qui permet d’étudier non seulement les nerfs périphériques, mais
aussi les voies de conduction centrale depuis leur origine radiculaire ou corticale jusqu’a leur
terminaison, respectivement corticale ou médullaire, et mettre ainsi en évidence des anomalies
de latence ou d’amplitude du potentiel N14 en rapport avec une souffrance médullaire, voire de

retard du potentiel N20 lors d’une atteinte du tronc cérébrale.
D’autres examens peuvent étre demandés : PEV, PEA, EEG.

Autre avantage attribué a ces examens électro physiologiques est de pouvoir déceler des

lésions infra cliniques par I'analyse de la sensibilité tactile ou superficielle et de la motricité.

VIl. Traitement:

1. Traitement médical :

Le traitement médical conservateur, associant immobilisation cervicale par collier-
minerve et traitement anti-inflammatoire et antalgique, ne permet d’obtenir d’amélioration
durable en cas de souffrance neurologique, par contre il limite I'aggravation des Ilésions
nerveuses dans certaines anomalies : dislocation atloidoaxoidienne, elle aura plus un réle

préventif, une alternative d’attente du traitement chirurgical [162].

2. Traitement chirurgical :

Le traitement chirurgical est le seul traitement efficace pour les malformations de Chiari
symptomatiques. |l permet d’obtenir une amélioration clinique appréciable dans le cadre des
complications neurologiques des malformations de Chiari. L'indication du traitement chirurgical
dépend avant tout du degré de souffrance neurologique et de I'évolutivité des symptomes, et a

été associée avec un large spectre de complications peropératoire et postopératoire [163].

De nombreuses approches différentes, qui ont évolué au cours du temps, ont été décrites

dans la littérature. Le placement d'un stent dans le quatriéme ventricule, la craniectomie large de
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la fosse postérieure et des laminectomies cervicales multiples ont été proposés comme
stratégies de traitement des malformations de Chiari [164].
2.1 Objectifs :
Selon les auteurs, le traitement chirurgical devrait accomplir plusieurs buts [74, 165] :
= Tout d’abord, la levée d’obstacle au niveau de la jonction cervico-occipitale,
I’élargissement de la fosse postérieure et la suppression de la souffrance nerveuses
bulbomédullaire et/ou cérébrale ;
= Le rétablissement d'une circulation aisée du LCR du systéme ventriculaire vers les
citernes de la base ;
= Restauration des espaces sous arachnoidiens au niveau de la jonction cervico-occipitale,
avec reconstitution d’'une grande citerne ;
= L'amélioration / résolution des symptémes ;
= Larésolution d’une syringomyélie quand il existe ;
= La stabilisation / amélioration de la scoliose quand il est présente.

2.2 Techniques chirurgicales :

Diverses approches ont été utilisées pour le traitement des patients symptomatiques, la

technique opératoire classique proposée dans ce type de chirurgie est la suivante :
- Décompression ostéo-durale :
> Installation :

L’installation du patient se fait en position de décubitus ventral (figure 42). L’installation
en position assise a été abandonnée trés rapidement compte tenu des risques connus de cette

position et de I'absence d’avantage évident pour le patient et pour le chirurgien [77].

Un appui téte en fer a cheval est utilisé pour les nourrissons et un dispositif d’épingle de
fixation de la téte pour les enfants plus agés est utilisé pour obtenir une flexion de la colonne

cervicale, en prenant soin de ne pas obstruer les voies respiratoires ou le retour veineux [154].
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Figure 42 : Installation du patient en position ventrale [105].

> Voie d’abord :

L’incision est médiane suboccipitale et s’étend a partir de Il'occiput a la pointe de
I'apophyse épineuse C2 ou plus bas si on envisage de réaliser une laminectomie étendue (figure
43). La dissection des tissus mous est réalisée dans le plan médian avasculaire a travers le fascia,
et les muscles seront détachés de I'os occipital et de I'arc postérieur de C1. Les muscles et
ligaments insérés sur C2 ne doivent pas étre disséqués pour éviter le risque de l'instabilité
vertébrale. Il faut étre prudent de ne pas élargir la dissection musculaire latéralement afin

d’éviter le risque de traumatisme de I'artére vertébrale [46].
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Figure 43 : Localisation de I'incision occipitocervicale postérieure [179].

» Craniectomie et laminectomie :

Aprés dissection des plans musculaires de la nuque, une craniectomie sous-occipitale
avec ouverture large du trou occipital, laminectomie cervicale par résection des arcs postérieurs
de C1, qui peut aller jusqu’a C2 parfois ou plus, selon le degré d’ectopie amygdalienne seront

effectuées (figure 44).

L'étendue de décompression osseuse est importante. Si la craniectomie est trop large, les

patients sont exposés a un risque d'affaissement du cervelet et la récurrence des symptémes.

Tokuno et al. [166] tentaient d’effectuer une cranioplastie sous-occipitale expansive
lorsque la fosse postérieure est de petite taille. D’autres auteurs recommandaient une
craniectomie sous-occipitale limitée pour agrandir le trou occipital et permettre a la fois la

décompression et I'entretien des éléments nerveux de la fosse postérieure.
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Selon Balasa [74], la craniectomie ne devrait pas étre plus grand que 3/3cm, afin d’éviter
I’affaissement cérébelleux. Il recommande la laminectomie C1 dans la plupart des cas, mais
I’extension C2 est aussi possible que cela soit directement lié au déplacement caudal des

amygdales cérébelleuses.

Klekamp [75], a également préféré une petite craniotomie. Sur 124 patients ayant subi
une chirurgie de décompression, il a noté deux facteurs favorisant les récurrences : I'obstruction
de I'obex et la craniectomie large (supérieure a 3cm/ 3cm). Cette derniére a elle seule suffit a

multiplier le risque de récidive.

Dans notre étude également, la craniectomie sous occipitale ne dépassant pas 3 cm en

moyenne.

Par contre, Aghakhani [77], a préféré une craniectomie occipitale plus large que possible,
remontant jusqu’au niveau du sinus latéral en hauteur et latéralement le plus loin possible en

dégageant trés largement le trou occipital.

Figure 44 : Craniectomie suboccipitale et laminectomie C1 [74].
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> Ouverture de la dure mere :

La dure mere est ouverte a partir d’une incision en forme de Y, doucement afin de ne pas
traumatiser l'arachnoide durale et pour empécher la pénétration du sang dans les compartiments du
LCR (figure 45). Les éventuels brides durales ou arachnoidiennes sont libérés. Les amygdales
peuvent étre soigneusement coagulées avec le cautere bipolaire afin de diminuer leurs tailles et
I’encombrement du foramen magnum. Une exploration anatomique du V4, du trou de Magendie,

de la jonction bulbo-médullaire, des amygdales est un temps précieux [46].

Une nouvelle approche technique (le dédoublement de la dure-mére), consiste a ne pas
ouvrir la dure meéere mais a 'amincir en réséquant son feuillet externe tout en respectant le
feuillet interne, ce qui permettrait de réduire le taux de complication a type de fuite de LCR, de

pseudoméningocéle et de méningite [167, 169].

Les données d'enquéte internationale publiées par Schijman et Steinbok [168], ont
démontré que 76% des neurochirurgiens ouvrent toujours la dure-mére pour traiter les
malformations de Chiari I. L’efficacité de cette technique semble donc avoir fait ses preuves
puisque Yundt [167], a également observé une amélioration clinique chez tous les patients
porteurs de la malformation de Chiari I, traités par cette technique avec un recul postopératoire

de 22 mois, de méme pour la cavité syringomyélique associée.

Certains auteurs préconisent I'ouverture de I|'arachnoide [74, 75, 77, 162] et ils
expliquent leur attitude par le fait que la libération des brides arachnoidiennes est un des garant
du bon résultat post-opératoire en raison du rétablissement de la circulation du LCR dans la
région du foramen magnum. D’autres auteurs [165, 169] pensent que I'ouverture de

I’arachnoide exposent au risque des brides post-chirurgicales.
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Figure 45: Achévement d’une craniectomie, d’'une laminectomie cervicale supérieure

et d’une ouverture durale avec initiation de la dissection arachnoidienne [179].

> Résection des amygdales cérébelleuses :

La résection des amygdales du cervelet a été préconisée comme un moyen pour améliorer
la circulation du LCR au niveau du foramen magnum [36, 170, 171]. Aucun déficit neurologique
n’a été démontré a la suite d'une résection amygdalienne. Cependant, la fonction exacte de cette

structure est en grande partie inconnue (figure 46).

Certains chirurgiens [74, 162] laissent les amygdales cérébelleuses intactes, et estiment
toutefois que seule la création d’une grande citerne artificielle de taille adéquate importe et que
I’exérése amygdalienne n’est pas nécessaire pour I'obtention d’une bonne reconstruction de

celle-ci.
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Figure 46 : Décompression interne avec réduction des amygdales cérébelleuses par cautérisation

bipolaire [179].

> Coagulation des amygdales cérébelleuses :

Pour accéder au trou de Magendie, les extrémités des amygdales cérébelleuses peuvent
étre rétrécies avec une coagulation bipolaire caudale et médiale, en veillant a laisser intacts les
vaisseaux importants. La plupart des amygdales cérébelleuses sont atrophiques en raison de
modifications ischémiques de sorte que leur coagulation est un moyen sir d'agrandir I'espace

pour la nouvelle grande citerne [74, 75].
> Plastie durale d’agrandissement :

L'intervention se termine par la réalisation d’une plastie durale d’agrandissement, soit
par autogreffe a partir du fascia lata ou par plastie synthétique en Y en général, suturée de
maniére la plus étanche possible, fermeture en plusieurs plans, musculaire, aponévrotique,

sous-cutané et cutané sans drainage [89] (figure 47).

92



Les malformations de la charniére cervico-occipitale Chiaril et Il

Krieger et al (36), recommandaient une durotomie sans plastie de la dure-mére et ont
rapporté des résultats et des complications liées a la chirurgie similaires a ceux obtenus par les
auteurs qui préconisaient la plastie durale et la résection des amygdales. Alors que d'autres
auteurs ont souligné que les patients qui ont subit une plastie durale sont moins susceptibles
d'exiger une réintervention (2,1% contre 12,6%) pour les symptdmes persistants ou récurrents,

mais sont plus susceptibles de souffrir de complications liées au LCR (18,5% contre 1,8%) [37,

81,101, 106, 168].

Figure 47 : Fermeture durale avec greffe péricraniale autologue [179].

- Chirurgie des cavités liquidienne :
> Drainage des cavités syringomyéliques :

Historiquement, plusieurs types d’interventions étaient proposées pour les
syringomyélies malformatives, a savoir les différents types de drainage kystique (kysto sous

arachnoidien, kysto péritonéal), dérivation ventriculo péritonéale, et les décompressions de la
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fosse postérieure avec différentes modalités de cette intervention. Les résultats a court terme
sont encourageants, mais semblent plus discutables a long terme, ce qui a amené a préférer le

drainage vers les espaces extrathécaux : notamment kystopéritonéale [77].

Il y’a eu une récente recrudescence de l'utilisation d'une dérivation de la syringomyélie,
dans le traitement des patients atteints de malformation de Chiari | et syringomyélie [133, 169].
Bien que ces rapports suggérent que ce traitement conduit a une augmentation du taux de
récupération et une meilleure résolution du syrinx, il faut noter que la physiopathologie sous-
jacente n'est pas traitée. Dans le cadre de symptomes non liés a un dysfonctionnement de la

moelle, cette approche n'est pas recommandée.

Tator [172], a décrit la technique de dérivation syringo-sous arachnoidienne et rapportait

des résultats comparables a ceux de la chirurgie de décompression de la fosse postérieure.
> Drainage de I’hydrocéphalie

La dilatation ventriculaire est fréquente, sans pour autant que les signes d’hypertension

intracranienne soient présents. Une dérivation ventriculaire péritonéale est souvent proposée.

Selon Parker [85], lorsque la dilatation ventriculaire est au second plan et associée a une
malformation symptomatique de la charniere, I’étude IRM dans le plan sagittal avec séquences
de flux permet d’établir la perméabilité de I'aqueduc de sylvius et autorise une intervention
premiere de décompression portant sur la charniere avec vérification du V4. Si la circulation du

LCR est rétablie au niveau de la charniére, I’hydrocéphalie doit régresser.

En cas d’hydrocéphalie active , une dérivation ventriculo-péritonéale peut étre posée de
premiére intention. Certains auteurs ont tenté en premier lieu une ventriculo-cysternostomie du

V3, qui a souvent amené a une amélioration des symptomes [173].

La ventriculo-cisternostomie ne semble pas une bonne indication chez les enfants
atteints de la malformations de Chiari ll, selon Tulipan, il pourrait y avoir un défaut de résorption

du LCR [174].
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2.3 Indications chirurgicales:

Le traitement des malformations de Chiari est principalement chirurgical. La
décompression de la fosse cérébrale postérieure est le traitement de base mais les modalités
techniques et la combinaison entre les différentes procédures different d’un chirurgien a I'autre.

L'indication chirurgicale doit étre miirement pesée aprés une période d'observation plus
ou moins longue, car d'une part certaines syringomyélies régressent spontanément et d'autre
part les complications chirurgicales ne sont pas rares : la mortalité est de 0,5 a 1 % et la
morbidité va jusqu'a 24 % avec des signes plus ou moins graves [103].

Le traitement chirurgical est indiqué dans les formes symptomatiques ou une relation
indiscutable existe entre le ou les symptomes et la malformation. Le risque de mort subite doit

étre pris en compte dans la discussion de I'indication opératoire lorsque la relation entre les
symptomes et la malformation est plus douteuse.

Le traitement conservateur est indiqué pour les enfants asymptomatiques et peu
symptomatiques, qui ont une ectopie amygdalienne légére (<5 mm), avec absence de

syringomyélie, un examen neurologique normal avec une qualité de vie inchangée. Si des

céphalées simples sont présentes, elles sont traitées par une simple analgésie [46].
> Malformation de Chiari isolée [71, 74, 131, 138, 148, 175] :

Le principe du traitement est le rétablissement de la circulation du LCR au niveau du

foramen magnum, et la levée de la compression de la jonction bulbomédullaire.

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

86% des opérés.

Devant une malformation de Chiari asymptomatique certains préconisent une

intervention d’autant plus précoce que possible, en particulier chez le sujet jeune.
> Malformation de Chiari et syringomyélie : [77, 162, 169, 128, 176] :
Leur traitement reste controversé, il a pour but :

] De rétablir la circulation normale du LCR,

95



Les malformations de la charniére cervico-occipitale Chiaril et Il
—————— ——————— |

. De décomprimer le tronc cérébral,
. D’éliminer le compartiment liquidien intra-médullaire.

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

était le geste essentiel.
> Malformation de Chiari et hydrocéphalie :

Devant une hydrocéphalie évolutive et symptomatique, la dérivation ventriculo-
péritonéale en premier s’impose. Certains auteurs ont tenté en premier lieu une

ventriculocysternostomie, qui a souvent amené une amélioration des symptomes.

La DOD reste indispensable, son but est d'ouvrir la charniere et de créer une néo-grande citerne
afin de rétablir la circulation du LCR ce qui doit faire remonter les amygdales et affaisser la cavité
syringomyélique [148].

> Malformation de Chiari et scoliose :

Concernant la scoliose, les années récentes ont été marquées par une augmentation ,
dans les formes associant syrinx, scoliose et Chiari |, des indications de décompression
neurochirurgicale. En effet, plusieurs études sont en faveur d’un effet bénéfique sur la
syringomyélie et sur la déformation vértébrale. Cet effet bénéfique est d’autant plus net que
I’enfant est plus jeune [89]. Certaines formes avec une courbure importante ou évolutive et s’il
existe des signes neurologiques, le traitement du Chiari est chirurgical, avec décompression et
arthrodése de la zone scoliotique. Ghanem et al. [177] , et Dubousset, qui ont rapporté une

importante série francaise, ont associé a la décompression une arthrodése cervico-occipitale.
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> Malformation de Chiari et malformation antérieure de la CCO :

Lorsque la malformation de Chiari est associé a une malformation antérieure de la
charniére, comme une impression basilaire de I'odontoide, la situation est beaucoup plus
compliquée : la DFP peut aggraver le patient et il peut étre nécessaire de combiner une voie
antérieure : la résection de I'odontoide par voie trans-orale ou plus récemment par voie nasale

endoscopique, puis dans un second temps DFP et fixation de la charniere. Il s'agit donc d'une

chirurgie beaucoup plus lourde [173].

Le tableau ci-dessous compare les résultats de notre étude a ceux retrouvés dans la

littérature.

Tableau XI : Séries cliniqgues précédemment publiées incluant le nombre de leurs patients,

les pathologies sous-jacentes et I’approche chirurgicale employée.

; Nombre de . . .
Auteurs-année : Pathologie Approche chirurgicale
patients
_ Décompression du foramen magnhum chez
Hida et al. [133], MCI ; MCI et _ _
70 . . 33 patients (Groupe a), 37 patients avec
1995 syringomyélie
shunt (Groupe b)
Eule et al. [142], MCI; MCI et .
25 Décompression avec ou sans shunt
2002 scoliose
craniectomie occipitale, ablation de I’arc
Parker et al. [175], . _
5011 114 MCI postérieur de C1 et plastie durale avec ou
sans masse tissulaire
Pollack et al. [177], DFP (craniectomie occipital et
25 MClI
1996 laminectomie cervical)
Aghakhani et al. 157 MCI ; MCI et DOD chez 135 patients et décompression
[77] 2005 syringomyélie en position assise pour 22 patients
DOD (avec coagulation des amygdales
Hakizamana et al. .
28 MCI cérébelleuses et plastie durale chez 66.7%
[132], 2018
des cas)
o DOD (avec coagulation des amygdales
Notre série 40 MCI et MClI o
cérébelleuses dans 25% des cas)
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3. Rééducation physigue et réadaptation fonctionnelle :

Permettent une reprise plus rapide et meilleure récupération des activités, motrices en

premier lieu [86].

VIIl. Evolution-pronostic :

1. Evolution a court terme:

En postopératoire, I'état des patients a été réévaluée lors du suivi, Les patients sont
revus a 1, 3, 6 et 12 mois, et annuellement par la suite [74]. Un suivi IRM est effectué entre 6 et
12 mois en postopératoire et sera répétée a 12-24 mois si la taille des cavités syringomyélique

n’avait pas suffisamment diminué dans lI'image précédente [180].

Le taux de complication est en moyenne de 21,8% [75]. Il existe plusieurs types de

complications :

1.1. Mortalité :

La mortalité varie de 0 a 10% (en regle<3%) selon les séries. Dans notre série,
malheureusement nous déplorant un cas de décés secondaire a une méningite postopératoire

(2,5%) [85, 131, 149].

Les causes de la mortalité postopératoire incluaient une pneumonie, une insuffisance
respiratoire, une infection intracranienne, une hémorragie, l'arrét cardiorespiratoire, I'embolie

pulmonaire et la méningite septique [181].

Parker et al. [89], ont rapporté un cas de déces dans les suites post-opératoire d’une

embolie pulmonaire.

1.2. Morbidité:

La période post-opératoire peut étre greffée de complications diverses, souvent
transitoires : hoquet tenace, réaction méningée aseptique, méningite, hydrocéphalie aigué,

instabilité rachidienne cervicale, troubles neurovégétatives dont il faut craindre surtout les
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apnées respiratoires, blocage des shunts, fistules, méningoceéle, lachage des sutures,
hémorragie, troubles ischémiques par lésion vasculaire peropératoire (artére vertébrale), fistule

de LCR [85, 131, 149].
> La fuite du liquide céphalo-rachidien :

La fuite du LCR peut étre mortelle quand elle conduit a une méningite. La plastie durale
étanche avec une bonne fermeture du plan aponévrotique et cutané pourraient prévenir cette
complication. Le drainage lombaire est indiqué lorsque la fuite persiste. Mais peut conduire a la
réapparition des symptomes de Chiari dans certains cas. Ce drainage doit étre précédé d’une
exploration de I’espace intracrdnien par le mieux une TDM ou mieux une IRM pour éliminer un

éventuel processus intracranien [46, 75].

Dans la série de Parker [89], une fuite du LCR a été constatée chez 3.2% des cas,
nécessitant dans un cas une réintervention pour évacuer la collection et rétablir I’étanchéité

durale. Dans la série de Balasa [74], la fuite du LCR a été constatée chez un seul patient.
> Les méningites aseptiques :

La méningite aseptique semble liée au type du matériel utilisé pour la plastie durale. Elle
était observée exclusivement lorsque le fascia latta est utilisés. En outre, les récurrences
cliniques ont été observées plus souvent avec ces matériaux, ce qui appuie fortement sur

I'utilisation de matériel alloplastique pour la plastie durale [75].

Dans notre étude, la méningite aseptique a été constatée chez un seul patient, contre 2

patients dans la série de Balasa [74],
> L’hydrocéphalie :

L'hydrocéphalie est une complication postopératoire importante a rechercher. Dubey et
al. [182], ont analysé les complications apres chirurgie de la fosse postérieure en général et ont

déterminé un taux de 4,6% pour I'hydrocéphalie postopératoire aprés 500 opérations.
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> Pseudoméningocéle :

La prévention de cette complication la aussi tient compte de la fermeture durale étanche
et le traitement initial est par drainage lombaire. Si échec, une reprise chirurgicale peut étre
indiquée. Dans certains cas, ces collections de LCR sont de découverte habituelle sur une IRM
post-opératoire et I’abstention est respectée tant que ces collections ne sont pas compressives

et ne provoquant pas de symptomes [149].
> Infarctus du tronc cérébral :

L’infarctus du tronc cérébral peut étre secondaire a une lésion de l'artere vertébrale ou de

I’artere cérébelleuse postéro-inferieure (PICA).

L'artére vertébrale peut étre blessée lors de la dissection de |'arc postérieur de C1 quand

cela est fait trop loin latéralement.

La PICA peut avoir une origine extradurale, ce qui en fait I'objet d'une blessure lors d'une

exposition extradurale. Elle peut aussi étre blessée lors de la dissection intradurale [149].
> Affaissement du cervelet :

Il a été rapporté aprés une décompression sous-occipitale trés large. Il conduit a des
céphalées insolubles et une syringomyélie récurrente. Le traitement est par dérivation

ventriculo-péritonéale ou une cranioplastie sous-occipitale [46].

2. Evolution a long terme :

2.1. Evolution clinique :

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

troubles fonctionnels [89].
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Les résultats dépendent de I'dge (ils sont meilleurs chez I'enfant et le sujet jeune), du
grade fonctionnel au moment ou le patient est opéré, de la complexité de la malformation

radiologique et enfin des tableaux syndromiques.

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

d’aggravation et d’extension

Le tableau ci-dessous quant a lui résume les résultats thérapeutiques globaux de la

décompression de la fosse cérébrale postérieure dans certaines séries de la littérature.

Tableau XII : Les résultats thérapeutiques globaux de la DOD postérieure dans certaines séries

de la littérature.

Auteurs- année Amélioration Stabilisation Aggravation
Hida et al. [133], 1995 86% - -
Guyotat [171], 1997 87% 13% 0%
Aghakhani [77], 2005 34,4% 56,5% 8,91%
GURBEZ [54], 2015 81% 19% 0%
Yundt et al. [167], 1996 100% 0% 0%
Klekamp [75], 2012 73,6% 21% 5,5%
Notre série 72,5% 12 ,5% -

2.2. Evolution radiologique:

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

a partir des études de PILLAY [149].

a. Sur IRM standard :

— Reconstitution d’une grande citerne de la base.

— Réascension des amygdales cérébelleuses.

101




Les malformations de la charniére cervico-occipitale Chiaril et Il

— Disparition ou diminution du syrinx.

b. Sur cine IRM :

— Normalisation de la circulation du LCR.

— Disparition de I’hyperpulsatilité du kyste.

Figure 48 : Coupes sagittales d’une IRM cervico-occipitale en séquence T2

chez un patient porteur d’'une malformation Chiari |,

A : En préopératoire

B : Evolution montrant la formation d’une néo-grande citerne.
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Depuis la description post-mortem initiale par Chiari en 1891 du groupe de
malformations qui porte son nom, il semble y avoir toujours eu plus de questions a ce sujet que
de réponses. La définition de la malformation de Chiari a varié avec I'évolution des capacités de
diagnostic neurologique et les connaissances de la physiopathologie.

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

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

Dans ce travail, il s’agit d’une étude rétrospective réalisée entre 2009 et 2017. 40
patients sont porteurs de Chiari | et 15 sont porteurs de Chiari Il. Notre série a été caractérisée
par un polymorphisme clinique et radiologique avec des données comparables a celles de la
littérature.

La décompression de la fosse cérébrale postérieure avec plastie durale est la technique
adaptée par note service. Les résultats sont satisfaisant, tant sur le plan clinique que sur le plan
radiologique et sur la syringomyélie, avec un taux de complications faible.

Les complications restent rares mais graves pouvant conduire au déces.

La limite de notre étude est I'absence des données sur I’évolution a long terme des
malades, qui constitue un parametre important pour juger et évaluer I'efficacité de la prise en

charge chirurgicale de la malformation de Chiari.
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FICHE D’EXPLOITATION

I. IDENTITE:
Nom-Prénom: Date d’entré :
Age: Date de sortie :
Sexe: Durée d’hospitalisation :

Délai diagnostic :

Il. ATCDs :
0 Consanguinité : ouild nonl]
0 Traumatisme cranio-rachidien : ouild non[]
0 Connu porteur d’une malformation : ouild non[]
0 Infections cérébrales : ouild nonl]
O Probleme lors de I'accouchement (forceps) : ouild nonl]

0 Antécédents de malformation familiale de :

CCO: ouild nonld
Spina bifida : ouild nonl]
Autre :

O Autres....
lll. Analyse clinique :

+* Mode de découverte :
-Découverte fortuite : ouild non]

+»+ Signes fonctionnels :

- Asymptomatique : oui 1 nonl]
- Céphalées : ouild non]
- Cervicalgies : ouild nonl]
- Torticolis : ouild nonl]
- Impotence fonctionnelle : ouild nonl]
- Syndrome d’HTIC : ouild nonld
- Troubles sensitifs : ouild non]
- Troubles respiratoires : ouild non[]
- Troubles visuels : ouild non]
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- Atteinte des dernieres paires craniennes :

Voix nasonnée : ouild non]
Fausses routes : ouild non]
% Mode d’évolution : épisodiquel] continud

+«»+ Signes physiques :

Signes neurologiques :

- Trouble de la marche : ouild nonl]

- Trouble de I'équilibre : ouild non]

- Trouble du langage : ouild nonl]

- Trouble moteur : ouild nonl] Type :
- Trouble sensitif : ouild nonld Type :
- Trouble des réflexes : ouild nonld Type :
- Atteinte de paires craniennes : ouild non[] Type :
Signes rachidiens : ouild non[]

Autres :

IV.  Analyse para-clinique :

- IRM: ouild non Résultats :

-TDM : ouild non Résultats :

- Radio standard : ouill non [ Résultats :
- Type de malformation de Chiari : Chiari 1 Chiari 1]

- Malformations associées :

Hydrocéphalie : ouild non [
Syringomyélie : ouild non [
Malformations osseuses : ouild non [
Autres :
- Autres examens:
-EMG : ouild non]
- Autres : ouild non
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V. Traitement:
- Traitement radical :

Analgésie : ouild non[]
Minerve cervicale : ouid non[]
Repos : ouild non[]
Autre :

- Traitement chirurgical :
Abord postérieur :

Décompression osseuse seule : ouild non[]
Décompression ostéo-durale+/- plastie : ouild non[]
Autres :
Dérivation de la syringomyélie : ouid non[] Technique :
Dérivation hydrocéphalique : ouild non[] Technique :
Cure d’une malformation osseuse : ouild nonl] Technique :
- Rééducation : ouill nonll]

V. Evolution:

e Postopératoire immédiate :

Résultat clinique :

-Amélioration] Inchangé Aggravation neurologique]

- Mortalité : ouild nonl]

- Complications : ouild nonl]
Type : Déces [ Infections [

Hydrocéphalie 1 Hématome [
Autre :
Résultats radiologiques de contréle :
e Adistance:

Evolution clinique

- Amélioration Aggravation [ Inchangé
- Réintervention:  Délai: Cause : Technique :
Evolution radiologique : Type d’examen :
Résultat :
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RESUME

Notre travail est une étude rétrospective étalée sur 9 ans ; de janvier 2009 au décembre
2017 portant sur 40 patients porteurs d’'une malformation de Chiari | ou Il, hospitalisés au sein
des deux services de neurochirurgie, du centre hospitalier universitaire Mohammed VI de
Marrakech.

Une prédominance féminine est observée avec 24 femmes et 16 hommes. 25 patients
avaient une malformation de Chiari | et 15 patients avaient une Chiari Il. L’age varie entre 1 mois
et 69 ans avec une moyenne de 18,88 ans. Quand au délai de diagnostic, il oscille entre 1 mois
et 12 ans avec une moyenne de 23 mois.

Les signes révélateurs étaient dominés par les troubles moteurs (77,5%), Ila
symptomatologie douloureuse (65%) et les troubles sensitifs (32,5%). L’examen clinique de nos
patients a révélé un syndrome pyramidal dans 37,5% des cas, un déficit moteur dans 77,5% des
cas, une dissociation syringomyélique est notée chez 20% des patients, une atteinte des paires
craniennes est notée dans 47.5% des cas, une amyotrophie distale est trouvée chez 12.5% des

cas et une scoliose a été notée chez 25% des cas.

L’IRM constitue I’examen de choix, par sa spécificité et sa sensibilité largement
supérieure a la TDM. Elle est réalisée chez tous les malades de notre série. La syringomyélie a été
notée chez 35% des cas, une hydrocéphalie est trouvée chez 60% des cas. La radiographie
standard garde son apport dans les anomalies osseuses.

Tous les patients ont bénéficié d’une décompression cranio-cervicale avec plastie durale.
La coagulation des amygdales cérébelleuse est pratiquée chez 25% des cas. La dérivation
ventriculo-péritonéale de I’hydrocéphalie est réalisée chez 60% des cas.

Les résultats de [I’évolution a court terme étaient généralement favorables. Une
amélioration a été observée dans 76,5% des cas, et une stabilisation dans 23,5% des cas.

Malheureusement, nous déplorons un cas de déces postopératoire.
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—————— ——————— |

Les malformations de Chiari représentent une entité pathologique caractérisée par un
polymorphisme clinique et radiologique. Le traitement chirurgical est le seul traitement a I’heure
actuelle et les techniques chirurgicales ne cessent pas d’évoluer afin de garantir une amélioration

stable est prolongée et de réduire le risque de morbidités et des complications opératoires.
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Abstract

We conducted a retrospective study of medical record data of 40 patients that have been
hospitalized for Chiari malformation type | or Il, between January 2009 and December 2017, in
the Neurosurgery department of university hospital center Mohammed VI-Marrakech.

They were 24 woman and 16 men. 25 patients had Chiari | and 15 patients had Chiari Il.
The age is ranging from 1 month to 69 years, with an average age of 18.88 years old. The
median length of symptoms before presentation was 23 months, with extreme 1 month and 12
years.

The common presenting symptoms and signs were: motor disorders (77.5%), Pain (65%),
and sensory disorders (32.5%). Neurological exam demonstrated a pyramidal syndrome in 37.5%
of the patients, motor weakness (77.5%), sensory losses in 20% of the patients; muscular atrophy
was found in 12.5% of the cases and scoliosis in 25% of the cases.

Cranio-cervical MRI is the neuroimaging technique of choice to evaluate patients with
Chiari malformation. Syringomyelia was noted in 35% of the cases, hydrocephalus in 60% of the
cases. Radiographs of the cervical spine keep always theirs place.

All patients underwent cranio-cervical decompression with duraplasty. Cerebellar tonsil
coagulation has been done for 25% of the cases and the hydrocephalus ventriculo-peritoneal for
60% of the cases.

The short-term outcomes were generally favorable, an improvement was observed in
76.5% of the cases, and stabilization in 23.5% of the cases. Unfortunately, we deplore a case of
postoperative death.

The Chiari malformation represents a pathological entity characterized by clinical and
radiological polymorphism. Surgical treatment is the only treatment at present, and the surgical
techniques do not cease to evolve in order to guarantee a stable and a prolonged improvement

and to reduce the risk of morbidities and surgical complications.
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