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Les malformations de la charniere cervico-occipitale (MCCO) font partie des
malformations dysraphiques, par trouble de fermeture du tube neural, souvent
complexes, pouvant concerner les secteurs osseux et ou 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 [7]. Ils 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 premicre publication en
1891. Ainsi le terme « malformations de Chiari », regroupant quatre types, a été

utilisé en reconnaissance a I’illustre pathologiste viennois qu’était Hans Chiari
[7].

La malformation de Chiari la plus courante est le type I 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. Le
Chiari II est associ¢ a des anomalies du tube neural, en particulier

My¢éloméningocele, dans environ 90% des cas [4].

La malformation de Chiari de type III est un méningo-encéphalocele sous
occipital, et la malformation de Chiari de type IV est une hypoplasie cérébelleuse

sans hernie tonsillaire. Ces deux problémes sont rares [8].

Les modalités thérapeutiques ne cessent d’évoluer, et toutes les techniques
chirurgicales ont comme but une décompression de la région de foramen magnum

qui est un substrat anatomique et hydrodynamique.

Notre travail consistera donc a
Evaluer les résultats de la prise en charge chirurgicale du Chiari

Evaluer le facteur de risque de complication selon la plastie utilisée






I. CLASSIFICATION
1. La malformation de Chiari type I
La malformation de Chiari type I se caractérise par un allongement des amygdales
cérébelleuses 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 jometion bulbo-
médullaire, une syringomy¢élie (dans 25 a 50% des cas), une hydroeéphalie (dans

15 a 25% des cas), ou une malformation osseuse de la' CCO est'possible.

2. La malformation de Chiari type I1

La malformation de type II est une malformation compléxe impliquant le cerveau
postérieur, la moelle épiniere et les structures mesodermiques. Ce type comprend
le déplacement vers le bas de la moelle allongée, le quatrieme ventricule et le
cervelet dans le canal cervical, et I’allongenmient du'pont et le quatriéme ventricule.
Cette malformation résulte d’une diminution/chronique de la pression du LCR.

La malformation de Chiari type II est,presque habituellement observée chez le
nourrisson et I’enfant, qui¥ 'présentent toujours une myélocele ou

myé¢loméningocele cervical, ldmbaire ou lombosacrée.

3. La malformation de Chiari III
C’est la plus rare des malformations de Chiari, et elle est associée a un pronostic

plus grave (déces précoce ou handicap sévere chez les survivants a long terme).

Il s’agit d’une hernie du contenu de la fosse cérébrale postérieure au-dessous du
canal cervical ‘et aydivers degrés a travers une encéphalocéle cervico-occipitale,
considérée pard auteur comme une conséquence d’une hydrocéphalie.

L’encéphaloccle doit étre distinguée des myéloméningoceles cervicales hautes,

qui peuvent avoir le méme aspect superficiel.



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 1V,

la fosse postérieure est relativement normale et il n'y a pas de hernie cervicale.

5. La malformation de Chiari type 0 :
Elle se définit par la présence d’une syringomyélie qui se résout apres 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.

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

malformation se produit durant les premiers développements de 1’embryon.

L’étiopathogénie n’est pas claire étant donné qu’il existe différentes théories.
Historiquement, elles ont €té considérées comme étant des pathologies purement
congénitales, mais au cours des dernieres années, de trés 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, cinq 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
¢pinicre a la colonne vertébrale sur le site d’un Spina bifida. La différence de taux

de croissance de la colonne vertébrale et la moelle épinicre crée la dislocation



caudale de la moelle, des amygdales cérébelleuses, du vermis, et du quatricme

ventricule.

Une variante de cette conception est celle de Penfield qui soutient que dans la
malformation de Chiari I, 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 myéloméningocele.

L'absence de Spina bifida réfute cette hypothese.

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.

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 ét¢ 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 Béring) jouent un rdle
important dans l'expansion du tube neural [61]. Selon Gardner, ces pulsations
contribuent au développement des voies arachnoidiennes, ainsi que la
modé¢lisation de I’expansion cérébrale. Il croyait que 1'équilibre entre le flux
pulsatile du plexus choroide dans le quatrieme ventricule et en supra-tentoriel
dirigeait la croissance du cerveau différemment. Par conséquent, si les pulsations
du quatrieme ventricule étaient hyperactives, la tente du cervelet serait poussée

vers le haut, et une malformation de Dandy-Walker pourrait se développer.



Inversement, si les pulsations supratentorielles étaient hyperactives, la migration
tentorielle devient telle que la fosse postérieure est petite, ce qui permet le
développement d'une anomalie de Chiari. En outre, les points de circulation de
LCR du quatrieme ventricule resteraient fermés, déviant la circulation du LCR
vers l'obex et provoquant ainsi la syringomyélie.

Basé sur des données expérimentales en utilisant des mesures manométriques
chez des patients normaux et patients atteints de MC-I, Williams a ¢largi 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
l'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 I'impaction du rhombencéphale et la
syringomy¢lie. Des mesures répétées sont été effectuées aprés décompression
chirurgicale, montrant 1'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 tonsilaire 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 syringomyé¢lie 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 et Williams, bien que différents
mécanismes proposés, cette obstruction entraine 1’entrée du LCR dans le canal
central et le développement d’une syrinx spinale. Selon Oldfleld et Coll, 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 épinicre.

4. La théorie de I’altération du flux
La théorie du liquide oligocérébrospinal propose que la 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 & une petite fosse postérieure

et a une désorganisation cérébrale.

5. La théorie du développement insuffisant de la fosse cérébrale
postérieure

Des preuves suggérent que certains patients atteints de CM-I ont une fosse
postérieure hypoplasique congénitale ou développementale et un volume réduit
de la fosse postérieure associée au sous-développement de 1’os occipital, ou un os
occipital épaissi ou €levé. 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 l'obstruction du LCR. Les amygdales
medialisées, 1’obstruction du foramen de Magendie par une amygdale
cérébelleuse et la descente inférieure des amygdales pourraient étre le résultat

direct de I’hypoplasie de la fosse postérieure.



III. TRAITEMENT CHIRURGICAL
Diverses approches ont ¢été utilisées pour le traitement des patients
symptomatiques, la technique opératoire classique proposée dans ce type de

chirurgie est la décompression ostéo-durale :

1. Installation
L’installation du patient se fait en position de décubitus ventral. 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.

2. Voie d’abord
L’incision est médiane suboccipitale et s’étend a partir de 1'occiput a la pointe de
I'apophyse épineuse C2 ou plus bas si on envisage de réaliser une laminectomie
¢tendue. La dissection des tissus mous est réalisée dans le plan médian avasculaire
a travers le fascia, et les muscles seront détachés de 1’os occipital et de 1’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 1’artére vertébrale.



Cranial

T—» Droite

Figure 1 : Incision cutanée occipito-cervicale médiane [13]

3. 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. 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
symptomes.

Selon Balasa [1], la craniectomie ne devrait pas €tre plus grand que 3/3cm, afin
d’éviter 1’affaissement cérébelleux. Il recommande la laminectomie C1 dans la
plupart des cas, mais 1I’extension C2 est aussi possible que cela soit directement

li¢ au déplacement caudal des amygdales cérébelleuses. Par contre, Aghakhani
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[2], 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.

4. Ouverture de la dure meére
La dure mére est ouverte a partir d’une incision en forme de Y, doucement afin
de ne pas traumatiser I'arachnoide durale et pour empécher la pénétration du sang
dans les compartiments du LCR. Les éventuels brides durales ou arachnoidiennes
sont libérés. Les amygdales peuvent étre soigneusement coagulées avec le cautére
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. Une nouvelle approche
technique (le dédoublement de la dure-mére), consiste a ne pas ouvrir la dure mere
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 pseudoméningocele et de méningite [10, 24].

Cranial

T_’ Droite

Figure 2 : ouverture durale apres craniectomie occipitale a os perdu et

laminectomie de c1 [13]
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5. Résection des amygdales cérébelleuses
La résection des amygdales du cervelet a ¢ét€ préconisée comme un moyen pour
améliorer la circulation du LCR au niveau du foramen magnum. Aucun déficit
neurologique n’a ¢ét€¢ démontré a la suite d'une résection amygdalienne.
Cependant, la fonction exacte de cette structure est en grande partie inconnue.
Certains chirurgiens [1, 5] laissent les amygdales cérébelleuses intactes, et
estiment toutefois que seule la création d’une grande citerne artificielle de taille
adéquate importe et que l’exérése amygdalienne n’est pas nécessaire pour

I’obtention d’une bonne reconstruction de celle-ci.

6. Coagulation des amygdales cérébelleuses
Pour accéder au trou de Magendie, les extrémités des amygdales cérébelleuses
peuvent €tre 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 siir d'agrandir 1'espace pour la nouvelle grande

citerne [1,11].

Cranial

T—> Droite

Figure 3 : Coagulation des amygdales cérébelleuses [13]
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7. 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 manicre la plus étanche possible, fermeture en plusieurs plans,

musculaire, aponévrotique, sous-cutané et cutané sans drainage.

Cranial

T—» Droite

Figure 4 : Plastie durale autologue avec du fascia lata [13]
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I. PATIENTS ET METHODES

1. Objectifs
Les objectifs de notre étude consistaient a
— Evaluer la prise en charge chirurgicale de la malformation de Chiari

— Evaluer les risques de complication selon la plastie utilisée

2. Cadre d’étude
Notre travail a eu pour cadre d’étude le service de neurochirurgie du CHU de
Caen en Normandie.
Ce service est situ¢ au 12éme étage de la tour de cote de Nacre en Normandie en
France et comprend un bloc opératoire pour les chirurgies réglées au méme niveau
et un service d’hospitalisation divisés en deux parties.
L’équipe comprend 8 chirurgiens et des internes pour le corps médical et des

infirmiers et aides-soignantes pour le paramédical.

3. Type d’étude
Nous avons mené une étude d’une cohorte mono centrique rétrospective menée

dans le service de Neurochirurgie du CHU de Caen de janvier 2017 a février 2020.

4. Criteres d’inclusion
Tous les patients sélectionnés répondaient a nos critéres d’inclusion a savoir : les
patients ayant été opéré d’une malformation de Chiari.
Les patients ont été identifiés grace au codage de la chirurgie (LDPAOOI) et
¢tudiés. Les patients inclus présentaient une malformation d’Arnold Chiari

associée ou non a une syringomy¢lie.

15



5. Principe de la chirurgie
Il s’agit d’agrandir le contenant et consiste a faire une craniectomie sous occipitale
a os perdu avec ablation de la lame postérieure de C1 associée a une ouverture de
la dure mere et la grande citerne avec une plastie d’agrandissement dural.
¢ Technique opératoire
Toutes les décompressions cranio-cervicales ont été réalisées sans matériel
spécifique et nous avons utilisé le fascia lata, I’aponévrose du transverse,

I’épicrane pour la plastie ou de la dure mere synthétique.

Le matériel non spécifique est constitué¢ : d’une boite de craniotomie avec des
lames de bistouri, des écarteurs a dos d’ane, un trépan, une fraise, des postes
aiguilles, des pinces a disséquer et des ciseaux sans oublier la mono polaire et la

bipolaire.

Une échographie per opératoire est réalisée pour apprécier le flux du LCR chez
certains patients et le microscope opératoire est utilisé chez tous les patients.
L’intervention chirurgicale dure en moyenne 2heures, est faite sous anesthésie

générale avec une intubation orotrachéale en décubitus ventral.

16



5.1. Installation du patient
Le patient est installé en décubitus ventral avec une téte fixée dans une tétiere a
trois prises osseuses. La téte est fléchie permettant de bien dégager la région
occcipito-cervicale. Dans certains cas les épaules sont tirées de maniere douce et

postéro-caudale.

Arriére

Cranial <—T

Figure 5 : Patient en décubitus ventral téte fléchie fixée par une téticre.
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5.2. Repérage et temps cutané
L’incision est linéaire médiane occipito-cervicale apres infiltration par xylocaine
adrénaline. 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 cotés de la ligne médiane) et mise en place des écarteurs

auto statiques.

Gauche

T—> Cranial

Figure 6 : Repérage cutane

5.3. Temps osseux
Une craniectomie sous occipitale est réalisée ne dépassant pas 3 cm en moyenne.

Elle est dite a os perdu et est suivie d’une ablation de 1’arc postérieur de C1.
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5.4. Temps dure mérien
L’ouverture de la dure mere se fait en Y sans ouverture de I’arachnoide pour éviter

la contamination par le sang.

La coagulation des amygdales cérébelleuses permettant d’agrandir la néo grande
citerne n’est pas réalisée de fagcon systématique mais leur liberté est vérifiée sous

microscope.

Une plastie durale d’agrandissement est réalisée et 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 ou du fascia latta ou alors d’une dure-mere
synthétique.

Droite

Cranial <—T

Figure 7 : Plastie durale d’agrandissement réalisée avec un lambeau de fascia lata

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

aponévrotique sous cutanée et cutanée.
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5.5. En post opératoire
Les patients étaient surveillés en post opératoire en une unité¢ de soins surveillés

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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II. RESULTATS
1. Epidémiologie

1.1. Répartition dans le temps
Au cours de notre étude sur 3 ans et demi nous avons colligé 40 patients qui ont
¢té pris en charge pour une décompression cranio-cervicale suite a une

malformation de Chiari soit en moyenne 11,7 patients par an.
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Figure 8 : Répartition dans le temps
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1.2. Age

La majorité de notre cohorte est composée d’adultes, en effet seuls 13 enfants en

faisait partie. L’age moyen de notre étude est de 33,4 avec des extrémes allant de

4ans a 72ans
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Figure 9 : Répartition selon age
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1.3. Sexe
Au cours de notre ¢tude nous avons noté une nette prédominance féminine avec

un sex ratio de 0,28.

22%

= HOMME
FEMME

78%

Figure 10 : Répartition selon sexe

2. Clinique
2.1. Antécédents
Dans notre étude 1 patient avait déja été opéré pour une malformation de Chiari
et 4 patients avaient présenté une syringomy¢lie dont 2 avaient bénéfici¢ d’une

VCS premicre.
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2.2. Signes
Les céphalées occipitales étaient présentes chez 64,1% des patients. Des
symptomes de syringomyélie étaient présents chez 40% de nos patients, et des
signes neurologiques chez 10% des cas. Ces signes pouvaient étre un syndrome
pyramidal, des paresthésies des membres, des douleurs neuropathiques dans les
membres supérieurs. Les apnées du sommeil étaient présentes chez 7,6% des

patients. Chez 12,8% des cas on retrouvait des malaises a répétition.

2.2.1. Paraclinique
Tous les patients ont bénéficié d’une imagerie par résonnance magnétique

cérébrale et rachidienne.

On retrouvait des malformations de Chiari de type 1 dans tous les cas et un syrinx

¢tait observé chez 11 patients.

Figure 11 : IRM en coupe sagittale T2 montrant une position basse des tonsilles

cérébelleuses chez un de nos patients
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2.2.2. Traitement
2.2.2.1. Données opératoires
Tous nos patients ont été installés en décubitus ventral avec une téte maintenue

en flexion par une tétiere a pointe.

La durée moyenne de I’intervention était de 1hS7min avec des extrémes allant de

1h 30min a 3h10min.

Tous les patients ont eu une craniectomie avec ablation de I’arc postérieure de C1

et plastie d’agrandissement durale.
Une coagulation des amygdales est réalisée dans 33,3% des cas.

Pour la plastie il a été utilisé la greffe autologue (épicrane ou fascia latta) dans
65% des cas renforcé par de la colle chez 5 patients, dans 27,5% des cas le

neuropatch a été utilisé et dans 7,5% des cas I’hémopatch est utilisé.

2.2.2.2. Données post-opératoires
La durée d’hospitalisation moyenne était de 5 jours avec des extrémes allant de 5

a 7 jours.

Un scanner de contrdle est réalisé en post opératoire immédiat (2 a 4 jours apres)

chez tous les patients.

Une ré hospitalisation était nécessaire chez 3 patients et une prolongation de

I’hospitalisation chez 2 patients.

Les activités étaient reprises dans la plupart des patients a 3 mois (65%). Quatre

patients ont été perdu de vue apres la chirurgie.
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3. Complications
Une complication est notée chez 5 de nos patients soit 12,5% et deux de ces cas
¢taient ré hospitalisés pour une chirurgie de reprise. Nous avons d’abord décrit
ces complications. Puis nous avons comparé 2 groupes. Enfin, la prise en charge

de ces complications a été détaillée.

3.1. Types de complications

Les complications retrouvées dans cette ¢tude étaient des complications
exclusivement cicatricielles. Il n’y a pas eu a constater d’apparition de déficit
neurologique aigu post-opératoire, ni de déces.
Le délai moyen de survenue des complications était de 8 jours postopératoires
avec des extrémes allant de 2 jours a 14 jours
Les complications étaient au nombre de 05 cas. Il s’agissait :

- Pseudoméningocéle : 3cas

- Méningite aseptique : 1cas

- fuite de LCR : 1cas

= meningocele  ® meningite asptique = fuite LCR

Figure 12 : Répartition complications
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7/

s Pseudoméningocéle symptomatique

La complication la plus fréquente était la pseudoméningocele avec 3 cas soit un
peu plus de la moiti¢ des complications. 11 s’agit d’une collection sous cutanée de
LCR sous tension, qui peut étre douloureuse et souvent associée a des nausées et

des céphalées.

Figure 13 : scanner post opératoire d’un patient qui a présenté¢ une pseudo

méningocele symptomatique

¢ Fuite de LCR

Elle a été retrouvée chez un patient sans notion de fiévre.

¢ Méningite aseptique
La méningite aseptique est définie comme des signes cliniques de méningite
associée a un aspect inflammatoire monocytaire du LCR, et avec un examen
bactériologique direct et des cultures négatives. Il y a eu 1 cas de méningite

aseptique.
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Les prélevements de LCR montrant ces résultats étaient réalisés sur des ponctions

lombaires dans 1 cas.

Tableau I : Comparaison cas compliquées et non compliqués

Non compliqué Compliqué

Chirurgie SUP2h 20
Craniectomie isolée 0
Craniectomie avec ablation arc postérieur de C1 39
Plastie autologue 24
Plastie

Neuropatch® 9

Hemopatch® 3
Utilisation de colle biologique 4
Coagulation amygdales 36

4

0
4
2

3.2. Prise en charge des complications

Pseudoméningocéle : Il a été d’abord fait des ponctions évacuatrices

associées a des pansements compressifs qui ont été salvatrices chez un

patient, tandis que chez deux patients une reprise chirurgicale a été

indiquée.

M¢éningite aseptique : mise sous corticothérapie

Fuite de LCR : DLE pendant 5 jours avec prolongation de 1’hospitalisation

3.3. Influence des complications sur le devenir post-opératoire

La survenue de complication a retard¢ la reprise du travail chez deux de nos

patients.

Nous n’avons retrouvé de récidive chez aucun de nos patients.
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III. DISCUSSION
Cette étude rétrospective mono centrique a permis de mettre en évidence un bon
résultat apres intervention pour décompression de la charniére cranio-cervicale

pour malformation de Chiari type 1.
On a noté 5 cas de complications. La mortalité était nulle.

Les complications étaient 3 pseudoméningoceles, une fuite de LCR dans 1cas,

une méningite aseptique dans 1cas.

Vu le nombre réduit de cas dans notre étude nous n’avons pas établir de facteur

de risque.
Nous n’avons pas noté de récidive dans notre cohorte.
Les techniques chirurgicales utilisées ¢taient uniforme chez tous nos patients.

La taille de la décompression osseuse ne fait pas I’unanimité mais il demeure clair
d’aprés les études que réaliser une craniectomie de plus de 3cm de grand axe
expose a une récidive di a I’affaissement cérébelleux comme prouvé par les

études de Klekamp [10]et Balasa [1].

La laminectomie de C1 était systématique dans notre série. Une méta-analyse
montrait que les meilleurs résultats post opératoires étaient obtenus chez les
patients ayant bénéficié¢ d’une craniectomie et d’une laminectomie de C1, associée
a une plastie d’¢largissement de dure-mere. Cette méta-analyse montrait aussi de
trés bons résultats clinico-radiologiques quand une tonsillectomie était réalisée,
mais avec des complications plus importantes chez ces patients (jusqu’a 52%)

dans I’étude de Zhao et al en 2016 [24].

La laminectomie de C2 n’est réalisé chez aucun de nos patients alors que dans

I’étude de Tonkins en 2018 [19] on la retrouve dans 6, 3% des cas.

Les données d'enquéte internationale publi¢es par Schijman et Steinbok [18], ont

démontré que 76% des neurochirurgiens ouvrent toujours la dure-mere pour
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traiter les malformations de Chiari I contre 100% dans notre ¢tude. L’efficacité
de cette technique semble donc avoir fait ses preuves puisque Yundt [23], a
¢galement 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 syringomy¢élique associ¢e. Certains auteurs
préconisent I’ouverture de 1’arachnoide [1, 10, 2, 5] 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 [20, 9] pensent que I’ouverture

de I’arachnoide expose au risque des brides post-chirurgicales.

Dans notre étude la tonsillectomie n’est réalisée chez aucun patient. Cependant,
la coagulation des amygdales sans résection était réalisée dans 33% des cas contre
80% en 2012 dans I’étude de Klekamp et al en. Dans la littérature les chiffres

peuvent atteindre 22% (Arnautovic et al, 2015[3]) pour la tonsillectomie.

La plupart des amygdales cérébelleuses sont atrophiques en raison de
modifications ischémiques de sorte que leur coagulation est un moyen sir

d'agrandir l'espace pour la nouvelle grande citerne [1, 10].

Concernant la plastie durale, la méthode varie d’une série a I’autre avec parfois
50% des patients opérés sans plastie durale, notamment chez les auteurs utilisant
I’échographie peropératoire dans les cohortes de Narenthiran en 2015[14] et Yeh
en 2006 [22]. Alors que dans la note technique de Dhouly et al en 2018 la plastie
est réalisée dans 37% des cas, contrer 100% dans 1’école lilloise. Cette technique
¢tait associée a un taux de complications faible, de I’ordre de 4,5% (Yeh et al,
2006[22]), mais un taux de succés plus faible (Xu et al, 2016[21]). La plastie
durale est réalisée dans tous les cas alors qui y’a 3 ans elle était réalisé dans 87,8%

dans I’¢tude de Dipalma en 2017[9].
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Tableau II : Evolution post opératoire selon plastie utilisée dans notre série

Plastie autologue Plastie synthétique

26 patients 14 patients
Amélioration clinique 17 11
Reprise travail 13 9
Complications
Ecoulement LCR 1 0
Pseudoméningocéle 1 2
Méningite aseptique 0 1

Le taux de complication est treés variable d’une série a 1’autre, avec des chiffres
allant de 4,5 a plus de 50% dans la littérature selon les techniques utilisées. Dans
notre série ou le geste exclusif était la craniectomie avec plastie d’¢élargissement
dural le taux de complication était proche de celui rapportée dans 1’é¢tude de Lu et
al[12] avec 11,8% de complications dans ce sous-groupe contre 12,5% dans notre
série. Ce taux représentant presque la moitié des complications notées dans ce

méme service il y’a 3 ans qui était de 23,3% dans la cohorte de Dipalma [9].

Les complications retrouvées sont les fuites de LCR, la méningocele et la
méningite aseptique. La mortalité¢ est de 0,97% dans la littérature (Zhao et al,

2016[24]) et de 2,5% au Maroc dans 1’étude de Harkani en 2018[13].

Dans la série de Parker [17], 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 [1], la fuite du LCR a été constatée

chez un seul patient.

Dans notre ¢étude, la méningite aseptique a €té constatée chez un seul patient,

contre 2 patients dans la série de Balasa [1].
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Les types de complications de notre série sont en accord avec ces données de la
littérature, sauf le taux de pseudoméningocele qui €tait beaucoup plus élevé dans

notre série.

Vu le nombre réduit de notre cohorte nous n’avons pas pu identifier les facteurs

de risques de complication.

Il faut noter qu’il y’a trois ans les facteurs de risque de complication post
opératoire identifiés dans la série de Di Palma [9] étaient I’utilisation de colle
biologique DuraSeal® seule ou en association avec une plastie synthétique en
polyuréthane NeuroPatch®. Des complications li€es a 1’utilisation de DuraSeal®
ont été rapportées dans la littérature, notamment des méningites aseptiques. Dans
une population pédiatrique de 114 Chiari opérés les auteurs retrouvaient 55,6%
de complications post opératoires, notamment des méningites aseptiques avec
I’utilisation de DuraSeal® en association avec une plastie durale synthétique, le
Durepair® (Parker et al, 2011[17]). En revanche, dans la chirurgie rachidienne
avec fuite de LCR, I'utilisation de DuraSeal® n’a pas causé¢ de complication
particuliére (Kim et al, 2011). Les complications sont survenues en moyenne dans
les 6 semaines post opératoires, ce qui correspond au délai de résorption du
polyéthylene glycol contenu dans le DuraSeal®. Ces complications sont sans
doute dues aux propriétés pro-inflammatoires du 32 Duraseal®. Mais son
utilisation simple, sa formulation orientée spécifiquement pour I’étanchéité des
sutures de dure-mere et ’absence de temps de décongélation I’avait fait
rapidement adopter par certains praticiens. D’un autre coté, I'utilisation d’une
colle de fibrine, le Tissucol®, était un facteur protecteur de la survenue d’une
complication. Cela est probablement dii a une augmentation de 1’étanchéité
durale, sans que cette colle ait les propriétés pro inflammatoires du Duraseal®.
L’utilisation de NeuroPatch® n’était pas un facteur de risque identifié¢ de
complication post-opératoire lorsqu’il n’était pas associ¢ au Duraseal®. Une autre

equipe avait montré que le risque de fuite de LCR ¢était augmenté avec 1’usage de
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NeuroPatch® (Malliti et al, 2004[14]). En cas d’utilisation de cette plastie avec
du DuraSeal® le contact avec le LCR pourrait étre augmenté et favoriser une

réaction inflammatoire.

X/

«» Prise en charge des complications pseudoméningocéle symptomatique
La prise en charge des pseudoméningoceles symptomatique a été assez variée.
Toutes les prises en charge sont évoquées dans la littérature, la mise sous
Diamox® le pansement compressif, la ponction percutanée, la pose de drain
lombaire externe, la reprise chirurgicale etc...

La ponction semble étre insuffisante d’apres notre série chez qui deux patients sur

trois ont bénéficié d’une reprise chirurgicale.

+ Meéningite aseptique
Le patient a été traité par une cure courte de corticoides aprés réception des

cultures de 48h négatives permettant d’améliorer les symptomes méningés.

¢ Fuite de LCR
Dans notre étude ou la grande citerne est ouverte de facon systématique nous
retrouvons une seule fuite de LCR. Une autre méthode opératoire pour éviter les
fuites de LCR est de réaliser une ouverture durale extra-arachnoidienne. Dans ce

cas la plastie durale n’est pas obligatoire.

¢ Limites de I’étude
Cette étude était rétrospective
Le faible nombre de cas ne nous permettant pas d’évaluer le risque prédictif de
complication selon la plastie utilisée
Absence d’uniformisation des pratiques.

Patients perdus de vue altére la qualité du suivi.
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Les malformations de Chiari se traduisent par une position basse des amygdales

cérébelleuses.

Les méthodes de traitements évoluent mais convergent tous vers la décompression

du foramen magnum et la formation d’une néo citerne.

Nous avons donc évalué le changement d’habitude de la prise en charge du Chiari

au CHU de Caen spécialement le matériel utilisé pour la plastie.

Cette étude rétrospective mono centrique a permis de mettre en évidence un bon
résultat apres intervention pour décompression de la charniére cranio-cervicale
pour malformation de Chiari type 1 de 2017 a 2020 au CHU de Caen. Notre
cohorte comportait 40 patients. On a noté 5 cas de complications. La mortalité
¢tait nulle. Les complications étaient 3 pseudoméningoceles, une fuite de LCR
dans 1cas, une méningite aseptique dans lcas. Vu le nombre réduit de cas dans
notre étude nous n’avons pas établir de facteur de risque. Nous n’avons pas noté

de récidive dans notre cohorte.

Nous recommandons une évaluation de la douleur post opératoire car nous avons
remarqué que apres cette chirurgie les patients étaient trés douloureux. Il serait

donc intéressant de mener une étude sur la prise en charge de cette douleur.
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RESUME

INTRODUCTION : Les malformations de Chiari représentent des anomalies des structures nerveuses et se traduisent par une position
basse des amygdales cérébelleuses au sein de la partie haute du canal rachidien cervical. Les modalités thérapeutiques ne cessent 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.

Nous avons mené une étude d’une cohorte mono centrique rétrospective menée dans le service de Neurochirurgie du CHU de Caen de
janvier 2017 a février 2020 consistant a évaluer les résultats de la prise en charge chirurgicale du Chiari et évaluer le facteur de risque de

complication selon la plastie utilisée.

RESULTATS : Cette étude rétrospective mono centrique a colligé 40 patients opérés d’une malformation de Chiari avec une moyenne
de 11,7 patients par an. Nous avions 13 enfants dans notre cohorte. L’age moyen était de 33,4ans avec des extrémes allant de 4 a 72ans.
Une nette prédominance féminine est retrouvée avec un ration a 0,28. Le signe clinique le plus fréquent était les céphalées dans 64,1% des

cas. Une IRM est réalisée chez tous les patients en préopératoire.

La durée moyenne d’intervention était de 1hS7min. Une décompression occipito-cervicale avec plastie durale est réalisée chez tous les

patients.

La durée d’hospitalisation moyenne était de 5 jours ; Les suites post opératoires étaient simples chez 35 patients.

On a noté 5 cas de complications. La mortalité était nulle.

Les complications €taient 3 pseudoméningoceles, une fuite de LCR dans 1cas, une méningite aseptique dans 1cas.

Les activités étaient reprises dans la plupart des patients a 3 mois (65%).

Vu le nombre réduit de cas dans notre étude nous n’avons pas établir de facteur de risque de complication selon la plastie utilisée.
Nous n’avons pas not¢ de récidive dans notre cohorte.

CONCLUSION : Cette étude a permis de constater de bons résultats aprés chirurgie de Chiari au CHU de Caen avec une réduction des
complications chez les patients. La opératoire reste un ¢lément déterminant pour la bonne évolution des patients.
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