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Introduction

La malformation d’Arnold Chiari est une anomalie congénitale définie comme étant
une hernie du contenu de la fosse cérébrale postérieure a travers le foramen magnum ou le
trou occipital (1). Les amygdales cérébelleuses se situent dans la jonction anormalement basse
de la charniere occipito-cervicale comprimant le tronc cérébral et la moelle cervicale
supérieure. La malformation perturbe la circulation du liquide cérébro-spinale (LCS) a
I’origine d’une hydrocéphalie quadri-ventriculaire et ou d’une syringomyélie. La
symptomatologie clinique est polymorphe et non spécifique dominée par des céphalées
occipitales chroniques a irradiation diffuse. La présence d’un déficit moteur témoigne le
retard de prise en charge. Le diagnostic repose sur la réalisation d’une Imagerie par
Résonance Magnétique (IRM) couplée avec un scanner cranio-cervical.

La douleur chronique et le handicap neurologique sont une source d’un arrét de travail
d’ou un probleme de la santé publique. Et cette malformation nous semble malconnue dans
les pays en voie de développement comme Madagascar par la rareté du travail de recherche
pour cette affection. La connaissance de la prise en charge de cette affection semble justifiée.

En effet, nous proposons une étude sur la prise en charge des malformations de Chiari
dans le Service de Neurochirurgie du Centre Hospitalier de Soavinandriana (CENHOSOA) du
01 Janvier 2016 au 31 Décembre 2020. Notre objectif est de décrire la prise en charge
médico-chirurgicale de la malformation de Chiari et les ectopies amygdaliennes.

Matériels et méthode

Il s’agissait d’une étude Les patients adultes hospitalisés dans le
rétrospective, descriptive des service pour cure chirurgicale d’une
malformations de Chiari (descente des malformation de Chiari et d’une ectopie
amygdales > 5mm par rapport au trou amygdalienne  cerébelleuse  vues a
occipital a I’Imagerie par Résonance I’imagerie scanner et/ou IRM cervicale,
Magnétique) et des ectopies diagnostiquée cliniquement et confirmée
amygdaliennes  cérébelleuses (descente radiologiquement sont inclus dans 1’étude.
entre 3 a 5mm) enregistrées et Nous avions étudié les parametres
hospitalisées au Service de Neurochirurgie épidémio-clinique, paracliniques,
du Centre Hospitalier de Soavinandriana thérapeutiques et evolutifs. Les données
(CENHOSOA) sur une période de 60 mois ont été saisies sur Excel® 2013 et analysées
(01 Janvier 2016 au 31 Décembre 2020). sur le logiciel EPI-INFO® 7.
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Résultats

Sur le plan épidémiologique, Nous
avons recensé 40 cas sur 2976 patients
hospitalisés et enregistrés soit une
fréquence de 1,34 % et sur 719 patients
opérés soit 556 % des activités
opeératoires. Seize (16) patients ont été
recus en 2018 (40%), 12 patients en 2019
(30%), 06 patients en 2020 (15%), 04
patients en 2016 (10%) et 02 patients en
2017 (5%). L’incidence était de 8 nouveau
cas par an.L’age moyen ¢était de 37 ans
avec des extrémes de 17 ans et 59 ans et la
médiane était de 39 ans. La tranche d’age
entre 31-40 ans représentait 18 cas (45%).
Les patients ages plus de 41 ans,
représentaient 14 cas (35%). Il y avait 23
femmes (57,5%) et 17 hommes (42,5%)
avec un sexe ratio de 0,74. (Figure 1)

Le délai moyen de consultation
était de 29 mois (2 ans et demi) avec des
extrémes allant de 2 semaines a 29
ans(Tableau 1). Vingt-huit patients (70%)
étaient venus de leur propre initiative et 12
patients (30%) étaient référés. Les signes
révélateurs  étaient  multiples.  Les
fourmillements des membres
représentaient 30 cas (75%) de motif de
consultation ; des céphalées chroniques
dans 24 cas (60%) ; de vertige dans 20 cas
(50%) ; de douleur occipito-cervicale dans
15 cas (37,5%) ; de déficit moteur dans 5
cas (14,70%) ; de fatigabilité chronique
dans 6 cas (15%) et de torticolis dans 4 cas
(10%).

Cing patients (12,5%) avaient des
antécédents. La répartition est comme suit :
3 cas (7,75%) de traumatisme cranien, un
patient (2,5%) de dérivation ventriculo-
péritonéale d’hydrocéphalieet un cas
(2,5%) d’hémorragie sous arachnoidienne.

Des céphalées représentaient les
signes subjectifs dans 24 cas (60%). Le
torticolis et la cervicalgie étaient retrouvés
dans 16 cas (40%). 15 cas (37,5%) avaient
a la fois de torticolis, de cervicalgie, de
céphalée, de douleur radiculaire et de
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vertige. L’élévation de la tension artérielle
était retrouvee dans 6 cas (15%). Il y avait
4 cas d’asthénie (10%) et 1 cas d’anorexie.
Sur le plan neurologique, 12 patients
(30%) avaient une difficulté a marcher.
Une tétraparésie représentait 7 cas
(17,5%). 6 patients (15%) présentaient une
paraparésie et une paraplégie. 6 patients
(15%) avaient présenté un syndrome
pyramidal dont 4 patients avec une
exagération du reflexe ostéo-tendineux
(10%) et 2 patients avec un signe de

Babinski  (5%). Une  déformation
vertébrale, un trouble sensitif et un
syndrome syringomyelique étaient
retrouveés dans 5cas

(12,5%)respectivement.En plus nous avons
noté 2 cas (5%) de trouble sphinctérien et 1
cas de syndrome cérébelleux.

L’Imagerie par Résonance
Magnétique (IRM) cérébrale et ou
cervicale était realisée dans 35 cas
(87,5%). Le scanner cérébro-cervical était
réalise chez 18 patients (45%). La
radiographie standard du rachis a été
demandéepour 5  patients  (12,5%)
(Tableau I1). Quatre patients (10%)
avaient une déformation vertébrale a type
de scoliose a la radiographie standard du
rachis.Parmi les 18 cas bénéficiers de
scanner, il y avait des anomalies chez 11
patients (61,11 %). Les anomalies
objectivées aux scanners €taient d’image
en faveur d’une malformation de Chiari
dans 9 cas (50%), d’image en faveur d’une
hydrocéphalie et d’une sténose du foramen
vertébral occipital dans 1 cas (2,25 %) de
chaque.Parmi les 35 patient ayant un
examen IRM, I’observation d’une grande
citerne basse située était constante (100%)
(Figure 12). La Malformation de Chiari
type | était retrouvée dans 21 cas (60%), le
Chiari type Il dans 8 cas (22,85%) et une
ectopie cérébelleuse dans 6 cas (17,14%).
Les lésions associées était retrouvées
notamment une syringomyélie dans 7 cas
(24,13%), une hydrocéphalie dans 5 cas
(12,5%), une discopathie cervicale dans 4
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cas (13,8%) et un cas d’une myélopathie
cervicale (Figure 2). Selon la
classification de la malformation au terme
des examens d’imagerie, il y avait 26
cas de Chiari de type | (65%), 8 cas de
Chiari de type II (20%) et 6 cas d’ectopie
amygdalienne (15%).

Du point de vue thérapeutique, les
patients ont bénéficié d’un traitement
médical antalgique et d’une intervention
chirurgicale. Pour le traitement chirurgical,
vingt-six cas (65%) avaient une
craniectomie occipitale associée a une
laminectomie de C1 et une plastie durale.
Une  craniectomie  occipitale  avec
laminectomie de C1 sans plastie durale
étaient réalisée dans 08 cas (20%) et 06 cas
(15%) avaient une craniectomie occipitale
simple. Il y avait 2 patients (5%) qui ont eu
une ponction de la syringomyélie (Tableau
IIl). Du point de wvu eévolutif, une
disparition des signes subjectifs était
observée chez 28 patients (70%). 4 patients
(10%) présentaient de vertige et de

Discussion

cephalée occipitale. 2 patients (5,9%)
avaient des vomissements en post-
opératoire. Sur le plan moteur, parmi les 15
patients déficitaires, 6 patients (40%)
présentaient une amélioration
neurologique. Il y avait un cas de déces
(2,5%). En post-opératoire, le séjour
moyen post-opératoire en Réanimation
était de 2 nuits avec extréme de O et 8
nuits. La durée moyenne d’hospitalisation
des patients était de 14 jours (5a41
jours). 18 patients (45%) avaient une durée
d’hospitalisation entre 11 jours et 20 jours.
8 patients (35%) avaient un séjour moins
de 10 jours. Concernant le suivi, 5 patients
(12,5%) étaient perdus de vue. 35 patients
(87,5%) avaient bénéficié des suivis. La
répartition est la suivante: 13 patients
(44,8%) ont été suivi une seule fois, 18
patients (45%) ont été suivis plus de trois
fois. A trois mois post-opératoire,nous
avons pu revoir en consultation de contréle
26 patients (65%). Le recul moyen était de
7 mois avec extréme de 1 a 18 mois.

La fréquence des Malformations de
Chiari est un parametre difficile a évaluer.
Heureusement que les progres récents de
neuro-imagerie et la banalisation de leur
utilisation répandue, ont conduit a une
augmentation du nombre de patients
présentant des signes radiologiques d’une
hernie amygdalienne (2). Brian et al au
Canada en 2017 ont retrouvé une
prévalence de 7,78 patients par an (3). En
Roumanie, sur une durée de 5ans, Balasa et
al ont retrouvé une fréquence de 3,4% (4).
Pour notre série, nous avons une fréquence
de 1,34% et une incidence de 8 nouveaux
cas par an. Notre résultat est comparable
avec les donnés de Brian. Au vu de ces
observations, cette malformation reste rare.
Concernant ’age, pour nos patients, 1’age
moyen est de 37 ans. La tranche d’age la
plus touchée est de 31 a 40 ans. Les études
de Balasa (4), de Kumar (5), de Brian(3) et
de Kahn (6) montrent une moyenne d’age
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entre 38 et 45 ans. Notre résultat rentre
dans cette tranche d’age. A travers toutes
ces observations, on peut dire que la
malformation de Chiari est une affection
de I’adulte jeune. L’age de révélation se
situe le plus souvent entre la troisiéme et la
quatrieme décennie. Concernant le genre,
une quasi-unanimité entre divers auteurs a
été constatée concernant la prédominance
féminine (55% a 75%) (5 ; 6). Dans notre
série, nous avons aussi retrouvé cette
prédominance féminine a 57,5%. La
présentation clinique est variable selon les
auteurs. 1l y a souvent un important délai
entre le diagnostic et le début des
symptémes. De plus, le tableau clinique et
la séverité de symptdmes sont différents
selon les tranches d’age étudiées (3). Les
principaux symptomes sont des céphalées

ou de nucalgie, des vertiges, des
symptomes vestibulaires, d’une douleur en
cape (épaules), des douleurs non
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radiculaires des membres avec paresthésie,
d’un malaise « vagal » ou de troubles de
déglutition et de phonation, d’une scoliose
et de trouble de sommeil avec apnées
centrales. Le début est trés insidieux
parfois atypique (7). Dans notre étude, le
délai moyen de consultation est de 29 mois
(2ans et demi). Parker et al (8) ont noté un
délai moyen de 8 ans allant de 6 mois a 41
ans. Etant donné la non spécificité du
tableau clinique, le traitement est
essentiellement symptomatique. Le plus
souvent, les explorations d’imagerie ont
été demandées tres tardivement au stade de
déficit neurologique majeur. Ce délai de
consultation long explique la difficulté de
cette affection. Rare sont les medecins
géneralistes qui connaissent I’existence de
cette affection. En plus, la rare
disponibilité des examens
neuroradiologiques modernes (IRM, TDM)
contribue aussi a cette difficulté et retard
de diagnostic sachant qu’il est quasi
imossible de faire le diagnostic de cette
maladie sans exploration radiologique.
Nous proposons la réalisation
d’enseignements post-universitaires
périodiques dans diverses régions de 1’Ile,
organisés par les responsables del’Ordre
des Médecins concernant,et axés sur la
prise en charge de la douleur cervicale et
céphalées associées a des troubles
neurologiques. 1l est important aussi de
penser a la possibilité d’une malformation
de Chiari devant toutes céphalées
occipitales  trainante a irradiation
rachidienne associées a de vertige.

Actuellement, I’IRM est
incontestablement 1’examen de choix, de
lére intention pour le diagnostic des
malformations de Chiari (5; 9). L’¢élément
constant, nécessaire au diagnostic, est la
descente des amygdales cérébelleuses en-
dessous du trou occipital. Une ectopie > 3
mm est généralement exigée. Dans 50 a
70% de cas, il y a souvent un e association
Malformation Chiari et syringomyélie (5;
10; 11).Pour notre serie, nous avons 87,5%
des patients ayant une IRM cervicale.
Malgré le colt de cet examen, notre
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conduite de diagnostic est comparable avec
celui de la littérature. La majorité de la
population malagasy n’a pas la possibilité
pour la realisation cet examen au vue du
colt trés elevépour sa réalisation. Pire
encore, il doit étre couplé avec le scanner.
Il n’y a qu’un centre radiologique qui
dispose cette IRM et ces centres se
trouvent tous dans la capitale. Ceci rend
difficile le diagnostic dans les autres
régions. Parmi le scanner réalisé,
seulement 27,5% (11/40 cas) ont montré
une image en faveur de cette affection.
Ceci confirme que le scanner n’est pas un
examen sensible pour le diagnostic de la
malformation de la charniere occipito-
cervicale. 1l est important ainsi, la dotation
d’une appareil d’IRM dans tous les Centres
Hospitaliers  Universitaires (CHU). La
malformation constitue un blocage du
liquide cérébro-spinal au niveau de la
charniére cranio-cervicale. Nous suggérons
en conséquence la réalisationd’une IRM de
la charniére occipito-cervicale
systématique devant une hydrocéphalie
non expliquée notons que dans notre étude,
nous avons relevé 15%
d’hydrocéphalied’étiologie mal-connue.

Le traitement de la malformation
est chirurgical (6 ; 12 ; 13). La chirurgie a
pour objectif de décomprimer la fosse
postérieure, de rétablir la circulation
normale du liquide cérébro-spinal et de
diminuer ou au moins de stabiliser les
troubles neurologiques. Le traitement
chirurgical consiste & réaliser une
craniectomie  occipitale large  avec
ouverture du foramen magnum, une
laminectomie de I’atals et dans la majorité
de cas une duroplastie d’agrandissement.
Le traitement chirurgical est indiqué dans
les formes symptomatiques ou une relation
indiscutable existe entre la
symptomatologie et la malformation. Le
risque de mort subite doit étre pris en
compte dans la discussion de 1’indication
opératoire lorsque la relation entre les
symptomes et la malformation est plus
douteuse. Pour notre série, nous avons
réalisé genéralement une craniectomie
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occipitale, une laminectomie de C1 et pulmonaire en période post-opératoire.
duroplastie avec un prelevement du fascia Dans notre série, nous avons un taux de
lata de la partie supero-externe de la déces de 2,5% dd a une hydrocéphalie
cuisse. En plus de la decompression, il est aigue par une hémorragie intra-
important de recréer la grande citerne au ventriculaire (V4). En postopératoire, les
dessus du trou occipital en réalisant la patients sont revus a 1, 3, 6 et 12 mois, et
plastie. annuellement par la suite (4). Un suivi
) ) IRM peut étre effectué entre 6 et 12 mois
La mortalité varie de 0 a 10% (en ou entre 12-24 mois si la cavité
regle<3%) selon les séries (8; 14). Les syringomyélique persiste (18). Pour notre
causes de la mortal_|te postoperatoire série, il est difficile de réaliser une IRM
incluaient une pneumonie, une insuffisance systématique lors de suivi. Nous avions
respiratoire, une infection intracranienne, 15% de patients perdus de vue avec un
une hémorragie, l'arrét cardiorespiratoire, recul moyen de 7 mois. Et notre résultat est
I’'embolie pulmonaire et la méningite comparable avec ceux des autres auteurs
septique (15). Dubey et al (16) ont rapporté en terme de mortalité. On note que la
un cas de déces secondaire a une méningite chirurgie est bénéfique aussi bien sur le
post opératoire. Parker et al (17) ont plan fonctionnel que sur le plan
rapporté un déces di a une embolie anatomique.
Conclusion

La prise en charge de cette anomalie de la charniére occipito-cervicale au Centre
Hospitalier de Soavinandriana est assez complexe étant donné le long délai de diagnostic et le
codt élevé de ce diagnostic par la réalisation d’IRM cérébrale et ou cervicale couplée souvent
au scanner. L’évolution clinique est insidieuse avec des céphalées chroniques, de douleur
rachidienne cervico-dorsale, de douleur de I’hémicorps, des vertiges et de déficit neurologique
moteur. L’Imagerie par Résonance Magnétique cérébrale et ou cervicale est I’examen clé pour
le diagnostic et pour le traitement. La malformation de Chiari de type | est la plus fréquente.
La syringomy¢élie et ’hydrocéphalie sont des lésions associées fréquentes. La chirurgie a pour
but de décomprimer les éléments nerveux et de rétablir la circulation du LCS. La technique
opératoire la plus pratiquée est la craniectomie occipitale avec une laminectomie de C1 et une
plastie d’agrandissement. Plus 15% des patients nécessitent deux actes chirurgicaux pour la
malformation et pour ’hydrocéphalie. L’évolution est généralement favorable et la mortalité
reste faible. Pour raccourcir le délai de prise en charge, il serait important de promouvoir les
enseignements postuniversitaires et de doter des appareils de scanner et d’IRM pour les
Centres Hospitaliers. 1l est important de réaliser une IRM cérébro-cervicale devant toute
hydrocéphalie de cause inconnue chez 1’adulte et devant une douleur cervicale haute. Le
Centre de rééducation et de réadaptation fonctionnelle neurologique tiendra une place
importante dans la prise en charge en post-opératoire.
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Figure 1 : Répartition des patients selon I’age

Tableau I : répartition selon le délai de consultation

Délai de consultation (mois) Effectif (N) Pourcentage (%)
<2 6 15
[326] 4 10
[7a12] 7 17,5
[13 & 24] 7 17,5
[25 a 36] 9 22,5
>36 7 17,5

Tableau Il : Répartition des patients selon I’imagerie réalisée

Imagerie réalisée Effectif (N) Pourcentage (%)
IRM 35 87,5
Scanner 18 45
Radiographie du rachis 5 12,5
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Figure 2 : répartition selon les résultats de I’'IRM

Tableau 111 : répartition selon la technique opératoire utilisée de la Malformation
Techniques chirurgicales Effectif (N) Pourcentage (%)
Craniectomie+Laminectomie+Duroplastie 26 65
Craniectomie+Laminectomie 8 20
Craniectomie occipitale 6 15
Ponction de la syringomyélie 2 5
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