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n’aurai pas pu faire seule ! Vive le G4.
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ABREVIATIONS

CHU : centre hospitalo-universitaire

TDM : tomodensitométrie

IRM : imagerie par résonnance magnétique

LCS : liquide cérébro-spinal

V 4 : 4e ventricule

CM1 : Malformation de Chiari de type 1

[HS : International Headache Society

ICHD III : International Classification of Headache Disorders - third edition
CSI': Chiary Severity Index

CCOS : Chicago Chiari Outcome Scale

PAG : Substance grise périaqueducale
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INTRODUCTION :

Une malformation d’Arnold Chiari (CM) est une affection fréquente, congénitale dans la
grande majorité des cas, qui correspond a une position basse des amygdales dans le
foramen magnum avec des modifications incluant I'arachnoide et la dure-meére voisine
aboutissant a une exclusion de la grande citerne et a I'obstruction du trou de Magendie.
Cette malformation se manifeste principalement par des céphalées et peut justifier d’'un
geste chirurgical de décompression de fosse postérieure.

L’évolution naturelle de cette malformation est méconnue et peut étre marquée par une
majoration de I'ectopie amygdalienne avec apparition d’'une syringomyélie, c’est-a-dire
I’élargissement du canal épendymaire. Parfois le facteur déclenchant de I’aggravation est un
traumatisme cranien.

Le diagnostic est le plus souvent fait devant un tableau clinique riche, incluant d’'une part des
symptoémes liés a cette syringomyélie mais avant tout des céphalées, qui peuvent étre tres

polymorphes.

EPIDEMIOLOGIE :

La prévalence est estimée de 0,5 a 0,9% chez I'adulte et 1% de la population pédiatrique.
[1][2]. Il s’agit uniguement d’une estimation dans la mesure ol de trés nombreux cas sont
asymptomatiques.

Apres analyse de 12000 IRM cérébrales, Elster et Chen ont identifiés 68 cas de malformation
de Chiari (CM) , soit 0,55% de leur cohorte [3]. Apres relecture de 22591 IRM, Meadows et al
ont eux retrouvés 175 patients avec CM asymptomatique, soit une prévalence de 0,77% [4].

Selon I’American association of neurological surgeons, 10000 chirurgies par an seraient
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réalisées aux Etats-Unis. Par ailleurs, la plupart des études rapportent une prédominance
féminine avec un sex ratio allant jusqu’a 3/1 [3] [5].
Une syringomyélie est associée a une malformation de Chiari dans 30 a 70% des cas selon les

études.

HISTORIQUE :

La description princeps de cette malformation a été faite par Hans Chiari, anatomo-
pathologiste autrichien, en 1891 dans son manuscrit « A propos des modifications du
cervelet résultant d’hydrocéphalie cérébrale ». Chiari y décrit I'élongation des amygdales et
de la partie médiane du lobe inférieur du cervelet accompagnant le bulbe rachidien aplati
dans le canal cervical supérieur [6]. Le cervelet semblait normal dans la plupart des cas, avec
parfois une légere élongation du quatrieme ventricule. En 1896, il identifia les malformations
de type | et Il (associé a une dysraphie spinale) [7].

L’apport de Julius Arnold est plus tardive : En 1894, il publia un rapport descriptif d’'un enfant
avec une malformation de type Il associée a une myélodysplasie. Son travail a ainsi souligné
la part de dysraphie spinale, en minimisant le role de la descente des amygdales.

Il semble alors approprié de distinguer les malformations de Chiari des malformations dite
d’Arnold- Chiari, faisant référence aux malformations de type Il, associée a une dysraphie
spinale. Ce sont les études ultérieures, notamment avec I'apport de I'imagerie, qui décriront
I'impression basilaire, la platybasie et le volume réduit de la fosse postérieure associés a ces

malformations.
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DEFINITION ANATOMIQUE :

Les rapports normaux de la fosse postérieure et de la charniéere cervico-occipitale sont
codifiés par des lignes virtuelles. Pour parler de malformation de Chiari, la ptose des
amygdales cérébelleuses doit étre de plus de 5mm sous la ligne de MacRae, définie
anatomiquement par une ligne passant par le bord inférieur du clivus et le bord occipital
(figure 1) [8]. Cette ligne caractérise la limite du foramen magnum, jonction entre
I’encéphale et le canal rachidien. On parle d’ectopie des tonsilles lorsque la ptose est de 3 a

5 mm. Celle-ci peut étre considérée comme pathologique si elle est associée a d’autres

signes typiques du Chiari.

Encoche a la
jonction entre la
moelle allongée
abaissée et la

[

moelle cervicale | | Ptose asymétrique des tansilles

Figure 1: IRM dans le Chiari

a) séquence pondérée T1, coupe
sagittale ;

b) Séquence 3D T2, reconstruction
MPR coronale ;

c) Séquence T2, coupe sagittale
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L’apparence « effilée » des tonsilles et I'aspect « encombré» de I'espace sous-arachnoidien

au niveau de la jonction cranio-cervicale est importante également [9].

Une syringomyélie désigne une cavitation tubulaire de la moelle épiniere avec extension
latérale liée a I'accumulation de liquide d’origines diverses suivant le processus pathologique

en cause. Une syringo-hydromyélie fait référence a un canal central dilaté uniquement.

CLASSIFICATION :

- CM de type | (CM1) correspond a une élongation des amygdales et de la partie médiane
des lobes inférieurs du cervelet, isolée ou associée a une syringomyélie. Cette élongation

peut étre asymétrique ou unilatérale. Le type 1 est le plus fréquent.

- CM de type Il est caractérisé par une ptose des tonsilles et du vermis cérébelleux associée a
une descente de la protubérance et de la moelle allongée dans le canal cervical, a travers le
foramen magnum élargi (Tableau 1). Elle est toujours associée a un myéloméningocele.

L’ étiopathogénie est alors bien différente du type 1: Il s’agit d’une séquelle liée a un

eme

dysraphisme spinal survenant ala4™" semaine de gestation.

CM type | CM typelll
Cervelet Ectopie des amygdales Ectopie du vermis et amygdales
va4 En place Abaissé
Bulbe Normal Etiré, bas situé

Tableau 1 : Différences entre le CM type 1 et CM type 2
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- CM de type lll correspond a une hernie du cervelet au travers du plan du foramen magnum

dans un méningo-encéphalocéle occipital. Il est exceptionnel et le plus souvent létal. [10]

- CM de type IV : Hypoplasie du cervelet associé a une ectopie bulbaire.

Les CM de type Ill ou IV ne sont plus rencontrés de nos jours grace a I'amélioration du

diagnostic anténatal (Figure 2).

Figure 2 : Classification des malformations de Chiari

D’aprés Hadley et al, The Chiari malformations, JNNP 2002 et images du Dr Paresh Desai :
a) IRM Coupe sagittale T2 : CM type Il avec descente du vermis et de la moelle allongée

b) IRM Coupe sagittale T2 : CM type Il avec encephalocéle occipital

c) IRM Coupe sagittale T1 : CM type IV avec hypoplasie du cervelet

PHYSIOPATHOLOGIE :

Historiquement, Chiari avangait I’hypothése que la malformation était secondaire a une
hydrocéphalie congénitale et a noté ultérieurement que la sévérité de I’hydrocéphalie
n’était pas corrélée au degré d’extension des tonsilles. Le postulat d’un retard de croissance
de la fosse postérieure, entrainant une augmentation de pression, et donc une descente du

cervelet, est alors avancé.
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Plusieurs théories ont ensuite été établies pour expliquer la genéese de la malformation et les

anomalies médullaires associées. Je présenterai ici les 2 principales.

1/Théorie de 'arrét du développement (Daniel et Strich 1958)

L’arrét du développement osseux de la base du crane est a I'origine d’une fosse postérieure
trop petite pour faire face au développement du cervelet qui ne continuera sa croissance
gu’a travers le trou occipital. Cette anomalie du mésoderme peut survenir pendant avant ou
apres la fermeture du tube neural. La principale critique de cette théorie repose sur
I'existence de malformations de charniere observées a la 16°™ semaine de vie intra-utérine,
avant le début de croissance du cervelet. [11] [12][13]

2/Théorie hydrodynamique (Gardner ,1958)

D’apres Gardner, il s’agit d’'un défaut d’évacuation liquidienne du tube neural pendant la
période embryonnaire ou des espaces sous-arachnoidiens pendant la période fcetale. Le
point clé de cette théorie est |la date d’ouverture du trou de Magendie. La membrane qui
ferme le toit du rhombencéphale (aera membranacea) va progressivement s’amincir sous
I’effet d’une pression exercée par I'accumulation de substance protéiforme dans le tube
neural (via les plexus choroides) et va s’ouvrir pour donner le trou de Magendie. L’hypothése
est qu’une accumulation de liquide trop rapide ou bien un écoulement trop faible provoque
une distension du tube neural jusqu’a un point de rupture [14].

Une CM1 serait la résultante d’un déséquilibre entre la pression pulsatile des plexus
choroides du V4 par rapport a ceux des ventricules latéraux. Il existerait une diminution de
pulsatilité générée par les plexus choroides en fosse postérieure.

Par « effet marteau », les pulsations systoliques des plexus choroides vont entrainer des

vagues de pulsation de LCS sur les structures environnantes, en particulier la tente du
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cervelet. S’il y a hypopulsatilité des plexus choroides, I’effet marteau du V4 est trop faible, il
se produit un abaissement de la tente du cervelet et la création d’une petite fosse
postérieure.

Deux phénomenes peuvent alors conduire a une géne a I'’écoulement du LCS : le
développement du cervelet dans une fosse post réduite et I'imperforation du trou de
Magendie.

Une petite taille de V4 va rendre la tension pariétale insuffisante au niveau du toit pour
perforer le trou de Magendie. Cette géne a I’écoulement du LCS peut provoquer une
hydrocéphalie en amont, une hydromyélie en aval.

Plusieurs critiques de cette théorie ont été faites au cours des années, notamment
I’observation d’'une CM1 survenant avant le développement des plexus choroides du V4 et

donc avant la production de LCS au niveau de la fosse postérieure.

PRESENTATION CLINIQUE:

L’ensemble des symptdmes peut étre lié soit a la compression directe de la moelle épiniere
ou du tronc soit lié aux perturbations du flux du LCS (hydrocéphalie, syringomyélie..)
On peut schématiquement distinguer 3 sous-groupes, en dehors des céphalées :
- Atteinte des nerfs craniens (nystagmus, dysphagie, apnée centrale)
- Compression du tronc : Troubles du rythme, syncope
- Signes médullaires (syndrome pyramidal, incontinence urinaire, douleurs, syndrome
syringomyélique)
Ils apparaissent le plus fréquemment entre la 2 et 3*™ décennie, dans la majorité des cas

spontanément. Une proportion de 24% se déclencherait a la suite d’'un traumatisme léger. Il
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y a souvent un important délai entre le diagnostic et le début des symptomes. De plus, les

tableaux cliniques et leur sévérité changent beaucoup selon I’adge [15]. Il a été observé que la

descente des tonsilles diminuait avec le temps et donc avec I’age du patient [16].

Les principaux symptomes sont :

1)
2)

3)

4)

5)

6)

7)

Céphalées ou nucalgies : il s’agit de la plainte principale des patients

Vertiges et symptdmes vestibulaires

Douleur en cape (épaules), liée a la cavité syringomyélique (anesthésie thermo-
algique « suspendue » en cape)

Douleurs des membres non radiculaires, faiblesse, paresthésies

Malaise « vagal » par compression du noyau du X ou troubles de déglutition et de la
phonation par compression du noyau du XI

Scoliose

Troubles du sommeil avec apnées centrales

Toutefois, une découverte fortuite est également fréquente: Selon la revue rétrospective

de [4], incluant 175 patients, 25% des patients seraient asymptomatiques et 31% dans la

série de Elster et Chen [3].

CEPHALEES :

Il s’agit du symptome principal de la CM1 qui peut méme constituer la plainte unique du

patient [9].

Dans la série de Elster et Chen, 87% des patients souffraient de céphalées et dans celle

de Nohria et Oakes, seulement 30% des patients étaient libres de toute céphalée [3][17].
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Les céphalées sont classiquement postérieures, situées en occipital ou au niveau de la
nuque haute, exacerbées par la toux, manceuvre de Valsalva, changements de position
ou extension cervicale. Dans une série prospective de 364 patients, 296 (80%) patients
présentaient des céphalées occipitales constrictives, en étau, qui irradiaient vers le
vertex [9].
Les criteéres diagnostiques établis par I'International Headache Society sont les suivants
[18]:
A. Céphalée remplissant le critere C
B. Malformation de Chiari de type 1 (CM1) démontrée
C. Preuve du lien de causalité apportée par au moins 2 des critéres suivants :
a. Céphalée développée en lien temporel avec la CM1 et/ou céphalée résolutive
dans les 3 mois apres traitement du CM1
b. Céphalée ayant au moins une parmi les 3 caractéristiques suivantes :
i. Précipitée par la toux ou autre manceuvre Valsalva-like
ii. Localisation occipitale ou sous-occipitale
iii. Durée <5 minutes
c. Association a d’autres symptdmes de dysfonction cérébelleux ou du tronc
cérébral et /ou de la moelle épiniére.

D. Ne correspondant pas mieux a un autre diagnostic de I'ICHD-3

Les patients avec une hypotension spontanée du LCS peuvent présenter une descente

des amygdales cérébelleuses secondaire et un aspect de CM1 sur I'lRM. lls peuvent

également se plaindre de céphalées impulsives a la toux. C’est pourquoi une
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hypotension spontanée du LCS doit toujours étre recherchée en cas de découverte de
CM1.

La physiopathologie propre des céphalées dans la CM1 reste obscure.

Le mécanisme de la céphalée induite par la toux implique une dissociation transitoire
entre la pression intracranienne et la pression au niveau spinal produisant alors une
traction sur les tonsilles et méninges et donc une douleur [19]. D’autres auteurs
évoquent comme mécanisme de la douleur la turbulence et des fluctuations importantes
de la circulation veineuse dans le CM1, compte tenu des troubles de circulation du LCS,
qui se majorent lors de la toux [9].

Néanmoins, les céphalées présentées par les patients peuvent étre extrémement
polymorphes et I'ensemble du pattern des céphalées des CM1 n’est pas bien établi dans
la littérature.

Pascual a évalué 50 patients CM1 [20]. Parmi eux, 52% souffrait de céphalées dont 14
(28%) présentaient les céphalées dites typiques du CM1 mais 5 autres correspondaient a
des migraines, 6 a des céphalées de tension et une céphalée trigéminée. Dans cette
étude, il y avait corrélation entre aggravation de la céphalée et degré de ptose mais pas
de corrélation avec la dysplasie de I'os occipital.

Une autre étude plus récente, qui avait pour but de mieux caractériser les céphalées des
CM1 au sein d’une population pédiatrique, confirmait que la céphalée dite typique du
CM1 est la plus fréquente [21]. Des céphalées primaires étaient présentes pour 42% de
leurs patients dont la moitié étaient des migraines sans aura. Le degré de ptose était
dans cette étude corrélé positivement a la courte durée de la crise, a la localisation

occipitale et au déclenchement a I'effort uniquement.
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Une derniéere étude ne retrouvait que 3 céphalées typiques du CM1 chez 49 patients
pédiatriques alors que la céphalée était le symptome principal. Le degré de ptose n’était
alors pas corrélé avec la sévérité des céphalées [22].

La sévérité de la céphalée n’est pas donc toujours corrélée a la sévérité du CM1 [23] [4].
Certains cas de céphalées tres séveres peuvent ainsi présenter une ptose minime sur
I'imagerie et d’autres cas asymptomatiques peuvent correspondre en réalité a une
extension majeure des tonsilles [22].

Concernant spécifiguement les céphalées primaires, peu d’arguments sont retenus pour
établir un lien entre les céphalées primaires épisodiques et les CM1. En effet, les cas
rapportés dans la littérature sont rares et il n’y a pas d’augmentation de prévalence de
ces céphalées chez les patients CM1 comparativement a la population générale.

Une exception peut étre faite : Il s’agit des cas de migraine basilaire, entité rare, qui sont
exceptionnellement dues a une malformation CM1 [24].

Si la coexistence de céphalées primaires épisodiques et d’'une CM1 semble étre fortuite,
la question se pose pour les céphalées chroniques en revanche. Stovner décrit parmi 34
patients CM1, la prévalence de 8 céphalées continues sans le caractere déclenchant de la
toux ou de la manceuvre de Valsalva [25]. Cette prévalence est bien plus importante que
dans la population générale (environ 3 %) [26] [27].

De méme, Kaplan et al ont retrouvés une forte prévalence de migraineux chroniques
parmi les patients CM1 (11%) avec par ailleurs un age de début bien plus précoce et un
nombres de jour de crise par mois bien plus élevé que chez les migraineux chroniques
controles (sans CM1) [28].

Peu d’études ont analysés précisément les céphalées des patients CM1 en les classant

selon les critéres de I'lHS.
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La littérature sur I'ensemble des céphalées présentées par les patients CM1, et
I'imputabilité de cette malformation dans la survenue de ces céphalées reste pauvre.
Pourrait on établir un pattern plus large de céphalées liées au CM1 ou doit on considérer
toute céphalée ne remplissant les critéres de « céphalée attribuée au Chiari » de I'lHS

comme non liée et indépendante du CM1?

DIAGNOSTIC POSITIF A L'IMAGERIE CEREBRALE ET CERVICALE :

Le diagnostic de malformation de Chiari est un diagnostic iconographique reposant sur la
ptose des tonsilles cérébelleuses dépassant d’au moins 5mm le plan du foramen magnum.
Dans le cas des CM1, on retrouve également une absence de la citerne cérébello-médullaire
et un V4 en place. Cette constatation est faite par un examen tomodensitométrique ou en
imagerie par résonnance magnétique (IRM).

La meilleure modalité pour définir quantitativement la descente des tonsilles cérébelleuses
est I'IRM du fait d’'un meilleur contraste entre les espaces liquidiens et les structures
tissulaires. Le diagnostic de malformation de Chiari est donc établi au mieux par des
séquences d’'IRM morphologiques conventionnelles, en particulier sur les coupes sagittales
passant par la charniere cranio-cervicale.

Au-dela du diagnostic positif, 'analyse de I'IRM encéphalique permet d’étudier les
répercussions de la descente des amygdales sur les espaces sous-arachnoidiens, sur la filiere
ventriculaire, sur les structures nerveuses (tronc, moelle épiniére). Une malformation de
Chiari est associée a une hydrocéphalie dans 7% des cas, une syringomyélie dans 30 a 70%
des cas et une syringobulbie dans 6% des cas (qui sera alors toujours associée a une

syringomyélie).
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L'IRM et le scanner permettent I'analyse morphologique de la fosse postérieure (figure 3) et
permettent de ne pas méconnaitre une malformation osseuse de la charniére cranio-
cervicale dans le cadre du bilan pré chirurgical. Les analyses morphométriques de fosse
postérieure sont basées sur I’étude de longueur du supraocciput, la longueur du clivus, la
pente de la tente du cervelet (Figure 3). On retrouve par cette analyse une diminution de la
longueur du clivus et du supraocciput, une augmentation de la pente de la tente du cervelet
[13]. Ces constatations morphométriques sont plutét en faveur d’une étiopathogénie
reposant sur la théorie d’arrét de développement osseux, avec arrét du développement des
somites occipitaux. Des études volumétriques permettent de déterminer que dans les
malformations de Chiari, le volume total de la fosse postérieure est diminué [9][29]. Cette
diminution de volume se fait au dépend des compartiments liquidiens (LCS). Aucune
différence sur le volume du parenchyme n’a été retrouvée.

En raison de cette anomalie anatomique, les patients atteints de CM1 qui présentent des
dimensions plus petites de la fosse postérieure se sont avérés étre symptomatiques plus tot
[30]. Cependant leur réponse a la chirurgie, comparativement aux patients CM1 avec fosse

postérieure plus grande, n’a pas été clairement établie.

)f _—+ Corps calleux " Twining'sitine
\ _— Citerne quadrigéminale
_— Tente du cervelet

——= 4° ventricule

. « Tonsille cérébelleuse Clivus
'~ Citerne cérébello-médullaire ~
—

0 mm ™~ Plan du foramen magnum ~
T~ Moelle cervicale

Figure 3 : Repéres anatomiques de la fosse postérieure
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Images tirées d’Alperin et al, 2014 [31]

- Longueur du clivus : distance depuis la partie haute du tubercule sellaire au basion

- Longueur du supraocciput : distance depuis la protubérance occipitale interne jusqu’a
I'opisthion

- Ligne de Twining : Ligne de jonction mesurée du tubercule sellaire a la protubérance

occipitale interne

Des avancées récentes en IRM avec les séquences en tenseur de diffusion et les séquences
de flux du LCS ont permis de compléter les données statiques par des séquences
dynamiques [30] [32]. L'évaluation quantitative de la restriction de diffusion est un
marqueur de l'intégrité microstructurale neuronale. Une restriction de diffusion plus
importante au niveau de la partie antérieure du tronc cérébral, a été retrouvée chez les
patients CM1 et régresse en postopératoire [32]. Cette restriction en diffusion serait
directement liée a la compression du parenchyme adjacent. Les séquences de flux (2D ciné
en contraste de phase), quant a elles, permettent de clarifier les dynamiques du LCS dans les
CM1 en quantifiant les flux liquidiens sous-arachnoidiens cisternaux, périmédullaires au
cours du cycle cardiaque. Le plus souvent, un flux craniocaudal descendant est
contemporain de la systole et un flux ascendant caudocranial est observé pendant la
diastole. Des études utilisant cette technique ont montré que I'obstruction du foramen
magnum et le flux anormal du LCS, surtout au niveau C2-C3, entrainaient une altération de
I'écoulement systolique et diastolique a travers la jonction cranio-cervicale, ce qui peut étre
corrélé a la présence de syringomyélie. Par ailleurs, il a été montré que le flux de LCS
augmentait dans |'espace sous-arachnoidien antéro-latéral et diminuait dans I'espace sous-
arachnoidien postéro-latéral [30], [33]. A I’heure actuelle, des protocoles de recherche sont

menés pour évaluer a partir de ces séquences des facteurs prédictifs de bonne évolution
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postopératoire mais elles ne sont pas utilisées en pratique courante et aucun protocole

standardisé n’est disponible actuellement.

PRISE EN CHARGE MEDICALE ET TRAITEMENT CONSERVATEUR :

La prise en charge médicale, initialement ou lorsque I'indication chirurgicale n’est pas
retenue, peut étre mise en ceuvre avec la pharmacothérapie et la physiothérapie
principalement. La céphalée étant le symptome le plus fréquent de CM1, les patients sont
traités selon le phénotype de leur céphalée : triptans pour les céphalées migraineuses et

indométhacine pour les céphalées a la toux [34].

PRISE EN CHARGE CHIRURGICALE :

Le traitement curatif de la CM1 est neurochirurgical uniguement. Le but est de restaurer des
flux de LCS normaux en décomprimant la fosse postérieure pour créer plus d’espace afin de
stabiliser ou diminuer les signes neurologiques et prévenir I'apparition d’un syrinx.
Les différentes étapes chirurgicales comportent :
- Une craniectomie occipitale et ouverture du foramen magnum
- Une éventuelle résection des arcs postérieurs de C1
- Le plus souvent, une ouverture durale avec respect ou non de |'arachnoide (ce qui
diminue le risque de fuite de LCS) et plastie d'élargissement durale
- Possible cautérisation et résection des tonsilles cérébelleuses en cas de
décompression semblant insuffisante pour rétablir la bonne circulation du LCS

(controversée)
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On distingue principalement 2 approches :

- Une approche intradurale (ID), la plus fréquente avec réalisation d’une plastie de dure
mere. L'ouverture de la dure-mere permet une visualisation directe de I'écoulement du LCS,
ce qui permet de détecter les obstructions et de traiter, par exemple, par résection ou
coagulation des amygdales cérébelleuses.

- Une approche extradurale (ED), dans laquelle la dure-mére n'est pas ouverte, pour éviter
les complications liées au LCS, comme la pseudoméningocele post-opératoire ou la
méningite chimique.

Dans la littérature, il n’a pas été démontré de nette supériorité de la duroplastie en terme
d’amélioration postopératoire, de complications ou de reprise chirurgicale comparée a la
décompression osseuse seule [35] [36].

Le recours a la duroplastie est tres majoritaire dans la communauté neurochirurgicale dans
plus de 90% des chirurgies de I'adulte et de I’enfant [37].

Il a également été décrit une lacération durale pour favoriser la circulation du LCS.

Enfin, certaines équipes pratiquent une ouverture "a la demande" extra ou intradurale voire
stenting du V4 en fonction de la circulation per opératoire du LCS selon les données
échographiques. Cette attitude est critiquée par certains car une intervention réalisée sous
anesthésie générale ne saurait refléter les conditions physiologiques (tension artérielle
basse) de circulation du LCS.

Dans tous les cas, les objectifs de la chirurgie sont, d’une part la régression des symptomes
sur le plan clinique et, d’autre part, la réapparition de la citerne cérébello-médullaire ou

disparition ou régression de la syringomyélie sur le plan radiologique (Figure 4).
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IRM post-opératoire:
IRM pré-opératoire - Réapparition d’une citerne cérébello-
médullaire
- Disparition de la cavité syringomyélique

Figure 4 : Imagerie post-opératoire

I n’y a a I’heure actuelle pas de critéres établis pour poser I'indication opératoire :
L'indication chirurgicale doit tenir compte d’une analyse clinique et radiologique compléte,
la difficulté étant de s’assurer de I'imputabilité de cette malformation dans les
manifestations cliniques.

En pratique, les CM1 asymptomatiques ne sont pas opérées, en dehors de la présence d’une
importante syringomyélie avec fort potentiel évolutif. En effet, seulement 8% des
neurochirurgiens recommanderaient la chirurgie en I'absence de symptomes [38].

En revanche, le seuil a partir duquel un neurochirurgien estime la CM1 de « suffisamment
symptomatique » n’est pas consensuel.

En ce qui concerne les céphalées par exemple, seulement 46% des neurochirurgiens seraient
préts a opérer un patient présentant une céphalée occipitale isolée, en absence de
syringomyélie [38].

Une amélioration postopératoire globale est constatée dans pres de 81% des cas, avec une

meilleure évolution dans les populations pédiatriques [37].
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Des symptdmes minimes persistants plusieurs années apres traitement sont retrouvés dans
35 a3 45% des cas [39] [40].

Apres chirurgie, les céphalées typiques de CM1 semblent s'améliorer de maniere plus
fréquente (82%) comparativement aux céphalées primaires (44%) [41].

Par conséquent, des outils de pronostic normalisés sont nécessaires pour stratifier la
sévérité de la maladie préopératoire et la probabilité d'amélioration postopératoire de la
qualité de vie. A ce jour, plusieurs études ont tenté d'identifier les facteurs prédictifs de
bonne évolution des patients CM1 Toutefois, ces enquétes ont utilisé des résultats

hétérogenes et des mesures fondées sur l'impression globale de I'équipe médicale.

CHIARI SEVERITY INDEX : A PREOPERATIVE GRADING SYTEM FOR CM1

Pour améliorer le conseil préopératoire, les cliniciens et les chercheurs de |'Université de
Washington ont mis au point un systeme de classement préopératoire connu sous le nom de
Chiari Severity Index (CSI), qui a par la suite été validé par une autre équipe indépendante
[42][43].

Une séquestration séquentielle a été utilisée pour développer un systeme de classement de
données clinique et radiographique, regroupées ensuite en un seul index qui comprend les
caractéristiques des céphalées, la présence ou |'absence de myélopathie et la présence ou
I'absence et la taille du syrinx (Tableau 2).

Ce score va de 1 a 3 avec un score plus élevé indiquant une maladie plus sévere et un
résultat en post-opératoire moins satisfaisant.

En effet, les degrés d’amélioration vont de 83% pour les grades 1 a 45% pour les grades 3.

Dans cette étude, les mesures de qualité de vie (QV) ont été utilisées comme critére de
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jugement principal. Celui-ci découlait d’'une enquéte en deux questions aupres des patients

au sujet de I'amélioration de la santé générale et de la satisfaction apres la chirurgie CM1.

En effet, il n’existait alors pas d’outil validé pour évaluer les résultats opératoires du CM1 et

leur impact sur la qualité de vie. Désormais, une échelle a été validée par plusieurs équipes :

Il s’agit du Chicago Chiari Outcome Scale [44].

Grade radiologique

Grade Clinique

1
Céphalée typique ou
mal localisée

2 3
Fronto-temporale ou | Symptomes
absence de céphalée | myélopathiques

A
Syrinx <émm ou
absent

B
Syrinx 2 6mm

Csl1

CSl 2

Tableau 2 : Définition du Chiari Severity Index (CSl)

(Figure adaptée de Greenberg et al)

Gradé de 1 a 3, selon les caractéristiques des céphalées, présence éventuelle de symptémes

myélopathiques et taille de la syringomyélie.
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PROBLEMATIQUE :

Les céphalées sont la plainte principale des patients présentant une malformation d’Arnold-
Chiari. En I’'absence de recommandations établies pour poser I'indication chirurgicale, le
neurochirurgien s’appuie donc principalement sur cette plainte céphalalgique. Or, elle est
tres souvent polymorphe et mal caractérisée.

La morbi-mortalité du geste de décompression de la fosse postérieure n’étant pas nulle, des
criteres préopératoires prédictifs d’'une évolution favorable de ces céphalées semblent
nécessaires. Ceux-ci, qu’ils soient cliniques ou radiologiques, pourraient alors guider le
clinicien dans son indication chirurgicale.

Par ailleurs, les données de la littérature sur le pattern exhaustif des céphalées, et
notamment sur celles ne remplissant pas les criteres de I'lHS de « céphalée attribuée au
Chiari » restent pauvres. Peu d’études les ont précisément analysé et classé selon les
criteres de I'lHS.

Dans la population générale, les céphalées dites primaires telles que la migraine ou la
céphalée de tension ont une prévalence importante [45] [46].

L’enjeu difficile pour le neurochirurgien est de distinguer les céphalées liées au Chiari (qui
s’amélioreront donc a priori apres chirurgie) de celles qui coexistent de maniere fortuite et
indépendante avec le CM1.

Un travail spécifique sur les céphalées présentées par les patients mais ne remplissant pas

les criteres « attribuables au Chiari » de I'lHS semblerait intéressant.
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OBIJECTIFS

L’objectif principal de notre étude était d’évaluer les facteurs cliniques prédictifs d’une
régression des céphalées apres intervention chirurgicale chez les patients présentant une

malformation de Chiari de type 1.

Les objectifs secondaires étaient :

De classer selon les criteres de I'lHS les céphalées présentées par les patients et de

comparer ces différents groupes

- De comparer les caractéristiques radiologiques entre les patients évoluant
favorablement et ceux pour lesquels persistaient les symptémes

- D’évaluer la qualité de vie a distance de la chirurgie, en utilisant le Chicago Chiari
Outcome Scale

- Enfin, de mesurer le Chiari Severity Index, score de prédiction d’évolution favorable

post-opératoire, sur notre cohorte
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PATIENTS ET METHODES

Nous avons mené une étude descriptive, rétrospective, mono-centrique, menée dans
le service de neurochirurgie et réanimation neurochirurgicale du CHU de Rouen.

Elle concerne les patients adressés de 2011 a 2016 pour chirurgie d’une
malformation de Chiari de type 1.

Cette étude a obtenu au préalable I'accord du comité d’éthique local de recherche

non interventionnelle (CERNI).

POPULATION

L’analyse de la base du programme de médicalisation des systemes d’information
(PMSI) du CHU de Rouen a permis I’extraction des données des patients admis pour prise en
charge chirurgicale entre le 01/01/2011 et le 31/06/2016 avec le codage CCAM
« malformation d’Arnold-Chiari».

Les patients admis dans le service de pédiatrie (c’est-a-dire de moins de 16ans) et les
patients présentant une malformation d’Arnold-Chiari non opérée n’étaient pas inclus dans
cette recherche.

Pour vérification du diagnostic de CM1, les critéres diagnostiques énumérés au paragraphe
7.7 du ICHD-IIl ont été appliqués:

- Descente caudale 2 5 mm des amygdales cérébelleuses; mesurée sur une coupe sagittale
d’IRM pondérée T1

- Ou descente caudale 2 3 mm des amygdales cérébelleuses plus au moins 1 indicateur de
I'encombrement de |'espace sous-arachnoidien dans la région de la jonction cranio-cervicale
tels que I'élongation du V4, I'aspect pointue des tonsilles ou le « kinking » (entortillement)

médullaire.
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Parmi les 65 patients extraits du PMSI, 49 répondaient a ces criteres (Figure 5).

Les patients présentant des malformations majeures (malformation de Chiari de
type Il ou Ill) ou syndromiques (dans le cadre de maladie génétique) ou encore les patients
présentant une hernie des tonsilles secondaire (hypertension intracranienne, Iésion cervicale
autre ou un traumatisme cranien sévére par exemple) ont été exclus.

Une patiente a également été exclue, ayant bénéficié d’'une seconde intervention
chirurgicale a 1 an, ne permettant pas l'interprétation des céphalées en post-opératoire.

Les patients ne présentant pas de céphalée en préopératoire ou bien des céphalées

due a une autre cause (Iésion parenchymateuse ou cervicale) ont été exclus.

Figure 5 : Diagramme d’inclusion

Patients admis en neurochirurgie pour
malformation d’Arnold-Chiari

n=65
Patients non opérés — Autres malformations
exclus — exclues
n=3 l
Patients sans céphalée — CM type Il ou IIl
exclus n=1
n=6 Syndromes
polymalformatifs
Patient mineur — n=2
n=2 s .
Dérivation syringo-
. . péritonéale
Interventll]o:slmultlples — n=1

Malformations de Chiari de type I
Incluses dans I'étude
n =49
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DONNEES RECUEILLIES

EVALUATION INITIALE

Les caractéristiques épidémiologiques : age au diagnostic, délai entre diagnostic et
chirurgie, sex-ratio, index de masse corporelle, scoliose, syringomyélie sont présentées dans
le tableau 3.

Les symptOomes liés au Chiari (en dehors des céphalées) ont été recueillis et
regroupés ainsi : Vertiges, symptémes myélopathiques, fatigabilité, trouble de I’équilibre ou
ataxie d’origine vestibulaire ou cérébelleuse, symptomes bulbaires (troubles de déglutition,
apnées du sommeil).

Les symptomes myélopathiques étaient définis par la présence de déficit sensitif,
dysesthésies majeures ou douleurs du tronc ou des membres, déficit moteur ou syndrome
pyramidal. Les paresthésies isolées n’étaient pas inclues dans ce groupe car elles sont
fréquemment pauvrement caractérisées et trés souvent rapportées par les patients en

absence de toute lésion médullaire.

Tableau 3 : Caractéristiques épidémiologiques

Sexe

Masculin 12

Féminin 37

Sex ratio (F / M) 3.1

Age au diagnostic (années) 37.3 [18-60]
Délai diagnostic - chirurgie (mois) 7.8 [2-48]
Index de Masse Corporelle 27.0 [16-38]
Présence d’'une syringomyélie 22 (44%)
Présence d’une scoliose 1(2%)
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EVALUATION DES CARACTERISTIQUES DES CEPHALEES :

Un questionnaire téléphonique standardisé a été mené lorsque les données du dossier
médical étaient insuffisantes. Ce questionnaire retracait |I’histoire des céphalées avant et
apres intervention :

Localisation de la céphalée, caractere pulsatile ou constrictif, évolution par crises (et leur
durée) ou continue, facteurs déclenchants, durée d’évolution avant la chirurgie, nombre de
jours de crise par mois, signes végétatifs ou photo-phonophobie associés.

Les patients devaient avoir un recul minimum de 6 mois depuis la chirurgie pour étre inclus
dans notre étude.

Les données du dossier médical ainsi que le questionnaire ont été recueillis par le méme
neurologue. Les appels ont eu lieu avant toute analyse d’imagerie.

Les céphalées ont ensuite été classées selon les nouveaux critéeres de I'IHS (ICHD 111)[18].
Aucun patient n’était en abus médicamenteux lors de I’évaluation post-opératoire. Un abus
médicamenteux était caractérisé par la prise pendant plus de 15 jours par mois pendant plus
de 3 mois d’antalgiques non opioides (paracétamol, aspirine, anti-inflammatoires non
stéroidiens) ou plus de 10 jours par mois d’opioides, d’ergotés, de triptans ou d’antalgiques
associant plusieurs principes actifs [18].

En revanche, aucune donnée sur I'abus médicamenteux en préopératoire n’a pu étre
considérée. En effet, ceci nécessite un recueil détaillé de chaque prise médicamenteuse, non

suffisamment fiable dans le cadre d’'une étude rétrospective.
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ANALYSE DE L'IMAGERIE CEREBRALE ET MEDULLAIRE :

Tous les patients bénéficiaient d’'une évaluation morphologique préopératoire par IRM

cérébrale et/ou médullaire. Seulement 27 IRM étaient disponibles pour notre étude. En

effet, la plupart des IRM a été réalisée dans des centres d’imagerie extérieurs au CHU.

Les analyses de ces IRM ont été faites par un neuroradiologue, en aveugle de la classification

des céphalées selon I'lHS et de I’évolution clinique post-opératoire.

Tous les examens IRM ont été analysés sur une console Advantage Windows 4.6 (GE
Healthcare).

Les données recueillies sur les IRM préopératoires étaient :

1/ Données quantitatives :

- Le degré de ptose des tonsilles : Définie par la distance perpendiculaire de la pointe

de I'amygdale cérébelleuse a la lighe de MacRae

- Encas de syringomyélie : Hauteur et largeur antéropostérieure maximale de la cavité

syringomyélique. Le syrinx était défini comme une cavitation de la moelle épiniere

contigué mesurant au moins 3 mm au maximum sur I''lRM pondérée en T2. Les

patients présentant une imagerie médullaire incompléte mais sans syrinx visualisé

sur I'imagerie cervicale haute ou cérébrale ont été désignés comme n'ayant pas de

syrinx.

- La position de I'obex (point le plus caudal du V4) par rapport au foramen magnum

- Les principales dimensions de la fosse postérieure dans le plan sagittal : longueur du

clivus et du supra occiput et la longueur de la ligne de Twining (tels que définis dans

la figure 3).
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Grabb PA, Mapstone TB, Oakes WJ, Neurosurgery 44: 520-528,
1999.: Compression ventrale du tronc cérébral chez les patients
pédiatriques et jeunes adultes atteints de

malformations de Chiari I.

Présence d’une platybasie : Aplatissement de la base du crane se traduisant par une
ouverture de I'angle basal de Welcher > 140°, formé par |'étage antérieur de la base
du crane et le clivus.

Angle clivus-rachis cervical, dont les valeurs normales sont comprises entre 130° et
150°.

Présence d’une compression ventrale du tronc, évaluée par la mesure de pB-C2 [47].
Une ligne est tracée du basion a la limite inféro-postérieure de C-2 (ligne B-C2). pB-C2
est alors mesurée comme la distance perpendiculaire passant par la pointe de
I’odontoide entre B-C2 (fleche épaisse) et la dure-mére cervicale antérieure (petite

fleche).

2/ Données qualitatives :

L’aspect morphologique des tonsilles a été gradé de 1 (aspect normal) a 3
(significativement effilée).

Présence d’une impression basilaire définie par une invagination de la charniere
cranio-cervicale qui fait procidence au niveau de la base du crane, résultant de
I’"hypoplasie du clivus.

Angulation anormale de la jonction bulbo-médulaire (« kinking » de la medulla)
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Des mesures de volume de fosse postérieure ont été calculées par segmentation manuelle
lorsque des séquences volumiques T1-3D étaient disponibles. Les limites de la fosse
postérieure ont été tracées manuellement dans les 3 plans par un seul investigateur
neuroradiologue afin d'éviter toute variabilité inter-observateur. La fosse postérieure était
anatomiquement délimitée par le ténon du cervelet, I'occipital, le clivus et le foramen
magnum (figure 6). Le volume de la région segmentée a alors été calculé automatiquement

par le logiciel ADW (General Electrics) [48].

Figure 6 : Mesure du volume de fosse postérieure (séquence 3D T1 gadolinium)

L’ensemble de I'étage encéphalique a été examiné afin de ne pas méconnaitre des signes

d’hypotension idiopathique du LCS ou d’hypertension intracranienne.

PRISE EN CHARGE CHIRURGICALE

En ce qui concerne le geste chirurgical, les éléments suivants ont été relevés :
- Ouverture ou non de C1
- Ouverture ou non de la dure-mere

- Ouverture ou non de I'arachnoide
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- Résection ou cautérisation des amygdales cérébelleuses
- Réalisation ou non d’une plastie de dure-mere d’agrandissement
La nécessité ou non de prescription de morphine les jours suivants l'intervention a été

notée. Chaque complication post-opératoire, survenant dans les 3 mois post-opératoires,

incluant par exemple une méningite, une infection de cicatrice ou collection sous cutanée de

LCS symptomatique, a été relevée.

EVALUATION POST-OPERATOIRE

Tous les patients bénéficiaient en post-opératoire :

- D’une évaluation clinique lors d’au moins une consultation de suivi auprés du
neurochirurgien référent, le plus souvent entre 3 et 6 mois. La grande majorité des
patients ont été revus également a un an de leur chirurgie.

- D’une évaluation morphologique par IRM cérébrale et médullaire, réalisée entre 3
mois et 6 mois pour s’assurer de la régression de la cavité syringomyélique (si

présente) et de la bonne libération de la charniére cervico-occipitale.

1/ Définition de I'amélioration des symptdomes :

Nous avons défini une amélioration post-opératoire des céphalées comme la régression

compléte de la céphalée ou bien la diminution de plus de 50% de la fréquence des crises.

Ce seuil de 50% est le méme que celui utilisé pour toute évaluation de traitement de fond de

céphalée dans les études cliniques et permet I'exclusion des résultats intermédiaires, peu

fiables en rétrospectif.
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Concernant les autres symptomes liés au CM1 présentés par les patients en préopératoire,

leur évolution apres chirurgie a été définie de facon plus globale et regroupée en 3

catégories : « Amélioration/ Stabilisation/ Aggravation »

2/ Evaluation du devenir et de la qualité de vie :

Cette évaluation a été faite grace au score spécifique du Chicago Chiari Outcome Scale

(CCOS), définie récemment, mais qui est la seule échelle validée et adaptée aux CM1

(tableau 4).

En effet, en réponse a certaines lacunes décrites dans les études antérieures, le CCOS a été

élaboré en prenant en compte les symptomes neurologiques spécifiques ou les séquelles de

la chirurgie CM1 [49] [50] [44]. Il a été validé ensuite en externe. Cet instrument de mesure

évalue quantitativement 4 catégories (Symptomes douloureux, symptéomes non douloureux,

la réadaptation aux activités quotidiennes et les complications post-opératoires). Ces 4

catégories sont gradées de 1 a 4, pour un score maximal de 16 au total.

Tableau 4 : Chicago Chiari Outcome Scale, tiré de Yarbrough et al [44]

impaired

Score
Characteristic 1 2 3 4
Pain Worse Unchanged and Improved or Resolved
refractory to controlled with
medication medication
Nonpain Worse Unchanged or Improved and Resolved
improved but unimpaired

Functionality

Unable to attend

Moderate
impairment (<50%
attendance)

Mild impairment
(>50% attendance)

Fully functional

Complication

Persistent
complication,
poorly controlled

Persistent
complication, well
controlled

Transient
complication

Uncomplicated
course
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3/ Mesure du Chiari Severity Index (CSI) et comparaison avec la cohorte de la Washington

University :

L’ensemble de ces données a permis de calculer pour chacun des patients le Chiari Severity
Index. Pour valider ce score, nous avons comparé le grade CSl et I'évolution clinique entre
notre cohorte et celle de 'université de Washington (centre dans lequel a été mené I'étude
permettant de mettre au point ce score CSI) [42].

L’évolution clinique favorable était définie dans cette étude par une réponse tres favorable
lors d’'une enquéte en deux questions aupres des patients au sujet de I'amélioration de la
santé générale et de la satisfaction avec le résultat global aprés la chirurgie (le Chicago Chiari
Outcome Scale n’ayant pas encore été développé).

L’évolution clinique favorable de nos patients était définie par un CCOS strictement

supérieur a 12.

ANALYSE STATISTIQUE

Les résultats sont présentés sous la forme de moyenne +/- déviation standard et médiane
[IQR] pour les variables quantitatives. Les variables qualitatives sont exprimées sous forme
d’effectifs (pourcentage).

Une analyse comparative a été réalisée sur les patients répondeurs versus non répondeurs
en utilisant le test paramétrique t de Student et le test non paramétrique de Mann-Whitney
(selon la distribution de la variable, évalué par le test de Shapiro-Wilks) pour les variables
quantitatives.

Le test du Chi-2 était utilisé pour les variables qualitatives.

Afin de déterminer de potentiels facteurs prédictifs de bonne évolution postopératoire, une

analyse univariée puis multivariée par régression logistique a été réalisée. Cette régression
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logistique a été faite par sélection factorielle en ajustant sur I'age, le sexe et la durée
d’évolution de la céphalée, avec comme facteurs soumis a I’analyse ceux qui étaient
significativement associés a la guérison en analyse univariée.

Concernant la comparaison des différents types de céphalées, trois groupes ont été
comparés : Céphalées « attribuées au Chiari », céphalées primaires épisodiques et céphalées
primaires chroniques. Une analyse de variance (ANOVA) a été utilisée pour les variables
guantitatives selon I’hypothése HO qui postule qu'il n'y a pas de différence entre les
moyennes des différents groupes. En cas de résultat significatif de ce test, un test Post Hoc
[Tukey Honestly Significant Différence (HSD)] a été réalisé afin de pouvoir identifier parmi les
3 groupes quel était le groupe qui différait. Concernant les variables qualitatives, un test du
Chi2 d’homogénéité a été utilisé. En cas de significativité de ce dernier, un test de Chi2
d’'indépendance a été effectué afin de comparer les groupes deux a deux.

Aucune méthode d’imputabilité n’a été utilisée en cas de données manquantes. Les
résultats étaient considérés comme significatifs pour un p bilatéral inférieur a 0,05. Les

analyses ont été effectuées a I’aide du logiciel Rstudio (http:// www.r-project.org/).

[Ne]



RESULTATS :

CARACTERISTIQUES CLINIQUES ET RADIOLOGIQUES DE NOTRE COHORTE :

Les données de 49 patients CM1 sont présentées dans le tableau 5 et ont été recueillies en
moyenne 2.7 ans apres leur intervention [min 0,5- max 5].

La céphalée était la plainte principale pour 37 patients (75.5%). Neuf patients se plaignaient
principalement de symptémes myélopathiques (18.3%), trois patients se plaignaient de
vertiges au premier plan (6.2%).

Les céphalées étaient associées a d’autres plaintes chez 41 patients et isolées pour 8, soit
16.3%. Le délai moyen d’apparition des céphalées avant la chirurgie était de 3.4 années [0.5-
10]. Les caractéristiques globales (localisation, caractére constrictif ou pulsatile, durée de la

crise) de I'ensemble de la cohorte sont présentées dans les figures 7,8 et 9.

Figures 7, 8 et 9 : Caractéristiques des céphalées
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Parmi les 22 patients présentant une syringomyélie, 13% souffraient de douleur
myélopathique, déficit sensitif ou moteur, ou encore ataxie liée a cette cavité.

Au total, 28 patients se sont améliorés en post-opératoire sur le plan des céphalées, soit
57.1 % de notre cohorte, dont 20 avec une régression compléete des céphalées.

Parmi les 21 patients dont la fréquence des crises s’est améliorée de moins de 50%, 6
(28.5%) ont néanmoins observé une diminution de l'intensité de leurs crises. Notons
également que 8 de ces 21 patients ont bénéficié d’au moins une consultation spécialisée
céphalée en post-opératoire.

Sur le plan des autres symptémes, 75.6 % (31 / 41 patients) ont régressés.

Sur le plan chirurgical, les techniques utilisées sont présentées dans le tableau 5.

Quatre patients n’ont pas bénéficié d’une laminectomie de C1. Une ouverture de dure mere

a été réalisée pour tous, une ouverture de I'arachnoide pour 30 patients. Au total, 24
plasties de dure-meére ont été faites : Les 2 techniques chirurgicales ont été utilisées de
maniére équivalente.

Quatre patients ont présenté des complications post-opératoires : Il s’agissait d’une

méningite bactérienne, d’une infection de cicatrice, un méningoceéle justifiant un geste
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supplémentaire et un hématome du cervelet, ne nécessitant pas d’évacuation chirurgicale.
L’évolution a ensuite été favorable pour ces 4 patients.

L'imagerie IRM était disponible pour 27 patients (Tableau 6).

Le degré de ptose moyen était de 13.1 mm [6.6- 26.4]. Concernant la forme des amygdales
cérébelleuses, 4 ont été considérées comme normales, 14 comme « moyennement
pointues » et 8 comme « significativement effilées ».

Nous n’avons retrouveé aucune platybasie. Une impression basilaire était associée au

CM1 chez 2 patients.

Nous avons pu mesurer un volume de fosse postérieure pour 8 patients. La moyenne de ce
volume était de 161.1 cc [122- 192]. Des artéfacts de flux péri-mésencéphalique sur la
séquence pondérée T2 étaient visualisés chez tous les patients, indiquant une circulation (du

moins partielle) du LCS.

FACTEURS PREDICTIFS DE BONNE EVOLUTION POST-OPERATOIRE DES

CEPHALEES :

Nous avons réalisé une analyse univariée pour identifier les facteurs prédictifs cliniques et
radiologiques associés a une amélioration post-opératoire des céphalées. Ces analyses sont

présentées dans les tableaux ci-dessous :

ER



Tableau 5. Caractéristiques cliniques et prise en charge chirurgicale des patients répondeurs

versus non répondeurs au traitement chirurgical :

Données démographiques

Age au diagnostic 37.4 £ 11.4, 34 [29-46] 37.7+10.8 37.0+12.2 0.84
Délai apparition céphalée / 3.4+3.9,2[0.75-5.0] 2.8+3.1 41+46 0.24
chirurgie

Sexe masculin 12 (20.4) 10 (35.7) 2(9.5) 0.07
Indice de masse corporelle 27.2+£5.8,26[23.5-30.0] 26.8+5.0 27.8+7.4 0.65
Tabac 14 (28.6) 8 (28.6) 6 (28.5) 1
Hypertension artérielle 7(14.3) 6 (21.5) 1(4.7) 0.18
Caractéristiques des céphalées

Siége occipital 23 (47.9) 17 (61.5) 6 (28.6) 0.03
Durée < 5 minutes 20 (47.6) 17 (73.9) 3 (15) 0.001
Caractére constrictif 23 (50.0) 15 (62.5) 8 (36.4) 0.14
Intrication de différents types de 7 (15.2) 5(20.8) 2(9.1) 0.49
céphalées

Intensité de crise sévere 25(54.4) 17 (73.9) 8 (38.1) 0.037
Nombre de jour de crise par 17.8+10.9,16[9.8-30.0] 20.7+10.4  14.2+10.7 0.04
mois

Déclenchement a I'effort 23 (46.8) 19 (70.0) 4(19.1) 0.001
Signes associés

Phono-photophobie 18 (40.9) 7 (30.4) 11 (52.4) 0.24
Signes végétatifs 3 (6.8) 1(4.3) 2 (9.52) 0.93
Vertiges 22 (44.9) 15 (55.6) 7 (31.8) 0.17
Symptémes myélopathiques 20 (40.8) 9 (33.3) 11 (50.0) 0.37
Fatigabilité 7(14.3) 5(18.5) 2(9.1) 0.60
Ataxie cérébelleuse 3(6.1) 1(3.7) 2(9.1) 0.85
Troubles de déglutition 5 (18.5) 5 (17.8) 0 (0) 0.06
Prise en charge chirurgicale

Ouverture durale 49 (100) 28 (100) 21 (100) -
Ouverture arachnoidienne 30(61.2) 19 (67.9) 11 (52.3) 0.57
Plastie dure meére 24 (49.0) 13 (46.4) 11 (52.3) 0.68
Laminectomie de C1 44 (89.8) 25 (89.3) 19 (90.4) 0.98
Utilisation de morphine les 27 (55.1) 15 (53.6) 12 (57.1) 0.83
jours suivants

Complication chirurgicale 5(10.2) 4(14.3) 1(4.7) 0.48

*les valeurs quantitatives sont exprimées en : moyenne + sd, médiane [IQR].

**les valeurs qualitatives sont exprimées en : n (%).

R7




Sur le plan clinique, les patients répondeurs présentaient avant la chirurgie des crises
douloureuses significativement plus courtes (p = 0.001), plus intenses (p = 0.037) et plus
fréquentes (p = 0.04) que les patients non répondeurs. L’effort (incluant la toux et/ou
manceuvre de Valsalva et/ou mouvements de téte) comme facteur déclenchant (p = 0.001)
ainsi que la localisation occipitale (p= 0.03) étaient significativement associés a une
amélioration des céphalées en postopératoire.

Les signes associés a la crise céphalalgique et le type d’approche chirurgicale n’étaient pas
significativement associés a une évolution favorable.

Sur le plan radiologique, la seule différence statistiquement significative était une ligne pB-
C2 plus longue dans le groupe répondeurs (p = 0.05). Aucune des autres mesures linéaires de
la fosse postérieure ou encore les dimensions de la cavité syringomyélique ne différaient
entre les 2 groupes. Notons qu’un volume de fosse postérieure plus petit n’était pas
statistiquement associé a une amélioration des céphalées apres chirurgie (tableau 6).
Quinze imageries postopératoires, réalisées entre 3 et 6 mois apres chirurgie, étaient
disponibles. Une libération satisfaisante de la charniere cervico-occipitale était retrouvée
chez tous les patients avec réapparition d’une citerne cérébello-médullaire chez 13 d’entre

eux.
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Tableau 6. Caractéristiques radiologiques des patients répondeurs versus non répondeurs au

traitement chirurgical :

Degré ptose (mm) 13.1+5.0,11.6 [9.5- 13.3+5.5,11.3 12.84 +4.45,11.7 0.82
15.5] [9.00-17.25] [11.4-13.6]

Syringomyélie 22 (44.9) 13 (48.1) 9 (40.9) 0.83

Hauteur syringomyélie 80.7 £110.1, 14 [0-105] 70.23%£104.17, 14 96.3 +£122.48, 31 0.57

(mm) [0.0-98.5] [0.0-194.5]

Largeur syringomyélie ~ 4.04+4.6,1.5[0.0-9.0] 3.78+4.76,1.5[0.0- 4.43 +4.68, 4 [0.0- 0.74

(mm) 7.3] 9.0]

Angle clivus-rachis 1447 £ 12.6, 147.7 142.69 +14.12, 147 147.51 +10.13, 150 0.35

cervical (°) [141.4-152.9] [138.9-152.3] [144.5-153]

Angle basal (°) 119.8+7.5,121.2 118.65 +8.14, 119 121.59+6.17,124 0.36
[116.3-124.1] [114.5-123.8] [118-125]

Position de 'obex (mm) 16.8 £4.6, 17 [13-20] 16.24 +3.99, 17 17.51+5.53,18 0.50

[12.9-19.7] [14.5-21.5]
pB_C2 (mm) 7.9+1.7,7.5[6.9-9.2] 8.47+1.67,8.1 7.21+£1.39,7.3[6.0- 0.05
[7.25-9.90] 7.7]

Odontoide rétroversée 9 (34.6) 7 (46.7) 2(18.2) 0.28

Volume fosse 161.1 +25.9,162.5 158.5+27.09,162.5 163.75+28.43, 0.79

postérieure (cm3) [144.0-184.0] [149.8-171.3] 165.5[144.0-185.3]

Mesure Clivus 41.1+4.3,42[38.2- 42.05+4.11, 43 39.76 £4.35, 40 0.20
45.0] [38.3-45.7] [36.2-42.0]

Mesure ligne de Twining 84.0+4.8,83.7 84.95 +4.19, 85.8 82.59 +5.39, 83 0.22
[80.525-86.25] [81.95-86.45] [78.4-85.8]

Mesure ligne de 35.5+3.9, 36 [33.95- 35.53+4.45,37.7 35.5+3.06,36[34.2- 0.98

MacRae 38.37] [33.95-38.45] 36.3]

Mesure Supra-Occiput 39.5+5.7,39.4[36.85- 39.15*3.65, 39.1 39.94 +7.84, 39.7 0.74

41.15]

[37.25-41.35]

[35.0-41.0]

*les valeurs quantitatives sont exprimées en : moyenne # sd, médiane [IQR].

**les valeurs qualitatives sont exprimées en : n (%).

Une analyse multivariée a ensuite été réalisée par régression logistique, en prenant en

compte uniquement les facteurs significatifs selon I’analyse univariée (Tableau 7). Le facteur

le plus pertinent était une durée de crise inférieure a 5Sminutes avec un Odd Ratio de pres

de 15. Les 4 autres facteurs prédictifs d’une régression des céphalées en postopératoire




étaient une intensité de crise sévére, une localisation occipitale des douleurs, un grand

nombre de jours de crise mensuel et le déclenchement a I'effort.

Tableau 7. Identification des facteurs prédictifs d’évolution favorable des céphalées, selon

I'analyse de régression logistique :

Prédicteurs IC 95%
d’évolution favorable

Déclenchement a I'effort 9.10 2.28 -45.23 0.003
Crise sévere 3.76 1.01-15.80 0.05
Durée < 5 minutes 14.95 3.26-93.12 0.001
Siege occipital 3.81 1.02 - 15.76 0.05
Nombre de jours /mois 1.06 1.01-1.14 0.04

* Ajustée sur I'dge, le sexe et la durée d’évolution

CLASSIFICATION DES CEPHALEES SELON L’IHS :

Apres analyse des caractéristiques des céphalées, nous avons pu les classer selon les criteres
de I'ICHD Ill. Au total, 21 patients (42.8%) présentaient des céphalées classées en
préopératoire comme « attribuées a la malformation de Chiari ».

Vingt neuf patients présentaient des céphalées remplissant d’autres critéres de I'lHS. Il
s’agissait de 8 cas de migraines sans aura épisodiques, 3 céphalées de tension épisodiques, 3
céphalées trigémino-autonomiques dont une hemicrania continua, 8 migraines chroniques

et 6 céphalées de tension chroniques (Figure 10).
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Figure 10 :
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CT : Céphalée de tension ; MSA : Migraine sans aura

A noter que 5 patients présentaient des céphalées primaires chroniques et une céphalée a la

toux surajoutée : Il y avait intrication de 2 types de céphalées. lls ont été classés comme
céphalées primaires chroniques du fait du caractere trés nettement prépondérant de la

céphalée primaire chronique dans leur quotidien.

Du point de vue de I'amélioration des céphalées, la totalité des céphalées « attribuées au

Chiari » ont régressées completement sauf pour un patient, qui n’a vu aucune amélioration.

Cette amélioration était statistiquement plus importante pour ce groupe de céphalées,
comparativement aux 2 autres (test du Chi2 d’homogénéité, p < 0.001).

Concernant le groupe des céphalées primaires épisodiques (n=13), 2 patients se sont
améliorés a plus de 50%, soit 15.3% d’entre eux : Il s’agissait d’'un patient souffrant de

céphalée trigémino-autonomique et d’'un migraineux épisodique.
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Le taux d’amélioration dans le groupe des céphalées chroniques était de 46.6% (7 patients
sur 15). Parmi ceux ne s’améliorant pas de plus de 50%, seulement 2 patients ont vu un
discret changement, avec diminution de la fréquence des crises de 30 a 40%, les autres n’ont
vu aucune modification de la fréquence de leurs crises.

Sur ces 15 patients présentant des céphalées primaires chroniques, une grande majorité (9
patients) avaient des antécédents de céphalées épisodiques (Migraine sans aura ou
céphalée de tension épisodique) dans I'enfance ou adolescence mais qu’ils distinguaient tres
clairement de leur céphalées présentes avant I'intervention.

Une comparaison entre les 3 groupes Céphalées attribuées au Chiari / Céphalées primaires
épisodiques / Céphalées primaires chroniques a ainsi était faite et n’a pas mis en évidence
de différence significative d’age (p=0.858), d'IMC (p=0.41), de prévalence de vertiges (p=0.
70), de fatigabilité (p=0.57), de syringomyélie (p=0.22) ni de symptémes

myélopathiques (p=0.07).

Sans différence significative, nous retenons une tendance (p = 0.06) en faveur d’une durée
d’évolution des céphalées avant chirurgie plus courte dans le groupe « Céphalées attribuées
au Chiari » comparativement aux céphalées primaires.

En ce qui concerne les données d’imagerie, il n’y avait pas de différence entre les 3 groupes,
ni sur le degré de ptose (p=0.24), la position de I'obex (p=0.61), I'angle basal (p=0.31), le pB-
C2 (p=0.71) ou le reste des mesures linéaires Clivus, ligne de Twining, de MacRae, supra-
occiput (p =0.76, 0.21, 0.32, 0.67 respectivement), ou encore le volume de fosse postérieure

(p=0.22) ou le ratio 2 (p=0.46).
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EVALUATION DE LA QUALITE DE VIE ET DE LA REPRISE DU TRAVAIL:

Le CCOS a été calculé pour chaque patient : La moyenne globale était de 14 [7-16].
En comparant entre les 3 groupes de céphalées différentes, il y avait une nette supériorité
du CCOS dans le groupe « Céphalées attribuées au Chiari » par analyse de variance (ANOVA)

et test post-hoc (p = 0.01) (Figure 11).

Figure 11 : Comparaison du CCOS selon le type de céphalée :

C) Echelle CCOS

144

12

104

Arnold chiari chronique épisodique
La majorité de nos patients a repris le travail a temps complet (23/49), 6 a temps partiel. Il y
en avait cependant 12 qui n’avaient pas repris le travail et 4 étaient, soit a la retraite, soit en
recherche d’emploi. Cette information de reprise de travail n’était pas disponible pour 5

patients.
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VALIDATION DU CHIARI SEVERITY INDEX DANS NOTRE COHORTE:

Le CSl a pu étre calculé pour 38 patients de notre cohorte. En effet, la mesure de la largeur
de la syringomyélie était nécessaire pour calculer ce score et I'imagerie n’était pas toujours
disponible, rendant le calcul de ce score non faisable pour 12 patients.

Ce calcul s’est basé sur I'amélioration globale de chaque patient, définie plus t6t comme un
CCOS >12.

Au total, 23 étaient classés grade 1, 8 en grade 2 et 7 en grade 3. La proportion
d’amélioration était positivement corrélée au grade CSI.

Nous n’avons pas retrouvé de différence statistiquement significative par test de Chi-2 avec
les résultats retrouvés sur la cohorte de Washington University (Greenberg et al) : Les 2

centres retrouvent donc des taux stables d’amélioration clinique selon le grade CSI.

Tableau 8 : Comparaison du CSl et de I’évolution postopératoire entre notre cohorte et celle

de Washington University (WU).

CSI N, N, total | Rouen, Wu, Chi 2 p
amélioration % d’amélioration | % d’amélioration
Total 0.16 0.92
(n=38)
1 19 23 82.6 83
2 5 8 62.5 69
3 3 7 42.8 45
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DISCUSSION:

FACTEURS PREDICTIFS DE REGRESSION DES CEPHALEES EN POST-OPERATOIRE

L'objectif de notre travail était de rechercher les facteurs prédictifs de régression des
céphalées en post-opératoire chez les patients présentant une malformation de Chiari de
type 1. Le type de céphalée était défini selon les criteres de I'lHS. Quarante-neuf patients
ont été inclus.

Une amélioration des céphalées, indépendamment de leur type, a été observée chez
28 de nos patients (57%). Ce pourcentage est moins important que I'amélioration observée
par d’autres auteurs, entre 70% et 80% selon les études [37][40][39] [51] . Notre population
n’est cependant pas comparable car nous avons inclus tous les types de céphalées alors que
la plupart des études n’ont inclus que les patients présentant des céphalées considérées
comme typiques du CM1 uniquement. Les criteres de I'lHS sont rarement utilisés [41] [21].
Concernant les autres symptomes (incluant les vertiges et les symptomes myélopathiques
principalement), une amélioration a été notée chez 76% des patients, ce qui est concordant
avec les données de la littérature.

Les caractéristiques des céphalées significativement associées a une amélioration
post-opératoire en analyse multi-variée étaient la courte durée de la crise, une intensité de
crise sévere, une localisation occipitale des douleurs, un grand nombre de jours de crises par
mois et le déclenchement a I'effort. Les deux criteres les plus pertinents étaient la durée de
crise inférieure a 5Sminutes avec un Odd Ratio de 15 et le déclenchement a la toux avec un
Odd Ratio de 9.

Ces caractéristiques font partie des critéres diagnostiques des céphalées attribuées

au Chiari dans la classification IHS. La régression de ce type de céphalée au décours de la
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chirurgie est en faveur de I'imputabilité de la malformation de Chiari dans leur
développement. Elle confirme la pertinence des criteres IHS pour leur identification.

Dans notre travail, vingt des 21 patients (95,2%) présentant des céphalées
répondant strictement aux critéres IHS « attribuée a la malformation de Chiari », se sont
améliorés en postopératoire. Une étude incluant 57 patients utilise la classification IHS et se
rapproche de notre travail. Elle a démontré une nette amélioration des céphalées attribuées
au CM1 (82%) apreés chirurgie comparativement aux autres types de céphalées (44%) [41].

A notre connaissance, notre travail est le premier a étudier les caractéristiques des
céphalées prédictives de leur régression apres chirurgie d’'une CM1. McGirt a recherché les
facteurs prédictifs de persistance ou récidive des symptomes apres intervention sur une
série de 256 patients [52]. Ces facteurs étaient la présence de céphalées frontales et de
I’existence de vertiges en préopératoire [52]. Les céphalées n’y étaient pas caractérisées de
fagon précise ni classées selon I'lHS.

Dans notre étude, la durée d’ancienneté des céphalées en pré opératoire n’était pas
prédictive de I’évolution clinique. Pour McGirt, en revanche, chaque année supplémentaire
d’évolution de la céphalée était indépendamment associée a une majoration de 15% du
risque de persistance des symptdmes apres chirurgie [52]. Cette série étant uniquement
pédiatrique, avec une ancienneté de céphalées moyenne de 12mois et maximale de 17maois,
ces résultats ont été obtenus par régression logistique avec extrapolation sur les années
futures. Ceci est peu comparable avec notre série ou I'ancienneté maximale était de 10 ans.
Vanaclocha a également identifié une longue durée d’évolution des symptomes comme
facteur prédictif péjoratif [53]. Ces études ne faisaient pas de distinction entre les différents
types de céphalées et la prise en compte dans notre travail des migraines, dont certaines

étaient anciennes peut fausser cette évaluation. En effet, les céphalées attribuées au Chiari
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évoluaient depuis moins longtemps que les céphalées primaires (p=0.06). Or, ce sont les
céphalées qui s"améliorent le plus. L’absence de significativité peut s’expliquer par le
mangque de puissance de notre étude. Nous avancons I’hypothése que le type de la céphalée
est un facteur prédictif d’amélioration plus significatif que la durée d’évolution de la
céphalée en tant que telle. En pratique, les céphalées attribuées au Chiari se verront

probablement porter une indication chirurgicale plus rapide.

CLASSIFICATION DES CEPHALEES SELON L’IHS :

L'IHCD Ill est la classification officielle des céphalées, établie par I'IHS [18] . Elle
comporte trois chapitres : céphalées primaires, sans lésion organique sous-jacente,
céphalées secondaires, en rapport avec une pathologie sous-jacente et enfin les névralgies
de la face et du crane.

Les céphalées étaient la plainte principale de 75% de nos patients. Elles
correspondaient a un ou plusieurs diagnostics selon cette classification. Nous les avons
classées en 3 groupes: céphalées attribuées au Chiari, céphalées primaires épisodiques et
céphalées primaires chroniques.

Vingt et un patients (42.8%) remplissaient les critéres de céphalées attribuées au
Chiari. Ces dernieres sont considérées comme directement liées a la malformation de Chiari.
Dans notre étude, ces céphalées ont régressé dans 95% des cas. Cette amélioration était
statistiquement plus importante, comparativement aux 2 autres (p = 0.001). Les céphalées
primaires épisodiques régressaient dans 15.3 % des cas et les céphalées chroniques dans
46.6% des cas.

Les patients avec céphalées attribuées au Chiari avaient une meilleure qualité de vie en
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postopératoire que les autres. Cette étude est la troisieme a utiliser le COSS comme
évaluation spécifique des patients porteurs de malformation de Chiari, mesurée a partir des
données sur les symptdmes douloureux, non douloureux et sur leur retentissement dans la
vie quotidienne des patients. La qualité de vie des patients porteurs de Chiari est
directement corrélée a la régression de leurs céphalées en post-opératoire.

Vingt huit de nos patients (57.2%) présentaient d’autres types de céphalées ne
répondant pas aux criteres de celles attribuées au Chiari. Ces céphalées ont été regroupées
en céphalées primaires épisodiques et céphalées primaires chroniques. On définit la
chronicité d’une céphalée par sa présence plus de 15 jours de crise par mois depuis plus de
3mois.

Huit patients souffraient de migraines épisodiques (16%) et 3 (6%) de céphalée de
tension épisodique. Ces prévalences sont similaires a celles de la population générale pour
la migraine épisodique (12%) et inférieures pour la céphalée de tension épisodique (30%
environ) [54] [55] [26]. Quelques cas isolés de céphalées épisodiques chez des patients
porteurs d’'une malformation de Chiari sont rapportés dans la littérature. Seuls 15.3% des
céphalées primaires épisodiques régressaient apres chirurgie dans notre série. Ce faible
pourcentage ne fait pas évoquer de lien de causalité entre la malformation de Chiari et les
céphalées épisodiques.

Concernant notre troisieme et dernier groupe de céphalée, nous avons retrouvé 8
migraineux chroniques (16%), 6 patients avec céphalée de tension chronique (12%) et un
patient avec hemicrania continua. Nous avions identifiés initialement 55 patients CM1
opérés dont 49 se plaignaient de céphalées. La proportion de patients souffrant de migraine
chronique sur I'ensemble des patients opérés était de 8/55, soit plus de 14%, et celle de la

céphalée de tension chronique de 11%. Ces chiffres dépassent de loin la prévalence de la
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population générale qui est de 3% environ, ce qui pourrait nous faire discuter le lien entre
céphalée primaire chronique et CM1 [56] [57][58] [27].

Bien que notre cohorte se caractérise par une forte prévalence féminine, celle des
migraineux chroniques ne semble pas étre liée au sex-ratio. En effet, bien que la migraine
épisodique soit a trés nette prévalence féminine, les femmes ne sont pas a plus grand risque
de développer une migraine chronique et n’ont pas une fréquence plus élevée de crises
gue les hommes [59] [60]. Cette forte prévalence de migraineux chroniques, dont 2 étaient

des hommes, ne semble pas étre liée a notre cohorte féminine.

L'analyse de la consommation d’antalgiques en préopératoire n’a pas été possible du fait du
caractere rétrospectif de notre travail. Nous n’avons donc pas pu identifier les patients en
abus médicamenteux. Cet abus est une des composantes des céphalées chroniques
guotidiennes (plus de 15jours par mois pendant plus de 3mois) et peut provoquer le passage
a la chronicité chez les patients souffrant de migraines ou céphalées de tension épisodiques.
Des céphalées en rapport avec une malformation de Chiari pourraient conduire a une prise
excessive d’antalgiques, favorisant alors le passage d’une céphalée épisodique a la
chronicité. Nous ne disposons pas de suffisamment d’éléments pour étayer cette hypothése.
Aucun de nos patients souffrant de céphalées chroniques dont les céphalées ont persisté en

postopératoire n’était en abus médicamenteux au décours de la chirurgie.

Sept patients céphalalgiques chroniques sur quinze (46.6 %) se sont améliorés en
postopératoire. L'imputabilité du CM1 dans la genéese de ces céphalées est donc
envisageable, d’autant plus que ce type de céphalée est fréquemment réfractaire aux
traitements [61]. L'amélioration postopératoire des céphalées primaires chroniques est

moins fréquente que celle des céphalées attribuées au Chiari. La malformation de Chiari
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pourrait étre un facteur de dégradation des céphalées chroniques qui s’autonomiseraient
rapidement et évolueraient pour leur propre compte. D’ importantes comorbidités
psychologiques existent chez les patients en situation de céphalées chroniques, avec plus de
symptomes dépressifs que chez les céphalalgiques épisodiques (odd ratio de 2) [62] [63].
Ces comorbidités sont peu explorées et participent probablement au fait que ces céphalées

chroniques régressent moins apres intervention que les céphalées attribuées au Chiari.

CORRELATION CLINICO-RADIOLOGIQUE

Aucun facteur prédictif iconographique n’a été mis en évidence dans notre étude.

Seule la longueur de la ligne pB-C2 était statistiquement plus grande dans le groupe des
patients répondeurs en analyse univariée. Cette ligne représente la compression ventrale du
tronc cérébral par les structures osseuses antérieures. Une seule étude a mis en évidence un
allongement de cette ligne en post-opératoire. Les auteurs interpretent cette donnée
comme résultante de la libération postérieure de la dure mere ventrale, lui permettant de se
détendre en arriere [47]. Cette étude a été menée aupres d’un petit groupe de patients
pédiatriques et nous pouvons faire une interprétation inverse de nos résultats: Les patients
s’améliorant en postopératoire présenteraient initialement une plus grande longueur pB-C2,
un des marqueurs de la compression de la fosse postérieure et bénéficieraient plus d’un
geste chirurgical de décompression.

Au total, plus d’'une dizaine de mesures linéaires de fosse postérieure habituellement
analysées dans les études sur les CM1 ont été prises en compte. Le degré de ptose des
tonsilles dans notre série n’était ni discriminatif d’une bonne évolution postopératoire ni

discriminatif d’un type particulier de céphalée.
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Dans une étude cherchant a corréler le type de céphalée avec le degré de ptose, 80% des
patients céphalalgiques présentant une ptose supérieure a 10 mm, souffraient de céphalées
a la toux et de courte durée. En revanche, les céphalées primaires selon I'lHS étaient
majoritaires chez les patients avec une ptose moindre, entre 5 et 10mm [21]. D’apres cette
étude, les céphalées attribuées a la malformation de Chiari seraient directement corrélées
au degré de ptose mais pas les céphalées primaires de I'lHS. Nous n’avons pas retrouvé de
différence significative sur le degré de ptose entre les 3 groupes de céphalées dans notre
série. Compte tenu du faible nombre d’imageries analysées au sein de chaque groupe, il est
probable qu’il s’agisse d’'un manque de puissance. Une autre explication pourrait étre que le
facteur déterminant de ces douleurs typiques de Chiari, impulsives a la toux, soit plutét le
déplacement des tonsilles durant la toux qui viendraient obstruer la circulation du LCS a un
instant précis que la ptose a I’état basal [64] . Pujol a suggéré que ce n'était pas la taille des
amygdales cérébelleuses, mais plutét I'amplitude de la pulsation amygdalienne et la sévérité
de la réduction de I'espace arachnoidien qui déterminaient la présence de céphalées a la
toux chez les patients [65]. Six patients avec céphalées typiques avaient un plus grand indice
de mouvement des amygdales comparé a huit patients sans céphalée a la toux sur les études
dynamiques du flux de LCS [65]. Une étude a retrouvé qu’en ajustant sur le degré de ptose,
les céphalées frontales ou diffuses étaient associées de facon indépendante a une non-
obstruction du flux CSF, tandis que les céphalées occipitales, elles, étaient associées a un flux
de LCS réduit, indépendamment de I'emplacement des amygdales [66]. Ceci pourrait
expliquer ainsi I'existence de céphalées importantes que peuvent présenter les patients

avec pourtant une ectopie amygdalienne minimale.
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En ce qui concerne le volume de fosse postérieure, nous n’avons pu le mesurer que pour 8
patients. Nous n’avons pas effectué d’approximation ni extrapolation de volume a partir de
mesures linéaires, c’est-a-dire en I'absence de séquence 3D. En effet, il a été montré que les
mesures linéaires de la fosse postérieure n’étaient pas des prédicteurs fiables du volume de
la fosse postérieure [67] [48]. De plus, I'dge, le sexe et I'lMC ont des effets statistiquement
significatifs sur les mesures intracraniennes qui doivent rendre prudente notre comparaison
de volume de fosse postérieure entre les répondeurs et non répondeurs [67].

Néanmoins, de la méme fagon que les mesures linéaires ne sont pas corrélées au volume de
fosse postérieure, ce volume n’est lui-méme pas corrélé aux perturbations de flux du LCS et
aux mouvements des tonsilles [31]. Les mesures les plus pertinentes pour comparer les CM1
de la population générale semblent étre le caractere « plein » de la fosse postérieure et le
mouvement des tonsilles, et non le volume de fosse postérieure en soi [31]. Le point clé
émergeant de la littérature est la faible compliance des espaces sous-arachnoidiens dans les
CM1 [64] [68].

Ces anomalies peuvent précéder la symptomatologie clinique. Il a été suggéré que des
changements pathologiques a partir de la dynamique anormale du flux du LCS se
produiraient avec le temps [69]. Ceci pourrait contribuer a expliquer pourquoi la
malformation d’Arnold-Chiari ne se manifeste qu’a partir de I’age adulte la plupart du temps.
Ces modifications pathologiques entrainant une mauvaise compliance peuvent manquer a
I''RM conventionnelle : elles comprennent les cicatrices arachnoidiennes, les adhérences des
amygdales, la formation de membranes inflammatoires ou fibreuses et I'occlusion
membranaire du quatrieme ventricule. Les études identifiant des facteurs iconographiques

prédictifs de bonne évolution postopératoire sont rares. Les anomalies sus-citées ont été
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significativement associées a une réduction de la récurrence des symptomes
postopératoires dans I'étude de McGirt et al [66].

Kalb et al et Amer et al. ont tous deux signalé que la présence d'une syrinx était un facteur
prédictif négatif de I'amélioration postopératoire. Cependant, ils prennent en compte
I’ensemble des symptomes présentés par les patients. Dans notre étude, la présence d’une
cavité syringomyélique prise isolément, n’était pas corrélée avec une amélioration des
céphalées [70].

Enfin, nous n’avons retrouvé aucune différence significative sur I'analyse de I'imagerie entre

les 3 groupes de céphalées, ce qui est concordant avec les données de la littérature [71].

PRISE EN CHARGE CHIRURGICALE

Aucun facteur prédictif dans la prise en charge chirurgicale n’a pu étre mis en évidence. Ceci
souligne que I'évolution de la céphalée dépend principalement de sa sémiologie et par
extension de son mécanisme sous-jacent. Nous retrouvons cependant dans la littérature une
étude récente avec une série de méme effectif que la n6tre qui rapporte une meilleure

amélioration des céphalées en cas de plastie de dure mere [41].

Compte tenu de I'’enjeu majeur d’une chirurgie de décompression de fosse postérieure, de
nombreuses équipes ont travaillé pour mieux guider ces indications chirurgicales. C’est
I’équipe de l'université de Washington qui défini le Chiari Severity Index en 2015 [42]. Cet
index inclut d’une part une donnée iconographique qui est la largeur du syrinx et une
donnée clinique pure sur la céphalée. Dans notre étude, le taux d’amélioration était

effectivement positivement corrélé au grade CSI préopératoire du patient. Nous retrouvons
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par ailleurs les mémes proportions d’amélioration en fonction du grade CSI que la cohorte
de Washington. Ce score semble donc parfaitement reproductible. Une critique qui pourrait
étre faite est la prise en compte uniquement de la localisation de la céphalée et non de sa
classification IHS, qui inclut beaucoup d’autres caractéristiques. Au vu de I'évolution
postopératoire tres différente dans notre étude selon le type de céphalées présentées, il
serait peut-étre pertinent d’inclure les critéres des céphalées attribuées au Chiari selon

classification IHS dans ce score.

LES CEPHALEES ET MALFORMATION DE CHIARI : PHYSIOPATHOLOGIE

Les céphalées attribuées au Chiari sont considérées comme directement liées a la
malformation de Chiari et régressent ici dans 95% des cas.

La physiopathologie avancée initialement pour ces céphalées impulsives a la toux liée au
CM1 impliquait une dissociation transitoire entre la pression intracranienne tres haute et la
pression au niveau spinal tres basse [19]. Néanmoins, les études ultérieures n’ont pas réussi
a démontrer de différence significative entre la pression intracranienne et la pression intra-
spinale chez les patients atteints de Chiari | durant la toux [72]. La dissociation de la pression
cranio-spinale est alors une explication peu probable comme unique cause de céphalées
associée a la toux. Parce que la malformation de Chiari | provoque un espace sous-
arachnoidien spinal partiellement clos par les amygdales cérébelleuses et peu compliant,
d’autres auteurs ont fait I’hypothése que I'augmentation soudaine de la pression dans les
veines épidurales spinales pendant la toux (transmise par I’élévation de la pression intra-
thoracique) produisait une obstruction de la circulation du LCS au niveau du foramen

magnum, engendrant une élévation de la pression intracranienne. Par cette hyperpression, il
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y a une distension de la dure mere pendant la toux, qui cause directement la céphalée [73].
Les patients souffrant de céphalées associées a la toux présenteraient donc un degré plus
élevé d'obstruction de I'espace sous-arachnoidien au niveau du foramen magnum que les
autres, entrainant une élévation des pressions intrathécales au cours de la toux. Ce serait la
valeur absolue de la pression intrathécale et non la dissociation avec la pression
intracranienne qui serait responsable de la douleur durant la toux. Les études utilisant des
mesures de compliance intracranienne retrouvent un index bien plus bas chez les patients
présentant des céphalées considérées comme typiques du Chiari que les autres céphalées
[71]. Compte tenu de ce mécanisme, nous comprenons I'amélioration quasi systématique de
ce type de céphalée apres décompression de la fosse postérieure et donc I'obtention d’une

meilleure compliance intracranienne.

Les autres céphalées possiblement liées au CM1 retrouvées dans notre étude sont les
céphalées primaires chroniques. En effet, 16% de nos patients se plaignaient de migraine
chronique et 12% de céphalée de tension chronique.

Avec la précision actuelle de I'imagerie du systeme nerveux central, une CM1 peut étre une
découverte accidentelle lorsque I'IRM est réalisée pour d'autres raisons. Tous les patients ne
sont pas symptomatiques d’'une CM1 et l'incidence réelle de cette malformation demeure
inconnue. La migraine est un trouble neurologique commun, sans anomalie structurelle
connue. Bien que la CM1 et la migraine soient des pathologies différentes, un lien de
causalité peut étre discuté. Ce lien a été évoqué a plusieurs reprises dans la littérature avec
une prévalence plus importante des migraineux chroniques chez les patients CM1 [25] [28].
Cette population de CM1 développait des migraines chroniques a un plus jeune age et avec

plus de jours de crise par mois que les migraineux chroniques de la population générale [28].
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La physiopathologie des migraines chroniques est en rapport avec un dysfonctionnement
des centres du tronc cérébral impliqués dans la douleur, comme la substance grise
périaqueducale (PAG) ou le noyau raphé médian. Ces centres modulent les messages
nociceptifs trigémino-cervicaux. Des dépodts de fer dans la PAG ont été retrouvés en IRM
chez les sujets souffrant de migraines chroniques [56]. La PAG est une composante
essentielle de la modulation des voies inhibitrices descendantes et regoit des données
directement du noyau trigéminal. Il a été suggéré dans un sous-groupe de patients que la
sensibilisation centrale répétée, ou alternativement |'activation répétitive au niveau du PAG,
était associée a une activité métabolique élevée, a une hyperoxie et a un fort
renouvellement du fer. Ainsi cette présence de fer nous indiquerait une atteinte neuronale
permanente au niveau du PAG ou proche de celui-ci, avec une mauvaise modulation de la
douleur [56]. Il existe une relation mécanique, par l'intermédiaire de ponts de tissu
conjonctif, entre la dure-meére occipitale et la premiere vertebre cervicale. Ces éléments sont
innervés par les nerfs cervicaux supérieurs et des altérations de leur intégrité structurale
déclenchent une activation nociceptive.

Dans le CM1, des anomalies structurelles du canal cervical supérieur comme la ptose des
amygdales, une déformation mineure de la moelle et la fibrose de I'arachnoide autour du
tronc cérébral peuvent inclure I'étirement des nerfs craniens ou la compression directe des
noyaux du tronc cérébral et la distorsion vasculaire dans les territoires irrigués par les
vertébrales [24]. || a été suggéré, chez les patients présentant une CM1, une stimulation
répétée des centres du tronc cérébral impliqués dans la douleur par dissociation du gradient
de pression cranio-spinale et hernie des amygdales. Ceci engendrant une sensibilisation des

voies nociceptives cervicales supérieures [74]. Migraine chronique et malformation de Chiari
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partagent un dysfonctionnement commun des voies nociceptives. Ces données pourraient
amener a considérer un lien de causalité entre CM1 et évolution vers la migraine chronique.
Enfin, un ralentissement du drainage veineux au niveau jugulaire a été décrit chez les
patients CM1 présentant des céphalées non typiques de Chiari [71]. Ce ralentissement a
également été constaté chez les patients migraineux de la population générale [75].

En ce qui concerne les céphalées de tension chroniques , le mécanisme de la douleur est
attribué a une sensibilisation centrale [58] .

Des études récentes utilisant la morphométrie IRM basée sur le voxel ont trouvé une densité
réduite de matiere grise chez les patients atteints de céphalée de tension chronique au
niveau de la substance grise périaqueducale. Une corrélation positive entre la durée de la
céphalée et I'atrophie dans cette zone spécifique a également été notée [76][77].

Wu et collaborateurs ont observé que les céphalées chez les patients CM1 survenaient
lorsque les cicatrices arachnoidiennes et les adhérences s'accumulaient au sein du forum
magnum. Ces adhérences arachnoidiennes augmenteraient la compression des centres
impliqués dans la douleur [22]. Des céphalées de tension chroniques, via ces modifications

cicatricielles, pourraient survenir chez les patients présentant une CM1.

LIMITES DE NOTRE ETUDE

Le caractere rétrospectif de notre étude est une limite certaine pour la fiabilité du
recueil de données. Il induit un biais de mémoire, notamment pour les caractéristiques des

céphalées préopératoires.
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Néanmoins, plusieurs mesures ont été prises afin de limiter ce biais: Nous avons inclus les
patients maximum 5ans apres leur intervention. Certaines données nous semblant trop peu
fiables, comme la prise médicamenteuse avant la chirurgie n’ont pas été recueillies.

La concordance entre les questionnaires téléphoniques des patients et les éléments du
dossier médical a été vérifiée. Enfin, des criteres précis sur la définition de I'amélioration et
I"utilisation des criteres de I'lHS renforcent la fiabilité de ces données.

Les étapes de cette étude ont été menées de fagon a limiter d’autant plus ce biais
d’interprétation des données : L’analyse des IRM a été réalisée en aveugle sur la
classification des céphalées présentées par le patient et sur son évolution postopératoire.
Une limite supplémentaire est I’hétérogénéité des imageries analysées. A titre d’exemple, ne
comportant pas toutes de séquence 3D, seulement 8 mesures de volume de fosse

postérieure ont pu étre faites.
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CONCLUSION ET PERSPECTIVES

Notre étude confirme la pertinence des critéres IHS pour l'identification des céphalées
attribuées au Chiari. Leur régression en postopératoire dans 95% des cas prouve
I'imputabilité du CM1 dans le développement de ces céphalées. L’utilisation systématique
d’un questionnaire intégrant ces criteres IHS en préopératoire semble justifié.

Ce travail suggere également un lien entre la malformation de Chiari et les migraines et
céphalées de tension chroniques. Ces céphalées s’amélioraient dans 46.6 % des cas apres
décompression de la fosse postérieure. Une étude prospective est nécessaire pour confirmer
ce lien prenant en compte les facteurs psychologiques associés et I'existence d’un abus
médicamenteux.

Pour analyser la signification d’'une découverte d’'une CM1 chez un patient migraineux
chronique, un autre travail serait d’étudier sur une grande cohorte quelle est la prévalence

des CM1 chez les migraineux chroniques.
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RESUME :

INTRODUCTION : Une malformation d’Arnold Chiari de type 1 (CM1) est une affection fréquente, le plus souvent
congénitale. Il s’agit d’'une ptose de plus de 5mm des amygdales cérébelleuses dans le foramen magnum. La prise
en charge est chirurgicale par décompression de la fosse postérieure. La céphalée est la plainte principale des
patients et est classiguement occipitale et exacerbée par la toux et/ou manceuvres de Valsalva. L'IHS a établi des
critéres de céphalée « attribuée au Chiari ». Néanmoins, les céphalées des patients présentant un CM1 sont
souvent polymorphes. L'imputabilité du CM1 dans les céphalées moins typiques est difficile a établir. En I'absence
de recommandations pour poser l'indication chirurgicale, des outils pronostics sont nécessaires pour stratifier la
probabilité d’amélioration postopératoire. Récemment, un score pronostic prédictif, le Chiari Severity Index (CSl), a
été mis au point, gradué de 1 a 3.

OBIJECTIFS : L'objectif principal de ce travail rétrospectif était d’évaluer les facteurs cliniques et radiologiques
prédictifs d’amélioration postopératoire des céphalées des patients CM1. Les objectifs secondaires étaient de
classer les céphalées selon les criteres de I'lHS, de comparer les différents groupes, de mesurer le CSI sur notre

cohorte et enfin d’évaluer la qualité de vie en postopératoire.

PATIENTS ET METHODES : 49 patients consécutifs, présentant un CM1 et céphalalgiques avant chirurgie, ont été
inclus au CHU de Rouen entre le 01/01/2011 et le 31/06/2016. Des questionnaires téléphoniques standardisés sur
les caractéristiques avant et apres chirurgie des céphalées, ont été menés. Une analyse des IRM pré et
postopératoires a été réalisé en aveugle par un neuroradiologue. Une bonne évolution est définie par une

amélioration de plus de 50% de la fréquence des crises de céphalée.

RESULTATS : Les facteurs prédictifs de régression des céphalées en postopératoire, en analyse multivariée, étaient
le déclenchement des céphalées a la toux (p= 0.003), la sévérité de la crise (p = 0.05), la localisation occipitale (p=
0.05) et le grand nombre de jours de crise par mois (p=0.04). Le facteur le plus pertinent était une courte durée de
crise (p = 0.001, Odd Ratio = 15). Ces facteurs font partie des critéres de I'lHS des céphalées attribuées au
Chiari Aucun facteur prédictif radiologique n’a été mis en évidence. Vingt et un patients (42.8%) ont été classés
« Céphalées attribuées au Chiari » selon I'lHS et s’amélioraient significativement plus que les autres types (p
<0.001). Elles régressaient dans 95% des cas. Ce groupe avait une qualité de vie en postopératoire
significativement meilleure (p = 0.01). Nous avions 16% de migraines épisodiques et 6% de céphalées de tension
épisodiques. Ces céphalées ne s’"amélioraient que dans 15% des cas. En revanche, nous avions, comparativement a
la population générale, une forte prévalence de céphalées primaires chroniques (16% de migraines et 12% de
céphalées de tension). De plus, 46% d’entre elles s’Tamélioraient aprés chirurgie. La proportion d’amélioration était
inversement corrélée au CSI.

CONCLUSION : Notre étude confirme la pertinence des criteres IHS pour l'identification des céphalées attribuées au
Chiari. Leur régression en postopératoire dans 95% des cas prouve I'imputabilité du CM1 dans le développement
de ces céphalées. Nous proposons l'utilisation systématique d’un questionnaire intégrant ces criteéres IHS en
préopératoire. Ce travail suggére un lien entre le CM1 et les céphalées primaires chroniques. Elles s’amélioraient
dans 46.6 % des cas aprés intervention. Une étude prospective est nécessaire pour confirmer ce lien.

MOTS-CLES

Malformation d’Arnold-Chiari ; Céphalée attribuée au Chiari, Migraine chronique, Céphalée de tension chronique,
IHS.

QR



