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Synthese a destination du meédecin traitant

Une syringomyeélie est une cavité liquidienne intramédullaire résultant d’'un trouble de
la circulation du liquide cérébrospinal (LCS). Il faut distinguer les syringomyélies des
autres cavités liquidiennes intramédullaires sans trouble de circulation du LCS, en
particulier d’'un canal central persistant ou dilaté. La prise en charge diagnostique et
thérapeutique est guidée par la recherche de l'obstacle et le rétablissement de la
circulation du LCS dans les espaces sous-arachnoidiens.

Le diagnostic de syringomyeélie respose sur 'identification d’'un obstacle a la circulation
du liquide cérébrospinal. Ce trouble circulatoire peut étre situé au niveau de la jonction
craniovertébrale (malformation de Chiari) ou au niveau périmédullaire (arachnoidite).
L’IRM médullaire compléte, éventuellement complétée par des séquences de flux, des
séquences T2 millimétriques ou T1 avec injection, est 'examen clé pour faire le
diagnostic positif et étiologique d’'une syringomyélie.

La prise en charge chirurgicale d’'une syringomyélie est d’abord celle de sa cause et a
pour objectif de rétablir la circulation du LCS. S’il s’agit d’'une syringomyélie foraminale,
le traitement chirurgical de la malformation de Chiari est la décompression ostéodurale
de la jonction craniovertébrale. S’il s’agit d’'une syringomyélie non foraminale, le
traitement chirurgical peut étre une arachnoidolyse si I'arachnoidite est focale ou bien
une dérivation de la syrinx si 'arachnoidite est étendue.

Quelle que soit I'étiologie, une prise en charge médicale pluridisciplinaire au long cours
est indispensable en cas de douleurs neuropathiques, troubles vésico-sphinctériens,
déficits neurologigues ou spasticité.

Le suivi d’'une syringomyélie est un suivi pluridisciplinaire au long cours, idéalement
réalisé par des praticiens spécialisés dans le cadre d’'un centre de référence. |l
comprendra la réalisation d’'une consultation annuelle de neurochirurgie avec
réalisation d’'une IRM moelle entiere et un suivi spécialisé régulier selon le
retentissement (MPR, neuro-urologie, algologue).

Le médecin traitant du patient a un role essentiel lors de la prise en charge initiale pour
orienter le patient vers le neurochirurigen, a méme de confirmer ou non le diagnostic
de syringomyélie (et de ne pas poursuivre de suivi ou d’explorations inutiles en cas de
canal central persistant ou dilaté). |l s’assure et coordonne ensuite le suivi
pluridisciplinaire et signale notamment aux spécialistes les signes devant faire
suspecter une évolutivité ou des complications.

Les patients peuvent trouver des informations sur le site du centre de référence C-
MAVEM (Chiari, syringomyélies et malformations vertébromédullaires) : www.c-
mavem.fr ; et sur celui de I'association de patients APAISER : www.apaiser.orqg.
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1 Introduction

1.1 Définitions

Le terme « syringomyélie » désigne la formation d’'une cavité liquidienne située dans
la moelle épiniere résultant d’un trouble de circulation du liquide cérébrospinal (LCS).

Toutes les cavités liquidiennes intramédullaires ne sont pas des syringomyélies. En
particulier, les anomalies du canal centromédullaire (aussi appelé « canal central » ou
« canal épendymaire ») sont souvent étiquettées a tort comme des syringomyélies.

La distinction fondamentale est qu’une syringomyeélie résulte d’un trouble de circulation
du LCS, qu’il soit d’origine foraminale (dans le cadre d’'une malformation de Chiari) ou
d’origine périmédullaire (dans le cadre d’'une arachnoidite).

En revanche, un canal central dilaté ou persistant (anciennement appelé
« hydromyélie ») ne résulte pas d’un trouble de circulation du LCS : il s’agit simplement
d’une variante anatomique (reliquat foetal sans caractere pathologique).

Par ailleurs, il existe d’autres cavités liquidiennes intramédullaires qui ne sont pas non
plus des syringomyélies, parmi lesquelles on peut citer : les kystes péri-tumoraux, les
kystes glioépendymaires, les myélomalacies, etc. (1)

Savoir distinguer une syringomyélie d’'un diagnostic différentiel en recherchant un
obstacle a la circulation du LCS est fondamental : ce raisonnement guidera la prise en
charge diagnostique et thérapeutiqgue exposée dans ce protocole.

1.2 Epidémiologie

La syringomyélie, qu’elle soit d’origine foraminale (en lien avec une malformation de
Chiari) ou non foraminale (en lien avec une arachnoidite le plus souvent), est une
maladie rare dont la prévalence dans la population générale est difficile a estimer.

La prévalence d’'une malformation de Chiari morphologique (définie par une descente
tonsillaire > 5 mm) dans la population générale peut étre estimée a partir d'IRM
réalisées pour d’autres indications. Elle est de 0.77% (175 / 22 591) dont 86% (0.66%)
de patients symptomatiques dans la population adulte (2) et de 3.6% (509 / 14 116)
dont 32% (1.15%) de patients symptomatiques dans la population pédiatrique (3).

La prévalence d’'une syringomyélie dans le cadre d’'une malformation de Chiari est de
60% a 85% des patients dans les séries chirurgicales (avec une surestimation certaine
puisque la plupart des chirurgiens considérent la présence d'une syringomyelie
comme un critére d’indication chirurgicale) ; de 12 a 23% des patients pédiatriques et
4.8% des patients adultes dans les séries de malformations de Chiari « fortuites ». Il
existe une nette prépondérance de patients de sexe féminin parmi les patients opérés
d’'une malformation de Chiari (sex ratio H:F = 1:2) (4) sans qu’il ne soit démontré que
cette prépondérance se retrouve dans la population asymptomatique (2).
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Enfin, la prévalence d'une syringomyélie dans le cadre d’'une arachnoidite post-
traumatique est estimée a 3.4% des traumatismes médullaires (5) et on estime que
51% des syringomyeélies non foraminales sont d’origine post-infectieuses (6).

1.3 Pathophysiologie

Les mécanismes physiopathologiques impliqués dans la syringomyélie ont fait I'objet
de multiples théories depuis la fin du 19¢ siécle jusqu’a nos jours, dont la revue
exhaustive (7) n’est pas ici I'objectif.

Des les premiéres théories (Gull, 1862 et Leyden, 1876), est fait 'hypothése que la
syrinx est un élargissement du canal central, appelé « hydromyélie », a I'origine de la
confusion qui subsiste encore.

Cette idée fut reprise par Gardner (1965) (8) qui formula I’hypothése d’'un mécanisme
hydrodynamique conduisant le LCS vers la moelle a travers une communication entre
le 4¢ ventricule et le canal central lors de 'augmentation de la pression intracranienne.

Cette communication étant le plus souvent absente, Ball et Dayan (1972) puis Oldfield
(1992) firent 'hypothése d’'un passage transparenchymateux du LCS a travers les
espaces périvasculaires (dits de Virchow-Robin) propulsé par 'onde de pression
systolique se formant dans les espaces sous-arachnoidiens.

Toutefois, des études ayant montré que la pression dans la syrinx était en réalité plus
élevée que dans les espaces sous-arachnoidiens, I'hypothése la plus récente est
plutét celle d’'une rétention intramédullaire du liquide extra-cellulaire par extravasation
au niveau du réseau capillaire (9).

Quel que soit le mécanisme exact au niveau cellulaire, il est désormais établi que la
perturbation du flux de LCS, et la modification des pressions sous-arachnoidiennes
qui en résulte, est crucial dans la formation puis I'extension d’'une syringomyélie.

En conséquence, la prise en charge diagnostique et thérapeutique doit s’attacher a

identifier la cause de cette obstruction puis a restaurer la circulation du LCS et
normaliser les pressions des espaces sous-arachnoidiens.

A retenir

e Une syringomyélie est une cavité liquidienne intramédullaire résultant d’'un trouble
de la circulation du liquide cérébrospinal (LCS).

e |l faut distinguer les syringomyélies des autres cavités liquidiennes
intramédullaires sans trouble de circulation du LCS, en particulier d’'un canal
central persistant ou dilaté.

e Laprise en charge diagnostique et thérapeutique est guidée par la recherche de I'obstacle
et le rétablissement de la circulation du LCS dans les espaces sous-arachnoidiens.
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2 Objectifs du protocole national de diagnhostic et de soins

L’objectif de ce protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) est d’expliciter aux
professionnels concernés la prise en charge diagnostique et thérapeutique optimale
actuelle et le parcours de soins d’un patient atteint de syringomyeélie. Il a pour but
d’optimiser et d’harmoniser la prise en charge et le suivi de la maladie rare sur
'ensemble du territoire.

Ce PNDS peut servir de référence au médecin traitant (médecin désigné par le patient
aupres de la Caisse d’assurance maladie) en concertation avec le médecin spécialiste
notamment au moment d’établir le protocole de soins conjointement avec le médecin
consell et le patient, dans le cas d'une demande d'exonération du ticket modérateur
au titre d'une affection hors liste.

Le PNDS ne peut cependant pas envisager tous les cas spécifiques, toutes les
comorbidités ou complications, toutes les particularités thérapeutiques, tous les
protocoles de soins hospitaliers, etc. || ne peut pas revendiquer I'exhaustivité des
conduites de prise en charge possibles, ni se substituer a la responsabilité individuelle
du médecin vis-a-vis de son patient. Le protocole décrit cependant la prise en charge
de référence d’'un patient atteint de syringomyélie. Il doit étre mis a jour en fonction
des données nouvelles validées.

Le présent PNDS a été élaboré selon la « Méthode d’élaboration d’un protocole
national de diagnostic et de soins pour les maladies rares » publiée par la Haute
Autorité de Santé en 2012 (guide méthodologique disponible sur le site de la HAS :
www.has-sante.fr).

Un document plus détaillé ayant servi de base a I'élaboration du PNDS et comportant
notamment l'analyse des données bibliographiques identifiées (argumentaire
scientifique) est disponible sur le site internet du centre de référence (http://www.c-
mavem.fr).

3 Diagnostic et évaluation initiale

3.1 Objectifs

Le diagnostic d’'une syringomyélie est sous-tendu par l'identification d’'un trouble
circulatoire du LCS. Diagnostics positif et étiologique ne vont donc pas l'un sans
I'autre : on ne peut affirmer qu’il existe une syringomyélie sans expliciter dans le méme
temps quel est I'obstacle.

Ainsi, selon la définition que nous avons adoptée, le terme « syringomyélie
idiopathique » ne devrait plus étre utilisé. Ce diagnostic recouvre en réalité le plus
souvent des anomalies du canal central (canal central persistant ou dilaté), parfois de
rares syringomyélies pour lesquelles I'obstacle a la circulation du LCS n’est pas
identifié.
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La distinction n’est ici pas que sémantique. Restreindre l'usage du terme
« syringomyélie » aux cavités intramédullaires résultant d’'un obstacle a la circulation
du LCS implique qu’il existe un traitement de cette syringomyélie : celui de sa cause.

En préférant le terme de canal central persistant (ou dilaté) aux cavités
intramédullaires sans trouble circulatoire, on marque ainsi la différence pronostique
(absence de caractére pathologique et d’évolutivité) et thérapeutique (pas de
traitement spécifique).

3.2 Professionnels impliqués

En pratique clinique, le diagnostic de « syringomyélie » est le plus souvent d’abord
évoqué devant une cavité liquidienne intramédullaire retrouvée sur une IRM réalisée
pour des signes douloureux ou neurologiques. La place du radiologue dans la
réalisation du diagnostic initial et I'orientation du patient est donc primordiale.

Le médecin qui doit pouvoir confirmer (ou infirmer) le diagnostic de syringomyélie est
le neurochirurgien. Son réle est de pouvoir distinguer une syringomyélie véritable d’un
diagnostic différentiel, et le cas échéant d’en faire le diagnostic étiologique. Il pourra
aussi, si cela est nécessaire, faire le bilan du retentissement et proposer une prise en
charge chirurgicale.

Les patients atteints de syringomyélie présentent par ailleurs des complications
neurologiques (spasticité, troubles vésico-sphinctériens, douleurs neuropathiques)
nécessitant l'intervention d’autres spécialités, en particulier : médecine physique et de
réadaptation (MPR), médecins des centres d’évaluation et de traitement de la douleur
(CETD), neuro-urologie, etc.

Les professionnels paramédicaux du neuro-handicap jouent alors un role central dans
la prise en charge des patients : kinésithérapeutes, ergothérapeutes, infirmiers de
neuro-urologie (apprentissage des auto-sondages), psychologues, assistants sociaux.

Enfin, les associations de patients représentent une ressource indispensable pour
l'information, l'orientation et I'accompagnement des patients syringomyéliques. En
particulier, I'association APAISER est la principale association francaise consacrée
aux malformations de Chiari et syringomyélies (www.apaiser.orq).

L’ensemble de ces acteurs sont regroupés au sein des centres de référence (centres
coordinateur, constitutifs ou de compétences) du réseau C-MAVEM dont la liste est
disponible sur le site internet du CRMR (www.c-mavem.fr).

3.3 Diagnostic positif et différentiel

Le diagnostic de syringomyélie est d’abord un diagnostic morphologique : celui d’une
cavité liquidienne intramédullaire identifiée sur une IRM. Cette premiére exploration
doit inclure une IRM avec des coupes T2 sagittales et axiales sur 'ensemble de la
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moelle (de la jonction craniovertébrale jusqu’au sacrum) et des coupes sagittales T1.
Il s’agit alors de préciser : I'extension cranio-caudiale, le diamétre maximal sur des
coupes axiales, la présence d’haustrations intracavitaires. Une séquence T2 coupes
fines (3D) est indispensable en cas de suspicion d’obstacle périmédullaire (bride ou
arachnoidite étendue).

Cette premiére IRM suffit le plus souvent a faire la distinction entre une suspicion de
syringomyeélie « vraie » (donc avec obstacle) et une simple anomalie du canal central.
Ainsi, une cavité millimétrique, non circulante, située a la jonction 1/3-2/3 antérieurs
de la moelle en coupe axial, ne déformant pas la moelle, et se prolongeant de maniéere
effilée vers le canal central est typique d’un canal central persistant (si la cavité est
fine) ou dilaté (si la cavité est convexe, parfois aussi appelé « fente »).

Les autres diagnostics différentiels d’'une syringomyélie sont parfois plus délicats et
peuvent nécessiter la réalisation d’une injection de gadolinium a la recherche d’'une
prise de contraste dans [I'hypothése d'une étiologie tumorale (épendymome
intramédullaire le plus souvent, parfois hémangioblastome ou astrocytome).

En cas de doute ou de forme atypique, on recommande la réalisation d’'une IRM de
contréle a distance (6 mois a 1 an) pour s’assurer de I'absence d’évolutivité de la cavité
intramédullaire.

Il existe parfois un état « pré-syringomyélique » (ou aspect dit de « moelle humide »),
prenant la forme d’'un hypersignal T2 intramédullaire sans véritable cavité liquidienne
(en iso plutét que hyposignal T1) correspondant a 'oedéme médullaire préfigurant la
formation d’'une syrinx.

. a W

Canal central persistant Canal central dilaté Myélomalacie Kyste glioépendymaire  Kyste tumoral

Figure 1. Diagnostics différentiels de syringomyélie. De gauche a droite : un canal central
persistant (cavité millémétrique étendue ne déformant pas la moelle située a la jonction 1/3-2/3
antérieurs) ; un canal central dilaté (cavité effilée se prolongeant par le canal central, ne déformant
pas la moelle de facon significative, non circulante) ; une myélomalacie (séquelle post-traumatique
ou post-ischémique avec atrophie centromédullaire) ; un kyste glioépendymaire (kyste arrondi,
centromédullaire, sans prise de contraste, sans obstacle) ; un kyste péritumoral (kystes polaires
centrés par une lésion charnue prenant le contraste, épendymome).

3.4 Diagnostic étiologique
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Aprés avoir éliminé un diagnostic différentiel, le diagnostic de syringomyélie sera
confirmé par l'identification de I'obstacle responsable du trouble circulatoire du LCS.

En pratique, deux étiologies doivent étre recherchées systématiquement: une
malformation de Chiari (syringomyélie dite foraminale) et une arachnoidite
(syringomyeélie dite non foraminale).

Le diagnostic de malformation de Chiari est posé dés lors que les tonsilles (amygdales)
cérébelleuses sont situées plus de 5 mm sous la ligne joignant la base du clivus en
avant a la base de I'écaille occipitale en arriére (ligne de McRae, cf Figure 2). Si
l'importance de la descente tonsillaire est corrélée a la présence d’'une syringomyélie
(10), elle ne semble pas prédictive du résultat clinique postopératoire (11). La prise en
charge diagnostique et thérapeutique malformations de Chiari fait 'objet d'un PNDS
distinct (CRMR C-MAVEM, HAS, septembre 2021).

Le diagnostic d’arachnoidite correspond a I'existence d’adhérences périmédullaires en
rapport avec une inflammation chronique de ['arachnoidite (Figure 2B). Les
arachnoidites peuvent étre post-traumatiques, post-infectieuses, post-hémorragiques,
post-chirurgicales ou idiopathiques (12). Il faut par ailleurs distinguer les arachnoidites
focales, s’étendant sur 2 niveaux vertébraux ou moins, des arachnoidites extensives,
souvent  post-infectieuses ou  post-hémorragiques (13). Les  «brides
arachnoidiennes » correspondent au cas particulier d’'une arachnoidite focale
idiopathique obstruant la circulation du LCS et souvent responsable d'une
syringomyeélie en regard (14).

Figure 2. Syringomyélie. De gauche a droite : syringomyélie cervicale dans le cadre d'une
malformation de Chiari avec descente des tonsilles cérébelleuses a travers le foramen magnum ;
syringomyélie thoracique en rapport avec une arachnoidite étendue post-infectieuse ;
syringomyeélie focale en rapport avec une bride arachnoidienne exercant un effet de masse sur la
moelle (« scalpel sign »).

Les causes intramédullaires de syringomyélie sont exceptionnelles. Une tumeur
intramédullaire s’accompagne le plus souvent de kystes péritumoraux qui ne sont pas
des syringomyélies (le liquide est d’ailleurs citrin et non eau de roche). Une véritable
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syringomyélie peut survenir a la suite d’'une tumeur intramédullaire si le volume de la
moelle est telle qu’il s’ensuit une obstruction intracanalaire.

3.5 Evaluation du retentissement
3.5.1 Retentissement clinique

Le syndrome syringomyélique correspond d’abord a une atteinte thermo-algique
suspendue en lien avec l'interruption du faisceau spino-thalamique par la cavité
liquidienne centromédullaire. Il se présente donc comme un déficit sensitif au
chaud/froid et des douleurs d’allure neuropathique (bralures, décharges, piglres, etc.),
dont la topographie est classiguement décrite comme « en cape » lorsque la syrinx est
cervicale.

En fonction de I'étiologie de la syringomyélie, ce syndrome s’accompagne ensuite
d’autres signes médullaires et/ou craniens.

Si la syringomyélie est d’origine foraminale, en lien avec une malformation de Chiari,
on retrouvera des signes d’hypertension intracranienne paroxystique avec des
céphalées impulsives au rire, a la toux, aux manceuvres de Valsava. On pourra aussi
retrouver un syndrome cérébelleux ou des atteintes des paires craniennes : troubles
de la déglutition, apnées centrales, syndrome vestibulaire, etc.

Si la syringomyélie est d’origine périmédullaire, en lien avec une arachnoidite, on
retrouvera d’autres signes d’atteinte des voies longues : syndrome cordonal postérieur
(ataxie proprioceptive, déficit sensitif épicritique, paresthésies, etc.); syndrome
pyramidal (réflexes vifs, spasticités, signe de Hoffman ou Babinski, etc.) ; troubles
vésico-sphinctériens.

En pratique clinique, les syringomyélies en rapport avec les malformations de Chiari
sont souvent peu symptomatiques, méme lorsqu’elles sont anatomiquement étendues.
En revanche, les syringomyélies associées aux arachnoidites s’accompagnent en
général d’'une myélopathie plus sévere, pouvant aboutir a la perte d’autonomie du
patient. a

Dans tous les cas, I'évolution est lentement progressive : il n’y a en régle générale pas
d’indication a une prise en charge chirurgicale en urgence pour une syringomyélie,
gu’elle soit d’origine foraminale ou périmédullaire.

3.5.2 Retentissement paraclinique

L’évaluation du retentissement d’'une syringomyélie s’évalue selon la présentation
clinique du patient. Hormis I'lRM médullaire compléte (avec autant que possible des
séquences de flux), aucun examen supplémentaire n’est indispensable en I'absence
de retentissement clinique.

En particulier, la réalisation de potentiels évoqués moteurs et/ou sensitifs n’a intérét
qu’en l'absence de retentissement clinique évident (pour rechercher une atteinte
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infraclinique) ou dans le cadre du bilan préopératoire si 'on envisage un monitoring
peropératoire.

En cas de troubles vésico-sphinctériens, un suivi annuel par une équipe spécialisée
en neuro-urologie (ou MPR) est indispensable. Il pourra comprendre un bilan uro-
dynamique, une échographie vésico-rénale, une évaluation de la fonction rénale. I
insistera surtout sur I'éducation thérapeutique du patient et 'observance des auto-
sondages le cas échéant.

En cas de malformation de Chiari associée, un bilan complémentaire pourra recherche
des apnées du sommeil (polysomnographie), un cedeme papillaire (fond d’ceil), des
malformations osseuses de la jonction craniovertébrale (scanner +/- dynamique).

3.6 Annonce du diagnostic et information du patient

L’information du patient consiste d’abord expliciter qu’une syringomyélie est une cavité
liquidienne intramédullaire résultant d’un trouble de la circulation du LCS.

En I'absence de trouble circulatoire, il faudra d’autant mieux expliquer au patient qu’il
ne s’agit pas d’une syringomyeélie que celui-ci arrive souvent a la consultation avec ce
diagnostic déja posé par d’autres médecins.

En présence d’'un obstacle, seront expliqués le mécanisme de formation de la
syringomyélie, la cause sous-jacente (Chiari ou arachnoidite) et I'histoire naturelle de
la maladie.

Cette discussion débouchera naturellement sur les possibilités de prise en charge, tant
étiologiques (chirurgicales) que symptomatiques (médicales).

A retenir

e Le diagnostic de syringomyélie respose sur l'identification d’'un trouble de la
circulation du liquide cérébrospinal.

o Ce trouble circulatoire peut étre situé au niveau de la jonction craniovertébrale
(malformation de Chiari) ou au niveau périmédullaire (arachnoidite).

e L’IRM médullaire compléte, éventuellement complétée par des séquences de flux,
des séquences T2 millimétriques ou T1 avec injection, est 'examen clé pour faire
le diagnostic positif et étiologique d’'une syringomyélie.

4 Prise en charge thérapeutique

4.1 Objectifs

Le traitement d’'une syringomyélie est a la fois celui de sa cause et celui de son
retentissement.
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La prise en charge chirurgicale aura pour principal objectif de rétablir la circulation du
LCS en levant 'obstacle, soit au niveau de la jonction craniovertébrale (Chiari), soit au
niveau périmédullaire (arachnoidite). En cas d’échec, ou lorsque cela n’est pas
techniquement possible (par exemple dans le cadre d’'une arachnoidite extensive), le
drainage de la syrinx est alors propose.

En paralléle de cette prise en charge chirurgicale, il ne faut pas négliger la prise en
charge pluridisciplinaire du retentissement médical de la syringomyeélie. En particulier,
les douleurs neuropathiques, la spasticité, les troubles vésico-sphinctériens doivent
faire I'objet d’'une prise en charge au long cours, souvent coordonnées par les
médecins de MPR, avec le concours des centres d’évaluation et de traitement de la
douleur.

4.2 Prise en charge chirurgicale

Le traitement chirurgical de la syringomyélie est d’abord celui de I'obstacle et non de
la syrinx en elle-méme.

Si la syringomyélie est secondaire a une malformation de Chiari, la chirurgie a pour
objectif de rétablir la bonne circulation du LCS au niveau de la jonction
craniovertébrale. Pour cela, il faut agrandir le « contenant » (c’est-a-dire retirer de I'os
+/- expandre la dure-mere) plutét que retirer du « contenu » (c’est-a-dire les tonsilles
cérébelleuses). La technique comprend en régle générale un abord postérieur avec
une craniectomie occipitale, I'ablation de I'arc postérieur de C1 et, le plus souvent en
cas de syringomyélie, la réalisation d’'une plastie durale d’agrandissement avec un
matériau autologue (épicrane, fascia lata) ou hétérologue (NeuroPatch®,
DuraPatch®). D’autres gestes sont parfois réalisés : dédoublement dural, coagulation
ou résection des tonsilles cérébelleuses, avec toujours pour objectif de restaurer un
espace de circulation pour le LCS. Cette intervention de décompression ostéodurale
de la jonction craniovertébrale permet de faire régresser la syringomyélie dans 65 a
80% des cas (4,15). En cas d’échec, une premiére reprise au niveau foraminal est en
général réalisée avant d’envisager un drainage de la syringomyélie (16).

Si la syringomyélie est secondaire a une arachnoidite, l'indication chirurgicale
dépendra essentiellement de I'étendue des adhérences. Si I'arachnoidite est focale (<
2 segments), la réalisation d’'une arachnoidolyse (c’est-a-dire la section des attaches
périmeédullaires), parfois associée a la réalisation d’'une plastie durale et/ou de la mise
en place d’un drain sous-arachnoido-sous-arachnoidien, permet d’obtenir un controle
de la myélopathie dans 71% des cas a 5 ans (17,18). En cas d’arachnoidite extensive
ou d’échec d’arachnoidolyse, la réalisation d’'une dérivation syringo-pleurale ou
syringo-péritonéale permet d’éviter la progression des déficits mais expose a un fort
risque de reprise chirurgicale (60% de reprise a 5 ans).

De fagon générale, I'objectif de la chirurgie des syringomyélies est la stabilisation
clinigue des symptémes. Il est donc important d’expliquer au patient que les déficits
neurologiques déja installés ont peu de chance de régresser méme si la syringomyélie
involue au décours de la chirurgie. En particulier, dans le cadre d’'une arachnoidite
extensive, la syrinx n’est que la conséquence de la myélopathie. En conséquence, le
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drainage de la syringomyélie a surtout pour objectif d’éviter I'extension, en particulier
au niveau cervical, de celle-ci.

Enfin, il n’y a pas de place pour la section du filum dans la prise en charge des
syringomyélies. Ce d’autant plus qu’on prend le parti de ne parler de syringomyélie
qu’a partir du moment ou la cavité intramédullaire résulte d’'un trouble de circulation du
LCS dont la cause doit étre identifiée et traitée. La section du filum a malheureusement
souvent été proposée comme un traitement des « syringomyélies idiopathiques » qui
ne sont en réalité que des anomalies du canal central, sans que cette pratique ne fasse
I'objet d’une évaluation scientifique convaincante (19).

Figure 3. Traitement chirurgical. A gauche : réalisation d’'une décompression ostéodurale de la
jonction craniovertébrale pour une syringomyélie en lien avec une malformation de Chiari. En
postopératoire, régression de la syrinx et restauration des espaces sous-arachnoidiens rétro-
tonsillaires. A droite : section d'une bride arachnoidienne thoracique responsable d'une
syringomyélie sus-jacente. Disparition compléte de la syrinx a 3 mois post-opératoire.

4.3 Prise en charge médicale

La prise en charge des complications associées aux syringomyélies est tout aussi
importante que celle de sa cause. Cela est particulierement vrai du fait de la
persistance des symptdmes en lien avec la myélopathie, notamment dans le cadre
d’arachnoidite étendue. Cette prise en charge doit donc s’inscrire dans un suivi
pluridisciplinaire au long cours au sein de centres spécialisés.

Les douleurs neuropathiques peuvent étre pris en charge par des traitements
médicamenteux et non médicamenteux. Un suivi en centre d’évaluation et de
traitement de la douleur est indispensable. Bien qu’il n’existe qu’un faible niveau de
preuve de leur efficacité dans les douleurs neuropathiques d’origine médullaire, les
anti-douleurs neuropathiques sont fréquemment utilisés (gabapentine, duloxétine en
1¢ intention ; prégabaline en 2éme intention) (20). Des traitements locaux (emplatre
de lidocaine, capsaicine) peuvent aussi étre utilisés en cas de douleurs d’origine
périphérique. Enfin, des stratégies de neuromodulation, périphérique (type TENS) ou
plus rarement centrale (rTMS ou meédullaire, en cas de préservation des voies
cordonales postérieures seulement) sont parfois proposées (20).
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La prise en charge du retentissement vésico-sphinctérien nécessite un suivi spécialisé
en MPR et/ou neuro-urologie. Comme d’autres Iésions médullaires, les syringomyélies
sont responsables d’une hyperactivité détrusorienne associée a une dysynergie
vésico-sphinctérienne. En conséquence, la mise en place précoce d’auto-sondages
réguliers et I'éducation thérapeutique du patient sont indispensables pour éviter les
complications infectieuses et rénales. Un traitement médicamenteux de I'hyperactivité
détrusorienne (anticholinergiques) et/ou la réalisation d’injections détrusoriennes de
toxine botulinique sont le plus souvent proposeés.

Enfin, un suivi neuro-orthopédique et/ou MPR doit étre mis en place en cas de
spasticité afin de prévenir les risques de déformation et de rétraction. Un traitement
médical (liorésal oral) peut avoir une efficacité limitée. L’arachnoidite contre-indique le
plus souvent la mise en place de thérapeutiques intra-thécales (pompes). Les
chirurgies de la spasticité (ténotomie, neurotomie) peuvent parfois étre proposées par
des équipes spécialisées.

4.4 Education thérapeutique et modification du mode de vie

La syringomyélie est une maladie rare dont I'évolution est chronique. Méme en cas de
traitement chirurgical efficace sur le plan anatomique, la plupart des patients gardent
des séquelles neurologiques (douleurs neuropathiques, troubles sphinctériens, etc.)
impliquant des modifications de leur mode de vie.

L’éducation du patient et 'accompagnement psychologique sont donc primordiaux,
des le diagnostic et au-dela de la chirurgie éventuelle. Elle vise d’abord a expliquer au
patient le mécanisme a l'origine de sa syringomyélie, les modalités du traitement
chirurgical et non chirurgical, le risque de séquelles neurologiques et de réévolutivité
pouvant nécessiter des reprises chirurgicales.

Elle implique aussi I'éducation du patient a la détection et la prévention des
complications, en particulier vésico-sphinctériennes. Des adaptations professionnelles
sont souvent nécessaires, méme en l'absence d’handicap moteur visible, et
l'intervention de professionnels paramédicaux (kinésithérapeutes, ergothérapeutes,
stomathérapeutes, etc.) sont toujours nécessaires au moins lors de la prise en charge
initiale.

A retenir

e La prise en charge chirurgicale d’'une syringomyélie est d’abord celle de sa cause
et a pour objectif de rétablir la circulation du LCS.

o Sl s’agit d'une syringomyeélie foraminale, le traitement chirurgical de la
malformation de Chiari est la décompression ostéodurale de la jonction
craniovertébrale.

o S'il s'agit d'une syringomyélie non foraminale, le traitement chirurgical peut étre
une arachnoidolyse si I'arachnoidite est focale ou bien une dérivation de la syrinx
si 'arachnoidite est étendue.
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o Quelle que soit I'étiologie, une prise en charge medicale pluridisciplinaire au long
cours est indispensable en cas de douleurs neuropathiques, troubles veésico-
sphinctériens, déficits neurologiques ou spasticité.

5 Suivi

5.1 Objectifs et professionnels impliqués

L’objectif du suivi d’'un patient syringomyélique est double : 1. s’assurer du bon
contréle de la syringomyélie et de I'absence d’évolutivité (ou de réévolutivité) ; 2.
assurer le suivi du retentissement neurologique (douleurs neuropathiques, troubles
sphinctériens, spasticité, etc.)

En pratique, le contréle évolutif de la syringomyélie est fait par le neurochirurgien
tandis que le suivi du retentissement est réalisé de maniére pluridisciplinaire (médecin
MPR, algologue, neuro-urologue, etc.)

La prise en charge des patients syringomyéliques s’envisage donc au mieux dans le
cadre d’'un des centres de référence maladie rare du réseau C-MAVEM (Chiari,
Syringomyélie et Malformation Vertébro-Médullaires), a méme de réunir les différents
spécialistes impliqués dans le suivi des patients.

5.2 Consultations et examens complémentaires

Le rythme du suivi dépend du moment de la prise en charge ou se trouve le patient.
Une fois le diagnostic initial posé, en I'absence d’indication chirurgicale initiale, un
premier contrble assez rapproché (a 6 mois par exemple) peut étre réalisé pour évaluer
I'évolutivité potentielle de la syringomyélie. Si le patient est opéré, un contréle IRM est
en général réalisé a 3 mois puis a 1 an post-opératoire. Au décours du suivi initial, ou
si le patient ne reléve pas d'une prise en charge chirurgicale, un suivi clinico-
radiologique annuel est instauré, lequel peut ensuite étre espacé en cas de stabilité
(par exemple suivi a 1-2-3 ans puis tous les 2 a 3 ans ensuite).

Lors de la consultation de neurochirurgie, on s’attachera a rechercher des signes
d’évolutivité¢ de la syringomyélie : apparition ou modification du syndrome
syringomyélique, signes de myélopathie, douleurs neuropathique, perte d’autonomie
fonctionnelle. On vérifiera aussi le bon suivi du rententissement, en particulier neuro-
urologique : observance des auto-sondages, épisodes d’infection urinaire récents,
date du dernier bilan uro-dynamique.

Le suivi paraclinique comprendra au minimum une IRM médullaire explorant
'ensemble de la moelle a la recherche d'une extension de la syrinx ou de la
myélopathie (état pré-syringomyélique). En cas d’arachnoidite, des séquences T2
coupes fines sont tres utiles pour évaluer les adhérences périmédullaires, en
particulier chez les patients opéres.
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Les autres examens complémentaires sont & la discrétion des différents spécialistes
mais devront comprendre au minimum un bilan annuel en cas de troubles vésico-
sphinctériens (bilan uro-dynamique et/ou échographie vésico-rénale et/ou bilan
biolgique et/ou cystoscopie).

A retenir

e Le suivi d'une syringomyélie est un suivi pluridisciplinaire au long cours,
idéalement réalisé par des praticiens spécialisés dans le cadre d’'un centre de
référence.

e Il comprendra la realisation d’'une consultation annuelle de neurochirurgie avec
réalisation d'une IRM moelle entiere et un suivi speécialisé regulier selon le
retentissement (MPR, neuro-urologie, algologue).
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