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Cet argumentaire a été élaboré par le centre de référence C-MAVEM. Il a servi de base à 
l’élaboration du PNDS Malformation de Chiari. 

Le PNDS est téléchargeable sur le site du centre de référence 
www.c-mavem.fr 
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Liste des abréviations 
 
ALD Affection de Longue Durée 

AMM Autorisation de Mise sur le Marché 

IRM Imagerie par résonance magnétique 

JCV Jonction craniovertébrale 

LCS Liquide cérébrospinal 

PNDS Protocole National de Diagnostic et de Soins 
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Préambule 

 
Le PNDS sur la malformation de Chiari 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). Le présent argumentaire comporte l’ensemble des données 
bibliographiques analysées pour la rédaction du PNDS.  

http://www.has-sante.fr/
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Argumentaire 

1 Introduction 
 
 
 Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de 

preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et 
signification 

Heffez 

2019 

Ref. 3  

US 

Relation entre 
descente 
tonsilaire et 
résultat 
chirurgical 

Cohorte 
prospective 
(niveau 2) 

Adultes 

n = 168 

 1ère 
chirurgie 

Décompression 
ostéodurale de 
la JCV 

Questionnaire 
à S6, M6, 
M12, M24 

Pas de relation 
entre la 
descente 
tonsillaire et le 
résultat 
chirurgical 

Meadows  

2000 

Ref. 4 

US 

Prévalence des 
Chiari 
asymptomatiques 

Cohorte 
rétrospective 
(niveau 4) 

Adultes 

N = 175/ 
22591 

IRM Prévalence 
Chiari > 5 
mm 

0.7% de la 
population 
générale a un 
Chiari mais 
seulement 14% 
d’entre eux sont 
symptomatiques  

 

2 Diagnostic et évaluation initiale 
 
 Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de 

preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et 
signification 

Milhorat  

1999 

Ref. 6 

US 

Description 
clinique et 
radiologique  

Cohorte 
rétrospective 
(niveau 4) 

Adultes 

n = 364 

Examen 
clinique et IRM 

Symptômes 
et aspect IRM 

75% de 
femmes, âge 
moyen = 25 
ans, 65% de 
syringomyélie 

Greenberg 

2015 

Ref. 15 

US 

Critères prédictifs 
du résultat 
chirurgical  

Cohorte 
prospective 
(niveau 2) 

Adultes  

N = 158 

Questionnaire 
clinique, IRM 

Elaboration 
d’un index de 
sévérité (CSI) 

83% des 
patients avec 
céphalées 
typiques mais 
seulement 58% 
des patients 
myélopathes 
s’améliorent 
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3 Prise en charge thérapeutique 
 
 
 Revues systématiques de la littérature 

Auteur, 
année, 

référence, 
pays 

Objectif 

 

Stratégie 
de 

recherche 
renseignée 

(oui/non)* 

Critères 
de 

sélection 
des 

études 

Populations 
et 

techniques 
(ou 

produits) 
étudiées 

Critères 
d’évaluation 

Résultats et signification 

Langridge 

2017 

Ref. 18 

UK 

Résultat du 
traitement 
conservateur 

Oui Oui Adultes. 469 
patients 
dans 15 
études 

Evolutivité 
des 
symptômes 

93% des patients 
asymptomatiques le restent 
30 à 40% des pauci-
symptomatiques 
s’améliorent spontanément 

Chai  

2018 

Ref. 25 

Chine 

Résultat du 
traitement 
chirurgical 

Oui Oui 3666 
patients 
dans 14 
études 

Comparaison 
ouverture 
durale ou 
non  

Meilleur résultat sur la 
syringomyélie si ouverture 
durale (RR=1.6) mais pas 
de différence clinique. 

Milano 

2019 

Ref. 27 

Espagne 

Section du 
filum dans 
les Chiari 

Oui Oui 25 patients 
dans 2 
études 
inclues 

Amélioration 
clinique 
selon le 
patient 

Etudes de mauvaise qualité, 
non standardisées, ne 
prouvant pas l’utilité de la 
section du filum dans les 
Chiari 

 
 
 Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de 

preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et 
signification 

Klekamp 

2012 

Ref. 24 

Allemagne 

Résultat clinique 
post-chirurgical 

Cohorte 
prospective 
(niveau 2) 

Adultes 

N = 359 
patients 

Décompression 
ostéodurale de 
la JCV 

Complications, 
amélioration 
clinique et 
IRM 

73.6% 
d’amélioration 
clinique à 3M, 
7% de 
réaggravation à 
5 ans 

Recommandations de bonne pratique 

Auteur, 

année, 
référence 

Objectif Stratégie de 
recherche 

bibliographique 
renseignée 

(oui/non)* 

Recueil de 
l’avis des 

professionnels 
(non, oui, 
lesquels) 

Recueil 
de 

l’avis 
des 

patients 
(non, 
oui) 

Populations 
et 

techniques 
(ou 

produits) 
étudiées 

Résultats (avec grade 
des recommandations 

si disponible) 

Luciano 

2019 
Ref. 14 
US 

Consensus 
sur le bilan 
clinique et 
radiologique 
minimal  

Non Oui Non Adulte et 
enfants 

Echelles cliniques 
recommandées : Nurick, 
ASIA, HDI, « meaningful 
improvement”. IRM : pas 
de paramètres 
radiologiques 
recommandés 
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4 Suivi 
 
 Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de 

preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et 
signification 

Wetjen 

2008 

Ref. 36 

US 

Délai 
d’amélioration 
de la 
syringomyélie 

Cohorte 
rétrospective 
(niveau 4) 

Enfants 

N = 29 

Décompression 
ostéodurale de 
la JCV 

IRM : 
évolution de 
la 
syringomyélie 

L’amélioration 
clinique 
précède la 
résolution 
radiologique 

Aghakhani 

2009 

Ref. 37 

France 

Résultat à long-
terme des 
Chiari avec 
syringomyélie 

Cohorte 
rétrospective 
(niveau 4) 

Adultes 

N = 157 

Syringomyélie 

Décompression 
ostéodurale de 
la JCV 

Amélioration 
clinique, 
diminution de 
la 
syringomyélie 

63% 
d’améliorations 
et 30% de 
stabilisation 
cliniques. 75% 
de diminution 
de la syrinx 

 

5 Cas particuliers 
 
 Etudes cliniques 

Auteur, 
année, 

référence 

Objectif 

 

Méthodologie, 
niveau de 

preuve 

Population Intervention 

 

Critères de 
jugement 

 

Résultats et 
signification 

Knafo 

2021 

Ref. 50 

France 

Risque 
d’aggravation 
des Chiari au 
décours de 
l’accouchement 

Cohorte 
rétrospective 

(niveau 4) 

Adultes 

Parturientes 

N = 83 
patientes 

Questionnaire Evolutivité 
clinique post-
partum 

Pas de sur-
risque 
d’aggravation 
après 
accouchement 
par voie basse 
sous péridurale 

Speer 

2000 

Ref. 51 

US 

Description de 
cas familiaux 
de Chiari 

Cohorte 
rétrospective 
(niveau 4) 

Adultes  

31 familles 

Enquête 
familiale 

Clinique et 
IRM 

2/3 des cas 
familiaux sont 
associés à 
d’autres 
malformations 
osseuses  

Meehan 

2015 

Ref. 56 

US 

Risque 
d’aggravation 
des Chiari au 
cours du sport 

Cohorte 
rétrospective 
(niveau 4) 

Adultes 

Athlètes 

N = 147 

Questionnaire  Clinique Aucun accident 
neurologique 
sur un total 
cumulé de 
1627 saisons 
sportives 
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Annexe 1. Recherche documentaire et sélection des 
articles  

  

Recherche documentaire 
 

Sources consultées 
 

Bases de données : MEDLINE, SCOPUS 
 
Sites internet : www.pubmed.org, www.sciencedirect.com  
 

Période de recherche 
 

1991-2021 

Langues retenues 
 

Anglais, Français 

Mots clés utilisés 
 

Chiari – syringomyelia – posterior fossa decompression  

Nombre d’études recensées 
 

310 

Nombre d’études retenues 
 

57 

 

 
 
Critères de sélection des articles 
 

- Etudes de cohortes 
o Critères d’inclusions mentionnés 
o Recueil prospectif 
o Critères d’évaluation standardisés (échelles, scores) 

 
- Analyses systématiques 

o Flow chart d’inclusion 
o Qualité des études inclues 
o Exhaustivité 

 

 

 

 

 

 
 
 
 

 

 

 

http://www.pubmed.org/
http://www.sciencedirect.com/
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Annexe 2. Liste des participants 

Ce travail a été coordonné par le Dr Steven KNAFO, Centre de référence C-MAVEM de l’hôpital 
Bicêtre (78 Rue du Général Leclerc, 94270 Le Kremlin-Bicêtre), sous la direction du Pr Fabrice 
PARKER. 

 

Ont participé à l’élaboration du PNDS : 

 
Rédacteurs 
⚫ Dr Steven KNAFO, neurochirurgien, Le Kremlin-Bicêtre 
⚫ Pr Romuald SEIZEUR, neurochirurgien, Brest 
 

 

Groupe de travail multidisciplinaire 
⚫ Pr Fabrice PARKER, neurochirurgien, Le Kremlin-Bicêtre 
⚫ Pr Nozar AGHAKHANI, neurochirurgien, Le Kremlin-Bicêtre 
⚫ Dr Camille LOPEZ, neurochirurgienne, Brest 
⚫ Dr Océane PETITJEAN, neurochirurgienne, Brest 
⚫ Dr Timothée DE SAINT-DENIS, neurochirurgien pédiatre, Paris 
⚫ Mme Madeleine GILANTON, présidente de l’association APAISER 
 
Gestion des intérêts déclarés 
Tous les participants à l’élaboration du PNDS sur la malformation de Chiari ont rempli une 
déclaration d’intérêt  disponible sur le le site internet du centre de référence (www.c-mavem.fr)  
 
Les déclarations d’intérêt ont été analysées et prises en compte, en vue d’éviter les conflits 
d’intérêts, conformément au guide HAS « Guide des déclarations d’intérêts et de gestion des 
conflits d’intérêts » (HAS, 2010).  
 
 
Modalités de concertation du groupe de travail multidisciplinaire 
Réunions physique, visioconférence ou e-meeting 
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