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Cet argumentaire a été élaboré par le centre de référence Chiari, syringomyélie et malformation
vertébromédullaire (C-MAVEM). Il a servi de base a I'élaboration du PNDS Syringomyélie.
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
PNDS Protocole National de Diagnostic et de Soins
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Préambule

Le PNDS sur les syringomyélies 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 I'ensemble des données

bibliographiques analysées pour la rédaction du PNDS.
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Argumentaire

1 Introduction

Tableau 1. Etudes cliniques

Auteur, Objectif Méthodologie, Population ' Intervention | Critéres de Résultats et
année niveau de jugement signification
preuve
Meadows, Prévalence Cohorte Adulte IRM Descente | 0.77% (175 / 22
2000 d'une rétrospective (n = 22 tonsillaire > 591) dont 86%
malformation | (niveau 4) 591) 5 mm (0.66%) de
de Chiari patients
symptomatiques
Strahle, Prévalence Cohorte Pédiatriqgue ' IRM Descente  3.6% (509 / 14
2011 d’'une rétrospective n = 14 tonsillaire >|116) dont 32%
malformation | (niveau 4) 116) 5mm (1.15%) de
de Chiari patients
symptomatiques
Kahn, Epidémiologie | Revue de Ila 22% des Chiari
2015 Chiari et littérature asymptomatiques
syringomyélie et 60-85% des
Chiari
chirurgicaux ont
une

syringomyélie

2 Diagnostic et évaluation initiale

Tableau 3. Etudes cliniques

Auteur, Objectif | Méthodologie, Population Intervention Criteres de = Résultats et
année niveau de jugement | signification
preuve
Heffez, Résultat Cohorte Malformations | Décompression A Résultat Pas de
2015 d'une série rétrospective | de Chiari (n = ostéodurale de fonctionnel, | corrélation
chirurgicale ' (niveau 4) 488) la JCV complications | entre la
descente

tonsillaire et
le résultat
chirurgical

3 Prise en charge thérapeutique

Tableau 3. Etudes cliniques
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Auteur,
année

Klekamp,
2012

Klekamp,
1997

Aghakhani,
2009

Guillaumet,
2021

Aghakhani,
2010

Objectif

Résultat
d’'une série
chirurgicale
Résultat
d’'une série
chirurgicale

Résultat
d’une série
chirurgicale
Résultat
d’'une série
chirurgicale
Résultat
d’'une série
chirurgicale

Méthodologie,
niveau de
preuve

Cohorte
rétrospective
(niveau 4)
Cohorte
rétrospective
(niveau 4)

Cohorte
rétrospective
(niveau 4)
Cohorte
rétrospective
(niveau 4)
Cohorte
rétrospective
(niveau 4)

Population

Malformations
de Chiari (n =
371)
Arachnoidite
(n=107)

Malformation
de Chiari (n =
157)
Arachnoidite
(n=75)

Arachnoidite
post-
traumatique
(n=34)

Intervention

Décompression
ostéodurale de
la JCV

Arachnoidolyse
ou shunt

Décompression
ostéodurale de
la JCV

Shunt  versus
arachnoidolyse

Shunt versus
rachnoidolyse

Critéres de
jugement

Résultat
fonctionnel,
complications

Evolution
neurologique

Résultat sur
la syrinx
Taux de
reprise

Taux de
reprise

Résultats et
signification

81%
d’amélioration
de la syrinx
17% de
stabilisation si
arachnoidite
extensive
83% si focale
63%
d’amélioration

VS

29% si
arachnoidolyse,
63% si shunt

94% de
stabilisation si
arachnoidolyse
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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, Francais
Mots clés utilisés Chiari — syringomyelia — arachnoiditis - posterior fossa

decompression - shunt

Nombre d’études recensées | 598

Nombre d’études retenues 58

Criteres de sélection des articles

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

- Analyses systématiques
o Flow chart d’inclusion
o Qualité des études inclues
o Exhaustivité
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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
I'hopital Bicétre (78 Rue du Général Leclerc, 94270 Le Kremlin-Bicétre), sous la direction du
Pr Fabrice PARKER.

Ont participé a I'élaboration du PNDS :

Rédacteurs
e D Steven KNAFO, neurochirurgien, Le Kremlin-Bicétre
e Pr Federico Di Rocco, neurochirurgien pédiatre, Lyon

Groupe de travail multidisciplinaire

Pr Fabrice PARKER, neurochirurgien, Le Kremlin-Bicétre

P"Nozar AGHAKHANI, neurochirurgien, Le Kremlin-Bicétre

Dr Silvia MORAR, neurochirurgienne, Le Kremlin-Bicétre

Mme Madeleine GILANTON, présidente de I'association APAISER

Gestion des intéréts déclarés

Tous les participants a I'élaboration du PNDS sur la malformation de Chiari ont rempli une
déclaration d'intérét disponible sur le le site internet du centre de référence (www.c-
mavem.fr)

Les déclarations d’intérét ont été analysées et prises en compte, en vue d’éviter les conflits

d’intéréts, conformément au guide HAS « Guide des déclarations d’intéréts et de gestion des
conflits d’intéréts » (HAS, 2010).

Modalités de concertation du groupe de travail multidisciplinaire
Réunions physique, visioconférence ou e-meeting

Réferences bibliographiques
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