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A Ahmed que Montpellier m’aura fait découvrir
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SERMENT

« Au moment d'étre admis a exercer la médecine, je promets et je jure d'étre fidéle aux lois de
I'honneur et de la probité. Mon premier souci sera de rétablir, de préserver ou de promouvoir
la santé dans tous ses éléments, physique et mentaux, individuels et sociaux. Je respecterai
toutes les personnes, leur autonomie et leur volonté, sans aucune discrimination selon leur
état ou leurs convictions. J'interviendrai pour les protéger si elles sont affaiblies, vulnérables
ou menacées dans leur intégrité ou leur dignité. Méme sous la contrainte, je ne ferai pas
usage de mes connaissances contre les lois de I'humanité. J'informerai les patients des
décisions envisagées, de leurs raisons et de leurs conséquences. Je ne tromperai jamais leur
confiance et n'exploiterai pas le pouvoir hérité des circonstances pour forcer les consciences.
Je donnerai mes soins a l'indigent et & quiconque me les demandera. Je ne me laisserai pas
influencer par la soif du gain ou la recherche de la gloire.

Admis dans ['intimité des personnes, je tairai les secrets qui me sont confiés. Recus a
Uintérieur des maisons, je respecterai les secrets des foyers et ma conduite ne servira pas a
corrompre les moeurs. Je ferai tout pour soulager les souffrances. Je ne prolongerai pas
abusivement les agonies. Je ne provoquerai jamais la mort délibérément.
Je préserverai l'indépendance nécessaire a l'accomplissement de ma mission. Je
n'entreprendrai rien qui dépasse mes compétences. Je les entretiendrai et les perfectionnerai
pour assurer au mieux les services qui me seront demandeés.

J'apporterai mon aide a mes confréres ainsi qu'a leurs familles dans I’adversité.

Que les hommes et mes confiéres m'accordent leur estime si je suis fidele & mes promesses ;

que je sois déshonoré et méprisé si j'y manque ».
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Introduction

La hernie médullaire trans-durale est une cause rare de myélopathie progressivement
évolutive. Depuis I’essor de ’IRM, le diagnostic ainsi que les rapports de cas dans la presse
médicale internationale n’ont pas cessé¢ d’augmenter. Elle est caractérisée par la hernie du
cordon médullaire, a ’étage thoracique, a travers un défect de la paroi antérolatérale ou
antérieure de la dure-mere. La plupart des patients présentent un syndrome de Brown-Séquard
progressivement évolutif qui peut évoluer vers une para parésic sévere. La hernie médullaire
est secondaire a un défect, soit congénital, soit acquis, de la surface antérieure de la dure-
mere. L’origine exacte de ce défect est toujours inconnue mais laisse place a de nombreuses
hypothéses. L’IRM est I’examen de choix pour diagnostiquer les hernies trans-durales méme
si le myéloscanner trouve encore sa place. Son aspect est caractéristique et spécifique.
Cependant, la rareté de ce type de pathologie rend le diagnostic difficile & évoquer puisque
souvent mal connu, mais aussi a traiter car souvent non reconnu avant le traitement
chirurgical. Pendant le traitement chirurgical, la libération de la portion herniée et son
repositionnement en position anatomique sont essentiels. Pour prévenir les récidives, deux
stratégies thérapeutiques s’opposent : I’élargissement du défect dural ventral est défendue par
certains auteurs, alors que les autres soutiennent la fermeture de la fente durale, soit par suture
directe soit par une plastie durale & 1’aide d’un patch de nature variable. Le traitement
chirurgical présente des issues différentes. Généralement suivi d’une amélioration, il peut
aussi ne permettre qu’une simple stabilisation de la symptomatologie ou étre responsable

d’une aggravation transitoire ou définitive.
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Le but de ce travail est de montrer a propos de plusieurs cas l'intérét de la symptomatologie
clinique et de I’imageric par résonance magnétique nucléaire pour le diagnostic précoce
permettant la mise en route d’un traitement chirurgical rapide et adapté afin de préserver ou

de retrouver les fonctions médullaires.
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1 Rappels anatomiques

1.1 La moelle

1.1.1 Configuration externe: les sillons

Six sillons longitudinaux subdivisent la moelle en 6 funiculi (cordons).

* Fissure médiane ventrale (Sillon médian ventral) : large dépression sur la ligne
médiane ventrale parcourue par l'artére spinale ventrale.

» Sillon médian dorsal : peu marqué, il est prolongé a 'intérieur par une cloison du
tissu conjonctif : le seprum dorsal, cloison névroglique qui se poursuit en avant vers le
canal central.

» Sillons dorsal latéral et ventral latéral (collatéraux ventraux et dorsaux) en dehors,
ils correspondent a la ligne d ‘émergence des radicelles dont la réunion forme les
racines ventrales et dorsales.

La face dorsale de la moelle cervicale est marquée par deux sillons intermédiaires dorsaux
situés entre le sillon médian dorsal en dedans et les sillons latérodorsaux en dehors.
Ils séparent les faisceaux graciles (Goll) en dedans des faisceaux cunéiformes (Burdach) en

dehors (voies de la sensibilité proprioceptive)

1.1.2 Configuration interne: les funniculi

Ce sont des colonnes de substance blanche formées par les axones myélinisés des voies
ascendantes, descendantes et d’association, reparties en faisceaux.
*  Funiculus (cordon) ventral : entre la fissure médiane ventrale et le sillon ventral

latéral, il véhicule les voies descendantes motrices (faisceau cortico-spinal médial) et
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de la sensibilité thermo-algique (faisceau spino-thalamique médial). Les deux funiculi
(cordons) ventraux sont réunis par la commissure blanche ventrale en avant du canal
central (épendymaire).

* Funiculus (cordon) latéral : entre les sillons ventrolatéral et dorsolatéral contient des
voies de la motricité (faisceau cortico-spinal latéral) et de la sensibilité thermo-algique
(faisceau spino-thalamique latéral).

* Funiculus (cordons) dorsal : entre le sillon médian dorsal et les sillons latéraux
dorsaux, ils véhiculent les voies ascendantes de la sensibilité¢ épicritique (ou
lemniscale). Au-dessus du segment médullaire D2, ils se divisent en 2 faisceaux
séparés par les sillons paramédians dorsaux: les faisceaux gracile (Goll) en dedans et
cunéiforme (Burdach) en dehors.

* Toutes ces voies croisent la ligne médiane. Il est important de connaitre le niveau de
la décussation : le faisceau spino-thalamique croise & chaque segment médullaire, les
faisceaux cortico-spinaux antérieur et latéral croisent au niveau de la moelle allongée
basse, de méme que les faisceaux gracile et cunéiforme. Cela est responsable de
I’aspect asymétrique de la symptomatologie la plus fréquente des hernies trans-durale :

le syndrome de Brown-Séquard.

1.2 Les méninges

Le terme meninx, membrane, a été utilisé par Erasistratus (250 avant J.-C.) pour décrire
l'enveloppe non osseuse du systéme nerveux central. Plus tard, Galien identifie deux
membranes dont une épaisse, pacheia et une moins résistante, lepté dont la traduction en latin
par Stephen d'Antioche donnera la dure-meére et la pie-mére. L'arachnoide n'a été

individualisée qu'a partir du dix-septiéme siecle. La moelle spinale est enveloppée tout
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comme le cerveau par les méninges: pachyméninge et leptoméninge. Elles sont en continuité

avec les méninges intra craniennes.

1.2.1 La dure-meére

La dure-mére est solidement fixée au niveau du foramen magnum (trou occipital). C'est le
seul endroit ou la dure-mere adheére a 'os en dehors de la fixation du ligament coccygien en
bas. La dure-mere forme un véritable sac isolé de l'os par un espace épidural rempli de graisse
formant un coussinet de glissement pour la moelle et ses enveloppes et contenant les plexus
veineux intra rachidiens qui drainent la moelle spinale.

Latéralement la dure-mére accompagne les racines jusqu'au trou de conjugaison puis les
méninges se continuent selon une transition avec les enveloppes conjonctives des racines et
des nerfs. Le sac dural se termine au niveau de la deuxieme vertebre sacrée et se prolonge par
un ligament coccygien qui s'inseére a la face dorsale de la premiére vertébre coccygienne.

Elle est normalement constituée de 2 couches, une externe endostée en rapport étroit avec les
os du crane et une interne bordant I’arachnoide, adhérentes 1'une a l'autre physiologiquement,
mais pouvant se décoller manuellement. L.a couche externe n’est présente qu’au niveau du
crine mais il arrive parfois que ces 2 couches persistent au niveau du rachis, réalisant alors
une duplication de la dure-mere, qui peut étre incriminée selon certains auteurs dans

I’étiopathogénie des hernies trans-durales.

1.2.2 La leptoméninge médullaire

L'arachnoide tapisse la face interne de la dure-mére et envoi comme au niveau intra cranien
des travées jusqu'a la superficie de la moelle spinale. La moelle est recouverte par la pie-mere

adhérente. Les espaces arachnoidiens contiennent le liquide céphalorachidien.
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1.2.3 Les moyens de fixité

Les moyens de fixité de la moelle spinale sont réalisés par l'insertion de la dure-mere sur le
trou occipital en haut, la continuit¢ bulbo médullaire, en bas par l'insertion du ligament
coccygien sur le coccyx. Latéralement, la moelle spinale est fixée par les ligaments dentelés
qui représentent une cloison conjonctive fine située dans un plan frontal de part et d'autre de
la moelle spinale. Cette cloison s'insére tout le long de la moelle spinale de haut en bas et en
dehors s'insere sur la face interne de la dure-mere seulement entre les orifices de sortie des
racines.

La pie mére adhere a la moelle et au filum terminal. Elle forme les ligaments dentelés,
cloisons frontales situées entre les racines ventrales et dorsales. Leur bord interne s'insére
longitudinalement le long de la moelle. Le bord externe est libre et dentelé. Ce bord s'insére
entre chaque point de pénétration duremérienne des racines par 21 paires de dentelures sur la
dure mere.

L'arachnoide engaine la moelle, les nerfs de la queue de cheval et le filum terminal. Il envoie
des tractus jusqu'a la pie mére, cloisonnant 1'espace sous arachnoidien.

Latéralement, 1'émergence des racines participe au moyen de fixation.

Au total, le systeme nerveux présente deux types d'enveloppes : une enveloppe résistante
osseuse, puis une enveloppe conjonctive plus interne. Ce dispositif assure une protection et a
un systéme nerveux central fragile. Ces enveloppes représentent un véritable gardien dans leur
structure méme, allant du plus solide en dehors (I'os) au plus fin en dedans (la pie-mére).
Cette action de protection est complétée par un véritable matelas liquidien (liquide céphalo-
rachidien) qui enveloppe totalement le cerveau et la moelle spinale. Enfin, ce systéme réalise
le support du drainage veineux de l'encéphale par le biais des sinus veineux. Les méninges et

leurs espaces peuvent étre impliqués dans de nombreux processus pathologiques qu'ils soient
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infectieux (méningites) vasculaire (hématome sous dural, extra dural, hémorragic méningée et
thrombophlébite des sinus veineux), inflammatoire (sarcoidose), tumoral (méningiome), et

traumatique (hernie médullaire trans-durale).
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2 Hernie médullaire trans-durale: a propos de 2

cas

2.1 Présentation des cas

2.1.1 Cas 1

L’enfant FP, 16 ans, s’est présenté en consultation pour une boiterie du pied gauche
accompagnée de troubles de la sensibilité de la jambe droite et de I’hémi thorax, ayant
débutés depuis 5 mois. L’examen clinique retrouvait une mono parésie du membre inférieur
gauche associée a un syndrome pyramidal gauche, ainsi que des troubles sensitifs notamment
thermo algiques de la main droite et du membre inférieur droit, cet aspect réalisant un tableau
typique de syndrome de Brown-Séquard. Il €tait noté également chez ce patient un trouble de
la statique rachidienne dorsale en hyper cyphose.

Le patient a bénéficié¢ d’une IRM médullaire réalisée en coupes sagittales T1, T2, T1 Fat Sat
aprés gadolinium et axiales T2. Les coupes sagittales montaient une déformation du cordon
médullaire en C, avec une augmentation de I’espace rétro médullaire, et un aspect
d’adhérence de la moelle au corps vertébral, & hauteur de T6 (Fig.1). Les coupes axiales
confirmaient 1’adhérence du cordon médullaire qui apparaissait comme aspiré vers 1’avant et
le dehors a gauche la moelle prenant ainsi un aspect en livre ouvert ou en éventail. Il n’y avait
pas d’anomalie de signal médullaire pathologique. Enfin, un aspect de double cordon
médullaire, secondaire aux artefacts de flux du LCS circulant & la partie postérieure de la
moelle, était également visible (Fig.2). Il n’existait pas d’argument en faveur d’un kyste

arachnoidien.
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Cet aspect clinique et radiologique était en faveur d’une hernie médullaire trans-durale
antérolatérale gauche.

Une abstention thérapeutique avec surveillance rapprochée a 6 mois était décidée dans un
premier temps. Mais devant ’aggravation clinique manifeste du syndrome pyramidal avec
apparition d’une trépidation épileptoide du pied gauche 2 mois aprés la premiére visite, la
décision d’opérer le patient fut prise. Le délai de prise en charge entre le début d’apparition
des symptomes et la chirurgie s’¢levait a 9 mois.

Aprés une laminectomie T6 prolongée latéralement, la dure-mére était ouverte sur la ligne
médiane et mise en suspension. En saisissant le ligament dentelé et juste en avant de ce
dernier, on constatait 1’existence d’une fissure durale de 5 mm au travers de laquelle
s’enclavait comme un myéloméningocele une hernie médullaire thoracique intéressant le
cordon médullaire antérolatéral gauche ainsi que les premiéres racines motrices thoraciques.
De facon extrémement progressive, la hernie était désenclavée de la solution de continuité
durale ou elle était engagée. Le cordon médullaire était ainsi réduit en position physiologique.
Puis une plastie durale, a I’aide d’un greffon graisseux et aponévrotique introduit dans la
fissure afin de la rendre le plus étanche possible, était réalisée. Aprés une biopsie de la partie
herniée du cordon, qui apparaissait fibreuse, une fermeture étanche de la dure mére, et plan
par plan des tissus péri rachidiens était réalisée. I.’anatomopathologie du fragment biopsié
retrouve un tissu glial dystrophique.

L’évolution post opératoire immédiate fut favorable avec une récupération particlle de la
paralysie gauche, mais avec persistance du syndrome pyramidal spastique, de reflexes vifs,
d’un clonus. A droite la régression des troubles sensitifs ne fut également que partielle. Le
suivi clinique a un an ne mit pas en évidence d’amélioration significative mais plutét une

stabilisation des la symptomatologie clinique : mono parésie gauche spastique, déficit des
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releveurs du pied gauche, troubles sensitifs thermo algiques de la main et du membre inférieur
droit. Le patient a conservé malgré la rééducation I’hypercyphose décrite initialement.

Le suivi radiologique par IRM réalisées a J15 et @ un an, a montré également une évolution
favorable de I’iconographie (Fig.3-4). En effet la déformation en C associée a 1’élargissement
de T’espace retro médullaire ont disparu. Le cordon médullaire n’apparaissait plus aspiré
contre le corps vertébral retrouvant une position quasi physiologique et il y avait une
réapparition d’un espace de LCS en avant du cordon médullaire. Le greffon graisseux ayant

servi a la plastie durale était toujours visible. (Fig.3)
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Figure 1: IRM pré opératoire en coupes sagittales T2 et T1fat sat aprés gadolinium
montrant la déformation médullaire en C (fleche) avec élargissement de ’espace rétro
médullaire (étoile), déplacement antérieur du cordon médullaire adhérent au corps
vertébral a hauteur de T6 (fléeche).

Figure 2 : IRM pré opératoire en coupes sagittales T2 montrant le cordon médullaire
aspiré vers ’avant et le dehors a gauche, et déformé en livre ouvert ou en éventail. Pas
de LCS visible entre le corps vertébral et le cordon médullaire. A noter, I’aspect en
double cordon médullaire lié aux artéfacts de flux de LCS éliminant a priori un kyste
arachnoidien.
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Figure 3 : IRM post opératoire en coupe sagittales T2 et T1, montrant un retour en position quasi
physiologique du cordon médullaire, une réapparition de LCS en avant de la moelle qui n’apparait plus
attachée au corps vertébral. A noter, ’hyper signal T1 correspondant au greffon graisseux ayant servi a la
plastie durale (fléche).

Figure 4 : IRM post opératoire en coupes axiales FIESTA, montrant une réduction satisfaisante du
cordon médullaire, avec présence d’un liseré de LCS en avant de la moelle. A noter la persistance d’un
léger déplacement antérolatéral gauche.
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21.2 Cas 2

Madame AE, 70 ans, s’est présentée en consultation pour des douleurs atypiques du membre
inférieur droit associées a une sensation d’endormissement évoluant depuis 18 mois.
L’examen clinique alors était normal en dehors d’une diminution symétrique des réflexes
achilléens.

La patiente a bénéficiée d’une IRM réalisée en coupes sagittales T2, T1 et axiales T2. Elle
montrait une déformation du cordon médullaire en C, avec élargissement de I’espace rétro
médullaire, amincissement et accolement de la moelle contre le disque intervertébral D8-D9
(Fig.5). 1l n’apparaissait pas d’hyper signal médullaire pathologique, ni d’argument en faveur
d’un kyste arachnoidien. Devant cet aspect, il était porté le diagnostic de hernie médullaire
trans-durale et a été décidé une surveillance clinique ainsi que la réalisation d’un
myéloscanner de complément. Ce dernier montrait un élargissement de 1’espace rétro
médullaire avec une moelle accolée au disque intervertébral D8-D9 et une absence de défaut
de remplissage postérieur au cordon médullaire éliminant ainsi un kyste arachnoidien,
confirmant le diagnostic initial. (Fig.6-7)

Aprés une période de stabilité clinique et radiologique de 4 ans, la patiente a présenté une
dégradation progressive et continue avec apparition d’un syndrome de Brown-Séquard. Cette
aggravation ¢tait responsable de troubles de la marche ayant entrainé une chute, moment ou la
patiente a noté une exacerbation plus marquée de ses symptomes.

L’examen neurologique retrouvait alors une diminution de la force motrice au niveau des
deux membres inférieurs, plus marquée au niveau du membre inférieur gauche. Il s’y associait
une hypo palesthésie droite et des troubles de la sensibilité proprioceptive de I’hémicorps
droit remontant jusqu’au métamére D10. On retrouvait également des douleurs au niveau de

la face postéricure des mollets a type d’écrasement, prédominant a gauche et un signe de
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Babinski droit. Devant ’aggravation récente de la symptomatologie clinique, une intervention
chirurgicale d’exérése de cette hernie trans-durale était décidée.

Une laminectomie D7, D8, D9 a été réalisée afin d’exposer de maniere suffisante le sac dural.
On retrouvait alors une tuméfaction médullaire au niveau de I’espace D8-D9 ou la dure-mere
apparaissait plus jaune et Iégérement sur élevée. Apres incision durale sur toute la hauteur de
la laminectomie, la moelle est apparue complétement aspirée vers 1’avant. Il était alors
pratiqué une dissection de ’arachnoide qui était ensuite 6tée, libérant ainsi la moelle. Puis il
était réalisé une fermeture de la dure-mére par suture directe associée a de la colle biologique
pour assurer |’étanchéité durale, avant de refermer plan par plan.

Les suites post opératoires furent sans particularité. Le contréle a 4 mois s’est avéré
satisfaisant avec une amélioration évidente. La patiente décrivait une marche plus aisée ainsi
qu’une diminution de ses troubles de 1’équilibre. L.’examen neurologique complet retrouvait
une force musculaire globale segmentaire normale au niveau des membres supérieurs et
inférieurs. Les réflexes ostéotendineux restaient plus vifs aux membres inférieurs témoignant
d’une irritation pyramidale. Il persistait des troubles de la sensibilité proprioceptive,
épicritique, mais €galement thermo algique, discrets remontant jusqu’au niveau du métameére
D10 comme c’était le cas initialement. L’IRM apparaissait satisfaisante méme si le
déplacement antérieur persistait. A 1 an, la patiente présentait un examen clinique ainsi

qu’une imagerie IRM inchangée.
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Figure 5 : IRM en coupe sagittale T2 montrant le déplacement antérieur de la moelle déformée en C, avec
élargissement de I’espace rétro médullaire

Figure 6 : reconstructions sagittales du myéloscanner confirmant la hernie médullaire avec la déformation
médullaire en C, ainsi que le déplacement antérieur. Pas de passage de LCS entre la moelle et le corps
vertébral, Pas de défaut de remplissage postérieur éliminant un kyste arachnoidien.
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Figure 7 : coupes axiales du myéloscanner confirmant la hernie médullaire trans-durale
antérolatérale droite. Le cordon médullaire est déformé, aspiré vers ’avant, légérement
latéralisé a droite. Elargissement de I’espace rétro médullaire et absence de défaut de
remplissage postérieur éliminant un kyste arachnoidien.
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2.2 Discussion

2.2.1 Epidémiologie

La hernie médullaire trans-durale est une entité rare : en incluant nos 2 cas, il y a seulement
158 cas rapportés dans la littérature (1-83). On les retrouve typiquement a I’age adulte méme
si dans notre cas personnel n°l, il s’agissait d’un adolescent. La médiane des ages de
I’ensemble des cas est de 50 ans pour des extrémités allant de 16 ans a 78 ans. Il existe une
nette prépondérance féminine, avec 99 femmes pour 59 hommes et un sex-ratio de 1,68.

La présentation clinique la plus fréquente est le syndrome de Brown-Séquard dans 67,7%
(107 cas). Une para parésie spastique est également fréquente retrouvée dans 31,6% (50 cas).
Le niveau incriminé de la hernie est localisé entre T2 et T11 dans 1’ensemble des cas de la
littérature, avec 60 % entre T4 et T7, en pleine convexité cyphotique.

La durée d’évolution de la symptomatologie avant une éventuelle prise en charge est souvent

trés longue, 5 ans en moyenne, pour des extrémes allant de 6 mois a 36 ans.

Le tableau suivant récapitule 1’ensemble des cas recensés avec la symptomatologie, leur

topographie, le traitement choisi et I’évolution post thérapeutique (tableau 1).
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Tableau 1 : liste de ’ensemble des cas recensés dans la presse médicale série personnelle

Cas
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Auteurs

Wortzman 1974 (1)
Masuzawa 1981 (2)
Oe 1990 (3)
Isu 1991 (4)

Tsu 1991

Tronnier 1991 (5)
Nakazawa 1993 (6)

Nakazawa 1993
White et Firth,1994(7)
White et Firth, 1994
Kumar 1995 (8)

Borges 1995 (9)
Borges 1995

Borges 1995
Batzdorf 1995 (10)

Sahl 1995 (11)

Hausmann et
Moseley, 1996 (12)
Hausmann et
Moseley, 1996
Hausmann et
Moseley, 1996
Hausmann et
Moseley, 1996
Matsumara 1996 (13)

Miura 1996 (14)

Urbach 1996 (15)
Sioutos 1996 (16)
Slavotinek 1996 (17)

Uchino 1997 (18)
Uchino 1997
Baur 1997 (19)
Takahashi 1997
Takahashi 1997
Takahashi 1997
Dix 1998 (20)

Watters 1998 (21)
Vallée 1999 (22)
Vallée 1999

Vallée 1999
Vallée 1999
Brugiéres 1999 (23)

Age/
Sexe
63 /M

36/M
61 /M
43/F

45/F

45/F
43 /F

39/F
61/F
39/M
38/M

68/F
69 /M

48 /F
23/F

51/M
56/F
36/M
51/F
49 /M

63/F
49 /M

44 /M
34/F
22/F

71/F
61/F
66 /F
57/M
56 /F
68 /M
44 /F

55/F
28/F
58/F

40/F
49 /F
54/F

Symptomes

BS- Para parésie

Brown-Séquard

BS- Para parésie

Brown-Séquard
Para parésie

Brown-Séquard

Brown-Séquard

Brown-Séquard
Brown-Séquard
Para parésie

Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard

Brown-Séquard

Brown-Séquard
Para parésie
Brown-Séquard
Para parésie
Brown-Séquard
Para parésie

Brown-Séquard

Brown-Séquard

Sensoriel T6
Para parésie

Brown-Séquard

Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Para parésie
Para parésie

Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard

Brown-Séquard
Brown-Séquard

Brown-Séquard

Niveau

T7

T4-T5
T4-T5
T5-T6

T2-T3

T3-T4
T2

T4-T5
T4
T8
T7-T8

T7

T2-T3

T7
T6

T3-T4

T6

T6-T7

T6-T7

T4-T5

T3-T4
T5-T6

T5-T6
T6-T7
T5

T4-T5
T6
T10
T2-T3
T3-T4
T7-T8
T7-T8

T3-T4

T3-T4

T4-T5

T5-T6
T4-T5
T6

Durée
(ans)

2

3
?

1

1,5
1,5

16

10

el "

-~

Chirurgie

Suture directe
Plastie durale
Elargissement

Résection kyste
arachnoidien
Résection kyste
arachnoidien
Plastie durale

Elargissement

Elargissement
Plastie durale
Plastie durale

Suture directe
Suture directe
Suture directe

Suture directe

Plastie durale
Suture directe
Plastie durale

Résection de
portion herniée
Hernie non
confirmée
Hernie non
confirmée
Elargissement

Elargissement

Plastie durale
Plastie durale

Plastie durale

Suture directe
Suture directe
Suture directe
Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale

Plastie durale
Suture directe
Elargissement
Plastie durale

Plastie durale
Plastie durale

Suture directe
+biopsie

Evolution

Amélioration
Amélioration
Inchangé

Am. Sens.
Mot inchang
Am. Sens.
Mot inchang
Aggravation

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot.
Inchangé
Inchangé
Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et

sens.
Am. Mot.

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et
sens.
Inchangé

Aggravation
Inchangé
Inchangé

Amélioration

Am. Mot. Et
sens.
Amélioration
Aggravation
Am. Mot. Et
sens.
Inchangé
Amélioration
Amélioration

?

?

?
Am. Mot. Et
sens.
Am. Mot. Et
sens.
Am. Mot. Et
sens.
Am. Mot. Et
sens.
Inchangé
Inchangé

Am. Mot. Et
sens.



Cas

39
40

41
42
43
44
45
46

47
48

49
50

51
52

53
54

55
56
57
58
59
60
61
62
63
64
65
66
67
68
69
70

71
72

73
74
75
76
78
79
80

Auteurs

Brugiéres 1999

Marshman 1999 (24)

Abe 1999 (25)
Miyake 1999 (26)
Miyake 1999
Verny 1999 (27)

Verny 1999

Tekkok 2000 (28)

Ewald 2000 (29)
Wada 2000 (30)

Wada 2000

Wada 2000

Bartolomei 2000 (31)

Pereira 2001 (32)

Miyagushi 2001 (33)

Berbel 2001 (34)

Morokoff 2001 (35)

Egushi 2001 (36)

Aizawa 2001 (37)

Aizawa 2001
Aizawa 2001

Watanabe 2001 (38)

Watanabe 2001
Watanabe 2001
Watanabe 2001
Watanabe 2001
Watanabe 2001
Watanabe 2001
Watanabe 2001
Watanabe 2001

Cellerini 2002 (39)

Cellerini 2002

Massicote 2002 (40)

Massicote 2002

Massicote 2002
Massicote 2002
Massicote 2002
Massicote 2002
Massicote 2002
Massicote 2002
Giuseppe 2002

Age/
Sexe
70/ M

55/F
58/M
45/ F
53/M
28/F
58/F
49/F

51/F
53/M

63/F
48 /M

61/F
55/M

54/F
56 /M

33/F
54/F
44 /M
60/F
59/F
43/F
39/F
54/F
71/F
49 /M
47/F
78 /F
56/M
47/M
53/M
37/F

63 /M
39/F

50/M
44 /F
33/F
57/F
27/M
46 /F
28/F
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Symptomes

Brown-Séquard

Para parésie

Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard

Brown-Séquard

Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard

Brown-Séquard

Para parésie

Brown-Séquard

Brown-Séquard

Brown-Séquard
Para parésie
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Para parésie
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Para parésie
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Para parésie
Brown-Séquard
Para parésie
Brown-Séquard

Brown-Séquard

Brown-Séquard

Para parésie

Brown-Séquard
Para parésie
Brown-Séquard
Para parésie
Brown-Séquard
Brown-Séquard

Brown-Séquard

Niveau

T5-T6
T5-T8

T8
T3-T4
T2-T3
T3-T4
T4-T5
T3-T4

T6
T4-T5

T3-T4
T5-T6

T3-T4
T2-T3

T3-T4
T5-T6

T8
T4-T5
T8-T9
T4-T5
T4-T5
T4
T3
T4
T4
T4
T5
T4
T6
T3
T8-T9
T4-T5

T5-T6
T6-T7

T4
T5-T6
T7-T8
T6
T9
T4

T6

Durée

(ans)
0,5
14

4
4
6

1,5

10

10

N W
=]

O = WD R W

Chirurgie

Suture directe

Plastie durale
Elargissement
Plastie durale
Plastie durale
Elargissement
Plastie durale
Plastie durale

Plastie durale

Elargissement
Elargissement
Elargissement

Plastie durale

Plastie durale

Plastie durale

Hernie non
confirmée
Elargissement

?
Elargissement
Elargissement
Elargissement
Elargissement
Elargissement
Elargissement
Elargissement
Elargissement
Elargissement
Elargissement
Elargissement
Elargissement
Plastie durale

Plastie durale

Surveillance

Plastie durale

surveillance
Plastie durale
Surveillance
Plastie durale
Plastie durale
Surveillance

Plastie durale

Evolution

Am. Sens.

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot.
Sens. Inchang
Aggravation

Am. Mot.
Sens. Inchang
Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot.

Am. Mot. Et
sens.
Amélioration

Inchangé

Amélioration
Inchangé
Am. Mot.
Am. Mot.
Am. Mot.
Amélioration
Amélioration
Amélioration
Aggravation
Amélioration
Amélioration
Amélioration
Amélioration
Amélioration
Am. Mot.

Am. Mot. Et
sens.
Inchangé

Am. Mot. Et
sens.
Inchangé

Inchangé
Inchangé
Inchangé
Am. Mot.
Inchanggé

Amélioration



Cas

81
82
83
84

85
86
87

88
89

90
91
92

93
94
95

96
97
98
99
100
101

101
102
103

104
105

106
107

108

109
110

111
112

113
114
115

116
117
118

Auteurs

Giuseppe 2002
Barbagallo 2002 (41)
Barbagallo 2002
Iyer 2002 (42)

Bode 2003 (43)
Bode 2003
Inoue 2003 (44)

Sagiuchi 2003 (45)
Nakagawa 2003 (46)

Sasaoka 2003 (47)
Najjar 2004 (48)
Aquilina 2004 (49)

Gwinn et Henderson
2004 (50)

Gwinn et Henderson
2004

Gwinn et Henderson
2004

Maruichi 2004 (51)

Rivas 2004 (52)
Saito 2004 (53)
Spissu 2004 (54)
Srinivasan 2004 (55)
Taghipour 2004 (56)

White et Ttsegaye
2004 (57)

White et Ttsegaye
2004

White et Ttsegaye
2004

Ammar 2005 (58)

Ferré 2005 (59)

Ferré 2005
Karadeniz-Bilgili
2005 (60)

Sugimoto 2005 (61)

Arts 2006 (62)
Arts 2006

Banday 2006 (63)

Barrenechea 2006
(64)
Barrenechea 2006

Barrenechea 2006
Barrenechea 2006

Barrenechea 2006
Barrenechea 2006
Barrenechea 2006

Age/
Sexe
64 /M

28/ F
64 /M
59/F

60/F
33/F
21 /M

48 /M
77/F

57/M
32/M
37/F

47/F
51/F
55/M

53/F
49 /M
68/F
56/F
68/F
32/M

61 /M
62/F
66/F

50/F
70/ M

75/F
36/F

48 /M

58/F
43 /M

63/F
65/F

32/M
54/F
60/F

59/F
34/M
72/M

33

Symptomes

Brown-Séquard
Para parésie
Para parésie

Brown-Séquard

Para parésie
Para parésie

Brown-Séquard
Brown-Séquard
Para parésie

Para parésie
Brown-Séquard

Para parésie

Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard

sensitif
Brown-Séquard
Para parésie
Brown-Séquard
Brown-Séquard

Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Para parésie

Brown-Séquard

Para parésie

Brown-Séquard

moteur

Para parésie
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Para parésie
Brown-Séquard
Para parésie

Brown-Séquard

Brown-Séquard

Brown-Séquard
Para parésie

Brown-Séquard

Niveau

T8
T6
T6
T3-T4

T8
T5
T3

T7-T8
T6-T7

T2-T3
T8-T9
T4-T5

T7-T8
T8
T6-T7

T4-T5
T6-T7
T6-T7
T7
T3-T4
T10-T11

T7
T6-T7
T7

T7-T8
T10-T11

T5-T6
T2-T3

T4-T5

T7-T8
T4-T5

T2-T3
T4-T5

T7-T8
T2-T3
T2-T3

T5-T6
T7-T8
T4-T5

Durée

(ans)
4

5
10
3

2

20

15

0,5

36

6,5
2,5

Chirurgie

Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale

Plastie durale

Plastie durale.
Plastie durale

Suture directe
Plastie durale
Plastie durale

Plastie durale
Plastie durale

Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale

Plastie durale
Plastie durale
Elargissement

Suture directe
9

Elargissement
Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale

Elargissement

Plastie durale

Elargissement

Plastie durale
Elargissement

Plastie durale

Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale

Plastie durale
Plastie durale

Plastie durale

Plastie durale
Plastie durale

Plastie durale

Evolution

Aggravation
Inchangé
Aggravation

Am. Mot. Et
sens.
Aggravation

Inchangé

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et
sens.
Inchangée

Amélioration

Am. Mot. Et
sens.
Am. Mot. Et
sens.
Am. Mot. Et
sens.
Am. Mot. Et

sens.
?

Am. Mot.
Inchangé
Am. Mot.
?

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et

sens.
Am. Mot.

Am. Mot. Et
sens.
Aggravation

Amélioration

Am. Mot. Et
sens.
Inchangé

Am. Mot. Et
sens.

Am. Mot. Et
sens.
Inchangé

Aggravation
Inchangé

Am. Mot. Et
sens.
Aggravation

Inchangé

Inchangé



Cas

119

120
121
122
123

124
125
126
127

128
129

130

131
132
133
134
135

136

137
128
139
140
141
142
143
144
145
146
147
148
149
150

151

152
153
154

155

156
157

158

Auteurs

Darbar 2006 (65)

Darbar 2006

Darbar 2006
Dietemann 2006 (66)
Ellger 2006 (67)

Francis 2006 (68)

Van den Hauwe 2006
(69)
Maira 2006 (70)

Maira 2006

Maira 2006
Maira 2006

Maira 2006

Morley 2006 (71)
Novak 2006 (72)
Novak 2006
Novak 2006
Roland 2006 (73)

Saito 2006 (74)

Ghostine 2007 (75)
Masaki 2008 (76)
Hassler 2008 (77)
Hassler 2008
Hassler 2008
Hassler 2008
Hassler 2008
Hassler 2008
Hassler 2008
Hassler 2008
Hassler 2008
Hassler 2008
Gandhi 2008 (78)
Senturk 2008 (79)

Selviaridis 2008 (80)

Sasani 2009 (81)
Groen 2009 (82)
Groen 2009

Groen 2009

Narayanam 2009 (83)

Cas personnel 1

Cas personnel 2

Age/
Sexe
41 /M

63/F
34/F
68 /M
59/F

28/F
65/F
31/M
54/F

45/F
50/F

57/M

28/F
64/F
45/F
73/M
50/F

57/M

47/F
53/F
51/F
49 /F
46 /M
50/M
52/F
37/F
54/F
43 /F
54/F
41 /M
66/F
38/F

51/M

48 /M
42/M
60/M

69/M

36/F
16/M

75/F

34

Symptomes

Brown-Séquard

Brown-Séquard
Para parésie
Para parésie

Brown-Séquard
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Para parésie

Brown-Séquard

Brown-Séquard

Para parésie
Brown-Séquard

Brown-Séquard
Para parésie
Para parésie
Para parésie

Brown-Séquard
Para parésie

Para parésie
Para parésie
Brown-Séquard
Brown-Séquard
Para parésie
Brown-Séquard
Para parésie

BS- Para parésie
BS- Para parésie
para parésie
Brown-Séquard
Brown-Séquard
BS- Para parésie
Douleur

thoracique
Brown-Séquard

Brown-Séquard
Brown-Séquard

Brown-Séquard
Para parésie

Para parésie

Brown-Séquard

Douleurs- BS

Niveau

T5

T4-T6
T7-T8
T5-T6
T2-T3

T6
T5-T6
T8-T9
T5

T4-T5
T6-T7

T4-T5

T5-T6
T6
T4-T5
T4-T5
T4

T2-T3

T6-T7
T3-T4
T5-T6
T5-T6
T2

T4-T5
T6-T7
T4-T5
T4-T5
T6-T7
T7-T8
T3

T5-T6
T4

T2-T3

T7-T8
T5-T6
Te-T7

T7-T8

T4
T6

T8-T9

Durée
(ans)

3

?

5
?

B R R AT R B RS
(%3

=)
w

9]

Chirurgie
Suture directe

Plastie durale
Plastie durale
2

Suture directe
Elargissement
Plastie durale
Elargissement
Plastie durale

Plastie durale

Elargissement
Plastie durale

Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale

Plastie durale
Plastie durale

Plastie durale
Elargissement
Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale
Plastie durale

Surveillance
Plastie durale

Suture directe
Plastie durale

Plastie durale
Plastie durale

Plastie durale

Plastie durale

Suture directe

Evolution

Am. Mot. Et
sens
Am. Mot.
Am. Mot.

2

Am. Mot. Et
sens
Am. Mot. Et

sens
?

Am. Mot. Et
sens
Am. Mot. Et
sens
Aggravation

Am. Mot. Et
sens

Am. Mot. Et
sens

Am. Mot.

Inchangé
Amélioration
Inchangé

Am. Mot. Et
sens
Am. Mot. Et
sens
Amélioration

Am. Sens.
Am. Sens.
Aggravation
Inchangé
Inchangé
Amélioration
Inchangé
Amélioration
Am. Mot.
Am. Mot.
Am. Mot.
?

Amélioration

Am. Mot. Et
sens
Amélioration

Aggravation

Am. Mot. Et
sens
Am. Mot. Et
sens
Amélioration

Am. Mot. Et
sens
Am. Mot. Et
sens
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2.2.2 Physiopathologie

La hernie médullaire spontanée, antéricure ou antérolatérale, a travers un défect dural est un
phénomeéne exceptionnel. Aizawa a décrit trois types de défect dural (38): un défect dans la
couche interne d’un dédoublement ventral de la dure-mére, la moelle herniée étant recouverte
par la couche externe de la dure-meére; une hernic médullaire directement dans 1’espace
¢pidural a travers une fente durale; un kyste arachnoidien épidural antérieur ou un
pseudoméningocele. Mais la cause de ce défect, congénitale ou acquise, est peu ou n'est pas

connue (tableau 2).

Tableau 2
FACTEURS FAVORISANTS DE LA HERNIE MEDULLAIRE

1- Kyste Arachnoidien Postérieur / Epaississement Arachnoidien Postérieur
2- Traumatisme récent ou ancien

3- Hernie Discale Thoracique

4- Duplication de la paroi ventrale de la dure-mere

5- Pseudo Méningocele Ventral

6- Kyste Arachnoidien Epidural Antérieur
7- Processus Inflammatoire Chronique

8- Canal Neurentérique Persistant

158 cas ont été décrits dans une large revue de la littérature, dont la plupart aprés 2000, et ont
permis d’émettre des hypothéses sur la physiopathologie. Le premier cas a été rapporté par
Wortzman et al (1). en 1974 aprés avoir mis en évidence la hernie et fermeture du défect par
une voie trans-thoracique. Isu et al, en 1991, ont émis I’idée que la fente ventrale était causée
par une hyperpression transmise au cordon médullaire par un kyste arachnoidien postérieur

(4), et ont traité leurs patients par excision du kyste avec des résultats satisfaisants.
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Cependant, ce concept de pression érosive sur le sac dural parait peu vraisemblable. Plusieurs
cas de kystes arachnoidiens ont été publiés. Dans le cas rapporté par Sioutos et al. en 1996, Ie
patient avait été¢ opéré auparavant d’un kyste arachnoidien sans amélioration notable (16).
L’amélioration clinique est apparue secondairement a la prise en charge du défect dural et la
réduction du cordon médullaire. Un épaississement arachnoidien postérieur a é¢galement été
rapporté a plusieurs reprises (5,24,25,27), appuyant la théorie du kyste postéricur. Mais la
résection du kyste et/ou la suppression de I’épaississement n’a pas permis un retour en
position normale anatomique de la moelle, notamment dans les cas décrits par Wada et al, et
la résection de la couche interne de la dure-meére avec élargissement du défect dural
permettant de traiter la hernie, a été nécessaire (31). De plus, méme si une association entre
hernie trans-durale et kyste arachnoidien est possible, il n’existe pas de lien
physiopathologique significatif entre les deux entités. Il reste toutefois le principal diagnostic
différentiel de la hernie médullaire trans-durale.

Une histoire plus ou moins ancienne de traumatisme a aussi ét¢ rapportée dans quelques cas
(1, 9,15, 23). Une histoire claire de traumatisme, avec une preuve radiologique de la 1ésion
vertébrale au méme niveau que la hernie médullaire est le point clé pour évoquer I’origine
traumatique selon Francis et al (68). lls décrivent deux types d’évolution post traumatique :
une rapide avec une apparition de la symptomatologie clinique en I a 16 jours; une lente avec
un intervalle libre de plusieurs mois a années. Lee et al. divisent les hernies médullaire en
deux groupes, celles avec un grand défect dural (secondaire a un traumatisme ou une
chirurgie) et celles avec un petit défect (1-2 cm). Le mécanisme supposé dans le premier
groupe implique le cordon médullaire, via des adhérences au tissu cicatriciel, qui se retrouve
dans la fente durale poussé par les pulsations du LCS. En ce qui concerne le second groupe,
les auteurs pensent que la hernie trans-durale est associée a une ischémie médullaire

secondaire aux tiraillements et étirements. Ils postulent que dans ce deuxieéme groupe, il



37

n’existe pas d’adhérences entre moelle et dure-mére, ce qui explique le trés court intervalle
libre entre le traumatisme et le début des symptomes (86). Mais, il est difficile d’attribuer la
lésion durale a de tels événements et ce d’autant plus que le traumatisme en cause est
responsable d’une lésion durale sans entrainer de 1ésion neurologique et que les traumatismes
rachidiens sont extrémement fréquents alors que les hernies médullaires trés rares. Le
diagnostic de hernie médullaire post traumatique est réservé aux cas pour lesquels la preuve
radiologique de la l1€sion vertébrale, de méme niveau que la hernie, est apportée.

Les hernies discales thoraciques ont ét¢ décrites comme responsables de la 1€sion durale.
Miyagushi et al. en 2001 décrivent le cas d’une hernie médullaire associée a une hernie
discale T3-T4 visualisée lors de I’opération (32). De plus, Watters et al. ainsi que Spissu et al.
ont décrit le « Nuclear Trail Sign » (21, 54,84). Ce signe radiologique, issu du myéloscanner,
se retrouve a proximité de la hernie médullaire, et correspondrait au trajet du disque
thoracique herni¢ dans le corps vertébral. Mais, les hernies médullaires intéressent le rachis
dorsal supérieur (principalement D4 a D6), alors que les hernies discales thoraciques
intéressent plutdt le rachis dorsal inférieur (entre D10 et L1). Par ailleurs, il existe de
nombreux cas publiés sans discopathie sous jacente et décrivant la hernie médullaire a
hauteur du corps vertébral et non a hauteur du disque intervertébral. Le pronostic post
opératoire est d’ailleurs moins bon quand la hernie est & hauteur du corps vertébral.(41)

Une autre explication, soutenue par plusieurs auteurs Japonais (3, 6, 13, 14, 36) implique une
duplication de la paroi ventrale de la dure-mére, avec le cordon médullaire faisant hernie a
travers la couche interne de la dure-mére dupliquée. Masaki et al. ont permis récemment de
mettre en évidence radiologiquement cette duplication durale antérieure a 1’aide des nouvelles
séquences IRM en Haute Résolution de type CISS, FIESTA ou DRIVE sclon les
constructeurs (75). Cependant, dans plusieurs cas rapportés, aucune duplication durale

antéricure ni d’éventuel kyste ventral n’a pu étre mis en évidence.
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Wortzman et al. et Masuzawa et al. pensent que les hernies médullaires trans-durales
idiopathiques sont secondaires & une hernie du cordon médullaire au sein d’un méningocele
ventral préexistant.(1,2)

Pour Kumar et al [’existence d’un méningocéle ou d’un kyste extradural est un pré requis
nécessaire a la formation de la hernie (8). Cet auteur classe les collections de LCS
rachidiennes en 3 types: le type 1 est kyste méningé extradural sans présence de tissus
nerveux, le type 2 est un kyste méningé extradural avec présence de tissus nerveux, et le type
3 un kyste méningé intradural péri médullaire. 1l considére qu’un kyste arachnoidien
extradural congénital est un préalable.

Cependant 1’apparition tardive de la symptomatologie est plutdt en faveur d’un caractére
acquis.

Dans le cas rapporté par Ewald et al, ’IRM ou le myéloscanner étaient normaux au stade
initial de présentation clinique de type syndrome de Brown-Séquard.et sur les controles
iconographiques successifs, il a d’abord été vu une adhérence du cordon médullaire a la dure-
meére ventrale, puis ’apparition de la hernie médullaire (28).

Dans le cas de Najjar et al, il a clairement ¢été mis en évidence 1’apparition d’un espace ventral
d’allure kystique, rempli de LCS, dans lequel fait hernie la moelle traversant le défect
dural.(48) 11 existe alors, avec ’aide des pulsations du LCS, un prolapsus de la membrane
arachnoidienne a travers la fente durale et la formation d’un kyste arachnoidien extradural
secondaire.

Devant cette ¢volution singuliere de 1’imagerie, Najjar et al. proposent un autre type de
mécanisme expliquant la formation du défect dural et I’apparition de la hernie médullaire.
L’évolution depuis la normalité de ’examen initial, en passant par I’accolement du cordon
médullaire a la dure-meére, la hernie médullaire proprement dite, et enfin ’apparition d’un

« kyste » arachnoidien épidural antérieur, sous-tend un processus chronique. Ils considérent
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qu’un processus inflammatoire impliquant le cordon médullaire et/ou les méninges peut étre
I’élément déclenchant responsable de 1’adhérence de la moelle a la dure-mére (48). Cet
événement peut étre symptomatique ou non. Mais la symptomatologie s’amplifie au fur ct a
mesure que la moelle est attirée vers 1’avant et que le cordon s’invagine a travers le défect
dural probablement secondaire au processus inflammatoire, aux adhérences et aux pulsations
de la moelle maintenant accolée. Le cordon va progressivement se hernier a travers la fente,
et le LCS s’écoulant lentement autour de la formation herniée, constitue progressivement un
kyste extradural antéricur. Les adhérences invariablement décrites par les auteurs autour du
défect, ainsi que I’épaississement arachnoidien peuvent trés bien étre expliqués par le
processus inflammatoire. La succession d’examens dans le cas de Najjar et al. appuie la thése
de I’évolution kystique tardive, mais une preuve histologique de la paroi antérieure de ce
kyste fait défaut pour ’affirmer. On peut aussi difficilement expliquer qu’un processus
inflammatoire général passé inapergu puisse causer une fente durale focalisée, et que cette
derni¢re se situe juste en regard de la courbure cyphotique. Par ailleurs, les adhérences
antérieures peuvent &tre la simple conséquence des turbulences locales du LCS.

Une autre possible cause congénitale a été¢ évoquée par Marshman et al. dans le cas ou il
existe une cavité dans le corps vertébral, dans laquelle va se loger le cordon médullaire, et qui
favoriserait la hernie. D’apres lui cela correspondrait a un canal neurentérique
persistant.(24)

I1 est important de noter qu’il n’existe pas de cas rapporté permettant d’évoquer un lien
quelconque entre des malformations rachidiennes de type dysraphisme et les hernies
médullaires trans-durales.

Malgré ’ensemble de ces hypothéses, aucune ne retient 1’'unanimité. Peut étre qu’elles sont

toutes intriquées ou qu’il n’existe pas une seule et unique origine a ce défect dural. L’age
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tardif d’apparition habituelle de la symptomatologie est plutét en faveur d’un phénomeéne
acquis que congénital.

Si une fente durale antérieure est un pré requis nécessaire au développement d'une hernie
médullaire trans-durale, le mécanisme dynamique qui entraine I'éventuelle hernie est facile a
expliquer. La hernie arachnoidienne se fait a travers la fente durale antérieure dans 'espace
extra-dural, pendant que le LCS fuit librement dans le méme espace. A cause de la cyphose
dorsale, la moelle thoracique se situe antérieurement, et s'dtale contre la fente durale
antérieure. Tant que le LCS fuit librement a travers le défect, il n'existe pas de hernie. Avec
le temps, la moelle développe des adhérences avec les bords du défect qui perturbent le flux
de LCS. Les mouvements respiratoires ainsi que les battements cardiaques, aidés par le
gradient de pression existant entre compartiment intra dural et épidural, poussent alors la
moelle dans la fente et entrainent la hernie médullaire. Les pulsations constantes du LCS
entrainent alors une invagination la moelle a travers la fente durale, la bouchant. La moelle se
trouve étranglée dans le collet étroit de l'orifice herniaire, entrainant une compression des
structures nerveuses. Les séquences de Ciné IRM (23) montrent la persistance d’un flux de
LCS normal a la partie postéricure de la moelle a hauteur de la hernie, mais une limitation de
la mobilité de la moelle visible par une faible déflection de ’onde de pulsation médullaire
(Fig.8). Les déficits neurologiques peuvent étre secondaires a la compression médullaire,
l'ischémie, les adhérences de la moelle au niveau du site de hernie a causes des phénomeénes

de traction ou de distorsion, ou a une combinaison de tous ces facteurs. (8, 45, 48)
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Figure 8 : Evolution du flux du LCS durant Pintervalle RR a PECG. Par convention, le flux caudal est
représenté de facon négative. Les courbes de vélocité du LCS mesurées dans I’espace sous arachnoidien
antérieur au dessus du niveau de la hernie, et dans ’espace sous arachnoidien pestérieur au niveau de la
hernie, montrent un aspect similaire (image de droite). Des curseurs ont été placés au niveau de la hernie
(T) et en dessous (+). Les mouvements de la moelle sont limités & hauteur de la hernie, visible par une
faible déflection de I’onde de pulsation médullaire, T, par rapport a 0, alors que des mouvements
normaux de la moelle sont identifiés en dessous.

Brugiére et al. AJNR (23)


BPMAG
Note
figure conforme à l'original
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2.2.3 Présentation clinique

Apres I’apparition de la hernie, 1’association du mécanisme direct d’effet de succion et la
probable chute du débit sanguin du fragment hernié du cordon médullaire, est responsable de
manifestations neurologiques. Typiquement, les patients avec une hernie médullaire trans-
durale présentent un syndrome de Brown-Séquard d’évolution lentement progressive et
ascendante (24, 28), qui est probablement le résultat d’une combinaison entre la position
anatomique du faisceau spino-thalamique latéral dont les axones sont prédisposés a étre lésés
par les tiraillements secondaires a la hernie, et ’ischémie causée par la distorsion de la
branche de D’artére spinale antérieure. Cette évolution lente est responsable d’un retard au
diagnostic, et fréquemment d’un délai de prise en charge entre le début des premiers signes
cliniques et I’éventuel traitement chirurgical trés variable, pouvant s’étendre de 6 mois a 36
ans pour une médiane a Sans.

Le syndrome de Brown-Séquard est le syndrome de I’hémi moelle 1ié habituellement a une
compression latérale de la moelle. Il est pathognomonique d’une atteinte médullaire. 11 se
présente typiquement par un syndrome pyramidal et un syndrome cordonal postérieur
homolatéral a la 1ésion, et un syndrome spino-thalamique controlatéral.

-Le  syndrome pyramidal se manifeste fréquemment par une spasticité
d’apparition progressive avec perte de force. Il peut étre incomplet ou simplement ébauché,
mais il est pathognomonique d’une 1ésion médullaire.

-Le syndrome cordonal postérieur présente une atteinte de la sensibilité profonde
et de la sensibilité tactile épicritique, un signe de Romberg positif (ataxie augmentant a
I’occlusion des yeux), perte de la sensibilité vibratoire, perte du sens de la position d’un
segment de membre, et d’une astéréognosie.

-Le syndrome spino-thalamique présente une atteinte de la sensibilité

thermoalgique qui est controlatérale a la Iésion dans le cas du syndrome de Brown-Séquard,



43

en raison de la décussation initiale du faisceau spino-thalamique en avant du canal
épendymaire.

Une plus petite proportion de patients ne présente qu’une mono ou para parésie spastique
isolée. Cette présentation clinique est liée a une atteinte isolée du faisceau cortico-spinal
antérieur. Il est important de différencier les patients présentant un syndrome de Brown-
Séquard et ceux présentant une para parésie spastique puisque ces derniers ont un pronostic
évolutif post opératoire moins bon que dans le cas du syndrome de Brown-Séquard.

Des manifestation cliniques plus rares existent : douleurs isolées (la topographie dépend du
métameére incriminé et peut mimer des douleurs cardiaques (79)), troubles moteurs ou
sensitifs isolés, des troubles sphinctériens (1, 8, 14, 15, 16) , ou méme pouvant aller jusqu’a
I’impotence fonctionnelle.

La symptomatologie dépend donc de la localisation antérieure ou antérolatérale de la hernie
ainsi que de sa hauteur. Il est important de bien caractériser 1’atteinte clinique pour orienter

parfaitement ’examen d’imagerie.

2.2.4 Diagnostic Radiologique

Le diagnostic des hernies médullaires trans-durales est devenu plus facile récemment avec le
développement des unités d'IRM a haut champ magnétique (1.5 Tesla). Elles permettent de
réaliser des coupes plus fines et d'avoir des images de plus haute résolution. Devant une
hernie médullaire trans-durale, plusieurs items classiques doivent étre présents. Les coupes
sagittales montrent un déplacement antérieur du cordon médullaire, avec une déformation
médullaire en C ou de S a I'étage de la hernie, ainsi qu'un élargissement de I'espace sous
arachnoidien postérieur. Il n'y a pas de LCS visualis€¢ en avant du cordon médullaire. La
hernie de tissus nerveux peut imiter un aspect de tumeur médullaire antérieure, cependant il

n'existe pas de rchaussement aprés injection de gadolinium (77). Les images sagittales
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peuvent aussi montrer une atrophie du cordon médullaire associée a un hyper signal
témoignant de la souffrance médullaire (myélomalacie), qui engage généralement le pronostic
fonctionnel post opératoire. Les coupes axiales montrent la moelle plaquée contre le corps
vertébral sans visualisation d'interposition de LCS. Le versant postérieur du cordon
médullaire prend un aspect en livre ouvert ou en éventail secondaire au phénoméne
d’aspiration qui n’est pas présent en cas de kyste arachnoidien, ce dernier étant responsable
d’un effet de masse refoulant la moelle avec un versant postérieur plutét concave (Fig.12).
Avec des coupes suffisamment fines et positionnées correctement, il est possible de visualiser
les racines nerveuses traversant l'espace sous arachnoidien postérieur sur leur trajet vers le
foramen intervertébral. Cette caractéristique contraste avec l'aspect observé chez des patients
présentant un kyste arachnoidien postérieur, chez qui les racines contournent la périphérie du
kyste pour atteindre le foramen intervertébral. Un aspect en "double cordon"” médullaire,
correspondant a des artefacts de flux de LCS, peut étre un indice en faveur d'une hernie trans-
durale plutét qu'un kyste arachnoidien. L'imagerie ciné IRM par Contraste de Phase est la
meilleure technique pour évaluer la présence ou l'absence de kyste arachnoidien. Elle montre
en premier lieu, I'absence de pulsation du LCS a la partie ventrale du cordon médullaire au
niveau de la hernie, confirmant cette derni¢re. Et permet, en deuxiéme lieu, de délimiter le
kyste en montrant une baisse des vitesse de flux du L.CS en son sein. (23, 28, 40, 41, 64, 84)

Avant I'avénement de I'IRM le diagnostic reposait uniquement sur la myélographie couplée au
scanner. Au temps myélographique, I'écoulement de produit de contraste ne se fait pas en
bloc, mais est plus rapide en postérieur. De plus il existe une discontinuité de I'espace sous
arachnoidien antérieur. Au temps scannographique, on retrouve le méme aspect de
déformation en C ou S, avec déplacement antérieur du cordon médullaire et élargissement de
l'espace sous arachnoidien postérieur sur les reformations sagittales. La portion de moelle

herniée est bien visualisée sur les reformations axiales, cela d'autant plus qu il existe un aspect
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de kyste épidural antérieur rempli de produit de contraste, en continuité avec l'espace sous
arachnoidien. Deux auteurs ont décrit le « Nuclear Trail Sign » (Fig.9) qui serait en faveur
d’une origine dégénérative discale de la fente durale. Il correspond au trajet intrathécal et
intracorporéal, du fragment discal hernié, remplis par le produit de contraste (21, 54,84).
Enfin, il n'est pas retrouvé de défaut de remplissage postérieur, par le produit de contraste,

¢liminant un kyste arachnoidien postérieur.

Figure 9 : Nuclear trail sign : coupe axiale de myéloscanner montre une hyperdensité
longitudinale partant du plateau vertébral inférieure de T7 s’étendant jusqu’au mur
postérieur, avec un éperon calcifié (fleches noires). On retrouve au méme niveau un
cordon médullaire déformé accolé a la dure-mére ventrale (fleche blanche), surlignée
par le produit de contraste remplissant I’espace sous arachnoidien postérieur élargi (X).
Spissu et al. Neuroscience (54)
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Il est important de préciser que l’examen peut étre normal a un stade précoce, devancé
nettement par la symptomatologie clinique, et qu’il faut avoir répéter les examens afin de
prouver la hernie médullaire avant de proposer un traitement chirurgical.(48)

En pratique devant une suspicion de hernic médullaire trans-durale, quel examen choisir et
quel protocole réaliser ? Avant 1990, seulement 2 cas ont été rapportés dans la presse
médicale internationale. Cela prouve que la hernie médullaire trans-durale est typiquement un
diagnostic de I’¢ére IRM. Le protocole IRM doit comporter des coupes sagittales pondérées
T2, T1, et axiales T2. Une séquence pondérée T1 apreés injection de chélates de gadolinium
peut étre réaliser en cas de doutes avec une tumeur médullaire ou épidurale antérieure
correspondant au fragment médullaire hernié. Une séquence de ciné IRM en Contraste de
Phase doit étre faite systématiquement a la recherche d’un kyste arachnoidien postérieur (23).
On peut y adjoindre des séquences volumiques, Hautes Résolution, fortement pondérées T2
de type CISS, FIESTA ou DRIVE, selon les constructeurs. Ce type de séquence permet une
reconstruction volumique des images grace a leur haute résolution spatiale. Elles permettent
aussi la mise en évidence, de la paroi d’un éventuel kyste arachnoidien ou de la couche
interne du dédoublement congénital de la dure-mere, grace a leur forte pondération T2 et a
leur résolution spatiale (76). Enfin, en cas de contre indication 4 I’IRM, ou si on souhaite
mettre en évidence la fuite de LCS épidurale antérieure, la myélographie avec myéloscanner

peuvent s’avérer utiles.

2.2.5Diagnostics différentiels

Le diagnostique de hernie médullaire a longtemps été source d’erreurs diagnostiques. Ce
diagnostic mal connu et non reconnu était souvent confondu avec son principal diagnostic
différentiel, et traité comme tel, le kyste arachnoidien postérieur. Ce dernier est responsable

d’un élargissement de 1’espace sous-arachnoidien postérieur avec déplacement antérieur du
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cordon médullaire. Son signal en IRM est liquidien en hyper signal T2 et hypo signal T1, sans
rehaussement. On peut parfois voire les parois du kyste grace aux séquences T2 volumiques
haute résolution de type CISS, FIESTA ou DRIVE. Les séquences de ciné IRM en Contraste
de Phase permettent de délimiter le kyste en montrant une baisse des vitesses de flux du LCS

en son sein et montre la persistance des pulsations du LCS a la partie antérieure du cordon

médullaire (Fig.10-11).(23)
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Figure 10 : Kyste arachnoidien. Images vélo cinétiques sagittales en diastole (A) et
systole (B) montant un flux de LCS ralenti en arriére du cordon médullaire (zone grise)
correspondant au contenu du kyste arachnoidien distendu.

Brugiére et al. AJNR (23)
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A .
Figure 11 : Images vélo cinétiques sagittales pendant la systole, 300 millisecondes aprés
I’onde R de ’ECG. La zone noire correspond au flux cranio caudal du LCS. Il n’y a pas
de flux visible en avant du cordon médullaire en regard de T6. Le flux normal est vu en
arrié¢re de la moelle. Un kyste arachnoidien est peu probable.
Brugiére et al. AJNR (23)
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De plus I’aspect de la déformation du cordon médullaire sur les coupes axiales peut également
aider a différencier la hernie médullaire du kyste arachnoidien. En effet, en cas de hernie le
cordon est aspiré en avant, son versant postérieur prenant alors un aspect convexe en livre
ouvert ou en éventail. En présence d’un kyste postérieur, ce dernier est responsable d’un effet

de masse refoulant la moelle, entrainant une déformation concave postérieure (Fig.12).

Figure 12 : IRM en coupe axiale FIESTA (A) et T2 (B) montrant I’aspect différent de la
déformation médullaire en coupe axiale entre un kyste arachnoidien (A) et une hernie
médullaire trans-durale (B) :
A- le versant postérieur du cordon médullaire est concave en raison de ’effet de
masse du kyste postérieur.
B- Le versant postérieur du cordon médullaire présente un aspect convexe en livre
ouvert ou en éventail en raison des phénoménes de traction antérieure sur les
parois de la moelle

Les autres diagnostics différentiels éventuels sont ceux responsables d’un élargissement de
I’espace sous arachnoidien postérieur avec déplacement antérieur du cordon médullaire.
L’hématome épidural peut étre responsable de cet aspect mais présente un aspect plus diffus,
mais surtout présente un hyper signal spontané sur les séquences pondérées en T1. Le début

est souvent plus brutal. L’empyéme épidural présente lui un rehaussement aprés injection

de chélate de gadolinium, et un aspect extensif.
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2.2.6 Prise en charge chirurgicale

Le but du traitement chirurgical est de libérer le cordon médullaire étranglé, de lui permettre
un retour en position anatomique, ainsi que de prévenir tout risque de récidive. La finalité est
de stopper et éventuellement d’inverser la courbe évolutive de la détérioration neurologique.
Méme si 10 cas de traitement conservateur ont €té rapportés dans la presse internationale (cas
2 et 3 de Ammar et al.(58), cas 1, 3, 5 et 8 de Massicotte et al.(40), cas 3 et 4 de Hausmann et
Moseley (12), cas 3 de Ferré (59)), la plus part des patients présente une indication
chirurgicale.

Il y a principalement 2 types de stratégie thérapeutique. La premiere stratégie est de fermer
I’orifice dural pathologique, soit par une suture directe du défect dural ventral soit en utilisant
un patch (graisse, fascia lata, péricarde, muscle, Gore Tex) réalisant ainsi une plastie durale
apres libération de la moelle (1, 9, 15,18, 19, 21, 22, 23, 44). Les défenseurs de cette stratégie
soutiennent que occlure le défect dural est nécessaire, pour prévenir 1’apparition post
opératoire de trouble de circulation du LCS qui pourrait étre a 1’origine de la formation d’une
collection de LCS extra durale (70), mais aussi pour prévenir tout risque de récidive (28). De
plus, ils considérent que le réalignement du cordon médullaire est essentiel a la réussite du
traitement et qu’il ne peut étre obtenu qu’aprés fermeture du défect dural (28). La seconde
stratégie consiste a 1’élargissement du défect dural. Cette technique est principalement
soutenue par les auteurs, tels que Nakazawa et al.(6), qui défendent la duplication durale
antérieure comme cause principale a la hernie médullaire. La moelle est considérée herniée a
travers le défect dural de la couche interne de la dure-mére. La libération du fragment
médullaire étranglé peut étre obtenue en réséquant 1’orifice dural pathologique autour de la
moelle, correspondant alors & un élargissement de ce défect. Cela prévient d’aprés eux toute
récidive et tout nouvel étranglement du cordon médullaire. Cette méthode, plus facile, est

moins délétére pour la moelle et est associée aux meilleurs résultats post opératoires. Il y a
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moins de manipulation de la moelle que dans les tentatives de fermeture du défect, et donc
cette méthode semble moins traumatisante. Pour Isu et al. le but de la chirurgie est de libérer
la moelle, mais pas de réduire nécessairement la moelle en position anatomique.(4)

Elle présente cependant I’inconvénient d’étre responsable d’une collection de LCS antérieure
dans les suites opératoires.

Les études statistiques ont montré que la libération de la moelle apparaissait comme un
facteur indépendant fort associé avec une évolution post opératoire favorable (considérant la
fonction motrice comme repere). De plus, la méthode consistant en [’élargissement du défect
dural présente de meilleures suites opératoires avec amélioration de la fonction motrice.(82)
De maniére plus pragmatique, la voie d’abord postérieure est consensuelle. Une incision
médiane est faite puis une laminectomie sur deux étages est pratiquée, plus large d’un coté
pour permettre une approche postéro latérale de la zone herniée antérieure. La dure-mére est
ouverte également sur la ligne médiane (64). De plus en plus fréquemment pour toute
chirurgie médullaire, des électrodes de monitoring intra opératoire neurophysiologique sont
mises en place. Elles permettent grace a la mesure des potentiels évoqués moteurs et des
potentiels évoqués somato sensoriels, de contréler et identifier toute altération de I’intégrité
de la fonction neuromotrice avant qu’un déficit définitif n’apparaisse (85). L’arachnoide est
également ouverte sur la ligne médiane. Le ligament dentelé est sectionné sur au moins deux
étages de part et d’autre de la moelle. On peut ainsi se servir du ligament pour manipuler la
moelle sans la traumatiser. Cela facilite I’acces a la partie antérieure de la moelle. La moelle
herniée se trouve attirée vers l’avant dans les tissus épiduraux, couverte ou non par
I’arachnoide. La dissection des adhérences arachnoidiennes et la libération du cordon
médullaire permettent a la moelle un retour en position anatomique. Le chirurgien peut
choisir entre les deux méthodes citées (élargissement du défect dural ou plastie durale) pour

éviter une récidive.(64)
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La portion herniée de la moelle apparait souvent oedémateuse et peut ressembler a une tumeur
médullaire reliée a la moelle par un collet. I en est résulté plusieurs exemples de franche
résection ou de simple biopsies. L histologie retrouve a chaque fois du tissu nerveux avec
réaction astrocytaire, gliose et de la myéline dégénérative. Cela doit étre abandonné car

responsable d’importantes séquelles post opératoires, notamment sur le plan moteur.(12, 16)

2.2.7 Pronostic — Evolution

2.2.71 Pronostic

L’évolution post opératoire est dépendante de nombreux facteurs pré opératoires indépendants
mais aussi de la méthode opératoire choisie.

Le syndrome de Brown-Séquard comme manifestation clinique est de meilleur pronostic. Il
est associé a 75% d’amélioration clinique dans les suites opératoire contre 55% en cas de
para parésic. Le fait de présenter une spasticité est donc associé & un mauvais pronostic
fonctionnel.(82)

Une prise en charge thérapeutique précoce de la hernie médullaire avant ’apparition de la
para parésie spastique, rejoignant ainsi I’élément précédant, limitant 1’atteinte médullaire, est
assortie d "un meilleur pronostic fonctionnel. (82)

Un hyper signal T2 médullaire signant une souffrance de la moelle, secondaire aux
tiraillements et a I’ischémie, est reconnu comme facteur de mauvais pronostic par Kumar et
al.(8)

Pour Groen et al. le niveau de la hernie conditionne également la récupération post opératoire.
Les hernies de niveau T3-T4 et T8-T9 ont statistiquement une meilleure récupération post

opératoire. Cela suggére que les hernies médullaires entre TS5 et T7 ont un pronostic
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défavorable. Cela appuie le fait que la zone médio thoracique et le point clé de vulnérabilité
ischémique de la moelle. (82)

L’étiologie ou les facteurs favorisants conditionnent aussi le pronostic. La présence d’un
kyste arachnoidien postérieur est associée a une aggravation ou une stabilité des 1ésions post
opératoire alors qu’une amélioration clinique est associée avec la présence d’une duplication
de la dure-mere.

Barbagallo et al. établissent que I’évolution post opératoire est moins favorable quand la
hernie médullaire se situe en regard du corps vertébral par rapport a celle se situant en regard
du disque intervertébral, et cela d’autant plus qu’il existe une cavité intra corporéale.(41)
Concernant la technique chirurgicale, Groen et al. ont démontré que seule la libération du
cordon médullaire s’accompagnait d’une amélioration de la fonction motrice : 74,8 % des
patients avec libération de la moelle s’amélioraient contre 45,5 % sans libération. Par ailleurs,
’élargissement du défect dural est suivi de la plus petite prévalence d’aspect inchangé ou
d’aggravation post opératoire. On peut noter également, qu’une reprise chirurgicale en cas

d’erreur diagnostique initiale n’est pas un facteur de mauvais pronostic. (82)

2.2.7.2 Evolution

Groen et al. (82) ont réalisé une étude statistique des traitements chirurgicaux de la hernie
médullaire trans-durale en analysant ’ensemble des patients opéres issus de la littérature et de
leur série personnelle. Leurs résultats permettent de séparer trois types d’évolution clinique
postopératoire possible: 68% des cas présentent une amélioration de la fonction motrice, 19%
présentent aspect inchangé, et 7% présentent une détérioration de la fonction motrice
secondaire a I'opération. Ils é&voquent une réduction incomplete, une récidive, un
¢largissement inadapté de la dure-mere ou une cicatrisation arachnoidienne anarchique

secondaire au matériel de plastie durale (Alloderm) comme responsable de cette aggravation.
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Les premiers signes de récidive sont cliniques. Ils consistent en une réapparition ou
aggravation des symptomes pouvant apparaitre immédiatement et jusqu’a 10 ans apres
I’opération. La récidive est bien sur affirmée par I’IRM. Le suivi post thérapeutique doit donc
étre réaliser a trés long terme compte tenu de I’évolution naturelle lente de la maladie,
prouvée par la possibilité de traitement conservateur chez certains patients, et les récidives
tardives possibles. (80)

L’IRM est utilisée pour contrdler la position de la moelle apres la chirurgie. Certains auteurs
retiennent la réduction en position anatomique normale du cordon médullaire comme gage de
réussite opératoire (Fig.13). Mais il n’existe pas de lien significatif entre un mauvais
alignement post opératoire et une évolution clinique non favorable. De plus, pour Saito et al,
la persistance de la déformation médullaire post opératoire est probablement liée a la
chronicité de I’histoire de la maladie, et ne préjuge en rien de I’évolution clinique post

opératoire. (53)
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Figure 13 : IRM en coupe sagittale T2 montrant I’aspect pré opératoire (A) de hernie
médullaire puis ’aspect post opératoire (B) recherché aprés libération du cordon
médullaire. La réduction en position anatomique est pour certain un gage de réussite

opératoire mais n’est pas retrouvé systématiquement.
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2273 Complications

L’évolution post thérapeutique est aussi liée aux types de complications entrainées par la
chirurgie, d’autant plus que cette derniére est proche du cordon médullaire.

Hassler et al. ont décrit deux complication dans leurs série personnelle. La premiere concerne
une fuite de LCS dans les suites post opératoires immédiates, traitée avec succes en S jours
par un drainage lombaire, sans conséquence. La deuxiéme s’est présentée sous la forme d’une
détérioration clinique a 6 semaines du traitement. L’IRM a montré un oedeme médullaire
correspondant d’aprés les auteurs a une ischémie veineuse secondaire a un rétrécissement
dural post opératoire. La reprise chirurgicale et 1’élargissement de la plastie durale n’ont pas
permis de récupération fonctionnelle. Le patient a développé une syringomyélie, sous le
défect, qui a été traitée par une dérivation syringo sous-arachnoidienne. (77)

Les complications neurologiques telles que les atteintes motrices, sensorielles et végétatives,
lides a un «traumatisme» per opératoire, sont fréquentes dans toute chirurgie médullaire ou
péri médullaire. Elles peuvent avoir des conséquences fonctionnelles désastreuses. Pour se
prémunir de cela les chirurgiens utilisent un monitoring intra opératoire neurophysiologique
sans que cela rende pour autant le risque nul. En effet, Novak et al. rapportent un cas
significatif de modification des potentiels évoqués moteurs au moment de la plastie durale
(72). Le retrait de la greffe a permis une récupération des potentiels, qui sont restés normaux
apres nouvelle pose du patch. Les suites opératoires ont montré un retour au stade pré
opératoire de 1’état clinique. Groen et al. n’ont pas eu la méme chance. La libération de la
moelle a entrainé une disparition des potentiels évoqués moteurs, partiellement récupérés a la
fin du geste opératoire. Cela s’est traduit cliniquement par une aggravation clinique par
rapport a I’état antérieur a la chirurgie. (82)

D’autres types de complications peuvent se voir comme une infection post opératoire ou une

réaction d’intolérance au péricarde bovin utilisé par certain pour la plastie durale. (77)
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CONCLUSION

La hernie médullaire trans-durale spontanée ou idiopathique est une cause rare de
myélopathie progressive et potentiellement curable. Grace a I'IRM elle est reconnue et
rapportée de fagon croissante ces dernieres années. Elle se manifeste chez une personne d’un
age moyen, par un syndrome de Brown-Séquard qui progresse lentement vers une para
parésie spastique. Une large revue de la littérature met en évidence que les données de I’IRM
sont typiques montrant un déplacement antérieur ou antérolatéral du cordon médullaire avec
déformation de la moelle dans le plan sagittal et le plan axial, a I’étage thoracique, et plus
fréquemment entre T4 et T7. Les séquences de Ciné IRM en contraste de phase sont
extrémement utiles pour exclure un kyste arachnoidien postéricur, principal diagnostic

différentiel et toujours source d’erreur.

S’il est admis par tous qu’un défect antérieur ou antérolatéral de la dure-mére est responsable
de la hernie du cordon poussé par le flux de LCS, la cause de cette fente reste floue. De
multiples étiologies (kyste sous-arachnoidien postérieur, post traumatique, hernie discale
thoracique, duplication de la paroi ventrale de la dure-mére, kyste arachnoidien épidural
antérieur) ont ¢été¢ évoquées puis abandonnées ne retenant pas de consensus. Du fait de
I’apparition des symptomes & un age avancé (50 ans en moyenne), le caractére acquis de ce

défect apparait le plus probable.

Méme si certains auteurs proposent une simple surveillance radio-clinique quand la
symptomatologie est peu marquée, la prise en charge de cette pathologie doit étre in fine
chirurgicale. Le but de la chirurgie est alors de réduire la hernie médullaire, de réaligner la

moelle en position physiologique, et de prévenir une récidive. Deux méthodes s’opposent :
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I’élargissement du défect dural ventral est défendue par certains auteurs, alors que les autres
soutiennent la fermeture de la fente durale, soit par suture directe soit par une plastie durale.
Une telle chirurgie n’est pas sans risque et pour se prémunir d'éventuelles complications
motrices post opératoires graves, les chirurgiens doivent utiliser un monitoring intra
opératoire neurophysiologique. Le résultat post opératoire donne pres de 70 % d’amélioration
de la fonction motrice, sachant que plusieurs facteurs pronostics indépendants de la méthode
chirurgicale tels que, le délai de prise en charge, la symptomatologie initiale, le niveau

Iésionnel, conditionnent I'évolution post opératoire.

Parce que la hernie médullaire trans-durale est une pathologie rare, les expériences cliniques
et thérapeutiques sont limitées et I’étiopathogénie de cette entité reste mal comprise. Nos deux
cas personnels sont en accord avec les données de la littérature mais ne permettent pas de
préciser la physiopathologie. En multipliant les rapports de nouveaux cas, de plus en plus
détaillés, nous pourrons peut E&tre comprendre progressivement leur fonctionnement,

anticiper, et traiter plus précocement, réduisant ainsi le handicap secondaire.
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RESUME :

La hernie médullaire trans-durale est une affection rare dont la premiere description clinique
revient a Wortzman et al. en 1974. Depuis cette publication princeps, 156 cas ont été décrits
dans la littérature dont la plus part apres 1999.

La présentation clinique de la hernie médullaire trans-durale est le plus souvent celle d'un
syndrome de Brown-Séquard de niveau thoracique progressant lentement sur plusieurs
années. L'IRM permet d'en faire le diagnostic certain et rapide, d'autant plus avec les
nouvelles séquences Haute Résolution et les séquences d'IRM de flux, pour peu que l'on
puisse évoquer celui ci sur l'aspect typique de déformation en S ou C de la moelle. Le
traitement est chirurgical et consiste en une désincarcération de la moelle avec élargissement
du défect dural ou une fermeture de ce dernier, selon les équipes. Il permet une stabilisation
voire une amélioration de la symptomatologie clinique.

La physiopathologie demeure incertaine méme si de nombreuses hypothéses apparaissent
régulierement sans retenir 'agrément général.

Nous présentons dans ce travail deux observations de hernic médullaire trans-durale
idiopathique ainsi qu’une discussion sur les différents ponts concernant ces hernies
médullaires, basée sur une large revue de la littérature parue jusqu’a ce jour, pour mieux
caractériser la présentation clinique, d’apprécier ’utilité des différents moyen diagnostiques,
de préciser les causes possibles et de juger les résultats du traitement chirurgical.

TITRE EN ANGLAIS: SPINAL CORD HERNIATION

MOTS CLES :
- Moelle épinicre
- Hernie
- Dure-mere
- Brown-Séquard, syndrome
- Kyste arachnoidien
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