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SYNTHESE A DESTINATION DU MEDECIN
TRAITANT

La syringomyélie se définit par la présence de formations liquidiennes intra-

meédullaires réparties sur au moins de 2 myélomeéres et composéesd 6 un | i qui de

tout point identiqgue au liquide céphalorachidien (LCR). Mais toute image kystique
intra-m®dul | ai re nobdest p gusestwneemaladie rarenchronmye@t
évoluant le plus souvent vers un déficit neurologiqgue sévere et des
dysfonctionements par les douleurs chroniques neuropathiques. De nos jours, étant
donn®e | a disponibilit® de | 61 RM, nous
une image de cavité intra-médullaire plus ou moins étendue est découverte soit de
facon fortuite, s o i t ) | dé divers aignesocliniques, notamment de douleurs
plus ou moins intenses. | | sbagit soit de fentes
meédullaires (objet du présent PNDS), s oi t d 6une dstahca)tda tanab
centro épendymaire. La question centrale est de pouvoir distinguer une véritable
syringomyélie d @ne dilatation du canal épendymaire et le cas échéant incriminer la
responsabilité de cette image dans la genése de la symptomatologie pour adapter la
prise en charge.

L 6examen é&bettrophysiglagigue, urologique et psychologique sont des outils
indi spensables doéune part pour ®valuer

partpourper mettre de d®terminer | 6existence

pour adapter au mieux la prise en charge thérapeutique.

Des que le diagnostic de syringomyélie, de fente ou de dilatation du canal
épendymaire est évoqué par IRM, le patient doit étre adressé dans un Centre
Spécialisé pour infirmer ou confirmer le diagnostic et établir le suivi et la prise en
charge thérapeutique. Le suivi est partagé avec le médecin traitant, le neurologue, le
centre anti douleur. Une surveillance clinique et radiologique appropriée est
indispensable pour déterminer si cette fente devient une syringomyélie évolutive, et

change donc de catégorie. (PNDS s p®ci fi que qgui fera
ultérieure).
Le traitement m®di cal elaridiscipntira.b Les fenpea

syringomyéliques ne nécessitent en général pas de traitement chirurgical. Le Centre
de référence de Bicétre prend en charge ces patients en consultation, en
hospitalisation de jour et peut donner des avis par mail, téléphone, télétransmission
(par exemple ORTIF), courrieré
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Contacts utiles pour le médecin traitant :

CRMR Syringomyélie a | @pital Bicétre :
Médecin référent : Dr Silvia MORAR
Téléphone : 01 45 21 24 55

Mail : sylvia.morar@aphp.fr

Médecin coordonateur : Pr Fabrice PARKER
Téléphone : 01 45 21 23 80

Secrétariat : Marie Annick HUIN
Téléphone : 01 45 21 24 55
Fax : 01 45 21 26 00

Consultations :
Téléphone : 01 45 21 22 88
Mail : consultation.neurochirurgie.bct@aphp.fr

Sites internet utiles :

Liens internet :
www.syringomyelie.fr
www.maladiesrares-paris-sud.aphp.fr
www.orphanet.fr

Sites reliés :
www.neurosphinx.fr
www.apaiser.asso.fr
www.hopital-necker.aphp.fr/marep
www.spinareference.org
www.amcvhs.com
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1. INTRODUCTION

LA SYRINGOMYELIE

La syringomy®l ie est une maladie rare car act
ou plusieurs cavit®s ) |l 6i nt ®r i eur de | a
d®vel opper e progresSivernents; entrainane des lésions de la moelle
épiniére. L 6 i n cei dd éarsyringomyélie est de 8,4 pour 100.000 dans les pays
occidentaux et de 1,94 au Japon. Cette diff ®r enee
Divers symptomes peuvent apparaitre, mais i | s vari ent forteme
| 6 aultbreex.a men neur o lede plus ufréquemmentt une atteinte des
faisceaux spino-thalamiques avec un syndrome suspendu thermo-algique, des
douleurs de type neuropathique, une ataxie, voire, d ans | e sxtersiansauxd 6
cordons antérieurs une atteinte motrice, des troubles sphinctériens et de la fonction
sexuelle, des troubles neurovégétatifs (ex : sudation).
Le terme de « syringomyeélie » a été utilisé pour décrire toute collection longitudinale
remplie de liquid e ~ | 6i nt ®r i eur de | a moell e ®pini
dehors du canal centro médullaire).
Les situations pathologiques connues qui pe
syringomy®lie sont | es mal f o rnmaléotmations sle lad 6 Ar n o |
charniére cervico occipitale, les traumatismes meédullaires, des tumeurs, des
hémorragies meéningées, des méningites, des dysraphismes. La syringomyélie
idiopathigue concerne | a cat®gorie dans | aqu
Le mRcani s me responsabl e de | 6accumul ati on
significative et une grande facilité de compréhension est donnée par une premiere
classification en :

1.Syringomyélie communicante, foraminale (Chiari, dysraphisme)

2.Syringomyélie  non communicante (tumorale, arachnoidites, post-
traumatiques ou post-infectieuses).

3.Syringomyélie idiopathiqgue ou on ne retrouve aucune entité pathologique
favorisante.

noe:
nt

Les collections liquidiennes qui commencent dans le canal centro-médullaire
(hydromyélie) pe uv ent °tre ° | 6origine des p
faiblesse de | a substance bl anche m®du
cavitdesyri ngomy®|l i e de s6® argir sans ¢
croise a ce niveau est particulierement sensible et vulnérable.

Acause de | a di s poonremdrqué frequemmerd la dégduvemé des
cavités intra médullaire nommées les fentes intra-médullaires (cavités de type
syringomyélique, fines, intra médullaires), notamment chez des patients pauci
symptomatiques. ||l néy a pas de consensus cl

© —o

LES FENTES INTRA-MEDULLAIRES

La syringomyélie peut présenter différents aspects aussi bien morphologiques que
cliniques.

L éntité « fentes intra-médullaires » sont des cavités syringomyéliques de petit
volume potentiellement évolutives lentement et progressivement. A différencier des
« dilatations du canal centro-médullaire » qui sont une variante anatomique de la



normale. Dans les deux cas, la symptomatologie clinique est pauvre et ne comporte
pas, en regle générale, de signes objectifs. Ces patients de plus en plus hombreux
posent, tant aux spécialistes q u 6 madecin traitant, le probléeme du diagnostic de
certitude et de la prise en charge thérapeutique. La question centrale est de pouvoir
distinguer une véritable syringomyélie d une fente et de pouvoir, le cas échéant,
incriminer la responsabilité de celle-ci dans la genése de la symptomatologie. Une

exploration clinique et para-clinique poussée, avecnot amment | 61 RM de t |

fibres permettraient de séparer les vraies fentes syringomyéliques (éventuellement

évolutives)des r ®si dus du canal de | 6®pendyme

la prise en charge la plus appropriée. Un des axes de recherche du Centre
Coordonnateur (projetencours) est cel ui de d®ter mi ner
évolution clinique et radiologique. On remarque dans ces cas une prépondérance de
la symptomatologie douloureuse avec un examen neurologique proche de la
n o r ma kexestenceLdés déficits neurologiques est exceptionnelle. La différenciation
entre une fente intra médullaire évolutive et une variante anatomique de la normale
(visibilité du canal centro-médullaire) est essentielle pour orienter et pour adapter la
prise en charge de ces patients notamment douloureux. Le diagnostic différentiel est
fait par une équipe pluridisciplinaire constituée de neurochirurgiens,

neuroradiologues, médecinsde | a doul eur . 1 ne sobdagi't

SYRINGOMYELIE
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Variante anatomique de la normale
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2.OBJECTIFS DU PROTOCOLE NATIONAL DE
DIAGNOSTIC ET DE SOINS

Léobjectif de ce protocolseinsfPiliDS)eshalddéderpldi @aig!
pour les professionnels de santé la prise en charge optimale et le parcours de soins

déun patient por tnedullaired bune fente intra

Ce PNDS a pour objectif dohomog®n®i ser l a p
| 6adul te afin déam®liorer | a qualit® de vie
ne peut cependant pas envisager tous les cas spécifiques, toutes les comorbidités,

toutes les particularités thérapeutiques, protocoles de soins hospitaliers etc. Il ne

peut pas revendiquer | 6exhaustivit® des cond
substituer a la responsabilité individuelle du médecin vis-a-vis de son patient. Ce

proocol e refl te cependant |l a structure esser
atteint de fente intra-médullaire. Il doit étre mis a jour en fonction des données

nouvelles validées.

Le présent PNDS a été élaboré selon la « M®t hode do®l aboration d
national de diagnostic et de soins pour les maladies rares » publiée par la Haute

Autorité de Santé (guide méthodologique disponible sur le site de la HAS : www.has-

sante.fr). Le contenu du PNDS a été discuté et validé par un groupe de travail
pluridisciplinaire (Composition en Annexe 1).

Un document plus d®taill ® ayant servi de bas
not amment | d@sa ndmringes e bibliographiques identifiées servant

d drgumentaire scientifique est disponible sur le site internet du centre de référence,
http://www.syringomyelie.fr.
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3. DIAGNOSTIC ET EVALUATION INITIALE

La symptomatologie habituellement retrouvée dans la syringomyélie est constituée
par le classique syndrome suspendu avec la perte de la sensibilité thermique et
pr ®s e n c eouldud damsée territoire concerné. Les symptdmes peuvent étre plus
ou moins séveres, avec des douleurs neuropathiques chroniques, une amyotrophie,
une atteinte sous-l ®si onnel l e variable (d®ficit
modalités sensorielles, troubles urinaires, anorectaux, génito-s e x u €.l A ées
symptomes, se rajoutent des douleurs chroniques chez une grande majorité de
patients, souvent irréductibles, a type de douleurs neuropathigques. Une aggravation

mot et

neurologique aigué peut intervenir lors des événements de type «mani uvr e
Valsalva » : toux, éternuements, voi re doéune mani re ex<eptio

sons (lithotripsie extra corporelle pour lithiase urinaire), etc. Le mécanisme

responsable peut °tre | 6augmentation de

épidurales qui force la cavité a disséquer la substance blanche. Ceci peut avoir

comme cons®quence | 6augmentation de | a
ou non).

Dans le cas des fentes intra-médullaires, les symptémes décrits précédemment sont

exceptionels ; les douleurs de caractére atypique sont en général au premier plan et

" 1 dorigine du diagnostic radiologique.
Léexamen de c mélullaire gus hormis &e$ rBngeignements sur la cavité

méme, peut donner des informations utiles en ce qui concernent les pathologies

responsables ou associées.

Une entité particuliere est constituée par les fentes intra-médullaires qui se

différencient des syringomyeélies évol ut i ves par | 6aspect cl
particularit®s vont influencer s uacapartedet n

de meilleur pronostic), le rythme du suivi et la prise en charge.

3.1. Objectifs

I a |

cavi

(@l ]

i
n

Il est extrémement important de pouvoir distinguer les fentes intra-m®d ul | ai res doé

véritable syringomyélie a un stade précoce. Pour cela il est nécessaire de combiner
un bilan clinique (neurologique, évaluation de la douleur, bilan urodynamique),
électrophysiologique et radiologique trés précis pour espérer individualiser les

patients gui vont ®voluer des autres.

LO®

(essentiell ement des s®quences de ‘tracking

mieux comprendre le substrat physiopathologique des douleurs chez ces patients et

débautre part doéapporter des ® ®ments pronost

Des études anatomiques (en post mortem) et cliniques (en imagerie) ont clairement

d®montr® | e fait qgue | e canal de | G@®pendy me

partie chez | 6a €eadaraledériyeRlela @éte neutal@ u) apparait au
7éme jour de la vie embryonnaire et qui forme plus tard le tube neural. Ce tube se
referme progressivement vers le 14éme jour pour former un canal. (Kasantikul 1979,
Milhorat 1994). A la naissance son diamétre est de 0.05-0.1 mm. Au niveau du cbne

terminal, le canal s6 ®t elrud an't | 6embryogen se pour fornm
| 6habitude doéappeler | e ventri c wmdoemnerme mi nal
sa fermeture progressive, il contient une faible quantité de liquide céphalo-rachidien

et est bord® par un ®pith®lium de cell es G
montr® que | e canal de | 60®pendyme nbdest | arc



f 1 t atde nouveau-né puisi | se r®duit et sbdéboblit re pro

|

| 6®pendyme est compl tement ferm® chez | a ma
Léoccurrence doOoune syringomy®l ie a souvent

| 6®pen@xydmer avait postul ® que | 6obstruction
ventricule provoquait le passage forcée de LCRver s | e canal de | 0®pen

un obex resté perméable, ce qui provoquerait une dilatation progressive du canal et
donc une syringomyélie (Gardner 1965). Cette théorie avait été renforcée par les

travaux de Becker gui avai-t pu d®montrer (
provoqu®e chez | e chien par | 6injection intr
suivie par une dilatation du canalc ent r al sauf si on obstruait
canal au niveau de | 6obex et du filum ter mi
r ®f ut ®e par déautres aut ecwrnmsme Midlahuarraets (oNiplc
cette th®orie | ee flus Bouventfermé dt ue la eommenEadtion |

entre |le 4 me ventricule et | e csarrugelsériele | 0 ®|

de 285 patients porteurs de syringomyélie foraminale, Aghakhani 1999). Par ailleurs

| 6extr®mi t® sup®r i emyéligue estle plua sowentai dist@ncesdy r i n g o
4eme ventricule.

Par ailleurs les travaux anatomiques de Yasui sur la modification du canal de

| 6®pendyme en fonction de |1 060©ge ont bien d®]
du canal de | 6 ®pempdaysmel andt apbgeaphbile dour
syringomyélie (Yasui 1999).

Avec | a diffusion de | 6| Ryntdedypepde petite cavité p | u s
sont diagnostiqués. Dans une publication Jinkins et al. rapportent 3 cas de patients

adul tes porteur s-méddlaire eévéléea pai de® doulenrs (Jekins

1999). Ces patients restent cliniquement et radiologiquement stables sur une période

de 2 ans. Holly et Batzdorf rapportent une série de 32 patients avec une fente intra-

médullaire. Sur une période de suivi moyenne de 38 mois (de 6 a 110 mois) six
patients sbdéam®liorent, sept sbaggraveat et
modi fication de |l a taille de cavit® noest d
doéinformation caaim®@tisqgue | ke tlyppaegernavati on,
rares publications qui rapporte une aggravation clinique chez des patients ayant une

fente al ors que | 6aspect r &cd que lles qutegra eappeleats t e st
« glitlike syrinx cavities »).
Sur | a base doéune agaBtrunedente iatra-médullgre, Roser rettak

ont rapporté que dans la majorité des cas (90%), la fente avait été diagnostiquée sur

une IRM réalisée pour explorer des douleurs, 4 patients étant parfaitement
asymptomati ques (Roser 2009) . Chez ces pat
aggravation clinique ou radiologiocpydeb6au ter:r
93 mois). Considérant ces résultats ils nomment ces fentes « hydromyélies » et
proposent une définition a la fois clinique, électrophysiologique et radiologique :

| 6hydr omy ®I i e e smeédullameecentatevet de@petite raille ehez un

patient sans signe neurologique en dehors des douleurs et chez qui aucune
anomalie de circulation du LCRoudelaconducti on m®dul |l aire (
évidence.ll s consid rent ces fentes comme un ®
syringomyélie. « The hydromyelia might be a predisposition. If in these patients an
adequate trauma occurs, the development of a syringomyelia due to pressure
changes in the subarachnoid space can take place». Ce travail est important par le

10



fait quodil mlmsetdes examemseparacliniques ilaest possible de séparer
les fentes des vraies syringomyélies.

3.2. Professionnels impliqués et modalités de
coordination

Les professionnels impliqgués dans le diagnostic et la prise en charge des fentes
intra-médullaires sont des médecins et des personnels paramédicaux.

L6®qui pe imcRid: i l& anBdecin traitant, neurologues, neurochirurgiens,
neuroradiologues, médecins de médecine physique et de réadaptation, médecins
spécialiste de la douleur, urologues. Les dossiers sont discutés en réunions
pluridisciplinaires.

L6 ®qgui p-enédicpla reat constituée de : infirmiéres, kinésithérapeutes,
psychologues, ergothérapeutes.

Dans | e Centre de R®f ®r ence o exi s
thérapeutique qui prend encharge | es patients soit en

hospitalisation (en hopital de jour ou en hospitalisation conventionnelle).

3.3. Circonstances de découverte

Etant donn®e | a disponibilit® de | 61l RM de

patients chez qui une cavité intra-médullaire a été découverte soit de facon fortuite
soit " | 6 0 c c asplupau mains intdnses,| oe plus rarement de signes

t e ®g
cons.
n

sous-l ®si onnels vari ®s (d®ficit mot eu) Leprogr e

caractéristiques morphologiques des fentes intra-médullaires sont représentées par :
une ou plusieurs cavités de 3 a 6 mm maximum de diametre transversal, situés au
niveau du croisement du tiers antérieur avec les deux tiers postérieurs et en position
médiane de la moelle épiniére. Le terme de « syringomyélie » étant souvent utilisé
dans les comptes-rendus radiologiques, les patients arrivent en consultation tres
inquiets par les informations recueillies souvent sur internet concernant la

syringomy®I i e, mal adi e de mauvaise rr®putat.

sévere. Or, comme dit plus haut, toute cavité intra-médullaire nést pas une
syringomyélie. Pour permettre de différencier une véritable syringomyélie peut-étre a
un stade primitif, d 6 un r ®s i du d uaires ihestanécesjpeeda suivrences
patients du point de vue clinique, électrophysiologique et neuroradiologique
régulierement. La prise en charge thérapeutique consiste en un traitement médical
symptomatique (notamment les douleurs), une prise en charge neuropsychologique

(les troubles ®tant souvent | a cons®quence

chroniques neuropathiques) puis in fine une prise en charge chirurgicale si
nécessaire.

Pour les fentes de moins de 3 mm on <consid re qudil
visibilité du canal épendymaire, donc une variante anatomique de la normale.

3.4. Confirmation du diagnostic/diagnostic differentiel

11
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Le diagnostic de certitude est confirmép ar | 6i mageri e par r ®sonan
| 6ensembl e de |eidemchaiiérecer@qo-oatipitale. Bes séquences

ciblées sont utilisées pour établir | a pr ®s e n ¢ e -nedullaireg redcheschedr e i nt r
une étiologeet ®val uer: | 6®volutivit®
Séquence T1 en coupes sagittales et axiales de | 6 ensembl e du

médullaire et de la charniere cervico-occipitale. Une injection de Gadolinium
est nécessaire lors du bilan initial pour éliminer une syringomyélie secondaire
(par exemple associée a une tumeur),

Séquence T2 en coupes sagittales et axiales de | 6 ensembl e du
médullaire et de la charniere cervico-occipitale,

Séquence CISS ou DRIVE (coupes fines T2) sur la zone ciblée de fente
intra-médullaire ou syringomyélie, ~ |l a recherchéddidbun edodarnae
bride arachnoidienne par exemple,

Séquence de Flux au niveau de la charniére cervico-occipitale, des espaces
sous arachnoidiens périmédullaires (ESAPM) et au niveau de la cavité
syringomyélique avec la détermination en cm/s des vitesses diastoliques et
systoliques intra-kystiques et des ESAPM,

Séquence de tenseur de diffusion du cbne médullaire: étude des

fai sceaux+fraction déani sot rg farotocold | RM d
détaillé dans MR Diffusion Tensor Imaging and Fiber Tracking in Spinal Cord
Compression, Denis Ducreux et al, AJNR Am J Neuroradiol 26:158771 1594,

June/July 2005)

Les s®quences morphol ogiques permettront doéa
cavité (extension en hauteur et largeur, parois régulieres ou non, forme de la cavité,
index de Vaquero), | 6 empl ac e nfium termuhal (som® ne t €
®pai sseur, | 0existence ou noeat ddie sv@miafli gnmr ali
de toute cause de syringomyélie. En général, on estime les fentes intra médullaire a
environ 3 a 6 mm de diametre et le canal centro médullaire visible & 3mm. Dans les
différentes publications ces chiffres sont controversés. On estime que la meilleure
di ff®renciation se fait par | 6l RM en trackin

Les s®quences de f | ux nameuemela dirculatiort du LGRaan al y s e
niveau de la charniére cervico-occipitale et des espaces sous-arachnoidiens péri-

médullaires. Ellesv ®r i f i er ont | 6absence de t Rettau obst ac
sein de la cavité (si cela est possible compte tenue de la taille). Ces séquences
fourni ssent ddune part des i nformati qRns sur

(caractere synchrone ou non de la survenue des pics systoliques et diastoliques
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entre |l e kyste et |l es ESAPM, aspect amorti
permettent de mesurer la vitesse de cette circulation (Brugiéres 1999).

L I®M de tracking de fioresper met de conna” tre | 6organisat
au sein de moelle et ce, a différents niveaux (cervical, dorsal haut, moyen et inférieur
et autour de la fente). Ces séquences peuvent permettre le diagnostic différentiel

doune fente intra m®dull aire de type syring
visible, donc faire | a diff®rence entre une
variante anatomique de la normale . Ell es peuvent aussi expl i
doul eurs neuropathiques dans | es fentes ~ C

nerveuses, soit leur destruction.

Tous ces éléments sont étudiés et analysés durant le suivi pour permettre de vérifier
| 6exinge ou non doébune ®volutivit® de | a fente

Figure 1. Canal centro-médullaire visible (inférieur a 3mm de diametre), sans
caratére pathologique. IRM en séquence T2 sagittale.

R

Figure 2. Fente intra médullaire cervicale. IRM en séquence T2 sagittale.
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Figure 3. Cavité syringomyelique cervicale. IRM en séquence T2 sagittale.

) Ducreux et al, NCNA 2007

Figure 4. Fente intramédullaire. IRM en séquence T2 sagittale et tracking de fibres.
Interruption des fibres sur le tracking.
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Figure 5. Canal centro-médullaire, IRM en séquence T2 sagittale et tracking de
fibres. Variante anatomique de la normale (tracking normal).

Diagnostic différentiel

Le diagnostic différentiel des fentes intra-médullaires concerne toute cavité
liquidienne intra-médullaire, dont les syringomyélies post-traumatiques, post-
infectieuses, tumorales, post arachnoidite (bride arachnoidienne, Kkystes
arachnoidiens, etc.), syringomyélies foraminales et malformatives, dysraphismes tel
gue spina bifida, diastématomyélie. Une grande attention doit porter sur les aspects
de « persistance du canal centro-médullaire ».

Le versant clinique impliqgue la différenciation avec des affections du systeme
nerveux central comme la sclérose en plaques, la neuro-myélite optique de Devic,
ainsi que deésanilammatgresmal adi

Un aspect important du diagnostic différentiel est celui des fentes sans étiologie
(idiopathiques) non évolutives cliniguement et radiologiguement mais qui comportent

un tableau clinique floride avec notamment des douleurs neuropathiques. Léaspect

neuropathique peut parfois étre surpassé par un caractére inflammatoire et/ou
meécanique d ¥ doaut r e PDanp s ¢aw il esgnéaessaire de faire le
diagnostic différentiel notamment avec des pathologies systémiques inflammatoires,
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maladie de Lyme, sclérose latérale amyotrophique, anémie de Biermer, etc. Certains
patients c¢chez quune féenfe®un méme @ chez quieon tdécouvre
fortuitement un canal visible, donc une variante de la normale, présentent parfois un
tableau clinique de fiboromyalgie, souvent associé a une fatigue chronique voire a des
troubl es dlea filroinhalgien peutrparfois, en fait, étre liée a la dysfonction
centrale causée par une lésion médullaire, méme minime, et pas seulement aux
problemes psychologiques des patients, donc ce type de symptdbmes peut étre
retrouvé chez les patients porteurs de fentes.

Et ant donn®e | e |l ong parcour s, parfois | 6er
psychologiques de ces patients, ainsi que les bénéfices secondaires du diagnostic

de syringomy®Iie, i est n®cessaire doéassur
pluridisciplinaire ou | ors de s®ances do®duc

3.5. Evaluation de la sévérité et du pronostic

Les patients ayant une fente intra-médullaire présentent le plus souvent et

essentiellement d e s doul eurs neuropathiques. Léexan
nbobjective pas dans | a derdéfisit ngurolagiqdee Siauvaj or i t
cour s de (ed &gneslautresi qoenle syndrome douloureux apparaissent, il
est i mp®r at i f do®t endr e lueesautre @atholegre cain® s pou
guod®l i miéremtuelle tramsgformation de la fente en une véritable syringomyélie
®vol utive. M°® me s | 6 examen reste assez p a

personnelle et sociale de ces patients est important. La taille de ces fentes intra-
meédullaire reste en général stable pendant des années, mais il peut y avoir une
modification par un facteur externe favorisant (comme un traumatisme, une
méningite). Ces facteurs peuvent perturber la bonne circulation du LCR et

d®cl encher | 6apparition doune cavit® syringo
La sévérité de la maladie réside essenti el | ement dans | &6i mpor
neuropathiques q u i peuvent °tre responsable dbéun han

L6®Vvolution des patients au cours du temps
electrophysiologique, psychologique, en centre anti douleur et en imagerie. Le

ryt hme de | OaRadapterawachd parigas avectune moyenne de 31 9 mois

lors des premiers controles. Si la cavité reste stable, le suivi électrophysiologique et
radiologique peut étre espacé.

1/ Bilan clinique
Le bilan clinique comport e | 6i nterrogatoire du pat.i

neurologique standard. Ce bilan peut étre complété p ar |l 6utilisation
validées et reproductibles.
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Klekamp-Samii's Scoring System. Cette échelle proposée et validée par
Klekamp et Samii en 1993 est trés largement utilisée dans la littérature
neurochirurgicale pour les pathologies médullaires chroniques. Elle est la
seule qui permette une évaluation chiffrée de la situation clinique. (Klekamp
J, Samii M. Introduction of a score system for the clinical evaluation of
patients with spinal processes. Acta Neurochir (Wien)1993,123:2217 223).
Elle varie de 0 a 25, 25 étant le score d'une personne sans handicap
(Annexe 10).

ASIA Score. L6i mportance du d®ficit sendetif e
de | 6 ®c hel | Amerk&l PFpinal Injury Association. International
standards for neurological classification of spinal cord injury, revised 2002.
Chicago). Cette classification permet une évaluation tres précise et chiffrée
du déficit neurologique (moteur et sensitif) et donc de pouvoir suivre
mi nuti eusement | 6®vol uti ¢Amnextd). ce d®f i ci t

Aminoff-Logue Grading Score, Karnofsky Scale (Annexe 14), Modified

Rankin Scale (MRS) (Annexe 8). La classification de Klekamp et Samii et le

score ASIA permettent une analyse détaillée de la situation neurologique. II

est wutile de pouvoir disposer en plus de
un aper-u gl obal de | 6®t at desmpatiemtsoPoargi qu e
cela nous utilisons la classification modifiée de McCormick (Aghakhani 2008)

(Annexe 12), la classification Rankin Modifié (Annexe 8) (MRS, Bonita 1988.)

etl 6 ®c hel | e dkarndfskyr1848)f (Ankexe 14), et la mesure de

| 6i nd®pendanc@IFj(Anmexd 7).onnel | e

Par ailleurs, il est important de tenir compte de la qualité de vie de patients porteurs

soit dbébune syringomy®lie (possibilit® dobéhanc
fente syringomyélique intra médullaire (dysfonctionnements dus aux douleurs
chroniques neuropathiques). Cette évaluaton e st essentiell e pour pe

un bon apercu de la fagon dont les patients apprécient leur propre évolution.

La sensibilité, notamment thermique, peut étre éval u®e ~ | 6ai de de | 0ex
des sensibilit®s et des seuils thermiques ¢
sensory testing : QST) per mettant | 6 ®t u dneodalitdse s S el
somesthésiques (seuils de détection et de douleurs) en réponse a des stimulations

gradu®es thermiques chaudes ou froides. Ce t

de quantifier les déficits et de suivre leur évolution dans le temps.

La douleur doit également étre évaluée lors des consultations. Des outils peuvent
étre utilisés dans ce sens :

LO®chell e visuel |I(Annegent (d® @+ pps ée dgulEew A)
100 = douleur maximale imaginable) e t | 6®chell e num®rique
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items (de 0 = pas de douleur a 10 = douleur maximale imaginable)
permettent do®valuer | O0intensit® doul our
moyenne, maximale et minimale des 24 heures comme dans le
guestionnaire concis sur les douleurs (Brief Pain Inventory, BPI - Cleeland et

Ryan 1994) (Annexe 13).

Le questionnaire douleur de Mc Gill (Melzack 1975) et sa version abrégée
(Mc Gill short form questionnaire, Melzack 1986) disponibles en francais : la
version abrégée comporte 15 items dont 11 items sensoriels et 4 items
affectifs, co6tés chacun sur une échelle catégorielle en 4 items.

Le questionnaire de Saint Antoine (QDSA i Annexe 3) : sa version abrégée

a 16 items, explore sur les 9 premiers items le versant sensori-discriminatif

de la douleur, et sur les 7 derniers son versant affectif et émotionnel.
Cependant , |l a version abr ®g3®e nobdest pas
saxone.

Le questionnaire DN4 : le questionnaire DN4 (douleur neuropathique en 4

questions) (Bouhassira et al 2005) (Annexe 5) est un outil diagnostique de

doul eur neuropathiqgue et non un question
a sa place dans le diagnostic de douleur neuropathique et le diagnostic

di ff®r enti el ypes @e dodedra(oociceptise, inflammatoire,

viscérale, etc). Il est donc tres adapté au diagnostic de la nature de la

douleur dans la syringomyélie. Ce questionnaire comporte 7 items
doéointerrogatoire bas®s sur l es sympt?®me:s
déexamen <cliniqgue. Un score de 4 sur 10
une sensibilité de 83 % et une spécificité de 90 %.

Le questionnaire NPSI (Neuropathic Pain Symptom Inventory) (Annexe 9)

est un auto-questionnaire comportant 10 items symptomatiques (brdlure,

étau, compression, décharges électriques, douleur provoquée par le
frottement,etc)et2 it ems temporels qui per met do®
la douleur neuropathique (brGlure, douleur profonde, douleur paroxystique,

douleur évoquée, paresthésies/dysesthésies) (Bouhassira et al 2005).

2/ Prise en charge psychologigue
Un entretien psychologique peut étre parfois nécessaire chez ces patients ayant

parfois eu une errance diagnostique etsouf f rant ddéun handicap i n
en charge est souvent proposée dans le cadre du Centre de Référence au patient au
di agnostic avec | a |ibert® déy recourir par

3/ Bilan urodynamique
Une évaluation neuro-urologique est utile en cas de plaintes, lors du bilan initial ou
lors du suivi. Cette évaluation comporte trois versants :
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I.  Clinique : symptémes urinaires, score sexuel, score de symptémes
ano-rectaux, examen périnéal,

[I.  Urodynamique : Appréciation de la sensibilité et de la motricité

v®sical e, recherche doéune hyperactivi
doune h y p canatysei des tpe®formances sphinctériennes ;
recherche doune r®tention urinaire in:i

[ll.  Electromyographie périnéale (dénervation, valeur latences sacrées
droite/gauche, valeur P40 des potentiels corticaux du nerf pudendal).

4/ Explorations électro physiologigues
Des potentiels évoqués somesthésiques peuvent étre réalisés lors du bilan et/ou lors

du sui vi selon | a symptomatol ogie pr@®sent ®
radiologique. llsper mett ent doé®valuer | e fonctionnemesdl
doéauthentifier uneouurtwdblke dedasensibiliid®d ul | ai r

Les potentiels évoqués laser étudient le fonctionnement des voies de la sensibilité
thermique et de la douleur neuropathique donc peuvent étre tres utiles dans
| 6®valuation des fentes.

3.6. Recherche de contre-indications au traitement

Le traitement est m®di c al et consiste dans
pas doi ndrurgicaleé poornes fentes intra-médullaires. Dans la mesure ou |l
ndy a pas de traitement sp®ci fi dtgomaique par que | ¢

conséquent les contre-indications restent celles des thérapeutiques utilisées.

3.7. Annonce du diagnostic et information du patient

Léannonce du diagnostic se fait en consultat
s®ance dbé®ducation th®rapeutique.

Le patient b®n®f i ci e doéinformations d®taill ¢
not amment |l es I mages do !l RM. oeleemrmalenet dee s st a
syringomyélie peuvent étre montrées au patient pour mieux visualiser la différence

avec une fente intra-médullaire. Le rythme de suivi est également expliqué ainsi que

| a prise en charge t h®r apeuti que.vérithhle possi
syringomyélie évolutive et les signes qui peuvent alerter sont expliqués.
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Pour les patients restant douloureux malgré des propositions thérapeutiques
standards, ils sont en général orientés vers un centre de la douleur pour une prise en
charge spécialisée de la douleur.

GAz2Yy

dzNB Sy

linigée Engénéral normal

estwnecavité syringomydique
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4. PRISE EN CHARGE THERAPEUTIQUE
4.1. Objectifs

Les fentes intra-médullaires ne nécessitent pas de traitement chirurgical. Les
éventuelles indications chirurgicales sont posées sur les conditions étiologiques
comme | e Chnoditej les tuméues reta. de traitement non chirurgical des
fentes intra-médullaires se focalise sur la prise en charge de la douleur, avec des
antalgiques de différentes classes pharmacologiques (antidépresseurs,
antiépileptiques, voire opiacés). A ceci se rajoute le maintien des capacités
fonctionnelles, de la qualité de vie avec une prise en charge kinésithérapique et une
prise en char ge 7"nsdrtiomsoch-préefessidnrelle. une d®si

4.2. Professionnels impliqués (et modalités de
coordination)

Le médecin traitant peut commencer et surveiller le traitement de la douleur mais |l

est souhaitabl e que | e s pripeaen icheamge pnctbelieno®f | ci e n
réguliere dans un centre de la douleur lors de douleurs résistantes.

Lors des rares cas ou une décision chirurgicale est envisageable, elle se prend en

réunion pluridisciplinaire au cas par cas, dans un centre réferent ou compétent ou

sont réunis neurochirurgiens, neuroradiologues, anesthésistes, médecins MPR,
psychologue... Le médecin traitant est informé des décisions.

4.3. Prise en charge thérapeutique
a. TRAITEMENT CHIRURGICAL

1 ndy a pas de spedfigue ponrdes fentes intraimaduligires ede-
mémes. Par contre, exceptionnellement la fente intra-médullaire peut évoluer ce qui
pourrait justifier doune i ntervention chi
syringop®riton®al eé) xste Sre eliolgie laeeatte fendeset qaez i | e
cette étiologie est symptomatique, une chirurgie peut étre envisagée (décompression
ostto-dur al e pour Il a malformati on alautreClésiomr i |, e .

meédullaire, etcé )

b. TRAITEMENT MEDICAL

Lapriseen charge th®rapeutiqgue consiste dbébune p
symptomatologie (notamment les douleurs), la prise en charge psychologique

(souvent errance médicale et conséquences des douleurs chroniques
neuropathiques) puis in fine la prise en charge chirurgicale si nécessaire.

Les doul eurs neuropathiqgues sont persistante
(Baastrup and Finnerup, 2008 ; Finnerup, Attal et al Lancet Neurol 2015 ; Bouhassira

et Attal Pain 2015). Les thérapies contre les douleurs neuropathiques incluent des

anti d®presseurs tricycl i gy elsbitefrsn miktes nuen dan t | 6 a
sérotonine et de la noradrénaline (par exemple la duloxétine), des antiépileptiques
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(gabapentine, prégabaline) et des opiacés (tramadol, morphine, oxycodone) (Taesell

et al., 2010). Le baclofene et la toxine botulinique de type A (BTX-A) sont administrés

afin de soulager les douleurs nociceptives directement liées a la spasticité (Taesell et

al., 2010). Ces traitements actuels ne conduisent qud ~ une r ®duction de
des douleurs (Baastrup and Finnerup, 2008 ; Finnerup, Attal et al 2015).

c. PRISE EN CHARGE NEURO-UROLOGIQUE

La prise en charge des troubles vésico-sphinctériens, anorectaux et génito-sexuels

est importante en raison des rrénslgchesEquep ot ent
du fait de | a vessie neurologique et bien ®\
la qualité de vie. Les traitements anticholinergiqgues ou agonistes béta3

adr ®nergiques peuvent °tre propos®s en cas
urgences, fuites) et en cas ddo®chec une n e
injections intra-détrusorienne de toxine botulique. L6 hypoacti vit® v®si cal
de r®tention peut n®cessiter | 6instauration

d. PRISE EN CHARGE PSYCHOLOGIQUE

Les douleurs neuropathiques ont un véritable retentissement sur la qualité de vie des

patients aussi bien au niveau personnel que professionnel. Elles viennent faire
effraction dans | a vie psychique du patient
La prise en charge psychologique consiste a reprendre avec eux leur parcours

meédical associé bien évidemment a leurs ressentis émotionnels. De plus le handicap
invisible nébest pas toujours reconnu comme r
de nombreux conflits tant sur le plan familial que professionnel. Cela engendre et/ou

accentue les symptémes anxio-dépressifs.

Dans | 6approche th®rapeutique il faut teni |
patients de la discordance entre leur ressenti clinique (douleurs neuropathiques
handicapantes) et le diagnostic. En effet leurs douleurs neuropathiques sont souvent
discordant es avec | aspect mor phol ogi que de
tableaux soit plutét dépressifs soit plus proches de la fibromyalgie.

La prise en charge psychologique des patients porteurs de fentes consiste en :

1. Les thérapies cognitivo comportementales,

2. La psychothérapie,

3. Des th®rapies compl ®mentaires peuvent °t
| auricul o t h®r api e, | acupuncture, | 6 EF
sophrologie, les massages relaxants,

4. Mise en place de choix des stratégies de coping efficaces en consultation ou
ensétance d6é®ducation th®rapeutique.

5. Si besoin, évaluation par un psychiatre pour éventuelle prescription
déanxiolytigues et/ ou anti d®presseurs.

La prise en charge psychologique des patients porteurs de fentes va varier en
fonction de la personnalité du patient. En regle générale, ces patients sont nombreux
a avoir vécu une errance diagnostique. Arrivés au centre de réféerence, ils se sentent
soul ag®s dbéavoir tr ouco®pagnemehtdedeur mdlédd@c out e et

e. REEDUCATION

22



La rééducation associe des traitements médicamenteux de concert avec des
thérapeutiques physiques pour palier et lutter contre les dimensions sensorielles et
émotionelles de la douleur neuropathique (méme si elle est encore plus utile pour les

autres douleurs associées nociceptives).

La stratégie de la prise en charge comporte trois versants: physique, neuro-
physiologique et cognitivo-comportementale. Les techniques du versant physique et

meécanigue sont : massages, mobilisations articulaires, conseils ergothérapeutiques

sur | 6ergonomi e des ssonelleievprivee®s de | a vie prof
La stratégie neuro-physiologique trouve ses applications dans les douleurs
neuropathiques et comporte notamment la stimulation électrique transcutanée
(transcutaneous el ectrical ner ve stimul ati
utilisées sans consensus scientifique (cryothérapie, thermothérapie, vibrations
mécaniquestrans-c ut an ®e s é)

4.4, Educ;ation thérapeutique et modification du mode
de vie (au cas par cas)

LoO®ducati on eshudnayeleaspect deuaeprise en charge des patients.
Elle doit permettre aux patients de mieux vivre avec une maladie chronique. Elle fait
partie intégrante de la prise en charge du patient. Le patient devient un acteur de sa
santé et de sa prise en charge.

Dans le Centre de Référence La Syringomyélie de Bicétre il a été mis en place un
programme do®duc a tqui sera adcdssibie &pligne tourgn 2017 sur
www.has-sante.fr et www.syringomyelie.fr. Le public pris en charge par le

programme est constitué d@dultesetdel 6 ent our age du patient. L e
sont :

1. Les comp ®t e nsoires s(contpieradee tlao maladie et le parcours de
soins, analyser, mesurer, faire face, décider, mettre en pratique et appliquer
|l es conduites ° tenir |l ors doOéune ®ventue
besoin).

2. Acquérir des compétences psychosociales (informer autour de soi, exprimer
ses besoins, utiliser les ressources du systeme de soins, faire valoir ses
droits, formuler un projet et |l e mettre e

Les thématiques abordées par le programme concernent la connaissance de soi et

de son corps, la relation entre le handicap réel et le vécu, | 6i n so®ige, et i on
douleurs, le parcours en cas de traitement chirurgical ou autre soin et thérapie
invasive.

Déautres ®ducations th®rapeutiqgues sp®cifigl
des signes associés (http://autosondage.jimdo.com) . Programme do®ducat
pl ace et publi ® °~ | 6 HA®8ologieadu Prl AMARENGOv(site e d e
constitutif du Centre de Référence Maladies Rares - Syringomyélie).
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Traitement essenti¢llementimédicaymptomatique,

exceptionnellement chirurgicaselonle facteur €ticlogigue

4.5. Recours aux associations de patients

Il est tres utile po u r e s pvairtréceurs ta sles dséoaiations de patients pour
r

I
permettre de ompre | 6i sol ement provoqu® pa
soutien moral,desai des pratiques, dé°tre inform®.
Léassociation APAI SER (membre do6Al |-Raence Ma

Disease Europe, de la Filiere Maladies Rares NeuroSphinx) est une Association

agréée par le Ministere de la Santé représentant les usagers de la santé. Les actions
dOAPAI SER visent © Al der et I nf or mer l es p:
recherche, a organiser des Colloques annuels avec la participation active du Centre
Coordonateur Syringomyélie de Bicétre, des rencontres régionales, a v e éditidn 6

d 6 wulletin 3 fois par an. Le partenariat avec le Centre Coordonateur de Bicétre

occupe une place principale. Des réunions réguliéres ont lieu entre la présidente de

| 6association et |l e Centre pour discuter et
portant ainsi la parole des malades. Les rencontres ont pour but de faire des

échanges constructifs dans les deux sens :. apporter des ilnformations scientifiques

de la part du corps médical etremonterl a par ol e des patients par
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5. SUIVI
5.1. Objectifs

Léobjectifuspvircompoprat e | 6as pequitdoitrémedmioéno gi qu
concordance avec | 6 ®val uati on clinique dans | e b
thérapeutigue adaptée au cas par cas. Les objectifs secondaires, mais pas des
moindres, concernent le suivi de la thérapie médicale, psychologique et de
rééducation.

e
u

5.2. Professionnels impliques (et modalites de
coordination)

Le suivi comporte 4 axes: clinique, neuro-radiologique, rééducation et

psychol ogi que. Dans | dasunsitlance estipartagéé enttecle c | i n i
meédecin traitant, le neurologue, le neurochirurgien et le médecin du cente anti-
doul eur . L6 RM epparntd i miproe toes professionadls. La prise

en charge de rééducation se fait par le kinésithérapeute du secteur avec, si besoin
des hospitalisations de temps en temps dans un centre spécialisé. Le soutien
psychologique est réalisé par le psychologue de ville qui prend le relais aprés une
premiére prise en charge par le psychologue du centre de référence ou de
compétence. Parfois il est nécessaire d 6 a s s wne priseren charge en psychiatrie
en cas de dépression ou troubles anxieux importants par exemple.

5.3. Rythme et contenu des consultations

Le suivi est partagé avec le meédecin traitant. Une surveillance clinique est

nécessaire tous les 3 mois,s el on | 6i mpor t an eteadidiagigue ®ysmpt * me
les 6 mois durant les deux premieres années puis une fois par an si la situation est
stable. La coll aboration entre | 6®qui petépel ur i di

étroite. Certaines complications, urinaires notamment, nécessitent des consultations
et évaluations plus fréquentes en fonction des tableaux présentés.

SwvI

Les2 premieres années

Surveillance cliniquetous les 3 mois
Contréle IRM tous les 6 mois
Consultation de neurochirurgietous les 6 mois

Aprésla?™ année, il las situation: esttstable

Surveillance cliniquetous les 6 mois
Contrble IRM tous les ans
Consultation de neurochiruraigtous les 2 ans
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5.4. Situations particulieres

Activités sportives: Dans | e cadr e dndédullage idiopathiquee, nonnt r a
®volutive il n Gindicaton aux activibés spartives tetrea géneéral les
patent s doivent avoir une Vvi e nomalfoamawondeDans |
Chiari, traumatisme, tumeurs, etc) les contre-indications vont étre celles de la

pathologie en cause (PNDS a venir).

Femmes enceintes : Dans le casdesf e mmes enceintes porteuse

me®dul | aire il néy pas de contre indication f
habituell es ddaccouchement ou | es techni g
pratiqu®s. Donc | 6accouc hsagenne, | pam®yOh®&sibeas|
dur al e, rachi an®st h®si e ou | 6an®st h®si e g®

indication. Exceptionnellement on peut voir une évolution de la fente intra-médullaire

pendant la grossese en raison de modications de pressions intra-abdominale et donc

épidurale. Il est recommandé que | Oeatinésie péridurale ou la rachianesthésie

fassent| 6 obj et ddune concertation pluridiscipl:i
enceintes ou aux femmes planifiant une grossesse de mettre en relation leur
gynécologue et leur anesthésiste avec le neurochirurgien pour décider ensemble, en

fonction des symptdbmes et des caracteres morphologiques, dynamiques et
étiologiques de la fente intra-médullaire, la meilleure prise en charge possible. Les

risques spécifiques de chaque patiente seront pris en compte de maniere a planifier

idéalement la grossesse mais surtoutl 6 accouchement .

Ponction lombaire : [ noy a-ingicatson fdrmellecchea les patients ayant

une fente intraam®d ul | ai re sauf S i | 6 ®t i o-méneiuee de cC e
contre-indication (malformation de Chiari par exemple). La discussion doit étre faite

au cas par cas et il est recommandé de se mettre en contact avec un neurochirurgien

déun centre de comp®tence ou coordonateur.

Techni ques dolesanesthdsi®@péridurales et rachianesthésies ne sont

pas formellement contre-indiqguées dans les fentes intra-médullaires mais dans la
mesure du possibl e, i est pr ®f ®r abl e que |
pluridisciplinaire.

Autres :
o Dans les cas de lithiases urinaires, |l a r®alisati oextraddune
corporelle doit étre discutée, méme pour un patient ayant une fente intra-
me®dul | aire, en raison du risgue connu
apr s |l es s®ances doul tra

o Dans les cas de dysraphismes lombo-sacrés, les gestes invasifs tel que
ponction lombaire, anesthésie péridurale, rachianesthésie sont contre-
indiqués.
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Annexe 2. Coordonnées des centres de référence, de
compétence et des associations de patients

CENTRE COORDONATEUR

Service de Neurochirurgie

Hopital Bicétre

78 rue du Général Leclerc

94275 LE KREMLIN BICETRE Cedex
Tel : 01 45 21 24 55

Email : sylvia.morar@aphp.fr

CENTRES CONSTITUTIFS

Centre doé®valuation et de traitement de | a d
Hépital Ambroise Paré

9 avenue Charles de Gaulle

92100 BOULOGNE BILLANCOURT

Tel: 01 49 09 59 46

Fax: 0149 09 44 34

E-mail : nadine.attal@aphp.fr

ServicedeNeuro-ur ol ogi e et dobéexplorations p®rin®al e
Hépital Tenon

4 rue de la Chine

75970 PARIS Cedex 20

Tel : 0156 01 76 13

E-mail : gerard.amarenco@aphp.fr

Service de Neurochirurgie pédiatrique
Hopital Necker

149 rue de Sévres

75015 PARIS

Tel : 01 44 49 42 67

E-mail : michel.zerah@aphp.fr

Association APAISER
Le Bas Chemin Bigot
35133 JAVENE

Tel: 06 81 79 61 20

Sites internet reliés :
http://www.syringomyelie.fr
http://www.maladiesrares-paris-sud.aphp.fr
http://www.orphanet.net
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Associations de patients :

APAISER (Association Pour Informer et Aider les Syringomyéliques Européens
Réunis) :

www.apaiser.asso.fr

AMCVHS (Association pour mi e u x comprendr e et Vivre
syringomyélie) :

www.amcvhs.com
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Annexe 3. ECHELLE QDSA

\A Battements \ H | Picotements
Pulsations Fourmillements
Elancements Démangeaisons
En éclairs
Décharges \ | | Engourdissements
Electriques Lourdeur
Coup de marteau Sourde

‘B | Rayonnante 'J | Fatigante
Irradiante Epuisante

Ereintante

'C | Pigare
Coupure \ K | Nauséeuse
Pénétrante Suffocante
Coups de poignards Syncopale

‘D | Pincements 'L |Inquiétante
Serrements Oppressante
Compression Angoissante
Ecrasement
En éetau 'M | Harcelante
Broiement Obsédante

Cruelle
E |Tiraillement Torturante
Etirement Suppliciante
Distension
Déchirure ‘N | Génante
Torsion Désagréable
Arrachement Pénible
Insupportable

'F | Chaleur

Bralure O | Enervante
Exaspérante

\ G | Froid Horripilante

Glace
‘P | Déprimante
Suicidaire
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Annexe 4. ASIA

Evaluation motrice

D G

c2

c3

Cc4

C5 Flexion du coude

cé Extension du poignet

c7 Extension du coude

c8 Flexion du médius (P3)

m Abduction du 5 doigt

T2

T3 0 = paralysie totale

T4 1 = contraction visible ou palpable
2 = mouvement actif sans pesanteur

TS 3 = mouvement actif contre pesanteur

T6 4 = mouvement actif contre résistance

17 5 = mouvement normal
NT, non testable

T8

T9

T10 o

T11 Score «motricité» : /100

T12 Contraction anale : oui/non

L1

L2 Flexion de la hanche

L3 Extension du genou

L4 Dorsiflexion de cheville

LS Extension du gros orteil

51 Flexion plantaire de cheville

52

S3

S54-5

Identité du patient

Score ASIA

Date de I'examen

Niveau neurologique™® {Sensitif droite

gauche
Moteur  droite gauche

*Segment le plus caudal ayant une fonction normale

Lésion médullaire™:  Compléte ou Incompléte
™ Caractére incomplet défini par une motricité ou une sensibilita
du territoire 54-85

Echelle d'anomalie ASIA : A B C D E
A = compléte : aucune motricité ou sensibilité dans le
territoire 54-35
B = incompléte - la sensibilité mais pas la motricité est
préservée au-dessous du niveau lésionnel, en particulier
dans le territoire 54-55
C = incompléte : la motricité est préservée au-dessous
du niveau lésicnnel et plus de la moitié des muscles testés
au-dessous de ce niveau a un score <3
D = incompléte : la motricité est préservée au-dessous du
niveau lésionnel et au moins la moitié des muscles testés
au-dessous du niveau a un score = 3
E = normale | la sensibilité et la motricité sont es

Préservation partielle™* | Sensitif drﬂitergauche

loteur  droite auche

*** Extension caudale des segments particliement inl_iés
Syndrome clinique : Centromédullaire

Brown-Sequard
Moelle antérieure

oaad

Céne terminal

Evaluation sensitive

Toucher Pigare Score «toucher» : /112
D G D G Score «piglres : niz2
1 1 ] Sensibilité anale : oui/non

c2 c2

ca | | [ ] ca [ ][ ]

c4 | | [ ] ca [ ][]

cs | | [ ] &5 [ ][]

ce | | [ | ¢c6 [ ][ |

cT | [ 1 c7 [ | 1

cga | | [ | ca [ ][ ]

™[ T

T2 [ [ ] T2 1 [

™™ | | [ ] T3 | [

T4 (| T4 [ | [ |

5 [ | [ ] 15 1 [

6 |~ | [ | T6 | [

T (| | 17 [ | [ |

T (| 18 [ | [ |

™™ | | [ ] T9 | [

TIO( | [ | TIO [ | [ |

T [ | Tt [ | [ |

T2 | [ ] T2 [ ][ |

L1 | [ ] L1 1 [

L2 1 [ 1 L2 | [ |

L3 1 [ | L3 | [ |

L4 1| 4 ][ ] pyEp——

s [ | [ | L5 [ ][ = absente

o i e

S2 |7 | | 82 [ | [ | | NT,nontestable

S3 [ | [ 1 S3 [ ][

84—:3_ : 54-5 : : s,
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Annexe 5. QUESTIONNAIRE DN4
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