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SYNTHESE A DESTINATION DU MEDECIN 
TRAITANT 

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

médullaires réparties sur au moins de 2 myélomères et composées dôun liquide en 

tout point identique au liquide céphalorachidien (LCR). Mais toute image kystique 

intra-m®dullaire nôest pas une syringomy®lie, qui est une maladie rare, chronique et 

évoluant le plus souvent vers un déficit neurologique sévère et des 

dysfonctionements par les douleurs chroniques neuropathiques. De nos jours, étant 

donn®e la disponibilit® de lôIRM, nous voyons de plus en plus de patients chez qui 

une image de cavité intra-médullaire plus ou moins étendue est découverte soit de 

façon fortuite, soit ¨ lôoccasion de divers signes cliniques, notamment de douleurs 

plus ou moins intenses. Il sôagit soit de fentes de type syringomy®lique intra 

médullaires (objet du présent PNDS), soit dôune dilatation (persistance) du canal 

centro épendymaire. La question centrale est de pouvoir distinguer une véritable 

syringomyélie dôune dilatation du canal épendymaire et le cas échéant incriminer la 

responsabilité de cette image dans la genèse de la symptomatologie pour adapter la 

prise en charge. 

Lôexamen clinique, électrophysiologique, urologique et psychologique sont des outils 

indispensables dôune part pour ®valuer la gravit® et le stade de la maladie et dôautre 

part pour permettre de d®terminer lôexistence dôune ®volutivit® ainsi que son rythme 

pour adapter au mieux la prise en charge thérapeutique.  

Dès que le diagnostic de syringomyélie, de fente ou de dilatation du canal 

épendymaire est évoqué par IRM, le patient doit être 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 sp®cifique qui fera lôobjet dôune publication 

ultérieure).  

Le traitement m®dical est ®tabli par lô®quipe pluridisciplinaire. Les fentes 

syringomyéliques ne nécessitent en général pas de traitement chirurgical. Le Centre 

de référence de Bicêtre prend en charge ces patients en consultation, en 

hospitalisation de jour et peut donner des avis par mail, téléphone, télétransmission 

(par exemple ORTIF), courrieré 

 

  



 

5 

 

Contacts utiles pour le médecin traitant : 

CRMR Syringomyélie à lôHôpital Bicêtre : 

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 

 

mailto:sylvia.morar@aphp.fr
mailto:consultation.neurochirurgie.bct@aphp.fr
http://www.syringomyelie.fr/
http://www.maladiesrares-paris-sud.aphp.fr/
http://www.orphanet.fr/
http://www.neurosphinx.fr/
http://www.apaiser.asso.fr/
http://www.hopital-necker.aphp.fr/marep
http://www.amcvhs.com/
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1. INTRODUCTION 
 
LA SYRINGOMYELIE  
 

La syringomy®lie est une maladie rare caract®ris®e par la formation anormale dôune 
ou plusieurs cavit®s ¨ lôint®rieur de la moelle ®pini¯re. Cette cavit® peut se 
d®velopper et sôaccroitre progressivement, entrainant des lésions de la moelle 
épinière. Lôincidence de la syringomyélie est de 8,4 pour 100.000 dans les pays 
occidentaux et de 1,94 au Japon. Cette diff®rence nôest pas ¨ ce jour expliqu®e. 
Divers symptômes peuvent apparaître, mais ils varient fortement dôun malade ¨ 
lôautre. Lôexamen neurologique montre le plus fréquemment une atteinte des 
faisceaux spino-thalamiques avec un syndrome suspendu thermo-algique, des 
douleurs de type neuropathique, une ataxie, voire, dans les cas dôextension aux 
cordons antérieurs une atteinte motrice, des troubles sphinctériens et de la fonction 
sexuelle, des troubles neurovégétatifs (ex : sudation). 
Le terme de « syringomyélie » a été utilisé pour décrire toute collection longitudinale 
remplie de liquide ¨ lôint®rieur de la moelle ®pini¯re (uniquement les collections en 
dehors du canal centro médullaire).  
Les situations pathologiques connues qui peuvent contribuer ¨ la formation dôune 
syringomy®lie sont les malformations dóArnold Chiari et autres malformations de la 
charnière cervico occipitale, les traumatismes médullaires, des tumeurs, des 
hémorragies méningées, des méningites, des dysraphismes. La syringomyélie 
idiopathique concerne la cat®gorie dans laquelle aucune cause nôest identifi®e.  
Le m®canisme responsable de lôaccumulation du liquide varie dôune faon 
significative et une grande facilité de compréhension est donnée par une première 
classification en : 

1.Syringomyélie communicante, foraminale (Chiari, dysraphisme) 
2.Syringomyélie non communicante (tumorale, arachnoïdites, post-

traumatiques ou post-infectieuses). 
3.Syringomyélie idiopathique où on ne retrouve aucune entité pathologique 

favorisante. 
 
Les collections liquidiennes qui commencent dans le canal centro-médullaire 
(hydromyélie) peuvent °tre ¨ lôorigine des pouss®es au niveau des zones de 
faiblesse de la substance blanche m®dullaire. Une l®sion de lô®pendyme permet ¨ la 
cavité de syringomy®lie de sô®largir sans contrainte. Le tractus spinothalamique qui 
croise à ce niveau est particulièrement sensible et vulnérable.  
A cause de la disponibilit® de lôIRM, on remarque fréquemment la découverte des 
cavités intra médullaire nommées les fentes intra-médullaires (cavités de type 
syringomyélique, fines, intra médullaires), notamment chez des patients pauci 
symptomatiques. Il nôy a pas de consensus clair quant ¨ lôincidence des fentes.  
 
 

LES FENTES INTRA-MEDULLAIRES 
 

La syringomyélie peut présenter différents aspects aussi bien morphologiques que 
cliniques.  
Lôentité « 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 
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normale. Dans les deux cas, la symptomatologie clinique est pauvre et ne comporte 
pas, en règle générale, de signes objectifs. Ces patients de plus en plus nombreux 
posent, tant aux spécialistes quôau médecin traitant, le problème du diagnostic de 
certitude et de la prise en charge thérapeutique. La question centrale est de pouvoir 
distinguer une véritable syringomyélie dôune fente et de pouvoir, le cas échéant, 
incriminer la responsabilité de celle-ci dans la genèse de la symptomatologie. Une 
exploration clinique et para-clinique poussée, avec notamment lôIRM de tracking de 
fibres permettraient de séparer les vraies fentes syringomyéliques (éventuellement 
évolutives) des r®sidus du canal de lô®pendyme et de pr®dire leur ®volution ainsi que 
la prise en charge la plus appropriée. Un des axes de recherche du Centre 
Coordonnateur (projet en cours) est celui de d®terminer lôincidence des fentes et leur 
évolution clinique et radiologique. On remarque dans ces cas une prépondérance de 
la symptomatologie douloureuse avec un examen neurologique proche de la 
normale. Lôexistence des 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, médecins de la douleur. Il ne sôagit jamais dôune urgence.  
 
 
 
 

 
 
 
 
 
  

SYRINGOMYELIE : 

/ŀǾƛǘŞ ƛƴǘǊŀ ƳŞŘǳƭƭŀƛǊŜ ŘΩŞǾƻƭǳǘƛƻƴ ƭŜƴǘŜ Ŝǘ ǇǊƻƎǊŜǎǎƛǾŜ ǾŜǊǎ ǳƴ ƘŀƴŘƛŎŀǇ 

neurologique 

 

 

VISIBILITE DU CANAL CENTRO MEDULLAIRE : 

Variante anatomique de la normale 

 

 

FENTE INTRA MEDULLAIRE :  

Cavité syringomyélique potentiellement évolutive 
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2. OBJECTIFS DU PROTOCOLE NATIONAL DE 
DIAGNOSTIC ET DE SOINS 

 
Lôobjectif de ce protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) est dôexpliciter 
pour les professionnels de santé la prise en charge optimale et le parcours de soins 
dôun patient porteur dôune fente intra-médullaire. 

Ce PNDS a pour objectif dôhomog®n®iser la prise en charge initiale, le suivi chez 
lôadulte afin dôam®liorer la qualit® de vie des patients et de leur entourage. Le PNDS 
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 lôexhaustivit® des conduites de prise en charge possibles, ni se 
substituer à la responsabilité individuelle du médecin vis-à-vis de son patient. Ce 
protocole refl¯te cependant la structure essentielle de prise en charge dôun patient 
atteint de fente intra-médullaire. Il doit être mis à jour en fonction des données 
nouvelles validées. 

Le présent PNDS a été élaboré selon la « M®thode dô®laboration dôun protocole 
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 base ¨ lô®laboration du PNDS et comportant 
notamment lôanalyse des données bibliographiques identifiées servant 
dôargumentaire scientifique est disponible sur le site internet du centre de référence, 
http://www.syringomyelie.fr. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
  

http://www.has-sante.fr/
http://www.has-sante.fr/
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®sence dôune douleur dans le territoire concerné. Les symptômes peuvent être plus 
ou moins sévères, avec des douleurs neuropathiques chroniques, une amyotrophie, 
une atteinte sous-l®sionnelle variable (d®ficit moteur, spasticit®, atteinte dôautres 
modalités sensorielles, troubles urinaires, anorectaux, génito-sexuelsé). A ces 
symptomes, se rajoutent des douleurs chroniques chez une grande majorité de 
patients, souvent irréductibles, à type de douleurs neuropathiques. Une aggravation 
neurologique aiguë peut intervenir lors des événements de type « manîuvre 
Valsalva » : toux, éternuements, voire dôune mani¯re exceptionnelle par des ultra-
sons (lithotripsie extra corporelle pour lithiase urinaire), etc. Le mécanisme 
responsable peut °tre lôaugmentation de la pression veineuse au niveau des veines 
épidurales qui force la cavité à disséquer la substance blanche. Ceci peut avoir 
comme cons®quence lôaugmentation de la cavit® syringomy®lique (symptomatique 
ou non). 
Dans le cas des fentes intra-médullaires, les symptômes décrits précédemment sont 
exceptionels ; les douleurs de caractère atypique sont en général au premier plan et 
¨ lôorigine du diagnostic radiologique. 
Lôexamen de choix est lôIRM médullaire qui, hormis les renseignements sur la cavité 
même, peut donner des informations utiles en ce qui concernent les pathologies 
responsables ou associées.  
Une entité particulière est constituée par les fentes intra-médullaires qui se 
différencient des syringomyélies évolutives par lôaspect clinique et radiologique. Ces 
particularit®s vont influencer sur lôannonce du diagnostique (moins handicapante et 
de meilleur pronostic), le rythme du suivi et la prise en charge. 
 
 

3.1. Objectifs 
 
Il est extrêmement important de pouvoir distinguer les fentes intra-m®dullaires dôune 
véritable syringomyélie à un stade précoce. Pour cela il est nécessaire de combiner 
un bilan clinique (neurologique, évaluation de la douleur, bilan urodynamique), 
électrophysiologique et radiologique très précis pour espérer individualiser les 
patients qui vont ®voluer des autres. Lô®lectrophysiologie mais surtout lôIRM 
(essentiellement des s®quences de tracking de fibres) permettent dôune part de 
mieux comprendre le substrat physiopathologique des douleurs chez ces patients et 
dôautre part dôapporter des ®l®ments pronostiques et une prise en charge adapt®e.  
Des études anatomiques (en post mortem) et cliniques (en imagerie) ont clairement 
d®montr® le fait que le canal de lô®pendyme peut rester perm®able au moins en 
partie chez lôadulte (Roser 2009). Ce canal dérive de la crête neurale qui apparaît au 
7ème jour de la vie embryonnaire et qui forme plus tard le tube neural. Ce tube se 
referme progressivement vers le 14ème jour pour former un canal. (Kasantikul 1979, 
Milhorat 1994). A la naissance son diamètre est de 0.05-0.1 mm. Au niveau du cône 
terminal, le canal sô®tend durant lôembryogen¯se pour former ce que lôon a pris 
lôhabitude dôappeler le ventricule terminal. Avant que le canal central ne commence 
sa fermeture progressive, il contient une faible quantité de liquide céphalo-rachidien 
et est bord® par un ®pith®lium de cellules ®pendymaires cili®es. Dôautres travaux ont 
montr® que le canal de lô®pendyme nôest largement ouvert et perm®able que chez le 



 

10 

 

fîtus et le nouveau-né puis il se r®duit et sôoblit¯re progressivement. Le canal de 
lô®pendyme est compl¯tement ferm® chez la majorit® des adultes (Milhorat 1994). 
Lôoccurrence dôune syringomy®lie a souvent ®t® mise en relation avec le canal de 
lô®pendyme. Gardner avait postul® que lôobstruction de lôorifice de sortie du 4¯me 
ventricule provoquait le passage forcé de LCR vers le canal de lô®pendyme ¨ travers 
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 qui avait pu d®montrer quôune hydroc®phalie exp®rimentale 
provoqu®e chez le chien par lôinjection intrath®cale de Kaolin ®tait syst®matiquement 
suivie par une dilatation du canal central sauf si on obstruait lôentr®e et la sortie du 
canal au niveau de lôobex et du filum terminal (Becker 1972). Cette th®orie a ®t® 
r®fut®e par dôautres auteurs. Milhorat (Milhorat 1997) comme dôautres opposent ¨ 
cette th®orie le fait que lôobex est le plus souvent fermé et que la communication 
entre le 4¯me ventricule et le canal de lô®pendyme est assez rare (4% sur une série 
de 285 patients porteurs de syringomyélie foraminale, Aghakhani 1999). Par ailleurs 
lôextr®mit® sup®rieure de la cavit® syringomyélique est le plus souvent à distance du 
4ème ventricule. 
Par ailleurs les travaux anatomiques de Yasui sur la modification du canal de 
lô®pendyme en fonction de lô©ge ont bien d®montr® que la configuration des r®sidus 
du canal de lô®pendyme nôinfluence pas la topographie dôune ®ventuelle 
syringomyélie (Yasui 1999). 
Avec la diffusion de lôIRM de plus en plus de patients ayant ce type de petite cavité 
sont diagnostiqués. Dans une publication Jinkins et al. rapportent 3 cas de patients 
adultes porteurs dôune cavit® intra-médullaire révélée par des douleurs (Jinkins 
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 à 110 mois) six 
patients sôam®liorent, sept sôaggravent et 19 restent stables (Holly 2002). Aucune 
modification de la taille de cavit® nôest d®tect®e durant cette p®riode. Il nôy a pas 
dôinformation claire sur le type et la cin®tique de lôaggravation, mais il sôagit dôune des 
rares publications qui rapporte une aggravation clinique chez des patients ayant une 
fente alors que lôaspect radiologique reste stable (ce que les auteurs appellent 
« slitlike syrinx cavities »).  
Sur la base dôune s®rie de 40 patients ayant une fente intra-médullaire, Roser et al 
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 
asymptomatiques (Roser 2009). Chez ces patients ils nôont observ® aucune 
aggravation clinique ou radiologique au terme dôun suivi moyen de 36 mois (de 6 à 
93 mois). Considérant ces résultats ils nomment ces fentes « hydromyélies » et 
proposent une définition à la fois clinique, électrophysiologique et radiologique : 
lôhydromy®lie est une cavit® intra-médullaire centrale et de petite taille chez un 
patient sans signe neurologique en dehors des douleurs et chez qui aucune 
anomalie de circulation du LCR ou de la conduction m®dullaire (PES) nôest mise en 
évidence. Ils consid¯rent ces fentes comme un ®tat pr®alable ¨ la formation dôune 
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 
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fait quôil montre que sur la base des examens paracliniques il est possible de séparer 
les fentes des vraies syringomyélies. 
 
 

3.2. Professionnels impliqués et modalités de  

coordination 
 
Les professionnels impliqués dans le diagnostic et la prise en charge des fentes 
intra-médullaires sont des médecins et des personnels paramédicaux. 
Lô®quipe m®dicale inclut : le médecin traitant, neurologues, neurochirurgiens, 
neuroradiologues, médecins de médecine physique et de réadaptation, médecins 
spécialiste de la douleur, urologues. Les dossiers sont discutés en réunions 
pluridisciplinaires. 
Lô®quipe para-médicale est constituée de : infirmières, kinésithérapeutes, 
psychologues, ergothérapeutes. 
Dans le Centre de R®f®rence il existe ®galement une ®quipe dô®ducation 
thérapeutique qui prend en charge les patients soit en consultation soit lors dôune 
hospitalisation (en hôpital de jour ou en hospitalisation conventionnelle). 
 
 

3.3. Circonstances de découverte 
 
Etant donn®e la disponibilit® de lôIRM de nos jours nous voyons de plus en plus de 
patients chez qui une cavité intra-médullaire a été découverte soit de façon fortuite 
soit ¨ lôoccasion de douleurs plus ou moins intenses, ou plus rarement de signes 
sous-l®sionnels vari®s (d®ficit moteur progressif, troubles sphinct®riens, é). Les 
caractéristiques morphologiques des fentes intra-médullaires sont représentées par : 
une ou plusieurs cavités de 3 à 6 mm maximum de diamètre transversal, situés au 
niveau du croisement du tiers antérieur avec les deux tiers postérieurs et en position 
médiane de la moelle épinière. Le terme de « syringomyélie » étant souvent utilisé 
dans les comptes-rendus radiologiques, les patients arrivent en consultation très 
inquiets par les informations recueillies souvent sur internet concernant la 
syringomy®lie, maladie de mauvaise r®putation et souvent synonyme dôhandicap 
sévère. Or, comme dit plus haut, toute cavité intra-médullaire nôest pas une 
syringomyélie. Pour permettre de différencier une véritable syringomyélie peut-être à 
un stade primitif, dôun r®sidu du canal ®pendymaire, il est nécessaire de suivre ces 
patients du point de vue clinique, électrophysiologique et neuroradiologique 
régulièrement. La prise en charge thérapeutique consiste en un traitement médical 
symptomatique (notamment les douleurs), une prise en charge neuropsychologique 
(les troubles ®tant souvent la cons®quence dôune errance m®dicale et des douleurs 
chroniques neuropathiques) puis in fine une prise en charge chirurgicale si 
nécessaire.  
Pour les fentes de moins de 3 mm on consid¯re quôil sôagit uniquement dôune 
visibilité du canal épendymaire, donc une variante anatomique de la normale.  

 

 

3.4. Confirmation du diagnostic/diagnostic différentiel 
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Le diagnostic de certitude est confirmé par lôimagerie par r®sonance magn®tique de 

lôensemble de la moelle ®pini¯re et de la charnière cervico-occipitale. Des séquences 

ciblées sont utilisées pour établir la pr®sence dôune fente intra-médullaire, rechercher 

une étiologie et ®valuer lô®volutivit® :  

Séquence T1 en coupes sagittales et axiales de lôensemble du cordon 

médullaire et de la charnière cervico-occipitale. Une injection de Gadolinium 

est nécessaire lors du bilan initial pour éliminer une syringomyélie secondaire 

(par exemple associée à une tumeur),  

Séquence T2 en coupes sagittales et axiales de lôensemble du cordon 

médullaire et de la charnière cervico-occipitale,  

Séquence CISS ou DRIVE (coupes fines T2) sur la zone ciblée de fente 

intra-médullaire ou syringomyélie, ¨ la recherche dôune arachnoïdite, dôune 

bride arachnoïdienne par exemple, 

Séquence de Flux au niveau de la charnière cervico-occipitale, des espaces 

sous arachnoïdiens 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 cône médullaire : étude des 

faisceaux+fraction dôanisotropie (IRM de tracking de fibres) (protocole 

détaillé dans MR Diffusion Tensor Imaging and Fiber Tracking in Spinal Cord 

Compression, Denis Ducreux et al, AJNR Am J Neuroradiol 26:1587ï1594, 

June/July 2005) 

Les s®quences morphologiques permettront dôanalyser la localisation et la taille de la 

cavité (extension en hauteur et largeur, parois régulières ou non, forme de la cavité, 

index de Vaquero), lôemplacement du c¹ne terminal, lô®tat du filum terminal (son 

®paisseur, lôexistence ou non du signal graisseux en son sein) et de v®rifier lôabsence 

de toute cause de syringomyélie. En général, on estime les fentes intra médullaire à 

environ 3 à 6 mm de diamètre et le canal centro médullaire visible à 3mm. Dans les 

différentes publications ces chiffres sont controversés. On estime que la meilleure 

diff®renciation se fait par lôIRM en tracking de fibres.  

Les s®quences de flux permettront lôanalyse dynamique de la circulation du LCR au 

niveau de la charnière cervico-occipitale et des espaces sous-arachnoïdiens péri-

médullaires. Elles v®rifieront lôabsence de tout obstacle ¨ la circulation du LCR et au 

sein de la cavité (si cela est possible compte tenue de la taille). Ces séquences 

fournissent dôune part des informations sur le profil de la circulation du LCR 

(caractère synchrone ou non de la survenue des pics systoliques et diastoliques 
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entre le kyste et les ESAPM, aspect amorti ou non de ces pics) et dôautre part 

permettent de mesurer la vitesse de cette circulation (Brugières 1999). 

LôIRM de tracking de fibres permet de conna´tre lôorganisation des fibres nerveuses 

au sein de moelle et ce, à différents niveaux (cervical, dorsal haut, moyen et inférieur 

et autour de la fente). Ces séquences peuvent permettre le diagnostic différentiel 

dôune fente intra m®dullaire de type syringomy®lique dôun canal centro m®dullaire 

visible, donc faire la diff®rence entre une situation potentiellement pathologique dôune 

variante anatomique de la normale. Elles peuvent aussi expliquer lôincidence des 

douleurs neuropathiques dans les fentes ¨ cause soit de lô®cartement des fibres 

nerveuses, soit leur destruction.  

Tous ces éléments sont étudiés et analysés durant le suivi pour permettre de vérifier 

lôexistence ou non dôune ®volutivit® de la fente.  

 

 
Figure 1. Canal centro-médullaire visible (inférieur à 3mm de diamètre), sans 

caratère pathologique. IRM en séquence T2 sagittale. 

 

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

 
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 arachnoïdite (bride arachnoïdienne, kystes 

arachnoïdiens, etc.), syringomyélies foraminales et malformatives, dysraphismes tel 

que spina bifida, diastématomyélie. Une grande attention doit porter sur les aspects 

de « persistance du canal centro-médullaire ». 

Le versant clinique implique la différenciation avec des affections du système 

nerveux central comme la sclérose en plaques, la neuro-myélite optique de Devic, 

ainsi que dôautres maladies inflammatoires.  

Un aspect important du diagnostic différentiel est celui des fentes sans étiologie 

(idiopathiques) non évolutives cliniquement et radiologiquement mais qui comportent 

un tableau clinique floride avec notamment des douleurs neuropathiques. Lôaspect 

neuropathique peut parfois être surpassé par un caractère inflammatoire et/ou 

mécanique d¾ ¨ dôautres pathologies. Dans ces cas il est nécessaire 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 chez qui lôon a d®couvert une fente ou même ceux chez qui on découvre 

fortuitement un canal visible, donc une variante de la normale, présentent parfois un 

tableau clinique de fibromyalgie, souvent associé à une fatigue chronique voire à des 

troubles de lôhumeur. La fibromyalgie peut parfois, en fait, être liée à la dysfonction 

centrale causée par une lésion médullaire, même minime, et pas seulement aux 

problèmes psychologiques des patients, donc ce type de symptômes peut être 

retrouvé chez les patients porteurs de fentes. 

Etant donn®e le long parcours, parfois lôerrance diagnostique et les composantes 

psychologiques de ces patients, ainsi que les bénéfices secondaires du diagnostic 

de syringomy®lie, il est n®cessaire dôassurer lôannonce diagnostique dans un cadre 

pluridisciplinaire ou lors de s®ances dô®ducation th®rapeutique.  

 

 

3.5. Evaluation de la sévérité et du pronostic 
 

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

essentiellement des douleurs neuropathiques. Lôexamen clinique neurologique 

nôobjective pas dans la tr¯s grande majorit® des cas de déficit neurologique. Si au 

cours de lô®volution des signes autres que le syndrome douloureux apparaissent, il 

est imp®ratif dô®tendre les recherches pour ®liminer une autre pathologie ainsi 

quô®liminer une éventuelle transformation de la fente en une véritable syringomyélie 

®volutive. M°me si lôexamen reste assez pauvre le retentissement dans la vie 

personnelle et sociale de ces patients est important. La taille de ces fentes intra-

médullaire 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®clencher lôapparition dôune cavit® syringomy®lique. 

La sévérité de la maladie réside essentiellement dans lôimportance des douleurs 

neuropathiques qui peuvent °tre responsable dôun handicap. 

Lô®volution des patients au cours du temps sera ®valu®e sur le plan clinique, 

électrophysiologique, psychologique, en centre anti douleur et en imagerie. Le 

rythme de lô®valuation est à adapter au cas par cas avec une moyenne de 3 ï 9 mois 

lors des premiers contrôles. Si la cavité reste stable, le suivi électrophysiologique et 

radiologique peut être espacé.  

 

1/ Bilan clinique 

Le bilan clinique comporte lôinterrogatoire du patient, lôexamen clinique et 

neurologique standard. Ce bilan peut être complété par lôutilisation dô®chelles 

validées et reproductibles. 
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Klekamp-Samii`s Scoring System. Cette échelle proposée et validée par 

Klekamp et Samii en 1993 est très 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)1993,123:221ï223). 

Elle varie de 0 à 25, 25 étant le score d'une personne sans handicap 

(Annexe 10).  

ASIA Score. Lôimportance du d®ficit sensitif et moteur est quantifi®e ¨ lôaide 

de lô®chelle ASIA. (American Spinal Injury Association. International 

standards for neurological classification of spinal cord injury, revised 2002. 

Chicago). Cette classification permet une évaluation très précise et chiffrée 

du déficit neurologique (moteur et sensitif) et donc de pouvoir suivre 

minutieusement lô®volution de ce d®ficit dans le temps (Annexe 4). 

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. Il 

est utile de pouvoir disposer en plus de quelques ®chelles permettant dôavoir 

un aperu global de lô®tat neurologique et de lôautonomie des patients. Pour 

cela nous utilisons la classification modifiée de McCormick (Aghakhani 2008) 

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

et lô®chelle de Karnofsky (Karnofsky 1949) (Annexe 14), et la mesure de 

lôind®pendance fonctionnelle (MIF) (Annexe 7). 

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

soit dôune syringomy®lie (possibilit® dôhandicap neurologique et douleurs) soit dôune 

fente syringomyélique intra médullaire (dysfonctionnements dus aux douleurs 

chroniques neuropathiques). Cette évaluation est essentielle pour permettre dôavoir 

un bon aperçu de la façon dont les patients apprécient leur propre évolution.  

 

La sensibilité, notamment thermique, peut être évalu®e ¨ lôaide de lôexamen quantifi® 

des sensibilit®s et des seuils thermiques au moyen dôun thermotest (quantitative 

sensory testing : QST) permettant lô®tude des seuils des sous-modalités 

somesthésiques (seuils de détection et de douleurs) en réponse à des stimulations 

gradu®es thermiques chaudes ou froides. Ce type dô®valuation standardis®e permet 

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

 

La douleur doit également être évaluée lors des consultations. Des outils peuvent 

être utilisés dans ce sens :  

Lô®chelle visuelle analogique (EVA) (Annexe 6) (de 0 = pas de douleur à 

100 = douleur maximale imaginable) et lô®chelle num®rique de Likert en 11 
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items (de 0 = pas de douleur à 10 = douleur maximale imaginable) 

permettent dô®valuer lôintensit® douloureuse au moment pr®sent, la douleur 

moyenne, maximale et minimale des 24 heures comme dans le 

questionnaire 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 français : la 

version abrégée comporte 15 items dont 11 items sensoriels et 4 items 

affectifs, côtés chacun sur une échelle catégorielle en 4 items.  

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

à 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, la version abr®g®e nôest pas valid®e dans la litt®rature anglo-

saxone. 

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

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

douleur neuropathique et non un questionnaire dô®valuation de la douleur. Il 

a sa place dans le diagnostic de douleur neuropathique et le diagnostic 

diff®rentiel avec dôautres types de douleur (nociceptive, inflammatoire, 

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

douleur dans la syringomyélie. Ce questionnaire comporte 7 items 

dôinterrogatoire bas®s sur les sympt¹mes des patients et 3 items simples 

dôexamen clinique. Un score de 4 sur 10 permet le diagnostic de DN avec 

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 (brûlure, 

étau, compression, décharges électriques, douleur provoquée par le 

frottement, etc) et 2 items temporels qui permet dô®valuer cinq dimensions de 

la douleur neuropathique  (brûlure, douleur profonde, douleur paroxystique, 

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

 

2/ Prise en charge psychologique 

Un entretien psychologique peut être parfois nécessaire chez ces patients ayant 

parfois eu une errance diagnostique et souffrant dôun handicap invisible. Cette prise 

en charge est souvent proposée dans le cadre du Centre de Référence au patient au 

diagnostic avec la libert® dôy recourir par la suite. 

 

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 : symptômes urinaires, score sexuel, score de symptômes 

ano-rectaux, examen périnéal,  

II. Urodynamique : Appréciation de la sensibilité et de la motricité 

v®sicale, recherche dôune hyperactivit® du d®trusor ou au contraire 

dôune hypoactivit® ; analyse des performances sphinctériennes ; 

recherche dôune r®tention urinaire incompl¯te. 

III. Electromyographie périnéale (dénervation, valeur latences sacrées 

droite/gauche, valeur P40 des potentiels corticaux du nerf pudendal). 

 

4/ Explorations électro physiologiques 

Des potentiels évoqués somesthésiques peuvent être réalisés lors du bilan et/ou lors 

du suivi selon la symptomatologie pr®sent®es par le patient, lô®volution clinico-

radiologique. Ils permettent dô®valuer le fonctionnement des voies de la sensibilit® et 

dôauthentifier une souffrance m®dullaire ou un trouble de la sensibilité. 

Les potentiels évoqués laser étudient le fonctionnement des voies de la sensibilité 

thermique et de la douleur neuropathique donc peuvent être très utiles dans 

lô®valuation des fentes.  

 

 

3.6. Recherche de contre-indications au traitement 
 

Le traitement est m®dical et consiste dans la prise en charge des douleurs. Il nôy a 

pas dôindication chirurgicale pour les fentes intra-médullaires. Dans la mesure où il 

nôy a pas de traitement sp®cifique et que le traitement nôest que symptomatique, par 

conséquent les contre-indications restent celles des thérapeutiques utilisées.   

 

 

3.7. Annonce du diagnostic et information du patient  
 

Lôannonce du diagnostic se fait en consultation par un neurochirurgien ou lors dôune 

s®ance dô®ducation th®rapeutique.  

Le patient b®n®ficie dôinformations d®taill®es avec les r®sultats de ses examens et 

notamment les images dôIRM. Des images standard de moelle normale et de 

syringomyélie peuvent être montrées au patient pour mieux visualiser la différence 

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

la prise en charge th®rapeutique. La possibilit® dô®volution vers une véritable 

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. 

 

 

 

 

 

 

 
  

Diagnostic de certitude : Lƭ ǎŜ Ŧŀƛǘ ǇŀǊ ƭΩŞǾŀƭǳŀǘƛƻƴ ŎƭƛƴƛǉǳŜ, ƭΩLwa et les 

explorations paracliniques. 

 

!ōǎŜƴŎŜ ŘŜ ŎŀǊŀŎǘŝǊŜ ŘΩǳǊƎŜƴŎŜ 

 

La plainte la plus fréquente : Douleurs neuropathiques 

 

Examen clinique : En général normal 

 

Une fente intra-médullaire est une cavité syringomyélique 

potentiellement évolutive. 
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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 le Chiari, lôarachnoïdite, les tumeurs etc. Le 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 charge ¨ fin dô®viter une d®sinsertion socio-professionnelle.  

 

4.2. Professionnels impliqués (et modalités de  
coordination) 

 
Le médecin traitant peut commencer et surveiller le traitement de la douleur mais il 
est souhaitable que les patients b®n®ficient dôune prise en charge ponctuelle ou 
régulière dans un centre de la douleur lors de douleurs résistantes.  
Lors des rares cas où une décision chirurgicale est envisageable, elle se prend en 
réunion pluridisciplinaire au cas par cas, dans un centre réfèrent ou compétent où 
sont réunis neurochirurgiens, neuroradiologues, anesthésistes, médecins MPR, 
psychologue... Le médecin traitant est informé des décisions.  

 

 

4.3. Prise en charge thérapeutique 
 

a. TRAITEMENT CHIRURGICAL 
 

Il nôy a pas de traitement chirurgical spécifique pour les fentes intra-médullaires elle-
mêmes. Par contre, exceptionnellement la fente intra-médullaire peut évoluer ce qui 
pourrait justifier dôune intervention chirurgicale (arachnoµdolyse, d®rivation 
syringop®riton®aleé). Seuls les cas o½ il existe une étiologie à cette fente et que 
cette étiologie est symptomatique, une chirurgie peut être envisagée (décompression 
ostéo-durale pour la malformation de Chiari, ex®r¯se dôune tumeur ou autre lésion 
médullaire, etcé) 
 
 

b. TRAITEMENT MEDICAL 
 

La prise en charge th®rapeutique consiste dôune part dans le traitement m®dical de la 
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 douleurs neuropathiques sont persistantes et sôaggravent souvent avec le temps 
(Baastrup and Finnerup, 2008 ; Finnerup, Attal et al Lancet Neurol 2015 ; Bouhassira 
et Attal Pain 2015). Les thérapies contre les douleurs neuropathiques incluent des 
antid®presseurs tricycliques (notamment lôamitriptyline), inhibiteurs mixtes de la 
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 baclofène et la toxine botulinique de type A (BTX-A) sont administrés 
afin de soulager les douleurs nociceptives directement liées à la spasticité (Taesell et 
al., 2010). Ces traitements actuels ne conduisent quô¨ une r®duction de 20 ¨ 30% 
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 risques potentiels dôalt®ration v®sico-rénale chronique 
du fait de la vessie neurologique et bien ®videmment de lôimpact de ces troubles sur 
la qualité de vie. Les traitements anticholinergiques ou agonistes béta3 
adr®nergiques peuvent °tre propos®s en cas dôhyperactivit® v®sicale (pollakiurie, 
urgences, fuites) et en cas dô®chec une neuromodulation p®riph®rique ou des 
injections intra-détrusorienne de toxine botulique. Lôhypoactivit® v®sicale responsable 
de r®tention peut n®cessiter lôinstauration dôautosondages. 
 
 

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 la vie psychique du patient et bouleverser tout lô®quilibre ®tabli. 
La prise en charge psychologique consiste à reprendre avec eux leur parcours 
médical associé bien évidemment à leurs ressentis émotionnels. De plus le handicap 
invisible nôest pas toujours reconnu comme r®el par lôentourage ce qui va provoquer 
de nombreux conflits tant sur le plan familial que professionnel. Cela engendre et/ou 
accentue les symptômes anxio-dépressifs.  
Dans lôapproche th®rapeutique il faut tenir compte, pour un certain nombre de 
patients de la discordance entre leur ressenti clinique (douleurs neuropathiques 
handicapantes) et le diagnostic. En effet leurs douleurs neuropathiques sont souvent 
discordantes avec lôaspect morphologique de la fente. On retrouve parfois des 
tableaux soit plutôt 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 °tre envisag®es comme lôhypnose, 
lôauriculo th®rapie, lôacupuncture, lôEFT (emotional freedom technics), la 
sophrologie, les massages relaxants,  

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

5. Si besoin, évaluation par un psychiatre pour éventuelle prescription 
dôanxiolytiques 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 règle générale, ces patients sont nombreux 
à avoir vécu une errance diagnostique. Arrivés au centre de référence, ils se sentent 
soulag®s dôavoir trouv® un lieu dô®coute et dôaccompagnement de leur maladie. 
 
 

e. REEDUCATION 
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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 (même 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 
mécanique sont : massages, mobilisations articulaires, conseils ergothérapeutiques 
sur lôergonomie des activit®s de la vie professionelle et privée. 
La stratégie neuro-physiologique trouve ses applications dans les douleurs 
neuropathiques et comporte notamment la stimulation électrique transcutanée 
(transcutaneous electrical nerve stimulation, TENS). Dôautres techniques sont 
utilisées sans consensus scientifique (cryothérapie, thermothérapie, vibrations 
mécaniques trans-cutan®esé). 
 
 

4.4. Éducation thérapeutique et modification du mode 
de vie (au cas par cas) 

 

Lô®ducation th®rapeutique est un nouvel aspect de la prise 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 Bicêtre il a été mis en place un 

programme dô®ducation th®rapeutique qui sera accessible en ligne courant 2017 sur 

www.has-sante.fr et www.syringomyelie.fr. Le public pris en charge par le 

programme est constitué dóadultes et de lôentourage du patient. Les axes d®velopp®s 

sont :  

1. Les comp®tences dôauto-soins (comprendre la maladie et le parcours de 

soins, analyser, mesurer, faire face, décider, mettre en pratique et appliquer 

les conduites ¨ tenir lors dôune ®ventuelle situation de crise et r®ajuster si 

besoin). 

2. Acquérir des compétences psychosociales (informer autour de soi, exprimer 

ses besoins, utiliser les ressources du système de soins, faire valoir ses 

droits, formuler un projet et le mettre en îuvre). 

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

de son corps, la relation entre le handicap réel et le vécu, lôint®gration sociale, les 

douleurs, le parcours en cas de traitement chirurgical ou autre soin et thérapie 

invasive.   

Dôautres ®ducations th®rapeutiques sp®cifiques sont aussi parfois utiles en fonction 

des signes associés (http://autosondage.jimdo.com). Programme dô®ducation mis en 

place et publi® ¨ lôHAS par le service de neuro-urologie du Pr AMARENCO (site 

constitutif du Centre de Référence Maladies Rares - Syringomyélie). 

 

 

http://www.has-sante.fr/
http://www.syringomyelie.fr/
http://autosondage.jimdo.com/
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4.5. Recours aux associations de patients 
 
Il est très utile pour les patients dôavoir recours à des associations de patients pour 
permettre de rompre lôisolement provoqu® par des maladies rares, de trouver un 
soutien moral, des aides pratiques, dô°tre inform®.  
Lôassociation APAISER (membre dôAlliance Maladies Rares, dôEURORDIS - Rare 
Disease Europe, de la Filière Maladies Rares NeuroSphinx) est une Association 
agréée par le Ministère de la Santé représentant les usagers de la santé. Les actions 
dôAPAISER visent ¨ Aider et Informer les patients, mais ®galement ¨ soutenir la 
recherche, à organiser des Colloques annuels avec la participation active du Centre 
Coordonateur Syringomyélie de Bicêtre, des rencontres régionales, avec lôédition 
dôun bulletin 3 fois par an. Le partenariat avec le Centre Coordonateur de Bicêtre 
occupe une place principale. Des réunions régulières ont lieu entre la présidente de 
lôassociation et le Centre pour discuter et mettre en place des actions communes, 
portant ainsi la parole des malades. Les rencontres ont pour but de faire des 
échanges constructifs dans les deux sens :. apporter des iInformations scientifiques 
de la part du corps médical et remonter la parole des patients par lôassociation. 
 
 
 
 
  

Traitement essentiellement médical symptomatique, 

exceptionnellement chirurgical selon le facteur étiologique. 
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5. SUIVI 
 

5.1. Objectifs  
 
Lôobjectif principal du suivi comporte lôaspect radiologique qui doit être mis en 
concordance avec lô®valuation clinique dans le but dôune prise en charge 
thérapeutique adaptée au cas par cas. Les objectifs secondaires, mais pas des 
moindres, concernent le suivi de la thérapie médicale, psychologique et de 
rééducation.   
 
 

5.2. Professionnels impliqués (et modalités de  
coordination) 

 
Le suivi comporte 4 axes : clinique, neuro-radiologique, rééducation et 
psychologique. Dans le cadre de lôaxe clinique la surveillance est partagée entre le 
médecin traitant, le neurologue, le neurochirurgien et le médecin du cente anti-
douleur. LôIRM peut °tre prescrite par nôimporte lequel ces professionnels. 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 après une 
première prise en charge par le psychologue du centre de référence ou de 
compétence. Parfois il est nécessaire dôassocier une prise en 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 médecin traitant. Une surveillance clinique est 
nécessaire tous les 3 mois, selon lôimportance des sympt¹mes, et radiologique tous 
les 6 mois durant les deux premières années puis une fois par an si la situation est 
stable. La collaboration entre lô®quipe pluridisciplinaire et le m®decin traitant doit être 
étroite. Certaines complications, urinaires notamment, nécessitent des consultations 
et évaluations plus fréquentes en fonction des tableaux présentés. 
 

 

SUIVI 

Les 2 premières années : 

Surveillance clinique : tous les 3 mois 

Contrôle IRM : tous les 6 mois 

Consultation de neurochirurgie : tous les 6 mois 

Après la 2ème année, si la situation est stable : 

Surveillance clinique : tous les 6 mois 

Contrôle IRM : tous les ans 

Consultation de neurochirurgie : tous les 2 ans 
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 5.4. Situations particulières  
 

Activités sportives : Dans le cadre dôune fente intra-médullaire idiopathique, non 

®volutive il nôy a aucune contre-indication aux activités sportives et en général les 

patients doivent avoir une vie normale. Dans le cas dôune ®tiologie (malformation de 

Chiari, traumatisme, tumeurs, etc) les contre-indications vont être celles de la 

pathologie en cause (PNDS à venir).  

Femmes enceintes : Dans le cas des femmes enceintes porteuse dôun fente intra 

m®dullaire il nôy pas de contre indication formelle ni ¨ la grossesse ni au techniques 

habituelles dôaccouchement ou les techniques anesth®siques habituellement 

pratiqu®s. Donc lôaccouchment par voie basse, la césarienne, lôan®sth®sie p®ri 

durale, rachian®sth®sie ou lôan®sth®sie g®n®rale ne presentent aucune contre 

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 lôanesthésie péridurale ou la rachianesthésie 

fassent lôobjet dôune concertation pluridisciplinaire. Il est recommand® aux femmes 

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 symptômes et des caractères 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 manière à planifier 

idéalement la grossesse mais surtout lôaccouchement.  

Ponction lombaire : Il nôy a pas de contre-indication formelle chez les patients ayant 

une fente intra-m®dullaire sauf si lô®tiologie de cette fente est en elle-même une 

contre-indication (malformation de Chiari par exemple). La discussion doit être faite 

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

dôun centre de comp®tence ou coordonateur.  

Techniques dôanesth®sie : Les anesthésies péridurales et rachianesthésies ne sont 

pas formellement contre-indiquées dans les fentes intra-médullaires mais dans la 

mesure du possible, il est pr®f®rable que la situation fasse lôobjet dôune discussion 

pluridisciplinaire. 

Autres :  

o Dans les cas de lithiases urinaires, la r®alisation dôune lithotripsie extra-
corporelle doit être discutée, même pour un patient ayant une fente intra-
m®dullaire, en raison du risque connu dôaggravation des syringomy®lies 
apr¯s les s®ances dôultra-sons. 

o Dans les cas de dysraphismes lombo-sacrés, les gestes invasifs tel que 
ponction lombaire, anesthésie péridurale, rachianesthésie sont contre-
indiqués. 

 
 
  



 

27 

 

Annexe 1. Liste des participants 

 

 

Ce travail a été coordonné par le Dr Silvia MORAR et le Dr Anne HERBRECHT, 
Centre de référence maladies rares Syringomy®lie de lôH¹pital Bicêtre, sous la 
direction du Pr Fabrice PARKER. 
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Tel : 01 56 01 76 13 
E-mail : gerard.amarenco@aphp.fr 
 
Pr Nadine ATTAL 
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Tel : 01 49 09 59 46  
Fax : 01 49 09 44 34   
E-mail : nadine.attal@aphp.fr 
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Pr Klaus Luc MOURIER 
Service de neurochirurgie 
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D®clarations dôint®r°t 
Tous les participants ¨ lô®laboration du PNDS ont rempli une d®claration dôint®r°t.  
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Annexe 2. Coordonnées des centres de référence, de 

compétence et des associations de patients 

 
 

CENTRE COORDONATEUR 
 
Service de Neurochirurgie 
Hôpital Bicêtre  
78 rue du Général Leclerc 
94275 LE KREMLIN BICETRE Cedex 
Tel : 01 45 21 24 55 
Email : sylvia.morar@aphp.fr 
 
 

CENTRES CONSTITUTIFS 
 
Centre dô®valuation et de traitement de la douleur 
Hôpital Ambroise Paré 
9 avenue Charles de Gaulle 
92100 BOULOGNE BILLANCOURT 
Tel : 01 49 09 59 46  
Fax : 01 49 09 44 34 
E-mail : nadine.attal@aphp.fr 
 
Service de Neuro-urologie et dôexplorations p®rin®ales  
Hôpital Tenon  
4 rue de la Chine 
75970 PARIS Cedex 20 
Tel : 01 56 01 76 13 
E-mail : gerard.amarenco@aphp.fr 
 
Service de Neurochirurgie pédiatrique 
Hôpital Necker 
149 rue de Sèvres 
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 
 

mailto:sylvia.morar@aphp.fr
mailto:nadine.attal@aphp.fr
mailto:gerard.amarenco@aphp.fr
mailto:michel.zerah@aphp.fr
http://www.syringomyelie.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 mieux comprendre et vivre lôhydroc®phalie et la 
syringomyélie) : 
www.amcvhs.com 
 
  

http://www.apaiser.asso.fr/
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Annexe 3. ECHELLE QDSA 

 

A Battements   H Picotements  

 Pulsations    Fourmillements  

 Elancements    Démangeaisons  

 En éclairs      

 Décharges   I Engourdissements  

 Electriques    Lourdeur  

 Coup de marteau    Sourde  

       

B Rayonnante   J Fatigante  

 Irradiante    Epuisante  

     Ereintante  

C Piqûre      

 Coupure   K Nauséeuse  

 Pénétrante    Suffocante  

 Coups de poignards    Syncopale  

       

D Pincements   L Inquiétante  

 Serrements    Oppressante  

 Compression    Angoissante  

 Ecrasement      

 En étau   M Harcelante  

 Broiement    Obsédante  

     Cruelle  

E Tiraillement    Torturante  

 Etirement    Suppliciante  

 Distension      

 Déchirure   N Gênante  

 Torsion    Désagréable  

 Arrachement    Pénible  

     Insupportable  

F Chaleur      

 Brûlure   O Enervante  

     Exaspérante  

G Froid    Horripilante  

 Glace      

    P Déprimante  

     Suicidaire  
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Annexe 4. ASIA 
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Annexe 5. QUESTIONNAIRE DN4 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 


