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FAIT CLINIQUE / CASE REPORT
Os odontoideum, cause rare de compression médullaire : a propos
d’un cas

Os odontoideum, rare cause of spinal cord compression in children: a case report
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Mots-clés : RESUME
os odontoideum, Os odontoideum (OOQ) est une anomalie de la deuxieme vertebre cervicale ou
CETTEESIN FE £, axis. Il a pour corollaire la compression médullaire dans le canal rachidien

rachis cervical et axis . .. , - . .
Keywords: cervico occipital. C’est une affection rare, sa fréquence exacte est inconnue.
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partie de la grande famille des anomalies de la jonction
1. Introduction cranio-cervicale. Ces affections sont congénitales ou
acquises et intéressent soit I'os occipital, le trou occipital
ou les deux premiéres vertebres cervicales. Elles ont pour
corollaire la diminution de I'espace disponible pour la
partie caudale du tronc cérébral et pour la moelle
cervicale. L'OO est classé en type orthotopique et

L’o0s odontoideum (OO) est une anomalie de la deuxieme
vertébre cervicale ou axis. 1l se présente sous forme d’un
ossicule lisse et uniforme, de taille et de forme variables.
Cet ossicule est séparé de la base du processus odontoide,
sans lien osseux avec le corps de C2 [1,2]. L’OO fait
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dystopique [3]. L’étiologie de 1'00 est soit congénitale
ou traumatique. La premiére description de cette
anomalie a été faite par Giacomini en 1886 [4]. L’Os
odontoideum est rare, sa fréquence exacte est inconnue
car de nombreux cas restent asymptomatiques [4]. Quelle
que soit son étiologie ou son type, L’OO expose a
I’instabilité  atlanto-axoidienne avec risque de
compression  bulbo-médullaire. Le spectre des
présentations cliniques est large, allant des symptémes
neurologiques légers a la paralysie. La TDM permet une
excellente étude des structures osseuses de la charniéere
cervico-occipitale, tandis que I''RM met en évidence les
répercussions sur la jonction bulbo médullaire. Nous
vous rapportons le cas d’une patiente de 8§ ans avec une
tétraparésie évoluant depuis 9 mois.

2. Observation

Il s’agissait d’une fillette 4gée de 8 ans qui est arrivée
dans le service d’imagerie pour un scanner du rachis
cervical pour tétraparésie. Comme antécédents, on
retrouvait une notion de grande prématurité, un retard des
acquisitions psychomotrices avec une acquisition de la
marche & 3 ans et une mutité. Sur le plan clinique, il n’y
avait pas de notion de traumatisme récent ni ancien, la
fillette présentait depuis son bas age une instabilité du
cou celle-ci s’est aggravé depuis 09 mois. Il s’associait
une tétraparésie de survenue brutale et progressive
prédominant aux membres supérieurs avec une
impossibilité de marcher et des douleurs cervicales
récurrentes. Des sensations de décharge électrique
parcourant le rachis et les jambes lors de la flexion de la
colonne cervicale avec hyperréflexie bilatérale des
membres et clonus étaient ressenties par la patiente.
L’examen clinique a révélé une démarche spastique, une
douleur sévére de la ligne médiane du cou a la palpation
et lors des mouvements cervicaux. Les signes de
Lhermitte, de Babinski et le test de Hoffman étaient
positifs et réflexes brachioradiaux étaient inverseés.
Aucune faiblesse motrice n'a été constatée. Le bilan
biologique  était normal, il n’y avait pas
d’hyperleucocytose ni d’élévation de la Créatine
Réactive protéine

Un scanner du rachis cervical réalisé sans injection de
produit de contraste a montré, en fenétre osseuse, une
subluxation de C1 C2, un ossicule ovalaire de 14 mm
avec un cortex régulier situé a la base du clivus (figure
1). Une distance antéro-postérieure du canal rachidien
mesurée a 9 mm. Une compression de la moelle en regard
de C1 et I’apophyse odontoide (figure 1).

Figure 1 Scanner du rachis cervical aprés reconstruction en
coupe sagittale avec sub luxation atlanto axoidienne antérieure
et canal rachidien de diamétre estimé a 9 mm en antéro
postérieur et présence d’un ossicule a la base du clivus de 15

mm (fléche noire) de forme ovalaire et base de 1’odontoide
(fleche bleue)

Figure 2: Coupes axiales encéphaliques en séquence T1 SE en
A et T2 SE en B passant par les ventricules latéraux

L’IRM cérébrale ne montait pas d’anomalie du signal du
parenchyme cependant une méga citerne pré pontique
(figure2). La charniére occipito cervicale montrait une
compression de la moelle épiniére de la jonction bulbo
cervicale avec un hypersignal de contours mal définis en
T2 SE au niveau de C1C2 et hyposignal en T1 SE et en
séquence inversion récupération en faveur d’une
myélopathie cervicale (figure 3). Il y avait une
subuxation C1C2 associée un ossicule ovoide de 14 mm
au niveau du clivus faisant évoquer un os odontoideum
avec myelopathie cervicale par subluxation en C1C2.

Figure 3 : IRM coupe sagittale en séquence T1SE et coronale
en Inversion Récupération, montrant un hyposignal de la
moelle épiniére (fleche blanche) en regard de C1 et de ’apex
de I’odontoide de C2
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Figure 4: IRM en coupes sagittale A, et coronale B, axiale C
en T2 SE du rachis cervical montrant un hyper signal de la
moelle épiniére avec interruption de la colonne du LCS en
regard de C1C2, et méga citerne pré pontique en faveur de
myélopathie

3. Discussion

L'os odontoideum est une affection rare en raison de
I'évolution asymptomatique et de l'absence d'études de
dépistage a grande échelle[5]. La prévalence varie selon
les études entre 0,11% a 3,1%[4,6,7]. Sur le plan de son
origine embryologique, 1’apex de I’odontoide qui est a
’origine de 1’0s odontoideum. Elle est issue du quatriéme
sclérotome. C’est cette apex qui va donner naissance a
une ossicule terminale ou épiphyse odontoide apicale [8].
Tandis que les premier et deuxieme sclérotomes
cervicaux contribuent respectivement au corps de
I’odontoide et a I'axis [9,10]. L’axis se forme a partir de
5 points. La fusion de tous ces points commence a la
naissance pour s’achever a 8 ou 12 ans.

On décrit 1’00 de type orthotopique si ’ossicule est
située en continuité et dans I’axe du clivus et le type
dystopique lorsque I’ossicule est dans toute autre position
[11,12]. Le cas de cette jeune fillette était du type
orthotopique.

L'étiologie de I'O0 demeure discutée entre les partisans
du traumatisme et ceux d’une étiologie congénitale.
Selon cette derniére, I'00 résulte soit d'une défaillance
de fusion entre 1’apex et le corps soit du retard du centre
d'ossification secondaire a fusionner avec sa partie
principale [3]. L'étiologie congénitale est également
soutenue par l'association de I'0O0 avec de nombreux
syndromes et malformations congénitaux tels que l'atlas
bipartite [1], la maladie de Morquio [13]. Ces auteurs
soutiennent que le traumatisme en lui tout seul ne peut
conduire a 1’00. Celui-ci augmente l'instabilité,
démasquant par conséquent un OO préexistant.
L'hypothése post-traumatique ou acquise provient des
travaux de Fielding et Griffin [3], qui ont proposé que
I'OO se forme aprés une fracture non reconnue de
I'odontoide avec la contraction ultérieure des ligaments
apical et alaire, la distraction du fragment fracturé, et la
rupture de l'approvisionnement en sang, conduisant a la
formation de 1’ossicule.

Néanmoins, une combinaison des deux étiologies est
soutenue par l'argument selon lequel une ossification
déficiente de l'odontoide et I'hyperlaxité des ligaments
dans les syndromes congénitaux  mentionnés
précédemment prédisposent les individus a une OO
traumatique [14].

La présentation clinique des patients atteints d'OO peut
étre classée en quatre catégories principales : une
catégorie de patients asymptomatique, une catégorie de
patients avec des symptdmes locaux tels quel la raideur
de la nuque, les douleurs aux épaules, les torticolis et les
maux de téte occipitaux sont les symptémes locaux les
plus courants chez les patients atteints d'OO [15,16], une
catégorie avec les signes de myélopathie cervicale et la
catégorie a symptémes liés a I'ischémie vertébrobasilaire
[28]. Plusieurs symptdbmes atypiques ont également été
signalés. Notre cas a consulté pour une histoire de
tétraparésie d’installation progressive depuis 9 mois

Ce large éventail de manifestations peut étre attribué a de
multiples facteurs, tels que la lente progression de
I'instabilité atlanto-axiale et de l'irritation causées [3], le
type anatomique de OO [17] et la radiographie
morphologie de l'articulation atlanto-axoidienne, le type
rond étant associé a des manifestations myélopathies plus
séveres que le type cOne ou les dents émoussées [18].
L'apparition des symptomes est sensiblement liée & des
événements traumatisants, y compris mineurs, et les
patients sont diagnostiqués a I'adolescence et au début de
I'dge adulte[15,16]. Notre cas 1’a été a 8 ans.

Les manifestations cliniques de I'OO peuvent ressembler
a dautres affections, comme les discopathies
dégénératives du rachis cervical, la spondylose cervicale,
ou la subluxation atlantoaxoidienne dans le cadre de la
polyarthrite rhumatoide.

L’imagerie va jouer un grand réle dans le diagnostic de
1’00. Elle peut faire appel a des radiographies simples,
en incidences bouche ouverte, de face et latérale sur le
rachis cervical. De plus, des radiographies de profil en
flexion et extension les clichés dynamiques permettent
d’évaluer l'instabilité atlanto-axoidienne.

Sur le plan radiographique I'OO peu faire évoquer une
fracture aigué du processus odontoide. Mais I'OO va se
distinguer par la surface lisse et condensée de I'ossicule
et de la portion du corps de C2, I'absence d'antécédents
récents de traumatisme, et la sclérose et I'hypertrophie
possibles du tubercule antérieur de I'atlas.

Dans un second temps, la tomodensitométrie, et
Iimagerie par résonance magnétique (IRM) sont
importants pour une meilleure illustration des anomalies
osseuses, et de la moelle épiniere. Une telle illustration
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est obligatoire pour identifier les causes exactes des
symptdmes des patients et planifier la chirurgie [5].

Cependant, un examen initial des patients atteints de
myélopathie a l'aide d'une IRM conventionnelle peut
parfois conduire & un diagnostic erroné d'instabilité
chronique de la colonne cervicale secondaire a I'OO en
tant que tumeur médullaire [19]. Dans les tentatives de
corrélation de I'état symptomatique avec des parametres
précis, plusieurs indicateurs pour évaluer I'instabilité ont
été suggeérés.

Les plus couramment utilisés sont la direction de
I'instabilité atlanto-axiale, qu'elle soit antérieure (la plus
courante), postérieure ou multidirectionnelle [15],
I'espace disponible pour la moelle épiniére (en utilisant
13 mm comme coupure) [20], et l'indice d'instabilité
(plus de 40 pour cent étant significatif) [21]. Néanmaoins,
de nombreux chercheurs ont conclu que de tels
paramétres ne peuvent pas refléter le véritable degré
d'instabilité [9]. De plus, en utilisant des examens IRM,
Chang et al. suggerent que la myélopathie chez les
patients atteints d'OO est le résultat de masses kystiques
et fibrocartilagineuses rétro dentaires plutét que d'une
instabilité atlanto-axiale [22]. Cette préoccupation
considérable concernant les paramétres appropriés est
principalement attribuable & la nécessité de définir des
directives claires pour la prise en charge des patients
atteints d'OO, en particulier ceux qui sont
asymptomatiques.

Le cas rapporté montrait des signes de myélopathie a la
jonction bulbo médullaire, un hypersignal en T2 et STIR
(figures 4), un hyposignal en T1 SE et en IR (figure 3) et
une subluxation antérieure de C1C2. L’ossicule mesurait
14 mm et le diametre cervical antéropostérieur estimé a
9 mm au scanner.

De plus, Hughes et al. ont recommandé I'utilisation de
I''RM cinématique dans le diagnostic de I'OO, étant
donné l'avantage de visualiser directement les
mouvements des composants articulaires et des tissus
mous environnants[22,23] régulier, soit une fixation
interne postérieure et une fusion de C1-C2.

Il existe des controverses dans la prise en charge de 1’00,
d'autant plus que les cas sont rares. Les patients
présentant une OO symptomatique doivent étre traités
chirurgicalement. La technique la plus courante est la
fixation et la fusion C1-C2 postérieure, bien que d'autres
approches réussies aient été utilisées

Cependant, le débat se poursuit concernant le traitement
de I'O0 asymptomatique. Dai et al. ont noté que cing cas
d'O0 asymptomatiques gérés de maniére conservatrice
sont restés stables au suivi plus d'un an plus tard[2,23].
D'autres n'ont trouvé aucune différence de résultat entre

le traitement conservateur et chirurgical des patients
atteints d'OO asymptomatique [16]. Par conséquent, la
plupart des auteurs pensent qu'une approche
conservatrice est adéquate si I'O0 est asymptomatique,
tandis que des suivis cliniques et radiologiques sont
utilisés pour surveiller l'instabilité radiographique ou les
symptémes significatifs [5,9,15]. Cependant, un sous-
ensemble de patients asymptomatiques est considéré
comme étant a risque de détérioration, ces patients
doivent donc étre envisagés pour une fusion vertébrale
prophylactique.

4. Conclusion

L’0O0 reste une maladie rare, d’étiologie controversée et
sous diagnostiquée soit a cause de nombreux cas
asymptomatiques et aussi a cause de son large éventail de
signes cliniques. Afin de contréler les conséquences
graves de celle-ci, les médecins doivent se familiariser a
I'O0. La prise en charge est chirurgicale pour les cas
d’00 symptomatique, les patients souffrant d'OO
asymptomatique doivent bénéficier d’un suivi clinique et
en imagerie.
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