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INTRODUCTION



Le syndrome de la dent couronnée, ou crowned dens syndrome, est une

entité radio-clinique décrite pour la premiere fois au début des années 80 (1). Elle
associe, dans sa forme typique, un tableau clinique de cervicalgies aigues
inflammatoires parfois fébriles avec raideur rachidienne et un aspect radiologique et
tomodensitométrique caractéristiques qui montre des hyperdensités entourant
'odontoide de I'axis en formant un aspect en couronne ou en halo. Ces
hyperdensités correspondent a des dépbts de microcristaux, dans le cadre d’'une
chondrocalcinose ou d’'une maladie des calcifications tendineuses multiples. Malgre
les progrés techniques réalisés dans le domaine de 'imagerie et la parution de
plusieurs articles décrivant cette pathologie, la difficulté diagnostique vient du fait que
les présentations cliniques sont variées, orientant le praticien vers un fajsceau
étendu de diagnostics différentiels possibles.

Quatre cas inhabituels de syndrome de la dent couronnée ont été
diagnostiqués dans le service de rhumatologie de I'hdépital de Brive entre 2001 et
2006. Leur particularité est la présence de signes neurologiques retrouvés lors de
'examen clinique. Cette association ne correspond pas a la description
fondamentale de ce syndrome réalisée par plusieurs auteurs (1,2,3,4,5). Dés lors, il

_parait legitime de se demander si cette affection peut étre responsable d’un tableau
cliniqgue neurologique. Cela constituerait ainsi une forme atypique de syndrome de la
dent couronnée, piége diagnostique supplémentaire, dans le cadre d’une affection
déja peu connue et sans doute sous-estimée.

Ce travail tentera, a travers I'étude de ces quatre cas et 'analyse des cas déja
publiés dans la littérature, de discerner les troubles neurologiques liés au syndrome
de la dent couronnée de facon a enrichir la description clinique de ce syndrome aux

multiples facettes.



PRESENTATION DU

| SYNDROME DE LA DENT
COURONNEE f




I. HISTORIQUE :

A la fin des années 70, certains radiologues se sont attachés a décrire les
atteintes rachidiennes retrouvées au cours de la chondrocalcinose (6). Ces lésions
radiologiques, parfois retrouvées a I'étage cervical, associent des signes
dégénératifs marqués (ostéophytose exubérante, sclérose de plateaux vertébraux,
hyperostose) et des calcifications étagées qui impliquent les disques intervertébraux
et les structures ligamentaires de la colonne.

La premiére description clinique d’atteinte microcristalline de l'articulation
atlanto-axoldienne est faite par LEGOFF (1) en 1980. Le diagnostic fut alors évoqué
devant I'association d’un syndrome pseudo-méningé fébrile, d’'un syndrome
inflammatoire biologique et d’aspects radiologiques typiques de chondrocalcinose
articulaire périphérique. Chez 2 des 4 patients observés, il fut noté une condensation
de linterligne atloido-axoidien.

En 1982, ZIZA (2) décrit un cas de cervicalgie sous-occipitale aigue attribuée,
d’aprés les critéres proposés par AMOR en 1977 (7), a des dépdts d’hydroxyapatite
dans le cadre d’'une maladie des calcifications tendineuses multiples. Pour la
premiére fois, I'utilisation du scanner centré sur la région C1C2 permet de mettre en
évidence la présence de calcifications sus et rétro-odontoidiennes, sans toutefois
pouvoir en détailler I'origine anatomique précise. Un suivi, réalisé a 4 mois, montrera
la disparition compléte des calcifications.

Deux ans plus tard, une étude, menée par DIRHEIMER (8) sur 27 patients
souffrant de chondrocalcinose, établira une prévalence de 44% des calcifications de

la région atloido-axoidienne, gréce a la réalisation systématique de tomographies



centrées sur l'articulation C1C2. Il en déduira I'atteinte du ligament transverse de
I'atlas.

Le terme de crowned dens syndrome est utilisé pour la premiére fois par
BOUVET (3) a partir de I'étude de 4 cas. Il s’'inspire pour cela de I'aspect typique des
lésions péri-odontoidiennes visibles en tomographie et au scanner, formant un halo
autour de la dent, “ like a crown on a head “. A noter que ce terme est 'association
d’'un mot anglais, crowned, qui signifie couronnée et d’'un mot latin, dens, signifiant
dent, utilisé pour désigner 'apophyse odontoide de I'axis. Chez 2 des 4 cas étudiés,
une analyse du liquide articulaire, effectuée par ponction au niveau des genoux, met
en évidence des cristaux de pyrophosphate de calcium seuls dans un cas et
associés a des cristaux d’hydroxyapatite dans I'autre. L'auteur en déduit que les
cristaux présents au niveau périphérique correspondent a ceux présents en région
cervicale.

Nous sommes au milieu des années 80 et, déja, les études réalisées
jusqu’alors demontrent l'efficacité des AINS dans la prise en charge du syndrome de
la dent couronnée, avec des résultats spectaculaires. A noter toutefois des
exceptions : 1 cas chez LEGOFF (1) est traité par dexaméthasone en premiére
intention puis, devant une rechute clinique, par colchicine avec des résultats mitigés ;
dans I'étude de BOUVET (3), 'aspirine est utilisé chez un patient face a une
intolérance aux AINS, avec des résultats satisfaisants.

La premiere forme de crowned dens syndrome associé a des signes
neurologiques est décrite par EL KHOURY (9) en 1985, a travers l'analyse du cas
d’'un homme de 76 ans souffrant de myélopathie cervicale haute. Le traitement

chirurgical permet alors une analyse histologique précise des Iésions péri-
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odontoidiennes et confirme ainsi le diagnostic en mettant en évidence la présence de
cristaux de pyrophosphate de calcium.

A la fin des années 80, 'hypothése d’un traitement préventif des rechutes du
syndrome de la dent couronnée est émise par SAVEUSE (10). Il propose, en
s’appuyant sur un article d’ALLARELLOS (11), I'utilisation de la colchicine au long
cours.

Dans une étude portant sur 700 patients réalisée en 1995, ZAPLETAL(12) met
en evidence des lésions dégénératives au niveau de 'articulation atlanto-
odontoidienne antérieure, significativement plus marquées chez les patients avec
calcification du ligament transverse. Il établit aussi le fait que la prévalence de
calcification du ligament transverse de I'atlas augmente avec l'age.

La méme année, MALCA (4), dans une revue autrichienne, différencie
syndrome de la dent couronnée, entité radio-clinique symptomatique, et odontoide
couronneée, qui correspond, selon lui, & des images radiologiques péri —
odontoidiennes d'étiologies variées (ossification du ligament transverse, os
surnumeraires) mais sans manifestation clinique.

ISHIDA (13), quant a lui, décrit un cas de myélopathie cervicale secondaire a
une forme compressive de crowned dens syndrome sous le terme de * fophaceous
pseudogout “.

Deux auteurs établissent, en 1996, des critéres diagnostiques basés sur
limagerie.

CONSTANTIN (14), grace a la réalisation systématique de scanners de la
région cervico-occipitale chez 42 patients divisée en 2 groupes, un groupe atteint de
chondrocalcinose et un groupe témoin, établit une prévalence de calcification du

ligament transverse de I'atlas de 66% dans le groupe souffrant de chondrocalcinose
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(contre 0% dans le groupe témoin), confirmant ainsi les résultats obtenus par
DIRHEIMER (9). Il en décrit de plus les différents aspects possibles visibles au
scanner et spécifiques au syndrome de la dent couronnée.

ZUNKELER (15), de son c6té, tente d’établir des critéres basés sur I'lRM, qui
permettraient d’évoquer le diagnostic de crowned dens syndrome. Il décrit des
Iésions en iso-signal en pondération T1, de signal mixte (iso a hyper-intense) en
pondération T2 et avec rehaussement périphérique aprées injection de gadolinium.
Ces critéres seront discutés en 2005 par SRINIVASAN (16) avec la description d’un
cas dans lequel les Iésions visibles a 'IRM en pondération T2 apparaissent en hypo-
signal.

A travers I'étude de 23 patients souffrant soit de chondrocalcinose, soit de
rhumatisme a hydroxyapatite, 'équipe du service de rhumatologie du CHRU de
Limoges (17), en 1997, établit qu’il existe une forte association (90% des cas) entre
calcifications du ligament transverse de l'atlas et cervicalgies, mais insiste surtout sur
la présence de calcifications retrouvées au scanner sans cervicalgies associées
(formes asymptomatiques du syndrome).

La méme année, I'analyse anatomopathologique et histologique d’une piéce
opératoire chez un patient opéré pour myélopathie cervicale secondaire a un
syndrome de la dent couronnée confirme la présence de cristaux de pyrophosphate
de calcium au sein des ligaments alaires joignant 'apophyse odontoide a
l'occiput (18). La preuve est donc apportée que le syndrome de la dent couronnée ne
se limite pas a une atteinte du ligament transverse seul.

Il est démontré, en 2000, une fragilisation de I'apophyse odontoide,
secondaire aux dépdts cristallins caractéristiques du crowned dens syndrome, a

travers 'analyse de lésions osseuses associées (kystes sous-chondraux et érosions
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osseuses) (19). De méme, I'étude menée sur 9 patients par KAKITSUBATA (20) met
en evidence un risque plus élevé de fractures de type 2 de 'odontoide, survenant
dans les suites de traumatismes mineurs, voire spontanément. Ceci pourrait
expliquer en partie le risque de compression médullaire liée au syndrome.

AOUBA redéfinit le syndrome de la dent couronnée a travers deux articles en
2003 (21) puis en 2004 (22) en insistant sur le fait que le syndrome de la dent
couronnée doit étre étendu a toutes les structures capsulo-ligamentaires de I'espace
peri-odontoidien, ce qui explique les images en halo au sommet de la dent visibles
en tomographie ou au scanner. Il accepte comme critére diagnostic I'efficacité,
méme partielle, des AINS. Il propose un nouveau traitement préventif des rechutes :
la corticothérapie a petite dose au long cours. Par contre, il pense qu'avec une
meilleure connaissance du syndrome de la part des cliniciens, les examens invasifs
tels que la ponction lombaire ou la biopsie d'artére temporale peuvent étre évités
devant les formes pseudo-méningées ou évoquant une maladie de Horton. Cet avis
sera discuté par RAJAKULENDRAN (23) en 2006. Selon Iui, on ne peut se passer de
ces examens du fait du pronostic sévére de ces deux affections.

En mars 2007 (24), une étude italienne, basée sur la réalisation de scanners
cervicaux chez des patients souffrant de cervicalgies, a permis de souligner le fait
que le syndrome de la dent couronnée pouvait se retrouver en association avec des
affections rhumatologiques variées (polyarthrite rhumatoide, sclérodermie,
spondylarthropathies séronégatives), différentes des arthropathies microcristallines
habituellement rencontrées. Toutefois, cette association semble fortuite, aucune

relation causale n’ayant été identifiée a ce jour.
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Il. DESCRIPTION FONDAMENTALE DU SYNDROME DE LA DENT

COURONNEE :

1) Rappels anatomiques :

a) Les os de la jonction cranio-vertébrale :

e L’os occipital :
L’os occipital est un os impair et symétrique qui forme la partie postérieure du
crane (25).
Il est perforé d’'un grand trou, le foramen magnum, par lequel la cavité
cranienne communique avec le canal vertébral. Il présente 4 parties entourant le

foramen magnum : la partie squameuse en arriére, la partie basilaire en avant, et les

parties latérales de chaque cété (Figure 1).

A. Ecaille
B. Partie latérale
C. Partie basilaire

1. Ligne nucale
supréme

2. Ligne nucale
supérieure

3. Ligne nucale
inférieure

4. Sillon du sinus
sigmoide

5. Foramen magnum

B < 6. Processus jugulaire

FIGURE 1. Parties de I’os occipital (vue latérale) 7. Canal du nerf

hypoglosse
D’apres P. Kamina (25) e
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Ce sont la partie basilaire, les parties latérales et le foramen magnum qui nous
intéressent, du fait de leur réle au sein des articulations cranio-vertébrales.

La partie basilaire est située en avant du foramen magnum.

Sa face interne constitue, avec le dos de la selle qu’elle prolonge, le clivus.
Elle est excavée en une gouttiére large, peu profonde et inclinée en arriére : la
gouttiere basilaire. Elle soutient la moelle allongée et la partie inférieure du pont.
Pres du bord antérieur du foramen magnum s’insérent le ligament cruciforme et la

membrane tectoriale. (figure 2)

FIGURE 2. Parties basilaires et latérales de I’os occipital (vue interne)

D’aprés P. Kamina (25)

1. Partie basilaire 7. Foramen magnum

2. Membrana tectoria 8. Sillon du sinus pétreux inf.
3. Ligament cruciforme (faisceau longitudinal) 9. Tubercule jugulaire

4. Processus intrajugulaire 10. Foramen du nerf

5. Incisure jugulaire hypoglosse

6. Sillon du sinus sigmoide 11. Processus jugulaire

15



Les parties latérales se situent de chaque c6té du foramen magnum.
Sur leur face externe se trouve une saillie articulaire, le condyle occipital, qui
s’articule avec l'atlas. Sur le c6té antérolatéral du condyle, se trouve le canal du nerf

hypoglosse. Pres du bord latéral s'insére le muscle droit latéral de la téte (figure 3).

15 1413 12

FIGURE 3. Os occipital (vue externe) d’aprés P. Kamina (25)

1. Protubérance occipitale externe 13. Muscle semi-épineux de la téte
2. Ligne nucale supréme 14. Muscle trapeze

3. Ligne nucale supérieure 15. Muscle occipito frontal

4. Ligne nucale inférieure 16. Muscle sterno-cleido-mastoidien
5. Créte occipitale externe 17. Muscle splénius de la téte

6. Fosse condylaire et canal condylaire 18. Muscle petit droit post. de la téte
7. Foramen magnum 19. Muscle oblique sup. de la téte

8. Condyle occipital 20. Muscle droit latéral de la téte

9. Canal du nerf hypoglosse 21. Incisure jugulaire

10. Tubercule pharyngien 22. Muscle droit ant. de la téte

11. Fossette pharyngienne 23. Muscle long de la téte

12. Muscle petit droit postérieur de la téte
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 La premiére vertébre cervicale ou atlas (C1) :

Elle est formée par deux masses latérales réunies par deux arcs osseux, I'un

antérieur, l'autre postérieur. (figure 4)

FIGURE 4. Atlas (vue
Supérieure. et vue
inférieure) d’apres P.
Kamina (25)

1. Processus transverse
2. Fovéa articulaire sup.

3. Tubercule antérieur

4. Fovéa dentis

5. Foramen vertébral
6. Sillon de I‘artere
vertébrale

7. Tubercule postérieur
8. Foramen
fransversaire

9. Fovéa articulaire

Les masses latérales s’articulent avec les condyles occipitaux grace a deux
fossettes articulaires supérieures et avec les processus articulaires supérieurs de
l'axis (C2) grace aux fossettes articulaires inférieures. Sur leur face médiale se
trouve le tubercule du ligament transverse de I'atlas.

L'arc antérieur s’articule, en arriére, avec la dent de I'axis grace a la fossette

odontoide (ou fovéa dentis).
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L’arc postérieur présente, sur sa face supérieure, le sillon de I'artére
vertébrale dans lequel chemine le premier nerf spinal cervical.

Les arcs antérieur et postérieur circonscrivent le foramen vertébral. Celui-ci
est separé en deux espaces par le ligament transverse de I'atlas : un espace
antérieur ou se loge la dent de I'axis et un espace postérieur traversé par la moelle
épiniére.

* La deuxiéme vertébre cervicale ou axis (C2) : (figure 5)

-1

FIGURE 5. Axis (vues
antérieure et postérieure)
d’apres P.Kamina (25)

1. Dent de l'axis

2. Surface articulaire
antérieure

3. Processus articulaire
supérieur

4. Processus transverse
5. Corps

6. Processus articulaire
inférieur

7. Foramen transversaire
8. Foramen vertébral

9. Processus épineux

Elle est le pivot autour duquel tourne I'atlas.
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Son corps a la particularité d'étre surmonté de la dent de l'axis (ou processus
odontoide), verticale et conique. Elle posséde une surface articulaire antérieure qui
répond a celle de I'arc antérieur de I'atlas et une surface articulaire postérieure qui
s’articule avec le ligament transverse de I'atlas. De chaque c6té de la dent se
trouvent les processus articulaires supérieurs.

A son niveau, le foramen vertébral est triangulaire.

b) Les articulations cranio-vertébrales :

e Articulation atlanto-occipitale :

C’est une articulation bi-condylienne unissant I'atlas et I'os occipital.

Les surfaces articulaires en cause sont les fossettes articulaires supérieures
de l'atlas et les condyles occipitaux.

La capsule articulaire se compose d’'une membrane fibreuse, qui s'insére sur
le pourtour des surfaces articulaires, doublée par une membrane synoviale trés
lache.

[l existe trois moyens d’union :

- la membrane atlanto-occipitale antérieure unit le bord antérieur du foramen
magnum et le bord supérieur de I'arc antérieur de I'atlas,

- la membrane atlanto-occipitale postérieure est tendue entre le bord
postérieur du foramen magnum et le bord supérieur de I'arc postérieur de l'atlas,

- le ligament atlanto-occipital latéral unit le processus jugulaire de I'occipital au

processus transverse de l'atlas.
 Articulations atlanto-axoidiennes :

Elles comprennent I'articulation atlanto-axoidienne médiane et les deux

articulations atlanto-axoidiennes latérales.
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C’est au niveau de l'articulation atlanto-axoidienne médiane (figure 6) que se

retrouvent les lésions a I'origine du syndrome de la dent couronnée.

FIGURE 6. Articulation atlanto-axoidienne médiane (vue supérieure et
coupe horizontale) d’apres P. Kamina (25)

1. Ligament alaire

2. Membrane atlanto-occipitale antérieure

3. Articulation atlanto-axoidienne médiane antérieure
4. Dent de l'axis sectionnée

5. Articulation atlanto-axoidienne médiane postérieure
6. Ligament transverse de ['atlas

7. Artere vertébrale

8. Membrane atlanto-occipitale postérieure

Les surfaces articulaires impliquées dans cette articulation sont la fovéa dentis

de I'atlas qui s'articule avec la surface antérieure de la dent de l'axis et la surface
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cartilagineuse de la face antérieure du ligament transverse qui s'articule avec la
surface postérieure de la dent de I'axis.

On note la présence d’une capsule articulaire composée d’'une membrane
fibreuse et d’'une membrane synoviale qui délimite deux cavités synoviales.

Plusieurs ligaments assurent la solidité de cette articulation (figures 7 et 8) :

FIGURE 7. Articulations atlanto-occipitale et atlanto-axoidienne (coupe

frontale et vue postérieure) d’apres P. Kamina (25)

1. Membrana tectoria 11. Lig. atlanto-occipital latéral
2. Faisceau longitudinal du lig. cruciforme 12. Artere vertébrale

3. Lig. de I'apex de la dent 13. Capsule de l'articulation

4. Lig. alaire atlanto-occipitale

5. Condyle occipital. 14. Lig. atlanto-axoidien

6. Dent de l'axis accessoire

7.Lig. tranverse de l'atlas 15. Lig. longitudinal postérieur

8. Masse latérale de l'atlas
9. Processus articulaire de 'axis
10. Capsule de l'articulation atlanto-occipitale
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FIGURE 8. Articulations atlanto-occipitale et atlanto-axoidienne (coupe

sagittale médiale-vue interne) d’aprés P. Kamina (25)

1. Faisceau longitudinal du lig. cruciforme
2. Membrana tectoria

3. Nerf hypoglosse

4. Artére vertébrale et nerf sub-occipital

5. Membrane atlanto-occipitale postérieure
6. Lig. nucal

7. Lig. transverse de l'atlas

8. Lig. jaune

9. Lig. interépineux
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10. Lig. de l'apex

11. Membrane atlanto-
occipitale antérieure

12. Lig. longitudinal antérieur
13. Articulation atlanto-
axoidienne médiane antérieure
14. Articulation atlanto-
occipitale médiane postérieure
15. Lig. atlanto-axoidien
antérieur

16. Lig. longitudinal postérieur



- le ligament de I'apex de la dent est tendu de I'apex au bord antérieur du
foramen magnum,

- les ligaments alaires sont tendus entre le bord latéral de la dent et la face
médiale des condyles occipitaux,

- le ligament cruciforme est formé de faisceaux longitudinaux et transverses.

Les faisceaux longitudinaux naissent de la face postérieure du corps de l'axis
et passent en arriére de la dent pour se terminer sur le bord antérieur du foramen
magnum. Les faisceaux transverses constituent le ligament transverse de l'atlas.
C’est une lame arciforme solide tendue entre les faces médiales des masses
latérales de I'atlas. |l passe en arriére de la dent et présente, a sa face antérieure,
une surface articulaire cartilagineuse.

- la membrana tectoria est une lame fibreuse recouvrant le ligament
cruciforme en arriére. Elle nait de la face interne de la partie basilaire de l'os occipital
et est divisée en 2 couches : une couche profonde, fixée sur la face postérieure du
corps de I'axis et une couche superficielle qui se continue, en bas, avec le ligament
longitudinal postérieur.

Les articulations atlanto-axoidiennes latérales se composent :

- de surfaces articulaires : les fossettes articulaires inférieures de l'atlas en
haut et les surfaces articulaires supérieures de l'axis en bas,

- d’'une capsule constituée de 'association d’'une membrane fibreuse lache et
d’une membrane synoviale plissée,

- des ligaments atlanto-axoidiens antérieurs (entre I'arc antérieur de I'atlas et
la face antérieure du corps de l'axis), postérieurs (entre I'arc postérieur de l'atlas et la

lame de I'axis) et accessoires (qui renforcent la capsule en arriere).
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2) Etiologies :

a) La chondrocalcinose articulaire :

C’est une arthropathie métabolique caractérisée par la précipitation de
cristaux de pyrophosphate de calcium dihydratés dans les tissus articulaires et peéri-
articulaires (cartilage, fibrocartilage, synoviale, capsule, tendons) (26).

La prévalence de la chondrocalcinose (CCA) primitive augmente avec I'age :
10 a 15% entre 65 et 75 ans, plus de 30% au-dela de 85 ans. Il existe une
prédominance féminine qui tend a diminuer avec 'age. On rencontre
d’exceptionnelles formes familiales et quelques rares formes secondaires.

Le diagnostic repose sur 3 éléments :

- la mise en évidence des calcifications radiologiques, sous la forme de
liserés radio-opaques, aussi bien dans les cartilages d’encrodtement que dans les
fibrocartilages. Les localisations les plus fréquentes sont les genoux (calcifications
méniscales typiques) (figure 9), les poignets (calcification du ligament triangulaire du
carpe) et la symphyse pubienne (liseré vertical median).

FIGURE 9 .
Radio du genou
de face
Calcifications
méniscales

typiques de la
CCA
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- Pexamen du liquide articulaire qui montre une réaction inflammatoire a
polynucléaires et permet la mise en évidence des cristaux de pyrophosphate de
calcium dihydratés. Leur aspect est caractéristique : parallélépipédiques, a bouts
carrés, intra-et extracellulaires, faiblement bi-réfringents en lumiére polarisée.

- les examens biologiques qui mettent en évidence un syndrome
inflammatoire (élévation de la VS et de la CRP) et parfois une hyperleucocytose.

Plusieurs présentations cliniques sont possibles :

- la forme pseudogoutteuse représente 25% des cas. |l s’agit d'une mono-
arthrite (plus rarement oligo-arthrite) aigué, trés inflammatoire, débutant sans
prodrome, parfois déclenchée par une agression récente (chirurgie, traumatisme).
Elle peut s’accompagner de fiévre et frissons.

- la forme polyarticulaire subaigué est rare (5% des cas). Elle peut simuler une
polyarthrite rhumatoide par son atteinte symétrique et bilatérale. Les aspects
radiologiques caractéristiques de CCA, la mise en évidence de microcristaux et la
négativité de la sérologie rhumatoide permettent de différencier les deux affections.

- la forme associée a une maladie arthrosique est la forme la plus fréquente
(50% des patients). Elle repose sur la mise en évidence, au sein d'une méme
articulation, d’un liseré de CCA associé a une arthrose.

- les arthropathies destructrices sont trés évocatrices du diagnostic de CCA.
Elles sont en général oligo- ou polyarticulaires. Radiologiquement, I'importance des
ostéophytes, souvent exubérants, et les géodes, volumineuses, sont des arguments
pour le diagnostic de CCA. Cliniquement, ces formes destructrices aboutissent a une
impotence fonctionnelle majeure.

- les formes latentes sur le plan clinique sont présentes chez environ 25 a

30% des patients. Le diagnostic repose sur I'imagerie.
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- les formes rachidiennes dont I'aspect radiologique est typique, associant des
calcifications discales, une ostéophytose exubérante et des |ésions lytiques
vertébrales (discopathie érosives, géodes sous-chondrales). Elles peuvent se
manifester sous une forme pseudo-méningée, par calcifications au niveau du rachis
cervical, dont fait partie le syndrome de la dent couronnée.

La forme primitive de la CCA représente 90% des cas chez les sujets ages.

Les formes secondaires doivent étre évoquées chez les sujets jeunes. Deux
étiologies principales sont a rechercher :

- hyperparathyroidie qui se complique de CCA dans 20 a 30% des cas,

- 'hémochromatose qui se complique de CCA dans 10 a 20% des cas.

Plus rarement peuvent se retrouver une hypomagnésémie, une
hypophosphatasie ou une goutte uratique.

Les formes familiales, dont la transmission se ferait sur le mode autosomique,
sont rares, diffuses et sévéres.

Sur le plan thérapeutique, il n'y a pas de traitement spécifique de la maladie.

Les accés aigus répondent de fagon spectaculaire aux anti-inflammatoires non
stéroidiens (AINS). De méme, la colchicine s’aveére efficace.

Le recours a la chirurgie peut étre nécessaire en cas d’athropathie
destructrice.

Dans les CCA secondaires, le traitement de la maladie causale est

nécessaire.

b) Le rhumatisme a hydroxyapatite :

Le rhumatisme a hydroxyapatite correspond a des dép6ts péri-articulaires de
microcristaux d’hydroxyapatite a l'origine de phénomenes inflammatoires en regard

des tendons et des bourses séreuses (26).
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La femme, entre 30 et 50 ans, est 3 a 4 fois plus touchée que 'homme. La
fréquence augmente en cas d'insuffisance rénale (15%), de dialyse (50%) et de
diabéte (25%).

Il existe trois présentations cliniques différentes :

_ les formes latentes ot la découverte radiographique de calcifications péri-
articulaires est fortuite (épaules +++),

- les épisodes aigus hyperalgiques de migration calcique dans une bourse de
voisinage. lls sont spontanés et entrainent une impotence fonctionnelle totale. lls
concernent fréquemment I'épaule mais d’autres articulations (hanches, poignets,
doigts) peuvent étre atteintes. Des signes généraux (fievre) et un syndrome
inflammatoire biologique peuvent s’y associer.

- le conflit douloureux chronique, qui concerne surtout la coiffe des rotateurs
de I'épaule, et en particulier le tendon du muscle sus-épineux.

Le diagnostic est radiologique.

La ponction articulaire peut étre nécessaire afin d’éliminer une arthrite
septique. Elle raméne un liquide peu abondant, non inflammatoire, stérile et souvent
sans cristaux. Toutefois, les cristaux d’hydroxyapatite peuvent étre mis en évidence
aprés coloration au rouge d'alizarine. lls apparaissent alors, en microscopie
électronique, sous la forme de petits amas arrondis formant une laque rouge
biréfringente en lumiere polarisée.

Plusieurs localisations sont possibles.

L’atteinte de I'épaule est la plus fréquente mais la hanche, le tendon du moyen
fessier, les doigts (en regard des interphalangiennes), le coude (en regard de

I'épicondyle ou de I'épitrochlée) et la métatarsophalangienne sont aussi touchées.
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Les localisations rachidiennes sont classiques avec des calcifications discales,
souvent asymptomatiques chez I'adulte. L'odontoide peut étre le siége de
calcifications périphériques, réalisant le syndrome de la dent couronnée.

Une entité clinique particuliére, la maladie des calcifications tendineuses
multiples, correspond a la présence de calcifications retrouvées au niveau de trois
sites au moins.

Enfin, dans le CREST syndrome, il existe des calcifications des parties molles,
en particulier au niveau des doigts.

Le traitement dépend de la forme clinique :

- dans les accés aigus, il associe repos, glagage et AINS, voire corticothérapie
orale en cure courte ;

- dans les formes chroniques, le traitement est fonction de la géne
occasionnée. |l repose sur le repos, les AINS, les ultrasons et souvent le recours a
des infiltrations locales de corticoides ;

En cas d’échec du traitement médical, plusieurs options sont possibles dans le
but d’éliminer la calcification, suivant sa taille, son aspect et sa localisation :

- ponction-aspiration sous contréle scopique si la calcification est superficielle
et inhomogeéne ;

- lithotripsie extracorporelle si la calcification est homogene ;

- chirurgie pour les calcifications superficielles.

En cas de calcifications asymptomatiques, I'abstention thérapeutique est de

rigueur.

3) Physiopathogénie :

Elle est mal connue.
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Plusieurs facteurs favoriseraient la formation de microcristaux comme l'age
(12), les désordres métaboliques a lorigine d’'un déséquilibre entre les
concentrations sanguines de calcium et de phosphore comme I'nyperparathyroidie,
'hypomagnésémie, 'hypophosphatasie (15) et les traumatismes (27).

L’atteinte du rachis cervical pourrait s’expliquer par le fait que c'est la partie la
plus mobile de la colonne vertebrale et donc, la plus exposée aux traumatismes (27).
Le ligament transverse de I'atlas constituerait une localisation préférentielle des
dépots microcristallins (en particulier des cristaux de pyrophosphate de calcium) du
fait de sa structure proche de celle des ménisques des genoux (fibrocartilage formé

de chondrocytes) (28).

4) Le syndrome de la dent couronnée ou crowned dens syndrome :

a) Tableau clinique classique :

Il est basé sur une triade associant cervicalgies inflammatoires, fievre et
céphalées.

Les cervicalgies sont aigues, peu calmées par le repos, d’horaire
inflammatoire. Parfois insomniantes, elles concernent le rachis cervical supérieur.
Elles sont associées a une raideur rachidienne pouvant entrainer une impotence
fonctionnelle totale avec mobilisation du cou impossible. A l'extréme, cette raideur
douloureuse a pour conséquence une attitude guindée du rachis cervical, en latéro-
flexion (2,4) ou en hyper-extension (1).

La fievre est contemporaine de la douleur. C’est un facteur confondant qui,
souvent, oriente le diagnostic vers une pathologie infectieuse et, notamment, la

méningite.

29



Les céphalées sont souvent présentes. Elles sont classiquement occipitales et
sous-occipitales.

Il n’est généralement pas noté de photophobie. Les signes de Brudzinski et de
Kernig sont négatifs (1,4).

L’association de signes cliniques d’arthrite aigue au niveau d’'une ou de
plusieurs articulations périphériques (genoux, poignets, épaules, chevilles) peut

permettre d’orienter le diagnostic.

b) Examens biologiques :

Le bilan sanguin met souvent en évidence un syndrome inflammatoire lors de
I'accés aigu. Toutefois, ce signe n'est pas du tout spécifique au syndrome de la dent
couronnee.

[l est parfois noté une élévation du taux de leucocytes (21).

D’autres examens biologiques (ponction lombaire, hémocultures, examen
cytobactériologique des urines) sont souvent prescrits pour éliminer une étiologie
infectieuse. En cas de syndrome de la dent couronnée isolé, leurs résultats sont

négatifs (1,21).

c¢) Imagerie :
» Radiographies standard du rachis cervical :
Elles sont souvent prescrites en premiere intention du fait de leur simplicité de
réalisation, notamment en urgence.
Elles mettent en évidence des lésions dégénératives non spécifiques a type
d’ostéophytes, de pincements des interlignes articulaires et de condensation des

surfaces articulaires. Ces |ésions peuvent concerner tout le rachis cervical. Elles
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peuvent étre une cause d’errance diagnostique, le syndrome de la dent couronnée
pouvant étre confondu avec ces lésions dégénératives qui lui sont associées.

Elles peuvent aussi montrer des Iésions destructrices a type d'arthropathies
destructrices atloido-axoidiennes, de subluxations atloido-axoidiennes ou d’érosions
de l'odontoide (29).

La présence de calcifications au niveau des disques intervertébraux,
évocatrices d’une étiologie micro-cristalline, peut permettre d’orienter le diagnostic.

Dans certains cas, des calcifications sont visibles au niveau de l'articulation
atlanto-axoidienne, en particulier sur les clichés réalisés bouche ouverte et de profil
(19). Toutefois, les radiographies standard seules ne permettent pas de confirmer le

diagnostic de syndrome de la dent couronnée.
¢+ Scanner cervical :

C’est I'examen le plus performant pour mettre en évidence les calcifications
péri-odontoidiennes caractéristiques du syndrome et pour établir une cartographie
des lésions.

Dans la forme classique du syndrome, le scanner, centré sur l'articulation
C1C2, est réalisé sans injection et permet le diagnostic.

Sur les coupes axiales, les calcifications apparaissent classiquement en
arriére de 'odontoide, hyperdenses et arciformes, suivant le trajet du ligament
transverse de I'atlas (figure 11). Elles peuvent prendre plusieurs aspects qui sont
décrits dans les études de Constantin (14) et de Tréves (17) : fines et curvilignes,
épaisses (>1mm) en simple bande, épaisses et formant une double bande ou en

mottes irreguliéres.
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FIGURE 11. Scanner de la jonction cervico-occipitale montrant des

calcifications rétro-odontoidiennes caractéristiques du syndrome de la dent

couronnée (coupe horizontale)

Sur les coupes frontales, elles forment un halo coiffant le sommet de
'odontoide en couronne (figure 12).

Le syndrome doit son nom a cet aspect typique retrouvé au scanner.

Il arrive parfois de noter une diminution voire une disparition totale des
calcifications sur des clichés réalisés a distance de I'épisode aigu (2,4,30). Cette
migration des lésions est caractéristique du syndrome de la dent couronnée

secondaire a une maladie des calcifications multiples.
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FIGURE 12. Scanner cervical montrant des calcifications coiffant le sommet de

la dent de I’axis en halo (coupe frontale)

Outre les calcifications péri-odontoidiennes caractéristiques, le scanner met
en évidences les |ésions associées au syndrome (19). Les différents aspects
possibles sont :

- des calcifications diffuses, qui peuvent concerner les disques
intervertébraux, les ligaments de la colonne cervicale (ligament longitudinal
postérieur, ligament jaune, les facettes articulaires (calcifications des apophyses
articulaires)

- des Iésions dégénératives avec pincements discaux, sclérose de plateaux

vertebraux, ostéophytose souvent hypertrophique.
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- des lésions destructrices avec géodes, kystes sous-chondraux et érosions

osseuses de 'odontoide.
Ces lésions sont a rechercher afin d’évoquer le diagnostic et I'origine
microcristalline du syndrome de la dent couronnée.
* Radiographies des articulations périphériques :
Elles ne sont pas indispensables au diagnostic mais peuvent constituer un
argument en faveur de l'origine microcristalline du syndrome.

Elles sont prescrites dans le but de rechercher des calcifications tendineuses
(maladie des calcifications tendineuses multiples) ou fibrocartilagineuses
(chondrocalcinose articulaire) associées au syndrome de la dent couronnée. Elles
peuvent étre orientées par la clinique (crise d’arthrite aigue contemporaine au
syndrome) ou réalisées a titre systématique une fois le diagnostic posé par le
scanner.

Classiquement, des radiographies des 2 genoux a la recherche de
calcifications méniscales, des 2 poignets, a la recherche de calcifications du ligament
triangulaire du carpe, et parfois des épaules et du bassin (recherche de calcifications

péri-articulaires) sont réalisées.

d) Histologie :
Seul 'examen histologique permet d’établir la nature des cristaux en cause,
de fagon indirecte. |
Il est rendu possible grace a I'analyse du liquide articulaire, recueilli par
ponction au niveau d’une articulation périphérique. Cette ponction est guidée par la

clinique (arthrite) et/ou par la radiographie (calcifications intra ou péri-articulaires).

34



La mise en évidence de cristaux de pyrophosphate de calcium, typiquement a
bouts carrés et faiblement biréfringents en microscopie électronique en lumiére
polarisée permet de confirmer le diagnostic de chondrocalcinose. Les cristaux
d’hydroxyapatite sont plus difficilement individualisables car les dépéts sont le plus
souvent péri-articulaires. Toutefois, dans certains cas, les 2 types de cristaux
peuvent coexister au sein d’'une méme articulation (3).

La ponction de liquide articulaire permet en outre d’éliminer une arthrite
infectieuse, a la présentation clinique similaire mais a la prise en charge différente

des arthrites microcristallines.

e) Traitement et évolution :

Le traitement du syndrome de la dent couronnée dans sa forme typique est
médical. Dans certains cas, une évolution favorable spontanée est toutefois possible
(1, 5).

Les options thérapeutiques, qui correspondent a celles utilisées dans le

traitement des arthropathies microcristallines, sont les suivantes :
» Les AINS :

lls constituent le traitement de choix en 'absence de contre-indication, du fait
de leurs propriétés analgésique, antipyrétique et anti-inflammatoire.

lls peuvent étre administrés per os, par voie intraveineuse ou intramusculaire
(3).

La dose d’attaque dépend de la molécule utilisée.

Leur efficacité est souvent spectaculaire, comparable, le plus souvent, a I'effet

de la colchicine dans les crises de gouttes. Les signes cliniques disparaissent
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rapidement sur des durées allant de quelques jours (1,2,5,22) a quelques semaines
(3,4) avec normalisation des parametres inflammatoires.

Cette remarquable efficacité, méme lorsqu'‘elle n’est que partielle, pourrait
ainsi constituer un critére de diagnostic positif (22).

lls posent toutefois le probléme de leur tolérance, en particulier digestive et
rénale, et ne sont pas toujours utilisables chez les patients souffrant du syndrome de
la dent couronnée, le plus souvent 4gés et souvent polymédicamentes.

Soulignons que I'aspirine, aux effets thérapeutiques et secondaires similaires,

peut aussi se révéler efficace (3).
* La colchicine :

Traitement de référence de la crise goutteuse, elle s'avére efficace dans le
traitement des autres arthropathies microcristallines et, notamment, dans le
traitement du syndrome de la dent couronnée.

Elle peut étre utilisée seule (5) en alternative aux AINS, ou en association
avec ceux-ci (5,10) ou avec un traitement par corticoides (30).

La voie orale est en général préférée car la voie intraveineuse est réservée a
un usage hospitalier.

Dans le traitement du syndrome de la dent couronnée, une évolution
rapidement favorable des signes cliniques et inflammatoires est généralement
observée mais souvent de fagon moins spectaculaire qu’avec les AINS avec des
durées allant de quelques jours a 1 mois (5).

Elle peut étre proposée en traitement préventif des récidives du syndrome de
la dent couronnée (10), a la dose de 1 mg par jour mais son utilisation au long cours

nécessite un suivi biologique régulier de la NFS, des plaquettes et des CPK du fait
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d’un risque de toxicité hématologique (leucopénie, neutropénie, thrombopénie) et
musculaire.

Son principal effet indésirable est la toxicité gastro-intestinale. Nausées,
vomissements, douleurs abdominales et diarrhée peuvent survenir a toute dose,
mais leur fréquence s’accroit avec 'augmentation des doses et ils deviennent
constants pour des doses supérieures a 2 mg/j (31). L’apparition de ces effets

secondaires améne souvent a diminuer la posologie, voire a arréter le traitement.
* Les corticoides :

lls constituent une alternative en cas de contre-indication, d'intolérance ou
d’échec des AINS et/ou de la colchicine.

Une étude menée sur 27 patients a démontré leur intérét dans le traitement
des arthropathies microcristallines (32).

Dans le traitement du syndrome de la dent couronnée, plusieurs cas publiés
attestent de leur efficacité (33,34), tant sur les signes cliniques que les paramétres
biologiques quelle que soit la voie d’administration. Toutefois, dans certains cas, ils
peuvent avoir une efficacité limitée (35,30).

Utilisés en traitement de courte durée dans le syndrome de la dent couronnée,

ils restent maniables et souvent bien tolérés.
e Traitements associés :

Selon les cas, un traitement symptomatique, basé sur la mise au repos du
rachis cervical et des antalgiques peut étre associé pour veiller au confort du patient.

Cela n’a pas d’incidence sur la durée d’évolution du syndrome.

37



f) Diagnostic positif :

Le diagnostic de syndrome de la dent couronnée repose donc sur
'association :

- d’un tableau clinique composé de cervicalgies aigues, d’une raideur cervicale
et de céphalées occipitales, souvent fébriles,

- d'un aspect caractéristique visible au scanner sous la forme de calcifications
péri-odontoidiennes,

- d’'une réponse spectaculaire aux traitements anti-inflammatoires ,en
particulier aux AINS.

Le syndrome de la dent couronnée est donc une entité radio-clinique a part
entiére, a la présentation clinique souvent trompeuse qui, souvent, oriente le

praticien vers d’autres diagnostics.

g) Diagnostics différentiels :

* Méningite infectieuse :

C’est le principal diagnostic a évoquer devant un tableau de céphalées fébriles
avec raideur cervicale. Sur le plan clinique, on peut relever quelques différences
resumées dans le tableau 1.

Toutefois, seule la réalisation d’'une ponction lombaire permet d’éliminer ce

diagnostic de fagon sire, en ramenant un liquide céphalo-rachidien normal .
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i Syndrome de la dent | Méningite

couronnée infectieuse
Fiévre + +
+ / Surtout dans
_ les mouvements
Raideur + / Touchant toutes les de flexion et
cervicale directions extension
Photophobie - +
Nausées,
vomissements - +
Signe de
Kernig - +
Signe de
Brudzinski = o

TABLEAU 1. Principales différences cliniques entre le syndrome de la dent

couronnée et la méningite infectieuse.

* Spondylodicite infectieuse :

Ce diagnostic doit étre évoqué devant un tableau de rachialgies aigues
fébriles.

La douleur est alors intense, d’horaire inflammatoire et rebelle au traitement
antalgique. Elle est localisée a la pression des épineuses, avec une impotence
fonctionnelle souvent compléte rendant toute mobilisation impossible. Des douleurs
radiculaires unilatérales ou bilatérales, correspondant a I'étage rachidien intéressé,
peuvent s’y associer.

La fievre peut étre élevée avec altération de I'‘état général et frissons.

L'interrogatoire permet souvent de retrouver un épisode infectieux, un geste

discal ou chirurgical récents.
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Le bilan biologique retrouve un syndrome inflammatoire avec hyperleuco-
cytose associée. Les hémocultures peuvent permetire d’isoler le germe en cause.

Les examens d'imagerie sont trés utiles au diagnostic. Les radiographies
standard recherchent un pincement discal, une déminéralisation des plateaux
vertébraux adjacents, un aspect flou, des érosions osseuses voire des images de
fuseau paravertébral témoins d’abcés péri-rachidiens.

L'IRM permet le diagnostic de spondylodiscite méme a un stade précoce avec
un aspect du disque en hypersignal en séquences T2, un signal inflammatoire des
plateaux vertébraux adjacents (hyposignal en T1 et hypersignal en T2) et parfois un
hyposignal bien limité en séquence T1, dans les parties molles, témoin de la
présence d’'un abcés.

Le scanner, prescrit lorsque I''RM n’est pas réalisable, permet de localiser le
disque atteint sous la forme d’une hypodensité.

Une ponction-biopsie sous contréle scopique du disque atteint et des corps
vertébraux adjacents peut étre nécessaire afin de mettre en évidence le germe en
cause.

Le traitement est essentiellement médical associant antibiothérapie et
immobilisation. La chirurgie est rarement nécessaire.

Toutefois, I'atteinte du rachis cervical, dans la spondylodiscite, est rare. De
plus, alors que le syndrome de la dent couronnée se retrouve plus particuliérement
chez les sujets agés, la spondylodiscite infectieuse peut se retrouver a tout age.
Dans la description fondamentale du syndrome de la dent couronnée, il n'est pas
décrit d’altération de I'état général, et les examens bactériologiques sont négatifs.
Enfin, les aspects radiologiques sont trés différents dans les deux affections (avec

une atteinte souvent multiple en cas de CCA) et les AINS sont inefficaces dans la
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prise en charge de la spondylodiscite.

* Atteintes tumorales du rachis cervical et des structures

nerveuses .

Certaines tumeurs rachidiennes peuvent donner des tableaux cliniques
proches de celui décrit dans le syndrome de la dent couronnée, associant
cervicalgies inflammatoires et raideur cervicale majeure.

Elles peuvent étre classées en :

-tumeurs osseuses primitives bénignes : kyste osseux anévrysmal et
ostéoblastome,

- tumeurs osseuses primitives malignes : ostéosarcome, chondrosarcome,

- tumeurs embryonnaires primitives : chordome,

- tumeurs secondaires : métastases. Ce sont les tumeurs malignes du rachis
les plus fréquentes chez 'adulte,

- tumeurs intrameédullaires : métastases, astrocytome, épendymome.

- tumeurs extra-medullaires intradurales : neurinome, méningiome,

- tumeurs épidurales : métastases.

Toutefois, le tableau clinique s’accompagne fréquemment de signes

neurologiques par compression ou lésion médullaires.

* Tendinite calcifiante du muscle long du cou :

C’est une pathologie rare, secondaire a des dépéts de cristaux
d’hydroxyapatite. Le tableau clinique est similaire a celui du syndrome de la dent
couronneée (cervicalgies, raideur cervicale, céphalées occipitales et fievre), a la
différence qu'il existe un dysphagie associée. Un syndrome inflammatoire biologique

est présent. Le diagnostic est radiologique, avec la mise en évidence d'une
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calcification pré-vertébrale au niveau de C1 et de C2. Le traitement repose sur les

AINS.
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EXPOSE DES CAS
PERSONNELS
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. LA METHODOLOGIE :

Les cas cliniques proviennent d’'une source unique :
- le service de rhumatologie et de médecine interne du centre hospitalier général de
Brive 4 cas.

Le diagnostic de syndrome de la dent couronnée est retenu devant 2 critéres:

1 - l'aspect spécifique des calcifications péri-odontoidennes visibles au
scanner.

2 - l'efficacité des traitements validés pour le syndrome de la dent couronnée:
AINS, colchicine et corticothérapie.

Sont retenues toutes les manifestations neurologiques évocatrices d’'une

atteinte cervicale retrouvées a I'examen clinique de ces 4 patients
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Il. LES CAS CLINIQUES — DESCRIPTIF :

CAS CLINIQUE N°1

Nom : A..

Prénom : Raymonde

Date de naissance : 09/08/1920, 80 ans

Antécédents :
1. Maladie de Crohn traitée par Pentasa
2. Contre-indication aux AINS liée au risque hémorragique de la maladie de
Crohn
3. Arthrose diffuse
4. Fibrome utérin opéré

Histoire de la maladie :

La patiente est adressée aux urgences de I'hépital de Brive par son médecin

traitant pour douleurs dorsales et cervicales évoluant depuis 15 jours et rebelles a un

traitement antalgique de niveau 2.

Les douleurs cervicales sont intenses et apparues dans les suites d’une chute

avec traumatisme dorsal.

Signes cliniques :

a) Généraux :

A l'arrivée aux urgences, une hyperthermie a 38,3°C est notée, sans

point d‘appel infectieux clinique.
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b) Rhumatologiques :

L’examen initial retrouve une raideur douloureuse du rachis cervical avec une
mobilisation passive quasiment impossible.

Le rachis dorsal est sensible a la palpation dans son ensemble.

¢) Neurologigques :

La patiente se plaint de paresthésies des deux membres supérieurs, sans
précision quant au trajet radiculaire concerné. Il n’est pas retrouvé de déficit moteur,

ni d’anomalie des réflexes ostéo-tendineux.

Biologie :
Le bilan initial met en évidence un syndrome inflammatoire : la VS est a 86 a
la premiére heure, et la CRP est a 151 mg/L. Les leucocytes sont normaux, de

méme que le bilan phosphocalcique et I'acide urique.

Imagerie :

a) Radiographies standard :

A I'étage cervical, il est noté une uncodiscarthrose concernant les vertébres
C4 a C7, sans fracture patente radiologiquement décelable.

A I'étage dorsal, il n’est retrouvé ni tassement, ni fracture.

b) Scanner de la charniére cervico-occipitale :

Il est réalisé au 7°™ jour d’hospitalisation pour éliminer avec certitude une

pathologie fracturaire odontoidienne.

46



Les images sont évocatrices d’un syndrome de la dent couronnée (figure 9) :
elles montrent une calcification arciforme intéressant le ligament transverse de
I'atlas. Il existe, de plus, un pincement de l'interligne odonto-atloidien avec
condensation des surfaces articulaires corticales et ostéophytose affrontée au niveau

du bord supérieur de C1 et du bord supérieur de la dent de I'odontoide.

ELSCINT

4 Jul 2001
120KV

SW 0.0 mm
Z 1.00

FIGURE 9. Scanner de la charniére cervico-occipitale réalisé chez Mme A.

(coupe horizontale)

Traitement et évolution :

La patiente est traitée aux urgences par du paracétamol par voie
intraveineuse a raison de 3g par 24 heures.

Dés le lendemain de I'admission, le diagnostic d’arthrose cervicale est posé
devant les lésions visibles sur les radiographies standard et il est prescrit, en

complément du traitement d’entrée, de la méthylprednisolone a la dose de 40 mg par
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jour par voie intraveineuse pendant 3 jours puis relai per os, associé a un traitement
oral associant 3 comprimés de tramadol a la dose de 50mg par jour et 1 comprimé
de tétrazépam le soir.

Les paresthésies disparaissent alors en 24 heures et les cervicalgies en 7
jours.

Une semaine apres le début du traitement par corticothérapie, les résultats du
bilan biologique confirment la normalisation des marqueurs sanguins de

linflammation avec une CRP a 6mg/mL et une VS a 24 mm a la premiere heure.
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CAS CLINIQUE N°2

Nom : M.....
Prénom : Andrée

Date de naissance : 07/08/1922, 82 ans

Antécédents :

1. Tassements vertébraux d'origine ostéoporotique

2. Hypertension artérielle

3. Cardiopathie ischémique

4. Arythmie cardiaque par fibrillation auriculaire non réduite

9. Hystérectomie avec cure de cystocéle

Histoire de la maladie :

La patiente est adressée aux urgences de I'hdpital de Brive par son médecin
traitant pour des chutes a répétition, sans prodromes ni notion de perte de
connaissance, associées a une incontinence urinaire et une anorexie inhabituelle.
Ces symptomes évoluent depuis trois semaines. Il existe, en outre, des douleurs

osseuses diffuses apparues dans les suites des épisodes de chute.

Signes cliniques :

a) Généraux :
A l'arrivée aux urgences, I'examen clinique met en évidence un pli cutané, en
relation avec une déshydratation extracellulaire, ainsi qu’une hyperthermie a 38°C.

Aucun foyer infectieux n’est toutefois retrouvé.
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b) Rhumatologiques :

La patiente ne se plaint pas de cervicalgies. Le rachis cervical est souple. Par
contre, I'épaule et l'aile iliaque droite sont douloureuses a la palpation, sans limitation

des amplitudes articulaires.

¢) Neurologiques :

L’examen neurologique retrouve un signe de Hoffman positif aux deux
membres supérieurs, ainsi que des réflexes biciptaux et triciptaux vifs mais sans
polydiffusion. Les réflexes cutanéo-plantaires sont indifférents. Il n’est pas noté de

diminution de la force motrice, ni de déficit sensitif.

Biologie :

Sur le bilan initial, 'élévation de la CRP a 134 mgl/L, et I'hyperleucocytose
14730 GB/mm? dont 11810 neutrophiles (80,2%) orientent les urgentistes vers une
pathologie infectieuse. Une série de deux hémocultures et un examen
cytobactériologique des urines sont demandés. Tous s'avérent négatifs.

La calcémie est élevée a 2,69 mmol/L.

Le bilan hépatique est perturbé : les ALAT sont a 89 UI/L, les ASAT a 68 Ul/L
et les GAMMA GT a 47 Ul/L. La bilirubine totale est normale a 9 micromol/L.

Afin d’éliminer un myélome, une recherche protéinurie de Bence Jones est
prescrite et revient négative avec un résultat <0,10 g/24h. L'électrophorése des

protéines sanguines est normale.
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Imagerie :

a) Radiographies standard :

A I'étage cervical, il est noté une uncarthrose étagée, avec un aspect de
demineralisation diffuse. La charniére atloido-axoidienne ne présente pas
d’anomalies, en particulier pas d’'impression basilaire.

Les clichés du bassin, du sternum et de I'épaule droite n’objectivent pas de

|ésion osseuse traumatique.

b) Scanner de la charniére cervico-occipitale :

Le scanner de la charniére cervico-occipitale, sans injection de produit de

contraste, est réalisé au 10°™ jour d’hospitalisation (figure 10).

4872 82 ANS
24564-3
6.0 mm

c1 500

Wi 1500

FIGURE 10. Scanner de la charniére cervico-occipitale réalisé chez Mme M.

(coupe frontale)
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Il permet de visualiser des calcifications du ligament annulaire, compatibles
avec un syndrome de la dent couronnée, et du ligament commun vertébral postérieur
dans sa partie occipito-odontoidienne. S’y associent des calcifications articulaires
entre le bord antérieur de 'odontoide et le bord antéro-inférieur de C1.

Des lésions dégénératives de l'articulation occipito-atlantale, avec pincement
de la partie postérieure des interlignes articulaires et ostéophytose sont visibles.

En revanche, il n’est pas retrouvé d’anomalie transitionnelle de la jonction

cranio-cervicale, ni de la jonction médullo encéphalique.

c) IRM :

Une IRM a été réalisée au 17°™ jour d’hospitalisation, & la recherche d’'une
compression médullaire cervicale (figure 11).

Les clichés révélent un élargissement du ligament annulaire en arriére de
'odontoide, apparaissant en hyposignal T2.

Il n'existe pas de signe de compression médullaire.

Des lésions dégénératives disco-somatiques et inter-apophysaires articulaires

postérieures sont visibles.
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FIGURE 11. IRM réalisée chez Mme M. (coupe latérale,pondération T2).
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d) Divers :
Plusieurs autres examens d’'imagerie (radio et scanner thoraciques,
échographie abdominale) ont été réalisés pour rechercher un foyer infectieux. Tous

se sont révelés négatifs.

Traitement et évolution :

Apres 48 heures de réhydratation parentérale (sérum physiologique), et une
normalisation de la calcémie, la patiente a été traitée pendant 24 heures par
kétoproféne intraveineux a la dose de 100mg/j devant une suspicion de colique
néphrétique. Une fois le diagnostic de syndrome de la dent couronnée évoqué par le
scanner, un traitement par colchicine, a la dose de 1 mg/j, a été débuté. Ce choix
thérapeutique est justifié par le fait que la patiente est sous anti-vitamine K pour une
fibrillation auriculaire. Le syndrome pyramidal des membres supérieurs disparait
alors en 48 heures. La colchicine est arrétée au bout de 6 jours du fait d’'une
mauvaise tolérance digestive.

Le syndrome inflammatoire biologique disparait en 3 semaines avec une CRP
a émgl/L.

Face a la persistance de l'incontinence urinaire et I'apparition de troubles
cognitifs a type de désorientation et confusion, un scanner cérébral est réalisé. Il met
en évidence des signes d’hydrocéphalie a pression normale. La réalisation de deux
ponctions lombaires évacuatrices permet une amélioration spectaculaire des troubles

précités.
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CAS CLINIQUE N°3:

Nom : V....
Prénom : Julienne

Date de naissance : 04/10/1923, 82 ans

Antécédents :

1. Arthralgies des 2 chevilles depuis 4 ans, non documentées, traitées par
corticothérapie.

2. HTA.

3. Syndrome dépressif.

4. Dyslipidémie.

Histoire de la maladie :

La patiente est adressée au service des urgences de I'hdpital de Brive pour
cervicalgies aigues fébriles apparues depuis 48 heures. Un bilan sanguin réalisé a
domicile met en évidence une élévation de la CRP et de la VS a, respectivement, 89
mg/L et 81 mm & la premiére heure, associée a une hyperleucocytose a 11453

GB/mL. La bandelette urinaire est négative.

Signes cliniques :

a) Généraux :

A l'arrivée aux urgences, la température corporelle est mesurée a 38,6°C.

b) Rhumatologiques :

La patiente se plaint de cervicalgies d’horaire inflammatoire, insomniantes. I

existe une raideur cervicale avec limitation douloureuse de la rotation a 40 % de la
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normale. L'anté flexion et la rétro flexion du cou avoisinent les 70% de la norrnale. La

patiente est soulagée partiellement par 'immobilité du rachis cervical.

¢) Neurologiques :

Il existe des névralgies scapulaires, brachiales et antébrachiales externes
bilatérales. L’élévation des membres supérieurs est impossible au-dessus de
I'horizontale. Il n’est pas mis en évidence de syndrome méningé. La force motrice est

normale, de méme que les réflexes ostéotendineux aux 4 membres.

Biologie :

Le bilan initial révéle une élévation de la CRP a 110 mg/L, une VS a 79 mm a
la premiére heure et une hyperleucocytose a 12530 GB/mm?® dont 8630
polynucléaires neutrophiles (68,90%), compatible avec un syndrome infectieux.

Le bilan hépatique est normal.

Imagerie :

a) Radiographies standard :

A I'étage cervical, les clichés sont peu contributifs en dehors d’un aspect

évocateur d’arthrose de l'articulation atloido-axoidienne.

b) Scanner :

Le scanner de la jonction cranio-cervicale est réalisé au 9™ jour
d’hospitalisation a la recherche d’'un syndrome de la dent couronnée.

Il permet d’évoquer le diagnostic en montrant un aspect typique de

calcifications du ligament transverse de C1 (figure 12).
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FIGURE 12. Scanner de la charniére cervico-occipitale réalisé chez Mme V.

(coupe horizontale)

Il existe un pincement de l'interligne articulaire odonto-atloidien. Il n'apparait

pas de retentissement sur le canal rachidien en regard de C2.
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c) Divers :
La radio de thorax est normale. La radio des sinus met en évidence un
épaississement de la muqueuse du sinus maxillaire gauche. Ces examens sont

prescrits a la recherche d’un foyer infectieux.

Traitement et évolution :

Dés le lendemain de 'admission a I'hdpital, le diagnostic de crowned dens
syndrome est évoqué et un traitement d’épreuve par kétoproféne intraveineux est
débuté a la dose de 100 mg par jour. La symptomatologie douloureuse cervicale
régresse rapidement.en 24 heures. Au bout de 2 jours de traitement anti
inflammatoire, la patiente est apyrétique, les névralgies cervico-brachiales
disparaissent et Pexamen clinique du rachis cervical retrouve une mobilité a 80% de
la normale en rotation.

Les bilans biologiques répétés permettent de suivre la diminution de la CRP et
de la VS qui atteignent respectivement 13 mg/L et 50 mm a la premiére heure au
bout de 9 jours aprés le début du traitement.

A noter que la fiévre e;e,t rattachée a une pyélonéphrite confirmée p;ar un

ECBU positif & Eschérichia Coli sensible & 'amoxicilline.
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CAS CLINIQUE N°4 :

Prénom : Michel

Date de naissance : 12/06/1935, 71ans

Antécédents :
1. Arthrose
2. Hypertrophie bénigne de la prostate
3. Hernie discale lombaire LsS4

4. Exérése chirurgicale du ménisque externe du genou droit

5. Transposition de rotule a gauche

Histoire de la maladie :

Le patient est adressé aux urgences de 'hépital de Brive pour des cervicalgies
aigues permanentes depuis 3 jours. Une semaine plus tét, il avait subi une double

extraction dentaire sans couverture antibiotique.

Signes cliniques :

a) Signes généraux :

Le patient est en bon état général et apyrétique lors de 'examen d’entrée.

b) Signes rhumatologiques :

Il existe une douleur para-cervicale gauche, majorée a la palpation des
muscles para-vertébraux. La mobilisation du rachis cervical est impossible du fait

d’une raideur majeure. Le patient se plaint aussi de céphalées occipitales diffuses.
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¢) Signes neurologiques :

La douleur cervicale irradie a I'épaule gauche. Il n’est pas retrouvé de troubles

visuels, ni de déficit neurologique focal. Les paires craniennes sont normales.

Biologie :

Le bilan initial retrouve un syndrome inflammatoire avec une CRP a 47 mgl/L.
Les globules blancs son normaux.

La calcémie et la TSH sont normales.

Le bilan hépatique est perturbé avec une élévation des gamma GT a 101 UI/L

et de la bilirubine totale avec un taux de 23 micromol/L.

Imagerie :

a) Radiographies standard :

Elles montrent des signes d’arthropathie péri-odontoidienne.

Au niveau de larticulation C4C5, on note des signes d’arthrose ainsi qu’un
rétrolisthésis de C4.

A noter que l'interprétation de clichés des 2 genoux, réalisés 6 ans plus t6t,
permet de mettre en évidence des calcifications méniscales compatibles avec une

chondrocalcinose articulaire.

b) Scanner :

Il est réalisé dés le lendemain de I'hospitalisation & la recherche d’un
syndrome de la dent couronnée. Il met en évidence I'existence de calcifications
soulignant le ligament transverse en arriére de 'odontoide avec un pincement

marqué de l'interligne odonto-atloidien (figure 13).
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FIGURE 13. Scanner de la charniére cervico-occipitale réalisé chez M H.

(coupe horizontale)

On note d’importantes lésions dégénératives interapophysaires postérieures
au niveau des articulations C2 C3 et C3 C4, avec géodes sous chondrales,
condensation des surfaces articulaires et pincement de linterligne articulaire. S'y
associe un spondylolisthésis antérieur de C3.

Des calcifications discales étagées sont visualisées notamment sur les
disques C3 C4 et C4 C5. Les espaces sous-jacents apparaissent pincés avec un

phénomene de vide discal et une ostéophytose hypertrophique antérieure (figure 14).
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FIGURE 14. Scanner cervical réalisé chez M H. (coupe sagittale)

Traitement et évolution :

Dés 'admission, un traitement par paracétamol intraveineux a la dose de 1 g
permet un soulagement partiel en 2 heures avec diminution de la douleur mais

persistance de la raideur cervicale.

Deés le lendemain, aprés confirmation du diagnostic par le scanner cervical, un

traitement par AINS par voie intraveineuse est débuté. Il est remplacé, au bout de 3
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jours, par la colchicine. La symptomatologie douloureuse disparait en 4 jours.
L'utilisation de la colchicine s’explique par la prescription d’un traitement par anti-
vitamine K chez ce patient, devant la découverte d’une arythmie cardiaque par
fibrillation auriculaire.

Sur le plan de la biologie, la CRP esta 7 mg/L et la VS a 6 mm a la premiére

heure au bout de 6 jours de traitement.

La bilirubine totale retrouve une valeur normale de 5 micromol/L dans le

méme délai.
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ANALYSE DES
QUATRE CAS
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. TERRAIN :

1) Ade et sexe :

Dans notre série de quatre cas, I'dge varie entre 71 et 83 ans, soit une
moyenne d’age de 79 ans.

On compte 3 femmes pour 1 homme.

2) Pathologies métaboliques associées :

Il n’est jamais noté, dans les cas de notre série, d’antécédent de désordre

meétabolique pouvant favoriser I'apparition d'un syndrome de la dent couronnée.

Il. INTERVALLE ENTRE LE DEBUT DES SIGNES ET LE

DIAGNOSTIC :

Dans tous les cas de notre série, le diagnostic est confirmé par le scanner
cervical.
Les délais observés dans notre série entre le début des signes cliniques et le

diagnostic sont résumés dans la figure 14.
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Nombre de jours

3 5 e p—————————

FIGURE 14 . Intervalle entre le début des
signes cliniques et le diagnostic.

30

25

Mme A. Mme M. Mme V.

Patients

Le délai moyen observé est de 16,5 jours.
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lll. SIGNES CLINIQUES :

1) Signes généraux :

a) Fievre :

Elle est présente chez 3 patients sur les 4 exposés dans notre série.

b) Altération de I'état général :

Elle n'est notée qu’'une fois dans notre série.

¢) Déshydratation :

Des signes cliniques de déshydratation extracellulaire sont mis évidence dans

un cas de notre série.

2) Signes rhumatologiques :

a) Signes cervicaux :

¢ La douleur:

Elle est présente chez 3 de nos 4 patients.

C’est une douleur aigue, qui est au premier plan du tableau clinique ,

constituant ainsi le motif d’hospitalisation dans les 3 cas.

Elle est associée, a des céphalées occipitales dans 1 cas, et a des douleurs

du rachis dorsal dans 1 autre.

Son intensité est telle qu’elle est décrite comme insomniante chez I'un de nos

patients.
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e La raideur :

On la retrouve dans 3 cas sur les 4 que comporte notre série.

Dans tous les cas, elle est associée a une douleur cervicale.

Elle a pour conséquence une limitation des amplitudes articulaires du rachis
cervical qui peut toucher toutes les directions comme dans 2 cas de notre série.
Parfois, seuls les mouvements de rotation sont limités comme il est décrit chez I'un

de nos patients.

b) Autres signes rhumatologiques :

Il est retrouvé, chez I'une de nos patientes, des arthralgies des 2 chevilles non

documentées, évoluant depuis 2 ans.

3) Signes neurologigues :

lls sont le centre de ce travail du fait de leur association au crowned dens
syndrome.

Des paresthésies des 2 membres supérieurs sont retrouvées dans 1 cas.

Un syndrome pyramidal des 2 membres supérieurs avec signe de Hoffman et
réflexes ostéo-tendineux (ROT) vifs est noté dans un cas, associé a une
incontinence urinaire et des troubles de la marche dans le cas ou il y avait une HPN
associee.

Des douleurs cervico-brachiales et antébrachiales externes bilatérales sont
retrouvées une fois.

Une irradiation douloureuse a I'épaule gauche est retrouvée dans un cas.

L’examen clinique ne met jamais en évidence, dans notre série, de déficit

moteur, ni sensitif.
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L'atteinte neurologique constitue le motif d’hospitalisation dans 1 cas de notre
série. En effet, 'un de nos patients a été hospitalisé sur le motif de troubles de Ia

marche avec chutes a répétition et incontinence urinaire d’apparition récente.

IV. BIOLOGIE :

1) Syndrome inflammatoire :

Il est retrouvé sur le bilan initial dans les 4 cas que compte notre série.
Les valeurs de la CRP varient entre 47 et 151 mg/L.

La VS est précisée dans 2 cas de notre série avec des valeurs de 81 et 86

mm la premiére heure.

Dans 2 cas, il est noté une élévation du taux de leucocytes.

2) Troubles métaboliques associés :

Dans I'un des 3 dossiers que nous avons présentés, il est noté une élévation
de la calcémie avec une valeur de 2,69 mmol/L, en présence d’une déshydratation.

Dans 2 cas, il a été réalisé un dosage de la TSH, avec des résultats normaux

a chaque fois.

3) Autres examens biologiques :

lls sont demandés pour éliminer les diagnostics différentiels.

Dans un des cas de notre série, une ponction lombaire a été réalisée devant
un tableau évocateur d’hydrocéphalie & pression normale. L’analyse du liquide
céphalo-rachidien (LCR) s‘est révélée normale avec une protéinorachie a 0,27 g/L,

moins de 1 élément /mm? et une culture stérile.
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V) IMAGERIE :

1) Radiographies standard du rachis cervical :

Elles ont été réalisées chez les 4 patients de notre série. Dans tous les cas,

elles mettent en évidence des signes dégénératifs compatibles avec des lésions

d’arthrose. Dans un cas, il est noté un rétrolisthésis de C4.

2) Scanner cervical :

Un scanner cervical sans injection de produit de contraste a été réalisé dans

les 4 cas de notre série.

a) Calcifications péri-odontoidiennes typiques :

Dans tous les cas, le scanner a montré une calcification du ligament
transverse de l'atlas, en arriére de I'odontoide.

On note, dans 1 cas, une calcification du ligament longitudinal postérieur dans
sa partie occipito-odontoidienne, associée a une calcification articulaire entre le bord

antérieur de I'odontoide et le bord antéro-inférieur de I'atlas.

b) Atteinte médullaire :

Dans notre série, il n’est jamais mis en évidence de signes de compression

médullaire au scanner.

c¢)_Lésions associées :

Des signes d’arthropathie dégénérative (ostéophytes, pincement de l'interligne

odonto-atlantoidien) sont mis en évidence chez tous nos patients.
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Dans un cas, il est noté des calcifications discales étagées. Ces lésions sont
associées a des lésions dégénératives particulierement marquées avec
ostéophytose exhubérante, phénomeéne de vide discal et condensation des facettes
articulaires apophysaires postérieures.

Des lesions destructrices sont retrouvées dans 1 cas sous la forme de géodes

sous-chondrales.

3) IRM :

Dans notre série, elle est réalisée dans un cas.

Elle ne met pas en évidence de signe de compression médullaire.

Les Iésions calcifiées retrouvées a I'lRM chez notre patiente apparaissent en

hyposignal en pondération T2.

VI. TRAITEMENTS :

Le traitement est médical dans les 4 cas de notre série.

1) Traitements médicaux utilisés :

Comme nous I'avons décrit dans la présentation de nos dossiers, les
traitements utilisés dans notre série sont 'association d’antalgiques de niveau 2 et de
corticoides dans 1 cas, les AINS dans 2 cas et la colchicine chez 2 patients, dont

une fois en remplacement des AINS.
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2) Voie d’administration :

La voie intraveineuse est utilisée dans 3 cas de notre série avec un relai par

voie orale.

4éme

Dans le cas, le traitement est administré par voie orale dés le début.

3) Tolérance :

Chez I'un de nos patients, le traitement a été arrété au bout de 6 jours du fait

d’une intolérance digestive. Il s’agissait de la colchicine.

VII. HISTOLOGIE :

Aucune preuve histologique du diagnostic n’est apportée dans nos dossiers.

VIIl. EVOLUTION :

1)_Sur le plan clinique :

Dans tous les cas de notre série, il est noté une amélioration rapide de la
symptomatologie douloureuse aprés mise en route du traitement.
La figure 15 résume les délais d’amélioration des signes cliniques dans notre

série.
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FIGURE 15. Délai de disparition des signes
cliniques aprés mise en route du traitement dans

Délai en jours

M Signes
généraux/rhumatologiques

M Signes neurologiques

Mme A. Mme M. Mme V. M H. Patients

Le délai moyen d’amélioration clinique dans notre série est de :
- 4,33 jours en ce qui concerne le signes généraux et rhumatologiques,

- 2,25 jours en ce qui concerne les signes neurologiques associés.
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2) Sur le plan biologique :

Dans tous les cas de notre série, il a été noté une nette diminution des
marqueurs biologiques de l'inflammation apreés initiation du traitement.

Dans 3 cas, les valeurs de la CRP sont redevenues normales. Dans 1 cas,
elle reste toutefois légérement élevée avec une valeur de 13 mg/L.

On retrouve les différents délais d’amélioration du bilan biologique résumés

dans la figure 16.

FIGURE 16 . Délai de normalisation de la CRP
apreés le début du traitement

25

21

20

15

Délai en jours

10

Mme A. Mme M. Mme V. M. H.
Patients

Le délai moyen constaté est donc de 10,75 jours.
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IX. DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS DISCUTES A LA PRISE EN

CHARGE :

lls sont résumés dans la figure 17.

FIGURE 17. Diagnostics initiaux évoqués dans les 4 cas de notre série.

Diagnostic évoqué

Mme A. Arthrose

Syndrome infectieux
Mme M. [Compression
médullaire

Arthrose
Mme V. [Méningisme sur
pyélonéphrite

Arthrose
M H. Epidurite infectieuse
Discite infectieuse
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REVUE DE LA
LITTERATURE
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l. METHODOLOGIE :

Le recrutement des cas publiés s'est effectué grace a:

1- l'utilisation de la base de données MEDLINE de 1977 a nos jours avec les mots-
clés suivants : crowned dens syndrome, cervical myelopathy and calcium
pyrophosphate dihydrate crystal deposition disease, peri-odontoid calcium
pyrophosphate dihydrate crystal deposition disease, foramen magnum syndrome and
calcium pyrophosphate dihydrate crystal deposition disease.

2- I'utilisation de la base de donnée PASCAL de 1980 a nos jours avec les mots-clé
suivants : syndrome de la dent couronnée, odontoide couronnée.

Ont été retenus les cas de syndrome de la dent couronnée diagnostiqués par
limagerie et/ou 'analyse histologique dans lesquels 'examen clinique mettait en
évidence I'existence de signes neurologiques associés, quels qu’ils soient
(paresthesies, déficit moteur, déficit sensitif, irradiation douloureuse, troubles de la
marche, troubles sphinctériens) ainsi que les cas de myélopathie cervicale haute
secondaire a des dépots péri-odontoidiens de pyrophosphate de calcium ou
d’hydroxyapatite.

Nous avons retrouvé, au total, 38 cas. La plus grande série comporte 7 cas et

la plupart des rapports ne porte que sur 1 a 3 cas.

Il. RECAPITULATIF DES CAS PUBLIES :

Les cas publiés sont résumés dans les quatre tableaux suivants.
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Age/ Douleur | Céphalées duomit Do
Référence Fiéyre : i Raideur |articulaire |inflammatoire
Sexe cervicale |occipitales A : ;
périphérique | biologique
SATO (33) 70/H F + NP + + +
L sr | NP | NP NP NP NP NP
(16)

WU (35) 73/H - + s + . e
SETHI (45) 60/H| NP NP NP NP NP NP
DOITA (46) 75/H| NP + + - - NP

LIN (47) T4/F - NP NP + + +

Légende : + = présent ; - = absent ; NP = Non précisé
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. .. | Thles Jaris sl e
Ritiionc Déficit Aol Babms!a/ROT .Tble's‘ Dqﬁf:t.t Poeliin Irradiation
moteur Vifs sphinctériens | sensitif douloureuse
marche
AOUBA + NP NP/NP NP NP NP +/2 épaules
(22) NP | NP NP/NP NP NP Np |72 cpales,
mandibule
+/2 é€paules,
NP NP NP/NP NP NP NP mandibule,
tempes
NP | NP NP/NP NP NP np | 2cpales,
tempes
NP NP NP/NP NP NP NP +/2 épaules
GRIESDALE
1) * + -+ - NP + NP
SATO (33) NP NP NP/NP NP NP NP NP
Sl e e | NP NP/+ NP ¥ ] NP
(16)
+/épaule
WU (35) NP NP NP/NP NP NP + droite,
mandibule
SETHI (45) | +/TP NP +/+ NP NP + NP
DOITA (46) | +/TP NP NP/+ NP NP + NP
LIN (47) /TP + NP/+ NP + + NP
Légende : + = présent ; - = absent ; NP = Non Précisé ; TP = Tétraparésie ; Xl =

atteinte du nerf hypoglosse (12 °™ paire de nerfs craniens).
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Calcifications péri- Compression Signes Signes
odontoidiennes médullaire | dégénératifs | destructeurs
Réfeérence Radio| TDM IRM TDM| IRM
KAKITSUBATA +/hypo T1,
(20) NP P hypo T2 NP + + +
+/hypo T1, +/1ésion
NP b+ | hypoT2 | | motlle * *
+/hypo T1,
NP + hyper T2, | NP NP NP +
gado +
BAYSAL (41) + + NP + NP NP NP
ASSAKER (28) | NP | + |7 ‘S‘}gl NP |+ + NP
+/iso T1,
NP + ilsctg T2, NP + NP NP
BOBBIO +/1ésion
PALLAVICINI - + |HmixteT2| + N + NP
moélle
(42)
AOUBA (21) NP + NP NP NP + 4
BROCRBANK NP i NP NP NP NP NP
(43)
NP + + NP NP NP NP
NP 3 + NP + + +
AOUBA NP + NP NP NP NP NP
(42) NP + NP NP NP + +
NP + NP NP NP + +
NP + NP NP NP + -
NP + NP NP NP + -
+/hypo T1, -
GRIESDALE NP - hyper T2, | NP +/le§10n NP i
(44) moélle
gado +
SATO (33) NP + NP NP - NP NP
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Calcifications péri- Compression Signes Signes
odontoidiennes médullaire | dégénératifs | destructeurs
Référence Radio| TDM IRM  |TDM| IRM
SRINIVASAN +/iso T1, +/1ésion

(16) NP1+ | pypert2 | 7 | modlle I #

WU (35) + + NP NP NP NP NP

+/mixte T1
SETHI (45) NP % ot T2 NP + + +
+/iso T1,
DOITA (46) + + mixte T2, | + + NP NP
| gado +

LIN (47) NP + + NP + NP +

Légende : + = présent ; - = absent ; NP = Non Précisé ; hypo = hyposignal ; hyper =
hypersignal ; iso = isosignal ; mixte = signal mixte ; gado + = réhaussement de signal

aprés injection de gadolinium.
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Type de cristaux a

Evolution apreés

Référence Traitement l'examen by ;
histologique et
BAYSAL (41) chirurgical: voie transorale + pyrophosphate de amélioration
AINS calcium progressive
chirurgical: voie transorale + amélioration rapide
ASSAKER collier cervical + centre de RyECp hos.p atsde et guérison totale
rééducation elgnmm en 2 mois
(28) chirurgical: voie transorale + pyrophosphate de amélioration en 3
collier cervical calcium mois avec séquelles
BOBBIO
PALLAVICINI chirurgical: voie transorale pyrophos'phate g NP
“2) calcium
AOUBA (21) AINS NP BUCTISON en MOns
d'l semaine
BROCKBANK corticoides pyro;zl;&sﬁ(ll?te e amélioration rapide
(43) conservateur NP NP
chirurgical NP NP
amélioration sous
corticoides mais
AOUBA - . 12 rechute aprés 5
(22) corticoides puis colchicine NP N
spectaculaire de la
colchicine
efficacité
AINS NP spectaculaire en 2
jours
AINS NP efﬁcacm?
spectaculaire
AINS NP efﬁcacﬁc::
spectaculaire
AINS NP spectaculair
GRIESDALE | chirurgical: voie transorale + NP suites opératoires
(44) stabilisation C1C2 simples
échec des AINS ;
SATO (33) AINS puis corticoides pyGpGEpHatde disparition des
calcium signes en 3 jours
sous corticoides
SRINIVASAN chiratgical pyrophosphate de | rémission compléte
(16) calcium en 4 mois
- . échec des
WU (35) corticoides puis AINS NP coifeniies
tétraplégie et
SETHI (45) chirurgie : laminectomie P yrophos.phate e .a551§tance
calcium ventilatoire en post-
opératoire
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Type de cristaux a

Evolution aprés

Référence Traitement l'examen 5
5 ; fraitement
histologique
DOITA (46) chirurgical: voie postéro- pyrophosphate de amehorat.lon
latérale calcium progressive
LIN (47) chirurgie : laminectomie pyrop hos_phate o amehorat.lon
calcium progressive

Léegende : NP = Non Précisé
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REVUE DE LA

LITTERATURE :
RESULTATS
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. TERRAIN :

1) Age et sexe :

L’analyse des cas publiés retrouve une moyenne d'age de 75,16 ans, avec
des extrémes qui vont de 26 a 89 ans (déviation standard : 10,7 ans).
La figure 18 permet de se rendre compte de la répartition des cas publiés par

tranche d’age.
FIGURE 18. Répartition des cas publiés par tranche

d'age.

2,63% 2,63%

50,00%

34,21%

m20a 29
ans
M50 a 59
ans
60 a 69
ans
Mm703a 79
ans
W80 a 89
ans
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On retrouve 42,11% de femmes pour 57,89% d’hommes.

2) Pathologies métaboliques associées :

Il est noté, dans 3 cas, des antécédents de goutte (15, 28), soit un
pourcentage de 7,89%.
Une hémochromatose est diagnostiquée chez un patient (21), soit un

pourcentage de 2,63%.

Il. INTERVALLE ENTRE LE DEBUT DES SIGNES NEUROLOGIQUES

ET LE DIAGNOSTIC :

Il est précisé dans 21 cas.

Dans 2 cas, il est de quelques jours (21, 33) mais il atteint plusieurs mois dans
13 cas (15, 16, 28, 35, 38, 39, 46), voire plusieurs années dans 6 cas (15, 18, 22, 36,
40, 47). Nous analyserons la cause de ces différences sous 'angle de I'hétéroge-

néité clinique.

lll. SIGNES CLINIQUES :

1) Signes généraux :
a) Fievre :
La présence ou 'absence de fiévre est précisée dans 11 cas. Une

hyperthermie est notée dans 8 cas.
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b) Altération de I'état général :

Elle est notée dans 5 cas (22).

¢) Déshydratation :

Des signes de déshydratation sont retrouvés a 'examen clinique dans 1 cas

publié par Sato (33).

2) Signes rhumatologiques :

a) Signes cervicaux :

e La douleur:

Elle est présente dans 60,53% des cas publiés (soit 23 cas sur 38).

Son intensité est variable. Elle peut se présenter sous la forme d'une simple
sensibilité rachidienne (37, 46), de cervicalgies modérées (22), aigues (20, 41), voire
de cervicalgies pseudoméningées avec impotence fonctionnelle (43).

Des céphalées occipitales sont notées dans 6 cas, soit un pourcentage de

15,79%. Elles ne sont jamais isolées et toujours concomitantes aux cervicalgies.
* La raideur:
Elle est précisée dans 17 cas. On la note a I'examen clinique dans 16 cas soit
un pourcentagé de 42,11%. Elle est absente du tableau clinique dans 1 cas.

Elle entraine une limitation des amplitudes articulaires du rachis cervical qui

peut concerner toutes les directions (35,39).

b) Autres signes rhumatologiques :

Il s’agit des signes d’arthrite microcristalline recherchés au niveau des

articulations périphériques.
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La figure 19 en résume les résultats.

FIGURE 19. Atteinte microcristalline au niveau des
articulations périphériques

26,32%

M Signes d'atteinte
microcristalline
périphérique

¥ Pas de signe d'atteinte
microcristalline
périphérique

55,26% Sans précision

18,42%

3) Signes neurologiques :

lls sont au premier plan du tableau clinique et constituent donc le motif

d’hospitalisation dans 76,32% des cas (29 cas sur 38).

a) Atteinte motrice :

Elle est retrouvée, a 'examen clinique, dans 65,79% des cas (25 cas sur 38).

Dans un cas, elle est secondaire & une compression du nerf hypoglosse (43).
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Dans les 24 autres cas, il est noté un déficit moteur objectivé au niveau des
membres. Il s'agit de déficit moteur incomplet ou parésies. Il n’est jamais décrit de
déficit moteur complet.

L’atteinte motrice est plus ou moins étendue. Le déficit peut atteindre les 4
membres, réalisant un tableau de tétraparésie, comme dans 47,37% des cas publiés
(18 cas sur 38). Parfois, il se limite aux seuls membres supérieurs comme dans 3
cas (18, 22, 38) soit un pourcentage de 7,89%. Enfin, dans 2 cas (15, 44), 'examen
neurologique de la force mofrice révéle un déficit unilatéral.

A noter que dans 13 cas, soit 34,21% des cas publiés, il n’est pas donné de
précisions quant a la présence ou I'absence d’un déficit moteur a I'examen clinique.

Dans plusieurs publications, 'examen clinique objective des signes d’atteinte
des voies pyramidales, en particulier des anomalies des réflexes ostéo-tendineux
(figure 20) et, dans 3 cas (28, 39, 45), un signe de Babinski bilatéral. Dans 2 cas
(36,44), les réflexes cutanéo-plantaires sont en flexion. Toutefois, il faut préciser que
la présence ou 'absence d'un signe de Babinski n’est précisée que dans ces 5 cas.

Un syndrome tétrapyramidal est noté dans un cas (28).
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FIGURE 20. Anomalies des réfexes ostéo-tendineux
objectivés par I'examen clinique.

34,88%

M ROT vifs
M ROT diminués ou abolis
Non précisé
{
60,47%

4,65%

Dans 2 cas, il est noté une amyotrophie, décrite comme étant diffuse, sans
précision quant aux groupes musculaires concernés (37), ou limitée aux membres

inférieurs (47).

b) Atteinte sensitive :

Une atteinte sensitive est retrouvée dans 28 cas, soit un pourcentage de

73,68%. La symptomatologie est variée.
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* Troubles sensitifs subjectifs :

Ce sont les signes décrits par le patient lui-méme. lls regroupent les
irradiations douloureuses, névralgies et paresthésies.

Des irradiations douloureuses sont précisées et retrouvées dans 9 cas soit un
pourcentage de 23,68%.

Elles ne sont jamais décrites aux membres inférieurs.

Des douleurs scapulaires sont notées dans 8 cas. Elles sont bilatérales dans 6
cas et unilatérales dans 2 cas. S’y associent des douleurs mandibulaires dans 3 cas
(22,35), des douleurs temporales dans 2 cas (22) et, dans 1 cas, une douleur dans le
territoire C5C6 droit sous la forme d’'une hyperesthésie (39).

Dans 1 cas, enfin, il est noté une douleur au niveau du bras gauche (43).

Des paresthésies sont rapportées dans 47,37% des cas (18 cas sur 38)

(Figure 21).

FIGURE 21. Revue de la littérature :
paresthésies

M Paresthésies
présentes

I Paresthésies
absentes

Non préciseé

47,37 % 47,37 %

5,26%
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FIGURE 22. Les différentes localisations des
paresthésies notées dans les cas publiés.

Nombre de cas

Paresthésies  Paresthésies  Paresthésies Paresthésies Paresthésies

des 4 limitées aux de localisation de l'oreille situdes "sous

membres membres non précisée droite le niveau des

supérieurs mammelons”
Localisation

* Signes sensitifs objectifs :

Ce sont les signes d'atteinte sensitive objectivés par I'examen clinique
neurologique. Dans les cas publiés, il s'agit, le plus souvent, d’un déficit sensitif

(figure 23).
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FIGURE 23. Déficit sensitif dans les cas publiés.

26,32%

W Déficit sensitif présent
W Déficit sensitif absent
Sans précision

60,53%
13,16%

Dans la littérature, il est rapporté :

- un deficit sensitif sans précision quant a sa nature dans 5 cas (15,42),

- un déficit de la sensibilité superficielle seule dans 2 cas (36,47),

- un déficit de la sensibilité profonde seule dans 2 cas (16,38),

- un deficit de la sensibilité superficielle et profonde dans 1 cas (37).

Dans 2 cas, le niveau de l'atteinte sensitive est précisé. |l est ainsi décrit une
perte de la sensibilité a la piqQre sous le niveau de C2 chez Wells (37) et sous le

niveau de C5 chez Lin (47).
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e Autres troubles neurologiques :

Des troubles de la marche sont notés dans 39,47% des cas (15 cas sur 38).

lls sont résumés dans la figure 24.

FIGURE 24. Troubles de la marche mis en évidence
dans les cas publiés.

Nombre de cas 3

0_

Troubles de la Démarche Démarche Instabilité a la Diminution du

marche sans ataxique spastique marche périmétre de
autre précision marche

Nature des troubles de la marche
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Des troubles sphinctériens sont notés dans 5 cas (9,28,36,37,39), soit un
pourcentage de 13,16%.

Dans un 1 cas (44), il est noté un signe de Lhermitte (sensation électrique
descendant le long du rachis lors de I'extension du cou).

Brockbank (43) rapporte 1 cas dans lequel il est mis en évidence une
compression unilatérale d'un nerf cranien, le nerf hypoglosse ou XII.

Enfin, dans 1 cas (33), il est décrit des signes neurologiques centraux avec

troubles de la conscience et myosis bilatéral aréactif.

IV. BIOLOGIE :

1) Syndrome inflammatoire :

Il est précisé dans 19 cas (figure 25).

FIGURE 25. Syndrome inflammatoire
biologique.

M Non précisé

M Présence d'un syndrome
inflammatoire biologique

23,68%

Absence de syndrome
inflammatoire biologique

50,00%

26,32%
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2) Troubles métaboliques associés

Dans un cas (21), il est découvert une hyperferritinémie dans le cadre d’une

hémochromatose.

3) Autres examens biologiques :

Dans 2 cas (21,33), une ponction lombaire a été réalisée. L'analyse du LCR

ne montrait pas d’anomalie.

V) IMAGERIE :

1) Radiographies standard du rachis cervical :

Elles sont réalisées dans 17 cas.

Elles mettent en évidence des calcifications de la région péri-odontoidienne
dans 4 cas (35,40,41,46).

Des lésions dégénératives diffuses, a type d’ostéophytose, de rétrécissement
des espaces discaux intervertébraux et de sclérose marginale des corps vertébraux
sont visibles dans 11 cas.

Des calcifications discales associées sont visibles dans 3 cas (18,28).

Une instabilité de I'articulation C1C2 est mise en évidence par des clichés

dynamiques dans 3 cas (36,41,44).

2) Scanner cervical :

Il est réalisé dans 36 cas sur 38.
Dans 34 cas, il s’agit d’'un scanner sans injection. Un myéloscanner est réalisé

dans 2 cas (9,40).
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a) Calcifications péri-odontoidiennes :

Il permet de visualiser les calcifications péri-odontoidiennes typiques du
syndrome et, ainsi, de confirmer le diagnostic dans les 36 cas, soit un pourcentage

de 97,74%.

Ces calcifications apparaissent sous des aspects différents selon les cas

(figure 26).

FIGURE 26. Les différents aspects des calcifications péri-
odontoidiennes visibles au scanner cervical.

25

Nombre de cas

Aspect des calcifications
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Les Iésions péri-odontoidiennes apparaissent donc sous I'aspect d’une masse

calcifiée dans 55,26% des cas.

b) Atteinte médullaire :

Dans 21,05% des cas (soit 8 cas sur 38), une compression médullaire au

niveau de C2 est visible au scanner.

c) Lésions associées :

Dans 6 cas, il est dfécrit des Iésions dégénératives visibles au scanner, soit un
pourcentage de 15,79%.

Des Iésions destructrices, osseuses et/ou articulaires sont notées dans 50%
des cas publiés.

Différentes atteintes sont possibles. Elles sont résumées dans la figure 27.
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FIGURE 27. Lésions destructrices visibles au
scanner.

12

io

Nombre de
cas

Erosion Fracture de Erosion Géodes sous-

osseuse de I'odontoide osseuse de chondrales
'odontoide I'atlas

Nature des Iésions

Enfin, il est noté des calcifications du ligament jaune dans 2 cas (18,47).

3) IRM :

Elle est réalisée dans 27 cas afin de visualiser les rapports entre les lésions
calcifiées et les structures nerveuses adjacentes.

Dans 18 cas, il est noté une compression médullaire au niveau de C2, soit un
pourcentage de 47,37%. Dans 5 cas, cette compression s'accompagne de signes de
souffrance médullaire décrits comme :

- un hypersignal en pondération T2 dans 3 cas (39,42,44):,

- un aspect de myélomalacie dans 1 cas (16),

- un cedeme médullaire dans 1 cas (20).
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Les différents aspects des calcifications péri-odontoidiennes visibles a 'lRM
sont précisés dans 17 cas.

lls sont résumés dans la figure 28.

Dans 10 cas, des clichés avec injection de gadolinium ont été réalisés. A
chaque fois, soit avec un pourcentage de 26,32%, il a été noté une prise de

contraste en périphérie de la lésion.

FIGURE 28. Les différents aspects des calcifications
péri-~odontoidiennes visibles a I'IRM.

10

¥ Pondération T1
W Pondération T2

Nombre de cas 5 |

Hyper signal Isosignal Hyposignal Signal mixte
Aspect des lésions
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VI. TRAITEMENT :

Les différentes options thérapeutiques décrites dans les cas publiés sont
choisies en fonction de la présentation clinique et radiologique du syndrome et de
limportance des signes neurologiques associés.

Les différents traitements curatifs utilisés sont résumés dans la figure 29.

FIGURE 29. Prise en charge thérapeutique dans les cas

publiés.
W Traitement chirurgical seul
M Traitement médical seul
5,26% Traitements medical et
2,63% chirurgical associés
2,63% M Traitement conservateur

M Non précisé

23,68%

65,79%

1) Traitement chirurgical :

Dans 65,79% des cas, la prise en charge initiale est exclusivement

chirurgicale.
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Les voies d'abord sont :

- la voie antérieure transorale dans 14 cas,

- la voie postérieure dans 2 cas (45,47) avec réalisation d’une laminectomie,
- la voie postéro-latérale dans 2 cas (39, 46),

- la voie latérale droite dans 1 cas (40),

- non précisées dans 6 cas (13,16,18,20,37,43).

Dans 7 cas, une stabilisation chirurgicale secondaire de la charniére cranio-

vertébrale a été nécessaire.

2) Traitement médical :

Il est prescrit seul dans 23,68% des cas (soit 9 cas sur 38).

a) Traitements médicaux utilisés :

Les classes thérapeutiques utilisées sont celles qui ont fait leurs preuves dans
la prise en charge du syndrome de la dent couronnée dans sa forme “ classique “, et,
de maniere plus générale, dans le traitement des arthrites microcristallines (figure

30).
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FIGURE 30. Les différents traitements médicaux utilisés
dans les cas publiés.

Nombre de cas

AINS Corticoides Colchicine

Classe thérapeutique

Dans 3 cas, il a été nécessaire de changer de classe thérapeutique du fait de
l'efficacité limitée du traitement initial. Les classes thérapeutiques en cause sont :

- les corticoides remplacés par la colchicine dans 1 cas (22),

- les AINS remplacés par les corticoides dans 1 cas (33),

- les corticoides remplacés par les AINS dans 1 cas (35).

107



b) Voie d’administration :

Elle est précisée dans 6 cas.

La voie intraveineuse a été utilisée dans 5 cas (21,22). Dans ces 5 cas, le
traitement reposait sur les AINS.

LLa voie orale a été utilisée une fois (22) pour 'administration de corticoides

puis de colchicine.

¢) Tolérance :

Il n'est jamais décrit de probléme de tolérance lié au traitement médical dans

les cas publiés.

3) Association du traitement médical et du traitement chirurgical :

Dans 1 cas, la chirurgie (voie transorale) est associée a un traitement par

AINS (41).

4) Autres traitements :

Dans 4 cas, le recours a une immobilisation par collier cervical en post-
opératoire a été nécessaire (15,28,40).
Dans 1 cas, le patient a bénéficié d’'une prise en charge en centre de

rééducation (28).

VII. HISTOLOGIE :

Dans 26 cas sur 38, la nature des microcristaux en cause est précisée, soit un

pourcentage de 68,42%. Dans les 26 cas, I'analyse histologique en microscopie
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électronique révele la présence de cristaux de pyrophosphate de calcium
typiquement a bouts carrés et faiblement bi-réfringents en lumiére polarisée.

Les cristaux ont été mis en évidence:

- directement au niveau des Iésions péri-odontoidiennes, aprés ablation
chirurgicale dans 24 cas,

- “indirectement”, grace a I'analyse du liquide synovial obtenu par ponction

d’une articulation périphérique dans 2 cas (33,43).

VIIl. EVOLUTION :

Nous ne prendrons en compte que I'évolution sur le plan de la
symptomatologie clinique car il n’est jamais donné de précision quant & I'évolution
des critéres biologiques.

Les différents modes d’évolution décrits dans la littérature aprés traitement

sont représentés dans la figure 31.

109



FIGURE 31. Evolution de la symptomatologie clinique
aprés traitement dans les cas publiés.

2,44%
L 2,44%

\

2,44%

m Amélioration clinique
M Non précisé

Suites opératoires simples

M Echec du traitement

B Aggravation de la
symptomatologie clinique

70,73%

Dans 1 cas, il est noté un échec du traitement (35). |l s'agissait d'une
corticothérapie prescrite en premiére intention, puis substituée par un traitement par
AINS, sans autre précision.

Une aggravation des signes cliniques, en particulier neurologiques, est
rapportée dans 1 cas avec tétraplégie post-opératoire et nécessité d’une assistance
ventilatoire (45).

Parmi les 29 cas ou il a été noté une amélioration clinique aprés traitement,
plusieurs cas de figure ont été observes:

- une rémission compléte est notée dans 4 cas, dont 2 cas aprés traitement

chirurgical (16,28), et 2 cas apres traitement médical (21,33),
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- une amélioration clinique avec séquelles est notée dans 4 cas, aprés prise
en charge chirurgicale (28,36,37,40).

Dans les 21 cas restants, il est simplement observé une amélioration clinique.

Peu de précisions sont données, dans les cas publiés, concernant les délais
d’ameélioration clinique.

Dans 8 cas ou l'indication d’une prise en charge médicale a été posée, il est
décrit :

- une amélioration “en moins d’'une semaine” dans 1 cas (21),

- une ameélioration en 3 jours dans un cas (33) et en 2 jours dans 1 autre cas
(22).

- une efficacité spectaculaire du traitement dans 5 cas (22).

Dans 12 cas avec indication d'une intervention chirurgicale, 'amélioration
clinique est :

- “progressive” dans 7 cas (9,15,37,40,41,46,47),

- Observée aprés 4 mois dans 1 cas (16),

- observée aprés 3 mois dans 2 cas (36,28),

- Observée apres 2 mois dans 1 cas (28),

- obtenue en 14 jours dans 1 cas (39).

IX. DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS DISCUTES A LA PRISE EN

CHARGE :

Dans les cas publiés, face a I'hétérogénéité des signes cliniques du syndrome
de la dent couronnée, tout particuliérement dans les formes avec signes
neurologiques associés, plusieurs diagnostics ont été initialement évoqués. lls sont

résumes dans la figure 32.
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FIGURE 32. Diagnostics différentiels discutés lors de la
prise en charge dans les cas publiés.
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Diagnostic évoqué

Sous le terme “Tumeurs cervicales* sont regroupées:
- les tumeurs vertébrales bénignes: méningiome, neurinome, hémangiome

kyste osseux anévrysmal, ostéoblastome et chondrome,
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- les tumeurs vertébrales malignes: chordome, chondrosarcome et les
metastases de localisation cervicale haute.
Dans 2 cas, une étiologie infectieuse est évoquée. Les diagnostics de

méningite et de spondylodiscite infectieuses sont discutés dans 1 cas (21) et celui de

méningoencéphalite I'est dans le 2°™ cas (33).
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DISCUSSION



L'analyse de la littérature nous a permis de rassembler 38 cas de syndrome
de la dent couronnée dans lesquels 'examen clinique mettait en évidence 'existence
de signes neurologiques associés. Ces cas ont été décrits sur une période qui
s’étend de 1985 a 2007, soit 22 ans. Cette revue de la littérature, que nous espérons
la plus exhaustive possible, démontre, a travers le peu de cas décrits, que le
syndrome de la dent couronnée reste une affection peu connue. Cela pourrait
s'expliquer, sans doute, par une symptomatologie clinique non spécifique, constituée
de la triade cervicalgies-raideur cervicale-céphalées qui oriente volontiers le praticien
vers des pathologies infectieuses graves, dont la prise en charge doit étre débutée
en urgence (méningite infectieuse, spondylodiscite infectieuse).

De plus, I'association de signes neurologiques n'entre pas dans la description
fondamentale de ce syndrome. Aussi le praticien se retrouve-t-il confronté a une
présentation atypique d’un syndrome déja peu connu. Nous pouvons donc aisément
penser que le crowned dens syndrome reste sous-estimé et sous diagnostiqué, a
plus forte raison lorsqu’il existe des troubles neurologiques associés.

Malgré le petit nombre de cas que compte notre série, et le fait que les
résultats obtenus aprés leur analyse ne peuvent étre considérés comme significatifs,
ce travail a pour intérét d'évoquer une pathologie dont les conséquences sur I'état

neurologique des patients concernés peuvent étre graves.
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l. CARACTERISTIQUES DU SYNDROME DE LA DENT COURONNEE

AVEC SIGNES NEUROLOGIQUES ASSOCIES -

1) Caractéristiques clinigues :

a) Signes neurologiques associés :

D’apres les résultats obtenus dans notre série et aprés l'analyse des cas
publiés, il semble exister une certaine hétérogénéité dans la description des signes
neurologiques mis en évidence en association au syndrome de la dent couronnée.
Ainsi, nous pouvons nous demander lesquels, parmi ces signes, peuvent étre

considérés comme une conséquence directe de cette affection.
* Atteinte motrice et syndrome pyramidal :

Dans 1 cas de notre série, il est noté un syndrome pyramidal limité aux
membres supérieurs et objectivé, cliniquement, par un signe de Hoffman bilatéral et
des ROT vifs. Il n’est jamais signalé de signe de Hoffman dans les cas publiés.
Pourtant, des signes d'irritation pyramidale ont été décrits:

- dans 34,88% des cas il est noté une vivacité pathologique des ROT,

- dans 7,89% des cas (3 cas), un signe de Babinski bilatéral est retrouvé,

Dans les cas publiés, cette atteinte pyramidale est secondaire a une
compression médullaire exercée par les calcifications rétro-odontoidiennes et
prouvee par l'imagerie, et peut donc &tre rattachée au syndrome de la dent
couronnée. Nous pouvons, par contre, nous demander pourquoi un signe de
Hoffman n’est jamais décrit. Ce signe n’a peut-étre pas été signalé, voire recherché,
par les auteurs du fait de I'existence d'autres signes cliniques suffisamment

évocateurs d’une atteinte pyramidale.
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Dans le cas de notre série, la réalisation d’un scanner cervical a permis de
poser le diagnostic de syndrome de la dent couronnée mais I'IRM cervicale prescrite
n‘a pas mis en évidence de signes de compression médullaire. Malgré tout, les
signes neurologiques ont disparu aprés la mise en route d’un traitement par
colchicine. Nous pourrions donc émettre deux hypothéses :

- la présence d’un épanchement articulaire au niveau de l'articulation atlanto-
axoidienne, lié a I'étiologie microcristalline du syndrome, qui aurait pu étre a I'origine
des signes pyramidaux retrouvés a 'examen clinique. La résorption de cet
épanchement sous I'effet de la colchicine, a limage de ce qui se produit au niveau
des articulations périphériques dans une crise de pseudogoutte, pourrait expliquer
I'absence de signes de compression médullaire a F'IRM, d’autant plus qu'elle fut
réalisée tardivement, au 17°™ jour d’hospitalisation. De plus, la réalisation d’une IRM
avec injection de produit de contraste aurait peut-étre permis de mettre en évidence
une inflammation péri-lésionnelle, ce qui aurait pu expliquer, en partie, la
symptomatologie neurologique.

- la possibilité d'une diminution de la taille des calcifications péri-odontoidien-
nes sous I'effet du traitement, comme il a été observé dans la littérature (2,4,30).
Ainsi, en se résorbant, les lésions calcifidées deviendraient asymptomatiques. Cette
hypothese serait envisageable dans le cadre d’un syndrome de la dent couronnée
secondaire a des dépdts de cristaux d’hydroxyapatite. Or, dans notre série, il n’est
jamais apporté de preuve histologique, ni radiologique permettant d’établir la nature
des cristaux responsables. De plus, le rhumatisme & hydroxyapatite survient
volontiers chez des patients plus jeunes, particuliérement entre 30 et 50 ans.

Un déficit moteur est noté dans 65,79% des cas publiés. Il s’agit d’un tableau

de tétraparésie spastique dans 47,37% des cas, compatible avec une myélopathie
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cervicale haute par compression médullaire. Dans 2 cas, le déficit moteur est
unilatéral. [l faudrait alors analyser les clichés IRM afin de déceler une asymeétrie au
niveau de la masse calcifiée, a 'origine d’une latéralisation des troubles. L'atteinte du
nerf hypoglosse décrite dans 1 cas isolé (43), peut étre, de méme, considérée
comme une consequence directe du syndrome de la dent couronnée. En effet, 'IRM
met en évidence une compression unilatérale du Xll au niveau du canal hypoglosse
droit (cf rappels anatomiques) par une masse calcifiée rétro-odontoid ienne,
découverte dans le cadre d'une chondrocalcinose. Toutefois, son caractére semble
exceptionnel (1 seul cas décrit en 22 ans). Dans 1 cas décrit par Aouba (22), il existe
une faiblesse des deux épaules, mais I'absence d’'IRM ne permet pas d’en
déterminer la cause exacte.

Donc, d’aprés 'analyse de nos cas et des cas déja publiés, nous pouvons
considérer que le syndrome de la dent couronnée peut étre responsable d'une
atteinte pyramidale, voire d'un véritable tableau de tetraparésie. Cela s’explique par
I'existence de formes avec compression antérieure de la moélle par les calcifications
péri-odontoidiennes.

e Atteinte sensitive :

On retrouve, dans le cortége des signes sensitifs accompagnant le syndrome
de la dent couronnée, des troubles sensitifs subjectifs et objectifs.

Les troubles sensitifs subjectifs (paresthésies, irradiations douloureuses et
névralgies) sont difficiles & apprécier car ils sont “patient dépendants®.

Dans 1 cas de notre série, il est noté des paresthésies des 2 membres
supérieurs. Elles sont associées a la triade clinique classique du syndrome de la
dent couronnée et disparaissent dés le début du traitement. Il faut toutefois

considérer ce signe clinique avec prudence. En effet, la description d’'une sensation
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douloureuse ou de paresthésies n'est pas aisée, et la confusion est possible entre
ces deux types de symptdmes. Malgré tout, 'analyse de la littérature permet de
retrouver des paresthésies associées dans, quasiment, la moitié des cas (47,37%
des cas publiés). Leur association au syndrome de la dent couronnée ne semble
donc pas étre une simple coincidence. Leur localisation est variée (figure 22).
L'atteinte des 4 membres, décrite dans 6 cas, peut étre rattachée a un syndrome
sous-lésionnel dans le cadre d’'une myélopathie secondaire a une compression
médullaire par les Iésions calcifiées rétro-odontoidiennes. On peut en rapprocher les
paresthésies retrouvées “ sous le niveau des mammelons “ dans 1 cas (45). Des
paresthésies de l'oreille droite sont décrites dans I'article de Wu (35). Elles pourraient
correspondre & une irritation du 2°™ nerf cervical, qui quitte la moélle entre C1 et C2.
Par contre, 'existence de paresthésies limitées aux membres supérieurs, dans le cas
de notre série et dans 4 cas de la littérature est difficile a expliquer. Nous pourrions
émettre 'hypotheése d’'un syndrome suspendu, décalé par rapport au niveau de la
Iésion, qui pourrait révéler une compression cervicale haute. Toutefois, dans notre
cas, il n'est pas signalé de troubles sensitivo-moteurs associés et les résultats du
scanner cervical, seuls, ne permettent pas d’attester de la présence ou de I'absence
d'une compression médullaire au niveau de C2. La réalisation d’'une IRM aurait peut-
étre permis de préciser les rapports entre les Iésions péri-odontoidiennes et la
moélle.

Des irradiations douloureuses sont notées dans 2 cas de notre série et dans
23,68% des cas publiés. Ce sont des douleurs scapulaires dans 8 cas de la
littérature et chez I'un de nos patients. Le faible nombre de cas retrouvés dans la
littérature et 'absence de concordance anatomo-clinique entre les lésions péri-

odontoidiennes et le niveau des douleurs nous font penser qu'elles ne semblent pas
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étre une conséquence directe du syndrome de la dent couronnée. Elles ne peuvent
pas correspondre a un syndrome lésionnel car elles n’indiquent en aucun cas le
niveau de la lésion médullaire. Nous pourrions les rattacher, dans le cas décrit dans
notre série, a des névralgies cervico-scapulaires liées a une irritation bilatérale de la
racine C4. Les résultats du scanner cervical réalisés chez notre patient mettent en
evidence des calcifications des disques C3 C4 et C4 C5 associées a des pincements
des espaces intervertébraux et a une ostéophytose hypertrophique antérieure. Ces
lésions dégénératives marquées, probablement liées a une chondrocalcinose
rachidienne, pourraient avoir un retentissement sur les trous de conjugaison et, ainsi,
étre a l'origine de ces douleurs. L'existence de signes accompagnateurs, tels qu'une
diminution, voire une abolition des réflexes, un déficit moteur et/ou sensitif dans le
méme territoire radiculaire, pourrait nous conforter dans cette hypothése. Toutefois,
ils ne sont pas précisés dans notre observation. Des douleurs mandibulaires sont
décrites dans 3 cas (22,35). Elles pourraient étre secondaires a une arthrite
microcristalline de l'articulation temporo-mandibulaire, comme I'a décrit Nakagawa
(48). Pour confirmer le diagnostic, il faudrait réaliser des radiographies de
I'articulation douloureuse et, surtout, une IRM afin de rechercher un épanchement
intra-articulaire. Nous pourrions aussi les attribuer simplement a des irradiations
douloureuses des cervicalgies liées au syndrome de la dent couronnée, tout comme
les douleurs temporales notées dans 2 des 38 cas publiés. Enfin, des douleurs
brachiales et antébrachiales externes bilatérales sont signalées dans 1 cas de notre
série. Dans la littérature, ce symptéme n’est jamais décrit. Par contre, il existe des
douleurs du bras gauche dans 1 cas (43) et une hyperesthésie dans le territoire C5
C6 dans 1 autre cas (39). Ces douleurs ne paraissent pas pouvoir &tre une

consequence du syndrome de la dent couronnée du fait de leur localisation. En effet,
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dans notre cas, elles semblent intéresser le territoire des racines C5 et C6. Par
contre, elles pourraient constituer des névralgies cervico-brachiales et anté-
brachiales dans un contexte d’arthose cervicale évoluée. Cette hypothése peut se
justifier par :

- 'age avancé de notre patiente (82 ans), compatible avec la présence de
lésions dégénératives du rachis cervical,

- 'atteinte microcristalline du rachis cervical. En effet, les lésions
dégénératives sont particulierement marquées lorsqu’elles sont associées a une
chondrocalcinose, en particulier au niveau du rachis (6,49,50).

Toutefois, 'absence d’analyse histologique dans le cas de notre série ne
permet pas de dire si le syndrome de la dent couronnée mis en évidence au scanner
est secondaire a une chondrocalcinose ou a un rhumatisme a hydroxyapatite.

Les douleurs limitées aux membres supérieurs ne semblent donc pas étre une
conséquence directe des lésions péri-odontoidiennes, mais apparaissent plutét
comme des névralgies cervico-brachiales secondaires a une arthrose cervicale
importante, ou encore comme des irradiations douloureuses a partir des cervicalgies
accompagnant le crowned dens syndrome, sans trajet neurologique précis.

Dans notre série, il n’est jamais retrouvé de déficit sensitif a 'examen clinique.
Pourtant, ce signe neurologique objectif apparait dans 26,32% des cas publiés. Le
peu de cas que comporte notre série ne constitue pas un échantillon de patients
suffisamment représentatif afin de discerner 'ensemble des signes neurologiques qui
pourraient étre rattachés au syndrome de la dent couronnée. Dans la littérature, le
déficit sensitif concerne aussi bien la sensibilité superficielle que profonde. |l apparait
dans les formes cervicales compressives du syndrome et constitue, en partie, le

syndrome sous-lésionnel. Le faible pourcentage de cas publiés dans lesquels un
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déficit sensitif a été rapporté pourrait s’expliquer par la localisation des Iésions
calcifiées. En effet, du fait de leur position rétro-odontoidienne, il en résulte une
compression médullaire antérieure. Les signes sensitifs objectifs sont donc retardés
par rapport aux signes moteurs et les troubles de la sensibilité superficielle sont plus
précoces et plus séveres que les troubles de la sensibilité profonde. Cela s’explique
par le fait que le systeme extra-lemniscal, qui véhicule la sensibilité superficielle (ou
épicritique) occupe une position plus antérieure dans la moélle épiniére que le
systeme lemniscal qui véhicule, quant a lui, la sensibilité profonde (ou
proprioceptive). Ainsi, nous pourrions considérer que,.dans les cas publiés, la plupart
des cas dans lesquels il existait une myélopathie par compression de la moélle au
niveau de C2 ont été examinés et pris en charge a un stade de la maladie ot un
deficit sensitif n’était pas encore présent. Les signes sensitifs objectifs doivent étre
rechercheés car ils jouent un réle prépondérant dans la localisation de I'atteinte
médullaire. Ainsi, Wells (37) décrit 1 cas dans lequel il existe une perte de la
sensibilité a la pigare sous le niveau de C2, ce qui nous permet de considérer le
déficit sensitif comme une conséquence directe du syndrome de la dent couronnée.
Dans le cas publié par Lin (47), le déficit sensitif est objectivé sous le niveau de C5.
Cela s’explique, dans ce cas, par la présence de dépéts de pyrophosphate de
calcium au sein du ligament jaune, objectivés par I'lRM au niveau C4C5, et associés
au syndrome de la dent couronnée. La compression médullaire est alors postérieure,
ce qui explique la présence d’un déficit sensitif d’apparition précoce.

* Autres troubles neurologiques :

Les troubles de la marche, notés dans 39,47% des cas publiés sont
secondaires a I'atteinte médullaire, et donc étre une conséquence de calcifications

peéri-odontoidiennes suffisamment volumineuses pour comprimer la moelle épiniére.
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Dans 3 cas, il existe une démarche spastique liée a I'existence d'un syndrome
pyramidal (syndrome sous-lésionnel). Dans 3 autres cas, la démarche est ataxique.
Cette ataxie a la marche semble liée a une atteinte de la proprioception avec perte
des notions de position. Il faut toutefois souligner le fait que les troubles de la marche
sont tardifs dans les compressions médullaires progressives.

Il en est de méme pour les troubles sphinctériens, notés dans 13,16% des
cas. Nous pouvons les accepter en tant que signes neurologiques rattachés au
syndrome de la dent couronnée, dans ses formes chroniques et compressives.

Par contre, la présence de troubles de la marche a l'origine de chutes
répétées, et d'une incontinence urinaire chez une de nos patientes, ne semble pas
étre liée aux calcifications rétro-odontoidiennes visibles au scanner. En effet, 'IRM
cervicale n’a pas mis en évidence de signes de compression, ni de souffrance
médullaire. De plus, la réalisation d’'un scanner cérébral, du fait de I'existence de
troubles cognitifs associés (confusion et désorientation temporo-spatiale), a permis
de faire le diagnostic d’hydrocéphalie a pression normale (HPN). Enfin, les troubles
ont disparu apreés la réalisation de deux ponctions lombaires évacuatrices. Tout cela
nous amene a considérer I'incontinence urinaire et les troubles de la marche, chez
cette patiente, comme les signes révélateurs d’'une HPN, et non d’'un syndrome de la
dent couronnée.

Un signe de Lhermitte est décrit dans 1 seul cas (44). Nous pouvons
accepter comme une conséquence directe du syndrome de la dent couronnée, au
méme titre que les paresthésies. Il est secondaire a des lésions des cordons
postérieurs de la moelle. Il peut donc accompagner les formes compressives de

crowned dens syndrome, a un stade avancé. Dans le cas publié, il existe, a I'lRM,
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une compression médullaire marquée associée a un hypersignal de la moelle en T2
compatible avec une souffrance médullaire.

Enfin, les signes neurologiques centraux évocateurs d’une méningoencépha-
lite, décrits dans le cas publié par Sato (33) ne semblent pas pouvoir s’expliquer par
la présence de calcifications du ligament transverse de l'atlas. lls pourraient étre une
conséquence de I'hyperthermie importante et de la déshydratation associées au
syndrome de la dent couronnée dans ce cas. L’auteur spécule sur 'existence de
facteurs inconnus qui résulteraient de la présence des dépbts de pyrophosphate de
calcium au niveau cervical et qui pourraient , en partie, étre a l'origine des troubles
neurologiques. Mais I'absence de preuves anatomiques et physiopathogéniques, et
le caractére exceptionnel de ces signes nous poussent a rester circonspects quant a
leur lien avec le crowned dens syndrome.

L’analyse de la littérature met donc en évidence des cas de syndrome de la
dent couronnée dans lesquels les calcifications péri-odontoidiennes sont
suffisamment volumineuses pour entrainer un véritable tableau de myélopathie

cervicale haute par compression médullaire.

b) Signes rhumatologiques :

« Signes cervicaux:

Une douleur cervicale est retrouvée dans 3 cas de notre série et dans 60,53%
des cas publiés. Elle peut étre secondaire a une inflammation articulaire dans les
formes pseudogoutteuses du syndrome de la dent couronnée. Elle est alors aigue et
d’horaire inflammatoire, souvent au premier plan du tableau clinique. Dans certaines
formes chroniques et compressives du syndrome, nous pourrions aussi I'attribuer a

I'existence d’'un syndrome rachidien. Toutefois, I'analyse de la littérature nous montre
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que ce n'est pas un signe constant, bien que souvent associé au crowned dens
syndrome. Il nous faut garder en mémoire qu’il existe des formes asymptomatiques
de chondrocalcinose articulaire, aussi bien au niveau des articulations périphériques
que du rachis. Cet état de fait a été souligné dans I'étude menée par le Professeur
Tréves (17), qui décrivait des cas de calcifications rétro-odontoidiennes, mises en
évidence par le scanner, chez des patients atteints de chondrocalcinose, mais sans
cervicalgies associées. L'absence de cervicalgies ne constitue donc pas un critére
suffisant pour éliminer le diagnostic de syndrome de la dent couronnée. Les
céphalées occipitales, décrites dans seulement 15,79% des cas, pourraient étre des
irradiations & partir des douleurs cervicales, notamment dans les formes aigues du
syndrome. Peut-étre pourrions-nous, dans une certaine mesure, les considérer
comme révélatrices d’une névralgie d’Arnold. Elles constitueraient, ainsi, un signe
neurologique de plus associé au syndrome de la dent couronnée. Dans les formes
avec atteinte médullaire, ces douleurs occipitales pourraient signer le syndrome

|ésionnel.
« Autres signes rhumatologiques :

Dans seulement 26,32% des cas, il est noté des signes d’arthropathie
microcristalline au niveau des articulations périphériques. Nous ne pouvons rien en
conclure car, dans 55,26% des cas, la présence ou I'absence d’une atteinte
périphérique n'est pas précisée. Cela peut signifier qu’il n’y a pas d’'atteinte
périphérique dans certains cas, ou alors que certains auteurs n'ont pas jugé
nécessaire de signaler ces symptémes, voire ne les ont pas recherchés. Nous ne
pouvons donc pas en déduire si le syndrome de la dent couronnée, dans les formes

ou il s’accompagne de signes neurologiques, est secondaire & une forme
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rachidienne isolée ou a une forme diffuse de chondrocalcinose ou de rhumatisme a

hydroxyapatite.

¢) Signes généraux :

La fievre accompagne le syndrome de la dent couronnée dans 3 des 4 cas
que compte notre série. Elle n’est présente que dans 8 cas de la littérature. Elle
constitue, avec les cervicalgies et les céphalées occipitales, la triade clinique
caractéristique du syndrome dans sa forme “classique®, aigue. Or, dans la littérature,
dans les cas ol les signes neurologiques présents peuvent étre rattachés avec
certitude au crowned dens syndrome, des formes chroniques sont décrites, avec des
calcifications péri-odontoidiennes massives a 'origine d’'une compression médullaire
lente. Cela pourrait expliquer I'absence de fiévre, la maladie n’évoluant alors pas par
poussées aigues. Mais, une fois de plus, nous ne pouvons qu’émettre une hypothese
car la présence ou I'absence de fievre n’est précisée que dans 11 cas sur les 38
publiés.

Les autres signes généraux, comme l'altération de I'état général, notée dans 5
cas, et la déshydratation mise en évidence dans 1 seul cas, apparaissent de maniéere
anecdotique et ne peuvent pas étre retenus comme des critéres valables dans le

diagnostic du syndrome de la dent couronnée avec signes neurologiques associés.

2) Terrain :
a) Age et sexe :
La moyenne d’age, dans notre série, est de 79 ans.
Ce résultat n'est pas significatif du fait du petit nombre de cas que nous avons

présenté.
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Dans la littérature, la moyenne d’age est de 75,16 ans (déviation standard :
10,7 ans). 50% des cas sont situés dans une tranche d’age allant de 70 a 79 ans et
34,21% des cas dans une tranche d’age allant de 80 & 89 ans. Ce fait s’explique par
I'origine microcristalline du syndrome de la dent couronnée. En effet, la prévalence
de la chondrocalcinose augmente avec 'age, ce qui explique le fait que le syndrome
de la dent couronnée, méme lorsqu’il s'accompagne de troubles neurologiques, est
une pathologie touchant préférentiellement le sujet agé. D’aprés la moyenne d'age
dans les cas publiés, il semble que la plupart des cas de syndrome de la dent
couronnée avec signes neurologiques associés semblent secondaires a une
chondrocalcinose plutdt qu'a un rhumatisme a hydroxyapatite. Il conviendra de
considérer cette hypothése a la lumiére des résultats histologiques disponibles.

Dans 1 cas décrit par Baysal (41), 'age de la patiente est de 26 ans. Ce cas
de figure reste exceptionnel. L'analyse histologique retrouve la présence de cristaux
de pyrophosphate de calcium au niveau des Iésions rétro-odontoidiennes, ce qui
confirme le diagnostic de chondrocalcinose cervicale. Le jeune age de la patiente
évoque une forme secondaire ou familiale de chondrocalcinose, qu'il serait
intéressant de rechercher. L’auteur précise qu'il n’existe pas d’atteinte articulaire
périphérique associée, mais nous ne savons pas s'il existe un trouble metabolique
qui pourrait permettre de retrouver une étiologie a cette CCA cervicale, comme une
hypoparathyroidie par exemple.

L’analyse de la littérature révéle un pourcentage de 42,11% de femmes pour
57,89% d’hommes. Le syndrome de la dent couronnée associé a des signes
neurologiques semble donc toucher les deux sexes dans des proportions a peu pres
équivalentes, avec une légére prédominance chez 'lhomme. Nous pouvons

Pexpliquer par le fait que la prédominance féminine, dans la CCA, diminue avec
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lage. Toutefois, dans le rhumatisme a hydroxyapatite, il existe une prédominance
féminine. Une fois de plus, seule la nature des cristaux responsables, dans les cas

publiés, peut nous permettre d’étayer cette explication.

b) Pathologies métaboliques associées :

Aucune pathologie métabolique associée au syndrome de la dent couronnée
n’est retrouvée dans notre série. Dans la littérature, des antécédents de goutte sont
notés dans seulement 3 cas, et une hémochromatose est diagnostiquée devant la
découverte fortuite d’'une hyperferritinémie dans 1 cas (21). Cela nous pousse a
penser que le syndrome est le plus souvent la conséquence d’une atteinte
microcristalline primitive, en particulier lorsqu’il est associé a des troubles
neurologiques. |l est toutefois nécessaire de rechercher une cause métabolique a
Porigine des dépots microcristallins, en particulier dans la chondrocalcinose, afin
d’orienter la prise en charge thérapeutique. Cela est d’autant plus vrai que le patient
est jeune. En effet, dans les CCA secondaires, le traitement de I'étiologie est

indispensable.

3) Intervalle entre le début des signes neurologiques et le diagnostic :

Dans notre série, l'intervalle moyen est de 16,5 jours avec des extrémes allant
de 5 jours a 30 jours.

Dans les cas publiés, il est observé d'importantes différences. Dans le plus
grand nombre de cas (13 cas sur 38), il est de plusieurs mois. Il atteint méme
plusieurs années dans 6 cas. Il n’est pas décrit de délais aussi longs dans notre
série. En fait, nous pouvons associer ces variations aux différentes présentations

cliniques du syndrome de la dent couronnée. En effet, dans les formes chroniques,
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réalisant un tableau de compression médullaire lente d'aggravation progressive, le
diagnostic peut étre posé longtemps aprés I'apparition des premiers symptémes.
Cela est d'autant plus vrai que, dans ces formes chroniques, les signes généraux et
rhumatologiques sont peu marqués, voire absents. Les signes neurologiques sont
alors au premier plan du tableau clinique du fait de leur retentissement fonctionnel
croissant, ce qui peut prendre plusieurs mois ou années. Au début de la maladie, les
premiers signes d’appel, comme les douleurs et les paresthésies, peuvent étre mis
sur le compte d’une arthrose cervicale, compte tenu de 'age avancé des patients.

Ainsi, le délai le plus long décrit dans notre série, qui est de 30 jours, est
associé au tableau clinique le moins typique, dans lequel il n’a pas été noté de
douleur, ni de raideur rachidiennes. Toutefois, comme nous I'avons décrit, il n’a pas
été non plus retrouvé, dans ce cas-la, de signes de compression médullaire a I'lRM.

Dans les formes aigues, dont le tableau clinique est davantage caractéristique
d’un syndrome de la dent couronnée, le diagnostic est fait plus rapidement du fait de
signes généraux et inflammatoires marqués. La fiévre, les cervicalgies et la raideur
cervicale sont au premier plan. Aussi, le patient est-il le plus souvent hospitalisé en
urgence, surtout dans les formes pseudoméningées, qui font suspecter une
meéningite ou une spondylodiscite. Dans la littérature, 2 cas sont décrits, dans
lesquels l'intervalle entre le début des signes neurologiques et le diagnostic n'est que
de quelques jours. Dans ces 2 cas, le syndrome de la dent couronnée se présente
sous une forme aigue.

Nous pouvons donc considérer que I'hétérogénéité des présentations
cliniques du crowned dens syndrome, lorsqu'il est associé a des signes
neurologiques, est la cause des différences constatées au niveau de l'intervalle entre

le début des signes cliniques et le diagnostic.
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4) Biologie :

a) Syndrome inflammatoire :

Il n’est noté que dans 26,32% des cas publiés, et dans les 4 cas de notre
série. Il est classiquement associé au syndrome de la dent couronnée dans sa forme
typique. Il ne semble pas étre un signe spécifique du syndrome dans les formes avec
association de troubles neurologiques. L’explication pourrait étre que les signes
neurologiques s’associent plus volontiers aux formes chroniques du syndrome. Le
syndrome inflammatoire, qui accompagne les acces aigus, peut donc manquer.
Toutefois, ces résultats ne sont que peu significatifs car ce signe biologique n'est
précisé que dans 50% des cas publiés. Dans les 50% restants, nous ne savons pas

s’il est absent ou présent.

b) Troubles métaboliques biologiques associes :

Une hypercalcémie a été mise en évidence sur le bilan initial dans un de nos
cas. La valeur de la calcémie mesurée était de 2,69 mmol/L, et la valeur corrigée, de
3,09mmo/L, avec une albuminémie mesurée a 24 g/L. Cette hypercalcémie, du fait
d’un pli cutané associé, et de sa disparition rapide aprés réhydratation parentérale, a
&té attribuée a une déshydratation, d'autant plus que la patiente était traitée par
diurétique pour une hypertension artérielle. Nous ne pouvons pas en déduire le role
de I'hypercalcémie dans la formation des Iésions péri-odontoidiennes dans ce cas. .
Toutefois, ellle a constitué un facteur confondant en orientant vers le diagnostic de
myélome, éliminé par une électrophorése des protides sanguins normale et une
recherche de protéinurie de Bence Jones négative.

Dans 1 seul cas, il a été diagnostiqué une hémochromatose suite a la

découverte d'une hyperférritinémie sur le bilan biologique, associée a une
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splénomégalie clinique. Le diagnostic a été confirmé par une élévation du taux de
saturation de la transferrine, puis par la mise en évidence d’une mutation C282Y. Le
syndrome de la dent couronnée, dans ce cas, pourrait donc étre considéré comme la
manifestation d’une forme secondaire de chondrocalcinose, dans le cadre de cette

hémochromatose.

5) Imagerie :

a) Radiographies standard du rachis cervical :

Elles peuvent étre contributives en montrant une condensation au niveau de
Iarticulation atlanto-axoidienne, en particulier sur les clichés de profil, comme dans 4
cas de la littérature. Des lésions dégénératives sont parfois visibles au niveau de la
charniére C1C2, sur les clichés de face, réalisés bouche ouverte. Les radiographies
standard ne permettent pas de confirmer le diagnostic, mais peuvent orienter vers
Pétiologie microcristalline de affection en révélant des calcifications discales
étagées, associées a des |ésions dégénératives diffuses et particulierement
marqueées.

Des clichés dynamiques peuvent étre utiles afin de détecter une instabilité de la

charniére atlanto-axoidienne, présente dans 3 cas de la littérature (36,41,44).

b) Scanner cervical :

Il permet de faire le diagnostic dans les 4 cas que compte notre série et dans
97,74% des cas publiés. Son intérét est multiple et réside dans:
- la localisation précise des calcifications péri-odontoidiennes caractéristiques

du syndrome,
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- la mise en évidence de lésions dégénératives et destructrices associées,
souvent mal visualisées sur les clichés standard.

Alors que dans notre série, les calcifications péri-odontoidiennes sont
arciformes au scanner, divers aspects peuvent étre observés dans la littérature, avec
notamment des masses calcifiées, responsables d’une compression médullaire a
I'origine des tableaux neurologiques les plus séveres. Le scanner permet, en outre,
de rechercher d’autres calcifications, notamment au niveau des disques
intervertébraux, comme dans un cas de notre série, et au niveau du ligament jaune,
comme dans 2 des 38 cas publiés (18,47). Dans cette derniere localisation, les
dépots microcristallins peuvent entrainer une compression postérieure de la moelle,
lorsqu'ils sont volumineux, et aggraver ainsi le tableau clinique, comme dans le cas
décrit par Lin (47).

Un fait intéressant est la présence, dans 50% des cas publiés, de signes de
destructions osseuses et articulaires, associés au syndrome de la dent couronnée
lorsqu'il s'accompagne de signes neurologiques. Parmi ces signes (figure 27), le plus
fréquemment rencontré est une érosion osseuse de 'odontoide, probablement liée a
Iassociation de phénoménes inflammatoires locaux et de la pression exercée par les
calcifications sur la dent de I'axis. Ces signes sont a rechercher car ils peuvent
orienter le diagnostic, mais surtout, étre la cause d’'une fragilisation du processus
odontoide, dont la conséquence peut étre une fracture de la dent, comme dans 3 cas
de la littérature (20). Or, une fracture de la dent pourrait venir aggraver le tableau
neurologique, voire mettre en jeu le pronostic vital.

| Le scanner n'est pas le meilleur examen pour visualiser les rapports entre les
lésions calcifiées retrouvées dans le syndrome de la dent couronnée et les structures

nerveuses adjacentes. Malgré tout, il permet de déceler des signes de compression

132



médullaire dans 21,05% des cas, dont 2 cas dans lesquels a été réalisé un

myéloscanner.

c) IRM :

Si la réalisation d’'une IRM n’est pas nécessaire dans le diagnostic du
syndrome de la dent couronnée dans sa présentation la plus classique, elle devient
indispensable dés lors que des signes neurologiques associés sont présents. En
effet, c’est le meilleur examen pour rechercher une atteinte médullaire. Dans la
littérature, une IRM a été réalisée dans les cas ou il existait des signes cliniques
évocateur d’une myélopathie cervicale haute. Une compression médullaire a été
mise en évidence dans 47,37% des cas. Dans un cas, une compression du nerf
hypoglosse droit était visible (43). Dans le cas décrit par Sethi (47), 'IRM a mis en
évidence une compression médullaire majeure au niveau de C2, avec une extension
des lésions au-dela du foramen magnum, déplacant 'hémisphére cérébelleux
gauche vers le haut. A I'inverse, il n’est pas apparu de signe de compression
médullaire sur I'lRM réalisée chez 'une de nos patiente, malgré lexistence d'un
syndrome pyramidal des membres supérieurs.

Un auteur, Zunkeler, a tenté, en 1996, a partir d’'une série de 7 cas dans
lesquels un syndrome de la dent couronnée était responsable d’une compression
médullaire (15), de décrire des critéres afin d'aider au diagnostic du syndrome. Ces
critéres reposaient sur 'aspect des Iésions visibles a I'lRM que l'auteur généralisait a
tous les cas de dépéts péri-odontoidiens de pyrophosphate de calcium. D'apres
Ianalyse de la littérature, nous pouvons discuter I'hypothése de Zunkeler, comme
cela a été fait dans l'article publié par Srinivasan (16). En effet, il existe une

hétérogénéité importante dans I'aspect des Iésions visibles a I'IRM dans les cas
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publiés (figure 28). Aucune ne peut donc étre considerée comme pathognomonique
du syndrome.

Toutefois, nous pouvons constater les faits suivants:

- les lésions n’apparaissent jamais en hypersignal en pondération T1 dans la
littérature,

- un isosignal en pondération T1, dans 10 cas, et un signal mixte en
pondération T2, dans 10 cas, sont les aspect les plus souvent décrits.

- dans tous les cas ol des clichés avec injection de gadolinium ont été
réalisés, il a été noté un rehaussement périphérique du signal qui semble
correspondre a une inflammation des tissus péri-lésionnels.

Nous ne pouvons cependant pas généraliser ces résultats a tous les cas de
syndrome de la dent couronnée avec signes neurologiques, du fait du petit nombre
de cas décrits et des différents aspects possibles des |ésions.

Parfois, un hypersignal de la moelle est visible en pondération T2. Ce signe
évoque la présence d’un cedéme ou d’'une contusion. Sa présence est la preuve
d’une souffrance médullaire, secondaire a une compression majeure.

[l apparait donc que I'IRM est un examen de choix dans la prise en charge du

crowned dens syndrome, lorsqu’il existe des signes neurologiques associés.

6) Traitement :
Le choix du traitement dépend de la présentation clinique du syndrome, et en
particulier, des signes neurologiques associés, et de I'aspect radiologique des

lésions péri-odontoidiennes. Deux options thérapeutiques sont possibles.
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a) Traitement chirurgical :

Il est indiqué lorsqu'’il existe un tableau de compression médullaire cervicale
haute, dans les formes pseudo-tumorales et tophacées de la maladie. Il consiste en
Iablation de la masse calcifiée afin d’assurer décompression de la moelle épiniére
cervicale. Ce choix thérapeutique est fait dans 65,79% des cas publiés. Il n'est
jamais décrit de cas dans lequel le patient était récusé pour la chirurgie, ce qui peut
paraitre étonnant étant donné la moyenne d’age élevée des patients dans les cas
publiés. Différentes voies d’abord peuvent étre utilisées. La plus fréequemment décrite
dans la littérature est la voie antérieure transorale. Son intérét réside dans le fait
qu'elle permet un accés direct a la 1ésion, avec des suites opératoires souvent
simples, malgré 'age avancé des patients. Elle présente toutefois deux
inconvénients :

- un risque infectieux post-opératoire non négligeable,

- la nécessité, comme dans 7 cas de littérature, d’'une stabilisation secondaire
entre C1 et C2 ou entre I'occiput et C2, par osthéosynthese.

Dans le cas décrit par Hasegawa (40), le choix d’une approche latérale a été
fait car elle semble moins invasive, entraine moins de risques d'infection et ne

nécessite pas de fixation supplémentaire.

b) Traitement médical :

Traitement de choix du syndrome de la dent couronné dans sa forme
classique, il peut suffire dans les cas de crowned dens syndrome ou il n‘est pas mis
en évidence de troubles neurologiques significatifs attribuables & une compression
médullaire. Ainsi, la prise en charge médicale est indiquée lorsque le syndrome

s’'accompagne de névralgies cervico-brachiales, d'irradiations douloureuses d'origine
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indéterminée ou de paresthésies isolées de membres supérieurs, sans déficit
associé. Le traitement de référence reste les AINS, mais, en cas de contre-
indication, les corticoides et la colchicine ont prouvé leur efficacité. La voie
d’administration ne semble pas avoir d'influence sur le pronostic.

Soulignons le fait qu'il est possible d’associer traitement médical et prise en
charge chirurgicale (41). Nous ne pouvons rien en déduire quant a 'intérét d’'une telle

association, a partir d'un seul cas décrit.

c) Aulres traitements :

Une prise en charge en centre de rééducation fonctionnelle n'est décrite que
dans 1 cas. Toutefois, si nous considérons la gravité de 'atteinte neurologique dans
les cas de syndromes de la dent couronnée compressifs, et son retentissement sur
I'autonomie des patients, nous pouvons considérer que la rééducation fonctionnelle
tient un réle important dans la prise en charge des patients opérés dans le cadre de
cette affection. Aussi, le fait qu’elle ne soit pas citée plus souvent peut-il paraitre
étonnant. Nous pouvons I'envisager sous I'angle d’'une omission de la part de
certains auteurs.

Dans 1 cas (43), il est évoqué un traitement conservateur. Ce terme pourrait

désigner une prise en charge en rééducation.

7) Histologie :

L’examen histologique permet d’identifier la nature des cristaux en cause, et
de confirmer le diagnostic de fagon certaine. Dans tous les cas de la littérature dans
lesquels une analyse histologique a été réalisée, soit directement par examen de la

piéce opératoire, soit indirectement par ponction de liquide synovial au niveau d'une
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articulation périphérique, il a ét& mis en évidence des cristaux de pyrophosphate de
calcium dihydraté. Cela pourrait expliquer I'age avanceé des patients dans les cas
publiés et le fait qu'il n’y ait pas de prédominance féminine, comme il est décrit dans
la chondrocalcinose ou elle diminue avec I'age. Pourtant, dans la description
fondamentale du syndrome de la dent couronnée, nous avons vu que les cristaux
d’hydroxyapatite pouvaient étre a l'origine des [ésions péri-odontoidiennes qui
caractérisent la maladie. Dans 1 cas, cependant, cette étiologie est évoquée devant
la présence de calcifications tendineuses typiques au niveau des deux épaules,
visibles sur les radiographies standard (22). Mais il n’est jamais décrit, dans la
littérature, de cas de compression médullaire secondaire a des dépots massifs de
cristaux d’hydroxyapatite au niveau de I'articulation atlanto-axoidienne. L'une des
causes possibles pourrait étre la difficulté de mise en évidence de ces cristaux, qui
nécessite une coloration préalable au rouge d’alizarine. Le diagnostic pré-opératoire
de crowned dens syndrome doit donc étre évoqué afin de prévenir les médecins
anatomopathologistes et leur permettre d’orienter leurs examens. Encore faut-il
connaitre cette affection pour pouvoir en évoquer le diagnostic. Les formes liées aux
cristaux d’hydroxyapatite pourraient donc étre sous-diagnostiquées. Une autre
hypothése serait de considérer que le tableau clinique de syndrome de la dent
couronnée secondaire aux cristaux d’hydroxyapatite est le plus souvent aigu, cé qui
aménerait les patients a consulter bien avant que les calcifications deviennent
suffisamment volumineuses pour étre a l'origine d’une compression de la moelle
épiniére. Toutefois, plusieurs cas de compression médullaire par dépéts de cristaux
de pyrophosphate de calcium associés a des cristaux d’hydroxyapatite au niveau du
ligament jaune ont été décrits dans la littérature (51 ,52). Il semble donc concevable

que de pareils dépéts puissent se produire au niveau des ligaments de l'articulation
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atlanto-axoidienne médiane (ligament cruciforme, ligaments alaires, ligament apical),

dont la structure est proche.

8) Evolution :

Le pronostic du syndrome de la dent couronnée, dans les formes ou il
s'associe a des troubles neurologiques, semble bon, quel que soit le traitement
utilisé. En effet, il est noté une amélioration clinique dans tous les cas de notre série
et dans 70,73% des cas publiés. Toutefois, dans les cas ou I'atteinte neurologique
est sévére et oll un traitement chirurgical est nécessaire, il peut persister des
séquelles neurologiques post-opératoires comme dans 4 cas de la littérature
(28,36,37,40). Une aggravation du tableau neurologique est, de méme, possible (47).

Les délais d’amélioration cliniques semblent plus rapides apreés traitement
médical, avec des durées qui ne dépassent pas une semaine dans les cas décrits et
le constat d’une efficacité “spectaculaire” des traitements utilisée. De méme, dans
notre série, les signes neurologiques ont disparu dans un délai de 2,25 jours et les
signes rhumatologiques et généraux, dans un délai de 4,33 jours. Toutefois, |l faut
souligner le fait que le traitement médical a une indication dans les formes du
syndrome de la dent couronnée dans lesquelles les signes neurologiques sont
atypiques et isolés et ol le pronostic fonctionnel ou vital du patient n'est pas en jeu,
comme dans les 4 cas de notre série et 8 cas décrits dans la littérature.

Dans les formes sévéres, ol les troubles neurologiques sont au premier plan
du tableau clinique et évoquent un tableau de myélopathie cervicale par compression
médullaire, et dans lesquels une prise en charge neurochirurgicale est indispensable,

les délais d’amélioration clinique sont plus longs. Le délai d’'amélioration le plus court
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observé dans la littérature est de 14 jours (39). Dans les autres cas, 'amélioration
clinique est constatée sur des périodes plus importantes allant de 2 a 4 mois.

En bref, malgré la gravité de certaines atteintes neurologiques, le syndrome
de la dent couronnée semble étre une affection de bon pronostic, quand la prise en
charge thérapeutique est adaptée et mise en ceuvre rapidement. Les délais
d’amélioration de I'état clinique dépendent toutefois de la sévérité du tableau

neurologique.

9) Diagnostics différentiels discutés a la prise en charge :

Les multiples facettes du syndrome de la dent couronnée et sa
méconnaissance sont des facteurs confondants. Ainsi, de multiples diagnostics
peuvent étre évoqués, selon la présentation clinique du syndrome.

Dans les formes aigues, ol les signes cervicaux et les signes généraux sont
particuliérement marqués, comme dans 3 cas de notre série, et dans 8 cas de la
littérature, une étiologie infectieuse est souvent recherchée comme

- une méningite infectieuse, comme nous l'avons signalé dans la description
fondamentale du syndrome.

- une spondylodiscite infectieuse,

- une épidurite infectieuse,

- une méningoencéphalite.

Certaines irradiations douloureuses vers les 2 épaules, la mandibule et /ou la
région temporale peuvent simuler un tableau de maladie de Horton, d’autant plus
qu'il existe fréquemment un syndrome inflammatoire biologique associé. La
réalisation d’une biopsie d’artére temporale est alors indispensable et la négativité de

son résultat permet de remettre en cause ce diagnostic. Dans la littérature, une
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maladie de Horton a été évoquée dans 6 cas et une biopsie de I'artére temporale (B.
A. T.) a été réalisée dans 4 cas, avec un résultat négatif a chaque fois (22,35). Il faut
se méfier, toutefois des cas, heureusement rares, de maladie de Horton a biopsie
négative. L'efficacité des corticoides dans les deux affections peut constituer, de
plus, une source d’erreur diagnostique. D’aprés Aouba (22), une connaissance
suffisante du syndrome de la dent couronnée suffirait a se passer de la ponction
lombaire ou de la B. A. T. dans les cas douteux, du fait du caractére invasif de ces
examens. Il semble plus prudent de se ranger a I'avis de Rajakulendran (23), qui
préconise la réalisation de ces examens lorsque cela semble nécessaire, du fait des
conséquences dramatiques que peuvent avoir la méningite infectieuse et la maladie
de Horton, et de la nécessité de la mise en route d’'un traitement adapté en urgence.
La présence de signes dégénératifs marqués associés mis en évidence par
I'imagerie, notamment les radiographies standard, peuvent préter a confusion, les
signes douloureux cervicaux liés au syndrome pouvant alors étre rattachés a des
manifestations d’arthrose cervicale, compatible avec I'dge avancé des patients.
Dans les formes chroniques, dans lesquelles il existe des signes de
compression médullaire confirmés par I'imagerie, et en particulier 'IRM, une atteinte
tumorale cervicale est souvent évoquée, comme dans 17 cas de la littérature. Chez
les patients atteints d'un cancer, en particulier du sein, de la prostate ou du poumon,
le diagnostic de métastase rachidienne cervicale doit étre évoqué. Elle peut aussi
parfois révéler d’'une néoplasie sous-jacente. Un méningiome, lorsqu'’il se développe
au niveau du foramen magnum, peut donner un tableau clinique similaire. Mais Il est
souvent paucisymptomatique. L'évolution est progressive et le diagnostic peut étre
posé trés tardivement. Un neurinome peut également étre suspecté, mais I'atteinte

radiculaire prédomine alors sur 'atteinte médullaire. Plusieurs autres tumeurs
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rachidiennes peuvent se déveiopper au niveau cervical, aussi bien bénignes (kyste
osseux anévrysmal, hémangiome, ostéoblastome et chondrome) que malignes
(chordome, chondrosarcome). Cependant, le syndrome de la dent couronnée se
caractérise par la présence de calcifications mises en évidence par le scanner, ce
qui n‘est pas le cas des pathologies tumorales évoquées plus haut.

Dans 14 cas, il est suspecté une polyarthrite rhumatoide (PR) avec atteinte
atlanto-axoidienne. Il est vrai que cette maladie peut présenter des points communs
avec le syndrome de la dent couronnee :

- sur le plan clinique, nous retrouvons I'association possible d’'une atteinte
cervicale haute et d'une polyarthrite inflammatoire,

- les examens d’imagerie peuvent révéler la présence d’'un pannus rhumatoide
cervical dans la PR, associé a une arthrite érosive de la charniére cervico-occipitale,
semblables, en partie, aux lésions visibles dans les dépots massifs de cristaux de
pyrophosphate de calcium au niveau atlanto-axoidien. | atteinte cervicale, dans la
PR, peut entrainer une compression médullaire, surtout si elle est instable.

Les deux pathologies peuvent, parfois, étre associées chez un méme patient.
Ce cas de figure est décrit dans 1 cas de la littérature (39).

Une atteinte cervicale dans le cadre d’un rhumatisme psoriasique est
suspectée dans 6 cas. En effet, I'atteinte de la charniéere cervico-occipitale est
possible, a type de subluxation atlanto-axoidienne, associée a une érosion de
Iodontoide. De plus, I'existence de lésions dégénératives rachidiennes marquées, a
limage de celles notées dans le syndrome de la dent couronnée, apparait comme
une similitude supplémentaire entre les deux affections (53). Des [ésions cutanées
typiques du psoriasis sont a rechercher, afin d'orienter le diagnostic. Une association

des deux maladies est, la encore, possible, comme dans 1 cas de la littérature (42).
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Parmi les diagnostics différentiels, peuvent étre évoqués 'amylose, dans ses
rares formes atlanto-axoidiennes, une hernie discale rétro-odontoidienne ou encore
la maladie de Paget et 'acromégalie dans lesquelles I'hypertrophie osseuse peut
étre a l'origine d’un rétrécissement du canal rachidien, mais l'atteinte cervicale y est
rare. Citons, pour mémoire, un cas exceptionnel de compression meédullaire dans le
cadre d’une alcaptonurie, aux aspects radio-cliniques trés proches de ceux du
syndrome de la dent couronné dans ses formes compressives (54).

Seule I'analyse histologique des Iésions péri-odontoidiennes permet d’affirmer
avec certitude le diagnostic de syndrome de la dent couronnée, en dévoilant la
nature des cristaux en cause. Cette analyse est possible lorsqu’une intervention
chirurgicale est nécessaire, devant un tableau de compression médullaire. Dans les
cas ol il existe une contre-indication a la chirurgie, une ponction a l'aiguille fine,
guidée par le scanner, peut étre réalisée (39). Dans les cas ou le traitement médical
est indiqué, une preuve histologique n’est pas indispensable, du fait de critéres radio-
cliniques souvent suffisants. Elle peut toutefois étre obtenue par analyse du liquide

synovial au niveau d’une articulation périphérique.
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CONCLUSION



Le syndrome de la dent couronnée reste une pathologie peu connue, touchant
préférentiellement les patients agés. L’analyse de la littérature nous montre que des
troubles neurologiques variés peuvent y étre associés. Toutefois, ils ne semblent pas
tous pouvoir étre directement rattachés aux calcifications péri-odontoidiennes
caractéristiques de la maladie. Dans certaines formes atypiques du syndrome, ces
calcifications sont massives et viennent comprimer la moelle épiniere et les
structures nerveuses adjacentes. Ces formes pseudo-tumorales, ou tophacées, sont
a l'origine d’un tableau de myélopathie cervicale haute progressive. Une prise en
charge chirurgicale devient alors indispensable, avec une évolution souvent
favorable. Dans ce cas de figure, la responsabilité du syndrome de la dent
couronnée dans I'apparition du tableau neurologique ne fait pas de doute.

Toutefois, il existe des cas dans lesquels il est permis de douter de la relation
entre les signes neurologiques présents et les lésions atlanto-axoidiennes. En effet,
I'existence de névralgies cervico-scapulaires ou cervico-brachiales, par exemple, ne
correspond pas au niveau de I'atteinte cervicale. Il semble plus logique de les
rattacher aux |ésions dégénératives rachidiennes diffuses souvent associées au
syndrome, et particuliérement marquées, secondaires a 'atteinte microcristalline de
la colonne vertébrale. Il semble exister, de plus, des irradiations douloureuses
d’origine indéterminée, accompagnant les formes aigues pseudo-méningees du
syndrome. Enfin, les troubles neurologiques centraux mis en évidence dans un cas
ne peuvent &tre acceptés comme une conséquence du syndrome de la dent
couronnée, du fait de 'absence de preuves physiopathogéniques.

L’existence de formes atypiques de syndrome de la dent couronnée constitue

une cause supplémentaire d’errance diagnostique, et contribue a enrichir le faisceau
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déja important des diagnostics différentiels. Deux éléments deviennent alors
essentiels dans le diagnostic des formes compressives du syndrome :

- 'IRM, indispensable pour évaluer I'atteinte médullaire, et parfois orienter le
diagnostic, malgré une certaine hétérogénéité dans la description des calcifications
péri-odontoidiennes,

- 'examen histologique direct des lésions cervicales, aprées ablation
chirurgicale, qui permet la confirmation du diagnostic en précisant la nature des
cristaux en cause. A noter que seuls les cristaux de pyrophosphate de calcium
dihydraté semblent responsables des formes pseudo-tumorales compressives du
syndrome de la dent couronnée.

Au total, ce travail a permis de mettre en évidence l'existence de formes du
syndrome de la dent couronnée responsables d’un tableau clinique neurologique
pouvant étre grave. Cette pathologie mérite d'étre mieux connue et a toute sa place
dans le diagnostic des compressions médullair‘es cervicales hautes, en particulier

chez le sujet agé.
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RESUME

Le syndrome de la dent couronnée est une entité radio-clinique qui associe un
tableau clinique composé de cervicalgies aigues, fébriles, accompagnées d’une
raideur cervicale et de céphalées occipitales parfois majeures, et un aspect
tomodensitométrique caractéristique, montrant des calcifications entourant
l'odontoide en couronne, ou en halo. Ces calcifications correspondent a des dépots
microcristallins dans le cadre d’'une chondrocalci-nose, ou d’un rhumatisme a
hydroxyapatite.

Nous avons étudié les formes avec troubles neurologiques associés.

A partir de I'analyse de 4 cas suivis dans le service de rhumatologie et médecine
interne du centre hospitalier de Brive, et aprés une revue des différents cas publiés
dans la littérature depuis 1985, nous nous sommes attachés a discerner quels
étaient les troubles neurologiques liés au syndrome de la dent couronnée.

Nous en avons conclu qu’il existait des formes pseudo-tumorales de ce syndrome,
responsables de tableaux de compression médullaire cervicale haute. Par contre,
des doutes semblent permis concernant certains signes neurologiques rapportés
dans notre série et dans les cas publiés.

Mots clés : Syndrome de la dent couronnée, chondrocalcinose, hydroxyapatite,
troubles neurologiques, formes pseudo-tumorales, compression médullaire
cervicale.

FOURTH SUMMARY COVER

Neurological findings associated with the crowned dens syndrome : four cases
and review of the literature

The crowned dens syndrome is a radio-clinical entity which consists on acute neck
pain and fever with cervical stiffness and occipital headhaches. CT scan shows
calcifications surrounding the odontoid process, like a crown or a halo. This disease
is due to calcium pyrophosphate dihydrate crystal deposition or hydroxyapatite
deposition .

We studied atypical forms with neurological findings.

With the study of 4 cases followed in the service of rheumathology and internal
medecine of Brive hospital, and after a review of the literature since 1985, we tried to
see which neurological findings could be linked with the crowned dens syndrome.
We concluded that there are pseudo-tumor presentations of this syndrome, resulting
in high cervical cord compression. However, we may have some doubts concerning
some neurological findings described in our cases and in the literature.

Key words : Crowned dens syndrome, calcium pyrophosphate dihydrate
crystal deposition disease , hydroxyapatite, neurological findings, pseudo-
tumor presentations, cervical cord compression



