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Carotidynia and Eagle syndrome: two
neck pain syndrome to be rediscovered
Two classical syndromes of upper cervical pain
in the carotid region are discussed: carotidy-
nia and Eagle syndrome.

In both cases, after an initial period of enthu-
siasm, poorly defined diagnostic criteria led
to frequent wrong diagnosis and poor treat-
ment responses. This led to doubts about the
existence of these syndromes.

New radiologic diagnostic criteria have emer-
ged and should allow for a more precise diag-
nosis. With the correct diagnosis, medical and
surgical treatments should be better tailored
and more efficient.

Deux syndromes classiques de douleurs cervicales hautes dans
la région hyoidienne sont présentés: la carotidynie et le syn-
drome d’Eagle.

Dans les deux cas, aprés une période initiale d’enthousiasme
clinique et chirurgical, des critéres diagnostiques peu précis ont
amené a des traitements mal adaptés pour finalement mettre
I'existence des syndromes en doute.

Des criteres radiologiques récents permettent d’établir un
diagnostic correct et donc un traitement plus efficace.

CAROTIDYNIE

Une carotidynie correspond a une douleur cervicale haute uni-
latérale, exacerbée par la palpation de la bifurcation caroti-
dienne.
Le terme est possiblement mentionné la premiere fois par
Fay,! mais l'article de Roseman? a certainement contribué a
populariser le syndrome : chez 33 patients présentant des dou-
leurs cervicales unilatérales, la palpation d'une zone de quel-
ques centimeétres le long de la carotide cervicale déclenchait
une douleur exquise. Lage moyen était 37 ans (15-78); seuls
trois cas (10%) présentaient des douleurs bilatérales; il n'y avait
ni masse ni symptéme associé. La douleur irradiait dans la ré-
gion de l'oreille, mais seulement trois cas (10%) avaient des
irradiations dans la face et dans la moitié des cas la douleur était aggravée par
des rotations de la téte ou du cou, ou bien par la déglutition, la toux, la mastication,
le baillement ou I'éternuement. La durée moyenne de la douleur était de 11 jours
et dans chaque cas les symptomes se sont amendés sans traitement spécifique.
Trois patients (10%) ont présenté des récidives.

La premiéere édition des classifications de céphalées par I'International Head-
ache Society Classification Committee (IHS-CC) en 19883 reprenait ces critéres
diagnostiques pour la carotidynie «idiopathique» (tableau 1).

Dans les années 90, I'existence de ce syndrome a été remise en question? et a
conduit a 'abandon du terme de carotidynie dans la deuxiéme version de I'lHS-CC
de 2004. Cependant, a la méme époque sont apparus les premiers rapports dé-
montrant des anomalies radiologiques péri-carotidiennes.>7

A T'IRM, on retrouve un important épaississement tissulaire diffus et mal déli-
mité autour de la bifurcation carotidienne remontant le long de la carotide inter-
ne.o7 Cet épaississement tissulaire a un hyposignal en T2 et une importante prise
de contraste apres injection de gadolinium (figure 1). Laspect radiologique sug-
gere la présence d'un tissu inflammatoire péri-adventitiel.>8 Certains auteurs
parlent d'une «pseudotumeur inflammatoire» autour de la bifurcation carotidien-
ne, car l'aspect a 'IlRM est semblable a I'aspect des pseudotumeurs inflammatoi-
res dans d’autres localisations de la sphére téte et cou, tels que sinus paranasaux,
cavité buccale ou orbite.8

Le reste des axes carotidiens est normal et on ne retrouve pas d’autre patho-
logie au niveau cervical, il n’y a notamment ni ganglions agrandis, ni plaques athé-
romateuses. Langio IRM est typiquement normale ou alors on peut observer dans
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Tableau I. Critéres diagnostiques d’une carotidynie
selon la premiére classification IHS-CC de 19883

A | Une des caractéristiques suivantes concernant la région
carotidienne: douleur, tuméfaction, pulsatilité augmentée

B | Des investigations appropriées ne démontrent pas d’autre
étiologie

C | Douleurs unilatérales du cou, pouvant irradier au niveau
de la face

D | Régression spontanée en moins de deux semaines

Figure |. IRM, image axiale obtenue apreés injection
de gadolinium

Important épaississement tissulaire avec prise de contraste (fleches) autour
de la bifurcation carotidienne a gauche.

certains cas une discréte diminution du calibre vasculaire
(figure 2). LIRM de contrdle obtenue apres disparition des
symptdémes démontre typiquement une diminution, voire
une disparition du processus inflammatoire.®8 Au CT, 'as-
pect est similaire, avec une lésion mal délimitée entourant
la bifurcation carotidienne.” Néanmoins, la prise de contraste
est moins bien visible qu'a I'IRM. Finalement, a I'ultrason,
on décele un aspect similaire avec une infiltration diffuse
hypoéchogene autour de la bifurcation carotidienne. Cette
zone est douloureuse lors du passage de la sonde.

Une histologie a été obtenue chez plusieurs patients.$9
Ladventice carotidien avait un aspect anormal, grisatre et
cedématié. Lhistopathologie montre une inflammation aigué
a chronique, avec une prolifération de fibroblastes, surtout
des lymphocytes, mais aussi quelques polynucléaires, ainsi
que des mastocytes et des éosinophiles. Laspect le plus
caractéristique est la prolifération de petits vaisseaux dans
un stroma fibro-myxoide. Il ne correspond ni a du tissu de
granulation, ni a des abces, ni a I'image d'une vasculite, avec
notamment absence de cellules géantes.’ Les cultures mi-
crobiologiques sont négatives? et les examens de labora-
toire sans particularité (tableau 2).8

Que ce soit dans I'lHS-CC? ou dans certaines publica-
tions critiques,* un critére majeur, clairement stipulé par
Roseman,? a été oublié: le déclenchement des douleurs par
la palpation. Le diagnostic différentiel de la carotidynie
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Figure 2. Angio-IRM démontrant un aspect normal
des axes carotides et vertébraux des deux cotés

comprend des pathologies qui produisent des masses pal-
pables (abces cervical, adénopathie), qui ne sont pas dou-
loureuses (paragangliome carotidien) ou des pathologies
carotidiennes qui devraient étre différenciées radiologi-
quement (céphalées postendartériectomie, dissection ca-
rotidienne, anévrisme carotidien, hémorragie intraluminale,
dysplasie fibromusculaire, artérite de Takayasu, artérite tem-
porale).

Tableau 2. Critéres actuels diagnostiques d’une
carotidynie

A | Douleurs unilatérales du cou, pouvant irradier au niveau
de la face

B | Douleurs provoquées par la palpation de la région de la
bifurcation carotidienne

C  Absence de masse palpable

D | Changements radiologiques caractéristiques: épaississement
périartériel, sans anomalie de la paroi ou intraluminale

E | Bonne réponse aux AINS ou régression spontanée en moins
de deux semaines



Létiologie de la carotidynie reste idiopathique, méme si
un cas induit par la fluoxétine (Prozac) a été publié: les
symptémes et anomalies sont réapparus lors de la réintro-
duction du médicament.!0

Récemment, des anomalies de laboratoire ont été dé-
crites: une augmentation de marqueurs peu spécifiques de
I'inflammation, comme la protéine C-réactive hautement
spécifique et 'amyloide A, ainsi que d’'un marqueur des
vasculites, la soluble intracellular adhesion molecule-1 (SICAM-1).11
Ainsi, il n’est pas impossible que la carotidynie soit un jour
reclassifiée comme une forme de vasculite, mais qui aurait
la particularité de régresser spontanément.

SYNDROME D’EAGLE

Eagle décrit en 193712 des douleurs dues a une élonga-
tion de I'apophyse styloide. Dix ans plus tard,!? il rapporte
254 cas, dont 44 ont été opérés.

La douleur est typiquement sourde et unilatérale. Elle
est localisée dans I'oropharynx et peut irradier vers I'oreil-
le; elle augmente en avalant. Typiquement, la palpation de
la loge amygdalienne révele un élément ferme a solide
dont le contact est trés douloureux et reproduit parfaite-
ment la douleur dont se plaint le patient.

Anatomie

Pour comprendre la physiopathologie de ce syndrome,
il convient de rappeler I'anatomie du rideau stylien et de
I'espace parapharyngé. Lapophyse styloide est un proces-
sus osseux qui «descend» depuis la base de I'os temporal
(figure 3). De I'apophyse styloide partent trois muscles: le
stylo-hyoide, le stylo-glosse et le stylo-pharyngien, auxquels
s’ajoutent deux ligaments dont le ligament stylo-hyoidien
(figure 3). Ces structures sont reliées par un fascia qui s’étend
depuis la mastoide latéralement au fascia pharyngé et aux
muscles constricteurs du pharynx médialement. En avant
du rideau stylien, on trouve les branches de la carotide ex-
terne et en arriére la carotide interne, les nerfs craniens IX
a XII et la veine jugulaire interne (figure 4).

petite corne os
hyoide

Figure 3. Anatomie du complexe stylo-hyoidien

Le ligament stylo-hyoidien prolonge I'apophyse styloide et se termine sur
la petite corne de I'os hyoide.

Figure 4. Relation du complexe styloide avec les
vaisseaux et nerfs de ’espace parapharyngé, vue sur
des images d’IRM haute résolution

AS =apophyse styloide; ACl=artere carotide interne; ACE=artére caro-
tide externe; VJI=veine jugulaire interne. Les nerfs craniens IX-XIl sont
indiqués en jaune.

Radiologie

Normalement, I'apophyse styloide est censée mesurer
25 mm et donc n’atteint pas la loge amygdalienne et n’est
pas palpable. Selon Eagle,!3 la radiologie n’était pas utili-
sée pour poser I'indication a une intervention (déterminée
par la clinique) mais surtout pour estimer la longueur d’os
aréséquer.

Néanmoins, de nombreux auteurs se sont intéressés a la
longueur normale du processus styloide: la moyenne se-
rait autour de 30 mm,!4 1égerement (1 mm) plus longue chez
les hommes et augmentant avec I'age pour atteindre 37 mm
en moyenne apres 80 ans.!> Plus intéressant, la forme n'est
pas toujours rectiligne mais peut étre angulée ou courbée
dans 6-7% et des calcifications le long du ligament stylo-
hyoidien peuvent étre présentes chez 30% des personnes
asymptomatiques.!4

Lévaluation de I'apophyse styloide est faite de préfé-
rence au CT apres injection de produit de contraste (figure
5).16 Ceci permet non seulement de réaliser des recons-
tructions 2D dans I'axe de I'apophyse styloide pour mesurer
précisément sa longueur mais également d’évaluer I'épais-
seur du processus styloide ainsi que la relation de I'apo-
physe styloide avec les structures vasculaires avoisinantes,
la loge amygdalienne et les constricteurs du pharynx. Les
reconstructions 3D sont surtout utiles pour évaluer la rela-
tion spatiale entre 'apophyse styloide et I'artére carotide
interne (figures 6 et 7).

Méme si I'élongation de I'apophyse styloide a été dé-
crite au moyen de radiographies conventionnelles, telles
que radiographies panoramiques ou crane face et profil, la
recherche d’'une telle pathologie ne devrait pas se faire en
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Figure 5. CT injecté (coupe axiale) chez un patient
avec deux apophyses styloides allongées (fleches)

L’allongement est plus marqué a droite. Les apophyses styloides abutent
les loges amygdaliennes des deux cotés. L'apophyse styloide a droite me-
sure 6,5 cm, a gauche 5,8 cm.

premiére intention sur des clichés standards car ceux-ci ne
permettent pas une évaluation précise des rapports anato-
miques entre I'apophyse styloide et les structures anato-
miques pertinentes.

Etiologie

Létiologie de la calcification du ligament stylo-hyoidien
reste peu connue, malgré diverses théories sans aucun
fondement scientifique.

Lincidence de processus styloides plus longs que 30 mm
reste trés variable dans la littérature, entre 0,4% et 84%!17
Probablement que 5% de la population normale est une
estimation raisonnable. Lélongation serait unilatérale ou
asymétrique dans un tiers des cas.

Au-dela de la longueur de I'apophyse styloide, il reste a
déterminer pourquoi certains patients sont symptomati-
ques. Comme tous les patients de la série d'Eagle avaient
eu auparavant une tonsillectomie, il a proposé une «cica-
trisation péri-tonsillaire» comme explication physiopatho-
logique.!? Actuellement, I'étiologie la plus favorisée est
mécanique : compression des structures nerveuses et vas-
culaires de I'espace parapharyngé ou «irritation» par con-
tact au niveau des muscles constricteurs du pharynx. Il est
aisé de concevoir comment le complexe apophyse sty-
loide et ligament stylo-hyoidien peut entrer en contact
avec le nerf glosso-pharyngien, les vaisseaux carotidiens
ou les muscles constricteurs du pharynx. Néanmoins, une
démonstration radiologique convaincante reste a étre dé-
montrée.
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veine jugulaire
interne

Figure 6. CT injecté (reconstruction 3D) chez un
patient avec apophyse styloide allongée a gauche
L’apophyse styloide mesure 4 cm.

Figure 7. CT injecté (reconstruction 3D) chez un
patient avec apophyse styloide allongée a gauche

L’apophyse styloide (AS) mesure 3,8 cm. A noter la proximité de I'apo-
physe styloide avec l'artére carotide externe (ACE) et avec l'artére
carotide interne (ACI). M =pointe de la mastoide; VJI=veine jugulaire in-
terne.

Sémiologie

La douleur est typiquement sourde et unilatérale. Elle
est localisée dans I'oropharynx et peut irradier vers I'oreil-
le; elle augmente en avalant (odynophagie). Une sensation
de corps étranger pharyngé peut étre présente. Parfois, le
processus styloide peut apparaitre comme une masse sous-
muqueuse faisant bomber la muqueuse oropharyngée. Typi-
quement, la palpation de la loge amygdalienne révele un
élément ferme a solide dont le contact est tres douloureux
et reproduit parfaitement la douleur dont se plaint le pa-
tient. Une douleur apparaissant a la rotation de la téte a
aussi été décrite.

Des symptomes associés, tels que la dysgueusie, des
spasmes des muscles constricteurs du pharynx et un tinnitus



ont été mentionnés par Eagle et la liste a continué a s’al-
longer, rendant le diagnostic peu spécifique: douleur irra-
diant vers le maxillaire, douleur provoquée par I'ouverture
de la bouche (baillements), irritation pharyngée évoquant
une pharyngite chronique, dysphagie, dysphonie, hypersali-
vation, trismus, vertiges, douleurs dans le bras ou le thorax,
etc. Il est clair que ces symptémes ne font pas partie du ta-
bleau clinique strict et ne devraient pas étre utilisés pour
le diagnostic.

Diagnostic

Au final, le diagnostic devrait étre posé en face de: 1)
symptémes typiques : douleur sourde, unilatérale de I'oro-
pharynx; 2) une palpation douloureuse de la loge amygda-
lienne; 3) une évaluation radiologique démontrant un
processus styloide allongé, s'approchant des vaisseaux ca-
rotidiens ou de la loge amygdalienne.

Traitement

Le traitement est chirurgical : la résection de I'os allongé.
Dans la série d’Eagle, les 44 patients étaient tous guéris.
Déja a I'époque, la section était faite par voie orale, avec
identification de I'os, dissection et section avec des ciseaux
ou un forceps. Il faut faire attention a la carotide interne,
ainsi qu’aux autres nerfs craniens de la région.

Une approche cervicale au processus styloide a été aussi
proposée et préférée a cause d'un meilleur contréle des
pédicules vasculaires, d’une possible meilleure visualisa-
tion des autres nerfs craniens et dans le but d'éviter une
fistule pharyngo-cervicale. Au-dela de la cicatrice cervicale
et d'une possible atteinte des branches du nerf facial, I'ex-
position vers la base du crane est loin d’étre optimale.

Dans notre expérience, la voie transamygdalienne est
préférable car elle permet un abord direct de 'apophyse
styloide ou du ligament calcifié, la dissection contre 1'é1é-
ment osseux est aisée (figure 8) et ne comporte que peu
de risques pour les vaisseaux ou les nerfs, la section de la
zone ossifiée est plus directe et nous n’avons pas observé
de fistule postopératoire.

Diagnostic différentiel

Le diagnostic différentiel large comprend la majorité des
céphalées et une bonne partie des pathologies ORL. Voici
les syndromes les plus importants.

La névralgie du glosso-pharyngien'8 produit des douleurs
beaucoup plus aigués, mais plus bréves. Ces douleurs sont
ressenties dans I'oropharynx et peuvent étre exacerbées
par la déglutition, la parole, voire les mouvements de la
langue. Les étiologies se décomposent en névralgies du
glossopharyngien idiopathique et secondaires a d’autres
pathologies; pour cela, une investigation neurologique de
tout le trajet du nerf est nécessaire. La névralgie du glosso-
pharyngien peut se compliquer de rares syncopes. Le trai-
tement des formes idiopathiques ressemble aux névralgies
du trijumeau: médicaments (carbamazépine), injection de
substances neurolytiques (phénol) et interventions chirur-
gicales pour sectionner le nerf.!8

Le syndrome de 'os hyoide a été décrit par Brown en 1954
avec des douleurs assez similaires au syndrome d’Eagle,
quoique localisées plus bas dans le cou. La douleur est

—

Figure 8. Exposition opératoire d’une apophyse sty-
loide allongée a travers une approche transorale au
niveau de la loge amygdalienne

centrée sur la grande corne de I'os hyoide et est aggravée
par la déglutition. Lamygdale n’est pas sensible a la palpa-
tion. Il y a en général un point douloureux a la palpation de
la région hyoidienne. Le traitement est aussi chirurgical avec
ablation de la grande corne de I'os hyoide.!°

Le syndrome de Uartére carotide a aussi été décrit par Eagle I
dans le méme article et résulterait de la compression des
vaisseaux carotidiens par un processus styloide dirigé pos-
térieurement. Les douleurs sont aussi sourdes, mais irra-
dient vers la face, I'ceil ou la région pariétale. C'est dans ce
syndrome que l'on pourrait trouver des douleurs augmen-
tées a la rotation de la téte ou un tinnitus. Lamygdale n’est
pas sensible a la palpation, alors que la palpation de la ca-
rotide est, elle, douloureuse. Le traitement serait aussi la
résection de I'apophyse styloide allongée. [ ]

Implications pratiques

Les douleurs cervicales hautes sont associées avec une série
de syndromes distincts

La carotidynie, notion vague précédemment, est due a une
inflammation péri-carotidienne, visible radiologiquement

Le signe cardinal d’'une carotidynie est une palpation trés
douloureuse de l'artére carotidienne

Le syndrome d’Eagle serait di a une irritation mécanique du
nerf glossopharyngien dans I'espace parapharyngé par une
apophyse styloide allongée

Le signe cardinal du syndrome d’Eagle est la reproduction de
la douleur par la palpation de la loge amygdalienne

Le traitement du syndrome d’Eagle, si I'indication est bien
posée, est la résection transorale de I'apophyse styloide
allongée
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