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L’Hypertension Intracrénienne (HIC) peut résulter de multiples étiologies, et la
conséquence la plus dramatique de cette augmentation de pression dans un espace clot est
représentée par les phénomenes d’engagements cérébraux, pouvant aboutir & la mort subite.
Une autre conséquence est le retentissement de I’hyperpression sur la téte du nerf optique et
la constitution d’un ced&me papillaire, pouvant a son tour &tre responsable de troubles visuels.
Lors d’une HIC, lorsque la menace visuelle est au premier plan, on peut étre amené A réaliser
une fenestration chirurgicale des méninges peri-optique afin de limiter cette augmentation de
pression sur la papille et d’améliorer la fonction visuelle.

Parmi les différentes étiologies d'HIC, I'HIC bénigne, dont la physiopathologie reste
obscure, n’évolue pas vers 'engagement, mais son pronostic visuel peut €tre catastrophique.

Or le suivi de ces cas chroniques d'hypertension intracrinienne dite « bénigne » ne
dépasse guére quelques anndes dans la littérature, et les plus longs suivis recensés datent
désormais du milieu du sigcle. Le suivi sur une trentaine d’années d’une patiente du service
d’ophtalmologie du CHU de Limoges nous a semblé intéressant a confronter aux données
existantes afin de souligner I'évolution dans la prise en charge diagnostique, clinique, et
thérapeutique de « cette », ou de « ces » pathologies.

Si les suivis 2 long terme de patients souffrant d’HIC, dite « bénigne », ne sont pas
Iégions, dans la littérature on ne retrouve le suivi de patients ayant subi d’intervention
chirurgicale afin de préserver leur pronostic visuel que sur quelques années, voir quelques
mois., La fenestration des méninges perioptiques est une intervention désormais validée dans
la prise en charge de neuropathies optiques sévéres compliquant une hypertension
intracrinienne bénigne, mais nous verrons que son mécanisme d’action est encore sujet a
bien des interrogations, ceci limitant peut étre ses indications. En accompagnant trois
patientes ayant subi une fenestration, dont une il y a pres de 20 ans, nous tenterons
d’apprécier le bénéfice qu’a pu apporter une telle opération sur leur pronostic visuel a long

terme.
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Le Syndrome d’Hypertension Intracrdnienne Bénigne (HICB) est connu depuis plus

d’un sigcle. C’est un diagnostic d’exclusion dont la terminologie et les criteres diagnostiques

ont beaucoup varié, et ont souvent été source de confusion.

La premitre description en a été faite en 1897 par Quincke, sous le terme de
Méningite Séreuse, pour définir un syndrome d’hypertension intracrdnienne sans signe de
localisation ni anomalie de composition du liquide céphalo-rachidien (LCR).

En 1904, Nonne a proposé le terme de Pseudotumor Cerebri pour décrire une situation

clinigue susceptible de simuler une tumeur intracrinienne. De pombreuses autres

dénominations (hydrocéphalie otitigue, hydrocéphalie toxique, hydrocéphalie méningée

hypertensive, HIC sans humeur..) ont ét€ proposées. Dandy, en 1937, a défini les critéres de
. c _ A s i

ce qu’il a appelé « hypertension intracriinienne sans tumeur cérébrale », regroupant donc de

multiples pathologies.

Le terme d'Hypertension Intracrdnicnne Bénigne fut utilisé par Foley en 1955 pour décrire

ce syndrome d’hypertension intracrinienne sans cause retrouvée, et dont I'évolution semblait
favorable dans la plupart des cas.

La pratique plus systématique du champ visuel a cependant permis de révéler une atteinte
périmétrique fréquente, et un risque de séquelles visuelles grave, allant jusqu’d la cécité, En

1969, Bucheit propose alors le terme d’Hypertension Intracrdnienne Idiopathique.

Apres [950, le terme « hypertension intracrinienne bénigne » a remplacé «
pseudotumor cerebri » dans de nombreuses publications, suggérant que ces affections étaient
synonymes. Cependant, tandis que le terme « pseudotumor cerebri » définit le syndrome
d’hypertension intracrinienne sans masse ni hydrocéphalie et inclut donc de multiples
dtiologies, au terme « hypertension intracrnienne bénigne » correspond une entité bien
particuliére. Par exemple, les méningites, quelle qu’en soit la cause, sont souvent associées a
une élévation de la pression intracrinienne et se présentent ainsi comme une « pseudotumor
cerebri ». C’est pourquoi la composition normale du LCR est I’un des critéres nécessaires au
diagnostic d"HIC idiopathique. Ainsi, la plupart des articles consacrés & ce syndrome dans les
années 1980 décrivent des patients ayant une symptomatologie d’hypertension
intracrinienne, un scanner cérébral normal, une élévation de la pression intracrinienne et un
LECR de composition normale, (ce qui correspond aux critéres de Dandy modifiés).

Néanmoins, certains patients rapportés comme ayant une HIC « idiopathique » selon ces

13



critéres, avaient en fait une thrombophlébite cérébrale ou une fistule durale. Pour ajouter a la
confusion, certains auteurs ont postulé qu’un des mécanismes de I'HIC bénigne était une
thrombose ou une sténose d'un des sinus veineux, ce qui expliquerait une diminution de la
résorption du LCR dans les sinus intracriniens.’™ Du fait de cette confusion nosologique
entre les termes « pseudotumor cerebri » et « HIC bénigne ou idiopathique », la liste

d’affections publiées sous le terme d’« HIC Bénigne » est sans fin.

Cette confusion dans les termes, le pronostic visuel parfois sombre de ce syndrome
ainsi que les progrés radiologiques, permettant davantage de trier ces « pseudotumor » en

repérant les affections se présentant parfois comme une « hypertension intracrdnienne a

scanner normal », font actuellement préférer le terme ¢’ HIC Idiopathique.
Cependant, ce terme d’« hypertension intracrdnienne idiopathique » est lul aussi critiquable
puisqu’il implique I’absence de cause a I'HIC, ce qui n’est pas le cas lorsque celle-ci est

associée a une prise de poids ou a I’absorption de certains médicaments.

Dans cette réflexion sur le suivi a long terme de patients ayant subi une fenestration
des enveloppes méningées du nerf optique, nous nous appuierons sur quelques cas cliniques
étiquetés « HIC Bénigne » lors de leur diagnostique et nous avons choisi de garder ce terme
tout au long de I’exposé. Ainsi nos patientes souffrent d’un syndrome d’hypertension
intracriinienne avec un oedéme papillaire bilatéral, leur LCR est de composition normale, et
au scanner cérébral on ne retrouve pas de masse, les ventricules étant de taille normale ou

diminuée.

Dans un premier temps, nous rappellerons ce qui caractérise le syndrome d'HIC ainsi
que ses différentes étiologies. Puis nous détaillerons particulicrement c¢e syndrome
d’exclusion qu'est 'HICB, ol le souci principal n’est pas le risque d’engagement, mais la
détérioration de la fonction visuelle. Nous décrirons alors une technique chirurgicale pouvant
intervenir lors de I'évolution de ces pathologies : la fenestration des méninges périoptiques.
Dans un second temps nous illustrerons cette revue de I'état actuel des connaissances par le
suivi sur un long terme de quatre patientes du service d’ophtalmologie, ce qui nous permettra,
dans un troisigme temps, d’élaborer une discussion autour de la prise en charge diagnostique
et thérapeutique 4 long terme de cette affection chronique & la physiopathologie encore

obscure.
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Avant de détailler le syndrome d’Hypertension Intracrdnienne Bénigne, il semble
important de rappeler brievement ce qu’est le syndrome d’Hypertension Intracranienne ainsi

que ses différentes étiologies.

1. L’Hypertension Intracrianienne (HIC)4'6

L’HIC constitue un syndrome clinique non spécifique, dominé par les céphalées, les
vomissements et les troubles visuels, susceptible d’évoluer vers un tableau d’engagement

cérébral, annonciateur d’une évolution fatale imminente en I’absence de traitement.

1.1. Mécanismes et Conséquences de I’HIC

La pression intracrinienne (PIC) est une constante résultant de la somme des
différents volumes (V sanguin + V liquidien + V parenchyme) contenus dans un espace clot
inextensible, la boite cranienne. Cette pression est normalement chez I’adulte inférieure a 10
a 15 mmHg. Toute augmentation de volume d’un des compartiments intracraniens, provoque
une augmentation de la PIC qui sera tout d’abord compensée par la diminution de volume des
autres compartiments : chasse du liquide cephalo-rachidien (LCR) intracrénien vers les
espaces sous-arachnoidiens rachidiens ; diminution de volume du compartiment veineux. Ces
mécanismes d’adaptation étant dépassés, toute nouvelle augmentation de volume se soldera

par une augmentation importante de la PIC (fig. 1).

Pression (mmHg)
150

125]
100]]

75 |

dé&compensation

50 | compensation

25

o A Volume (mL)

Figure 1 relation pression-volume ou courbe de Langfitt
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Les conséauences de 1"HIC sont hémodynamiques et anatomiques :

*[ HIC détermine une baisse du flux sanguin cérébral, parametre critique pour la fonction
cérébrale et la survie. Ce flux est représenté en clinique par la pression de perfusion
cérébrale (PPC), qui est égale A la pression artérielle moyenne (PA) moins la pression
veineuse, On assimile la pression veineuse a la PIC car les veines, dépourvues de tonus
n’offrent pas de résistance 2 la pression du liquide qui les entoure.

La pression de perfusion cérébrale est donc définie selon PPC = PA — PIC et plus la PIC
augmente, plus I'ischémie cérébrale est sévere. Lorsque PIC=PA, on peut aller jusqu’a I'arrét

circulatoire cérébral.

*Une conséquence de 'HIC, est aussi la compression du parenchyme cérébral, responsable
d’un dysfonctionnement du cerveau, pouvant entrainer coma et troubles neurologiques
déficitaires.

Outre ce dysfonctionnement par contact direct, il existe autour d’une Iésion expansive un
gradient de pression qui déforme le parenchyme cérébral. Cela conduit dans un premier
temps A collaber les cavités ventriculaires, puis & refouler le parenchyme dans les orifices
fibreux dure-meriens qui cloisonnent la cavité crénienne. On décrit alors trois types
d’Engagements en fonction de la localisation de 'orifice au travers duquel migre le

parenchyme cérébral. (fig. 2)

-L’engagement sous falciforme, la face interne du lobe frontal passe sous la faux du

cerveau, il y a peu de traduction clinique.

-L’engagement temporal, le plus fréquent, il se produit une hernie de la face interne
du lobe temporal (uncus, 5° circonvolution) vers le bas, i travers le foramen ovale de
Pacchioni, comprimant le pédoncule cérébral ( sitge de la réticulde, responsable de I'éveil et
des voies longues, d’oll coma et hémiplégie homolatérale) et le Il { d’otr mydriase

unilatérale}.
-L'engagement des amygdales cérébelleuses dans le trou occipital. Celles-ci
compriment le bulbe, siege des centres cardio-respiratoires, d’olt décés par arret cardio-

respiratoire.
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Engagement
sous la faux

Engagement Engagement
transtentoriel amygdallen

Figure 2 complications de I'HIC: les Engagements®

Ces déplacements progressifs, —sont susceptibles de s’aggraver brutalement, soit

spontanément, soit par augmentation du gradient de pression de part et d’autre de la zone

d’engagement comme & I’occasion d’une ponction lombaire malencontreuse.
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1.2. Diagnostic Clinique de I’HIC

[a traduction clinique de UHIC peut &tre fruste, limitée & des céphalées
pseudomigraineuses, ou mimer une affection abdominale quand les vomissements sont au
premier plan. Chez Penfant, une simple attitude guindée peut résumer la symptomatologie.
Mais le tableau peut étre brutal, lors d’une décompensation par engagement cérébral, marqué
par des troubles de la conscience, voire une mort subite.

Chez Padulte, le diagnostic clinique est classiquement marqué par la triade céphalées,

vomissements, troubles oculaires.

Céphalées
D’abord intermittentes, elles surviennent préférentiellement en fin de nuit, réveillant
le patient, ou le matin. Récentes, inhabituelles, intenses, résisiantes aux antalgigques mineurs,
elles doivent faire évoquer le diagnostic d’HIC, surtout si elles s’accompagnent de

vomissements.

Vomissements
Typiquement matnaux, survenant aux paroxysmes des céphalées qu’ils peuvent
soulager ou aux changement de position, ils sont décrits comme faciles, sans effort, en jet. Us
sont parfois isolés, en particulier chez ’enfant et peuvent alors orienter a tort vers une

pathologie abdominale.

Troubles visuels
It peut s’agir d’un simple flou visuel, ou d’une diplopie vraie par parésie du nerf
moteur oculaire externe (VI - parésie de i’abduction), sans valeur jocatisatrice. LHIC,
transmise directement aux nerfs optiques, entraine tout d’abord un flou visuel avec oedeme
papillaire au fond d’oeil, puis tardivement une baisse de I"acuité visuelle, enfin des éclipses

visuelles, qui peuvent aboutir a la céeité correspondant au fond d’oeil a une atrophic optigue.
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Troubles de la vigilance
Ralentissement psychomoteur, somnolence anormale, puis torpeur avec baillements
fréquents, pouvant aboutir au coma, ils marquent la phase de décompensation de 'HIC. Iis
s’accompagnent de troubles neurovégdtatifs regroupés dans la triade de Cushing
hypertension artérielle ou ‘nstabilité tensionnelle, bradycardie, troubles du rythme

respiratoire (tachypnée, ou rythme de Cheyne-Stokes).

Engagements
Lors de Dévolution de I'HIC peuvent survenir un engagement temporal ou
amygdalien, ol peuvent s’ observer des troubles du tonus musculaire, en particulier cervical,
avec raideur et inclinaison latérale simulant un torticolis. Une attitude guindée de la éte peut

résumer la symptomatologie chez le jeune enfant.

_  L’engagement temporal dans le foramen ovale de Pacchioni, compliquant les l€sions sus-
tentorielles, peut etre uni ou bilatéral, dans sa forme unilatérale il existe :
. an coma par compression de la substance réticulée.
. une mydriase homolatérale par compression du Il au bord libre de la tente du cervelet.
. une hémiplégie homolatérale par compression du faisceau pyramydal du pédoncule
cérébral controlatéral,
. une rigidité de décortication, avec membres inférieurs en hyper-extension équinisme et

Babinski spontang, membres supérieurs en flexion-pronation.

_  L’engagement amygdalien dans le trou occipital, compliquant les lésions sous-
tentorielles est décrit sous plusieurs formes cliniques
. & minima, il est caractérisé par une raideur de nuque, une attitude guindée de la téte, ce
qui est une forme fréquente chez le petit enfant, & distinguer d’un syndrome méningé.
. crises tonigues postérieures de Jackson.
. coma par compression du tronc.
. mydriase bilatérale par compression des noyaux occulomoteurs du tronc cérébral.
. rigidité de décérébration, avec membres supérieurs en extension-pronation et membres
inférieurs en hyperextension et babinski spontan€.
. troubles végétatifs par atteinte des centres régulateurs cardio-respiratoire.

. mort subite.
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1.3. Etiologies de ’HIC

Le syndrome d"HIC apparait lorsque le contenu intracrinien tend & augmenter de
volume dans sa cavité inextensible, T rols mécanismes, souvent associés, peuvent dongc étre &
I’origine de PHIC :

L’augmentation du volume parenchymateux (tumeur, oedéme)

L’augmentation du volume sanguin (gene & la circulation retour, vasodilatation)

L’augmentation du volume liquidien (défaut de résorption, géne a la circulation, exces

de production).

Tumeurs intracriniennes

L HIC est un des modes de révélation des tumeurs intracraniennes particulierement
quand celles-ci siegent en zone fonctionnellement muette ; elle peut aussi s’ observer au cours
de I’évolution de ces Iésions lorsqu’elles atteignent un volume critique. Sa survenue est
fonction des modalités évolutives de la tumeur, de I'existence d’un oedeme péritumoral, et de
la situation de la lésion par rapport aux voies d’écoulement du LCR. Ainsi, une tumeur
maligne d’évolution rapide, avec un volumineux cedeme périphérique, siégeant dans la fosse
postérieure et obstruant le de ventricule, se manifestera volontiers par une HIC, subaigué ou

algué,

Processus infectieux intracrdniens, abcés cérébraux et empyemes
Les abces intracérébraux se compottent comme des tumeurs trés €volutives et
s’accompagnent d’une réaction oedémateuse importante, dans un contexte habituellement

fébrile.

Hydrocéphalie
Secondaire i obstruction des voies d’écoulement du LCR par un processus expansif
ou une malformation, le tableau pdalisé est le plus souvent aigu. En revanche, les

hydrocéphalies, dites communicantes entrajnent raretent et tardivement une HIC.
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Accidents vasculaires cérébraux
Les hématomes intracraniens spontanés ou par rupture d’une malformation vasculaire
peuvent 8ire responsables dans les premiers jours d'une HIC aigué, qui engage alors le
pronostic vital. Celle-ci est plus rarement observée dans les ramollissements artériels, a
moins qu’il ne s’agisse d'un ramollissement sylvien massif, ou dans les ramollissements
d’origine veineuse.
Les hémorragies méningées, les thrombophlébites cérébrales, {’encéphalopathie hypertensive

s’ accompagnent toujours d’un certain degré d’HIC.

Lésions traumatiques intracrdniennes
Les hématomes traumatiques intracraniens, qu’ils soient extraduraux, sous-duraux ou
intracérébraux, se comportent comme des processus occupant ’espace, et dés que leur
volume atteint une masse critique, peuvent étre responsables d’une HIC . En |”absence
d’hématome de volume impottant, les contusions cérébrales souvent mal visualisées sur le
scanner réalisé dans les premigres heures, peuvent étre principalement impliquées dans la

gengse de 'HIC traumatique.

Autres causes
Métabolique  (anoxie, hypercapnie, hypoglycémie),  Toxique (saturnisme,

tétracycline), Endocriniennes (hyperaldosteronisme). (cf. tableau 2 p33)

HIC dite « bénigne »

La physiopathologie de ce syndrome touchant préférenticllement la jeune femme
obese serait liée & une anomalie de résorption du LCR et, contrairement 2 la plupart des
gtiologies citées précédemment, ce tableau clinique n’évolue jamais vers 'engagement, ce
qui lui a valu le terme de « bénin » La symptomatologie est habituellement limitée & des
céphalées quotidiennes, mais risque de se compliquer de troubles visuels, avec cedeme
papillaire, baisse de 1’acuité visuelle, voire cécité. Le diagnostic d’HIC bénigne est un
diagnostic d’élimination et il suppose A’ avoir éliminé toute pathologie intracrinienne.

Le pronostic de cette maladie est cependant li€ au risque de cécité et nous tenterons donc de
détailler cette affection ainsi que Parsenal thérapeutique disponible, en insistant
particulierement sur une technique chirurgicale utile lors de détériorations sévéres des

fonctions visuelles, la fenestration des méninges peri-optique.
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2. L’hypertension infracranienne (HIC) bénigne

Si les premidres descriptions du tableau d’hypertension intracrénienne bénigne
(HICB) sous le terme de méningite séreuse remontent au 19° sigcle (Quincke, 1897),
I'avenement de la neuroradiologie moderne en a permis une meilleure approche. Le
syndrome d’HICB est actuellement défini par I'association de signes cliniques traduisant une
augmentation de la pression intracrinienne, et d’un cedéme papillaire, sans signe de
localisation neurologique en dehors d’une paralysie du VI, avec une Neuro-Imagerie et une

composition du LCR normales.

2.1. L HIC dite « bénigne »

Les incertitudes pathogéniques et les problémes diagnostiques, car il s’agit en
définitive d’un diagnostic d’exclusion, rendent compte des différentes appellations
proposées : hydrocéphalie otitique, hydrocephalie  toxique, hydrocephalie méningée
hypertensive, HIC sans humeur, encephalite pseudo-tumorale, pseudo tumor cerebri

idiopathique, ou HIC cryptogénique.

Parmi ces termes, seuls trois sont toujours utilisés : HIC Idiopathique, Pseudotumor
Cerebri dans la littérature anglo-saxonne, et HIC Bénigne que nous retiendrons dans cette
ctude. Ce terme de bénin est remis en question du fait de la possibilité de rechutes, du

passage & la chronicite et surtout du risque visuel pouvant évoluer vers la cécité.
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2.1.1.Terrain

L’HIC bénigne, est une affection connue et rare, avec une incidence annuelle de 122
cas pour 100 000 personnes, et de 19 cas pour 100 000 obéses par an’, dont I’évolution peut
conduire & la cécité.>’

L’HIC bénigne survient préférentiellement chez la femme jeune, en surcharge
pondérale, Approximativement 10 & 15% sont des hommes, et, quand cela arrive chez
I’enfant, cela n’est pas relié au sexe. Bien que les hommes atteints de cette affection soient
moins susceptible que les femmes d’@tre obeses, ils ont tendance & &tre plus obeses que dans
une population controle."”

I’ Age moyen de survenue est compris entre 26 et 34 ans avec des extrémes de 10 4 60
ans. Les facteurs de risque associés a P'HICB restent débattus et les études cas-témoins
réalisées & ce jour n’ont pas confirmé la plupart des associations rapportées dans les études
rétrospectives.1 112 | o facteurs favorisants les plus nets sont I’obésité et le caractére récent du

STRENT
surpoids. ’

2.1.2.Physiopathogenie

La physiopathologie de I'HICB est inconnue’, les théories sont d’autant plus
nombreuses que le cadre nosologique de I"HICB reste débattu. L’hypertension intracrinienne
est, par définition, caractérisée par une &lévation anormale de la pression du liquide cephalo-
rachidien (LCR), qui est secondaire soit a une augmentation de production du LCR au niveau

des plexus choroides, soit a sa mauvaise résorption au niveau des villosités arachnoidiennes.

Le mécanisme physiopathogénique expliquant cette HIC bénigne serait une
diminution de résorption du LCR par les villosités arachnoidiennes lide, soit & une pression
veineuse élevée dans le sinus sagittal, soit a une augmentation de la résistance au drainage de
ces villosités.”” 7 Cette élévation de la pression ne s’accompagne pas d’une augmentation de
volume des cavités contenant le LCR. Il est par contre souvent noté une augmentation en

volume de I’espace sous-arachnoidien entourant le nerf optique intra orbitaire.”®
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Cette augmentation de la pression veineuse intracrinienne pourrait &tre due a une
sténose des sinus transverses qui serait présente dans la majorité des cas d’HICB, avec

1.3,18-2 c .
18-20 Néanmoins, des

méme guérison aprés pose de stents au niveau de ces sténoses.
résultats tres contradictoires ont €té obtenus concernant les relations entre HIC idiopathique,
pression du LCR et sténoses des sinus transverses : cerfains auteurs ont montré que certaines
sténoses étaient secondaires A I'HIC et disparaissaient lorsque la pression intracranienne €tait
normalisée®; d’autres, au contraire, ont montré la persistance des sténoses apres guérison
clinique et normalisation de la pression du LCR.Z 1l est donc possible que ces sténoses

soient non pas la cause mais 'un des facteurs favorisants de 'HICB.

L’ obésité pourrait jouer un rdle par le biais d’une augmentation de la pression intra-
abdominale et le syndrome d’apnée du sommeil, mais il est difficile d’expliquer les formes
survenant chez les non-obéses ou chez P'enfant. Le fait que "HICB prédomine nettement
chez la femme jeune et obése pose la question de 'influence hormonale, mais aucune
réponse n’est satisfaisante. "> La puberté serait elle aussi considérée comme un facteur
d’évolution défavorable de lacuité visuelle dans PHICB Des anomalies dans le
métabolisme de la vitamine A ont également été suggérdes, avec une augmentation de la
concentration en rétinol dans te LCR mais pas dans le sérum.>* Lorsque 'HICB est
associde & une prise médicamenteuse ou 4 une auire pathologie, on parle d’HIC secondaire
non Iésionnelie.'"**? Cependant, il n’y a pas d’explication satisfaisante au développement de

I’hypertension intracrinienne au cours de cette variété d"HIC secondaire.

2.1.3.Diagnostic Positif

Les circonstances du diagnostic sont trés variables. Le tableau clinique typique serait
I’apparition récente de céphaldes et d’éclipses visuelles chez une jeune fernme obese de
vigilance normale. Dans d’autres cas, il peut exister d’emblée une atteinte visuelle
importante ou au contraire les patients peuvent atre totalement asymptomatiques. Le mode
Qinstallation est le plus souvent subaigu, en quelques semaines, mais il existe des formes
aigues ainsi que des formes chroniques. De fagon générale, les symptdmes sont liés &

’hypertension intracrinienne et ne sont pas spécifiques & I'HIC bénigne.
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2.1.3.1. Clinique

Les signes fonctionnels de 'HIC bénigne sont marqués par :

-un tableau clinique d’hypertension _intracrdnienne frustre, majoré le matin, au cours

d’effort de toux, ou au changement de position. Les céphalées sont présentes chez 75899 %
des patients.23’23"3(’ Plus rarement elles sont accompagnées d’acouphenes, nausées, vertiges,
douleurs rétro-oculaires.” 16 1 e bilan neurologique élimine tout signe de localisation.

Les céphalées sont le symptome le plus fréquent au cours de PHIC idiopathique. Elles sont
fréquemment révélatrices et n’ont pas de caractére particulier. Elles sont aussi bien pulsatiles
que continues, unilatérales que bilatérales et sont parfois localisées dans la région rétro-
orbitaire, éventuellement accentudes par les mouvements oculaires. Elles sont parfois décrites
comme des céphalées migraineuses ou de tension. Les céphalées sont parfois aigués,
justifiant une évaluation dans un centre d’urgences.”’ Il n’existe pas de corrélation entre la

. . Aot PRI < e 232
mesure de la pression intracrinienne et la séverite des céphalées.”™ ’

-une atteinte de la fonction visuelle quasi-constante.”(’ Elle peut étre asymptomatique ou

se manifester par des épisodes d’obscurcissement transitoire ou d’amaurose fugace survenant
volontiers lors d’effort de toux ou de changement de position, des déficits du champ visuel
non spéci‘fiques,23 une baisse de I'acuité viSLlelle,7'8’38 une atteinte de la vision des couleurs,
des sensations de flous visuels, des photopsies. Il existe parfois une diplopie liée 2 une

Lot 7
parésie du nerf abducens.

_un oedeme papillgire, souvent majeur et bilatéral. (fig 3,4, 3)

A la phase d’état il existe une saillie du disque optique avec un flou des bords et un
écrasement des gros vaisseaux naissant de la papille. Les capillaires pré- papillaire sont
dilatés, il existe parfois des hémorragies et/ou des exsudats péripapillaires. La compression
de la veine centrale de la rétine peu aboutir 4 une dilatation et une augmentation de la
tortuosité veineuse, avec disparition du pouls veineux spontané. L’extension de I’cedeme
papillaire a la macula peut entrainer une baisse visuelle et des métamorphopsies. Il peut
exister des hémorragies et/ou des exsudats sec péri-maculaire, des plis rétiniens ou

ts o 30,4
choroidiens au pole posterieut. 240
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Figure 3. Oedéme papillaire modéré. L'acuité visuelle et le champ visuel sont normaux a ce stade. Les papilles
sont turgescentes. Les vaisseaux quittant et arrivant au nerf optique sont élevés et disparaissent dans l'oedéme
(obscurcissement des vaisseaux). Les veines sont modérément dilatées et tortucuses. Il existe de rares hémorragies
péripapillaires.

Figure 4. Oedéme papillaire bilatéral sévére. Les contours de la papille ne sont plus visibles. Il existe des exsudats
et des hémorragies papillaires et péripapillaires.

Figure 5. Oedéme papillaire bilatéral sévére et chronique. Il existe de nombreux exsudats lipidiques. Les contours
de la papille ne sont plus visibles.
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2.1.3.2. Bilan Etiologique

Si les études de neuro-imagerie ne révelent aucune lésion structurelle, si les
constituants du LCR sont normaux, et que les pressions prises par voie lombaire sont élevées,
alors il s’ agit bien d’un syndrome d’HIC bénigne. Ce syndrome est souvent te témoin d’une
hypertension intracranienne idiopathique, mais peut résulter de certaines maladies
systémiques, de la prise de certains médicaments, d’une grossesse, ou d’une obstruction

veineuse infra ou extra crinienne. La recherche de ces facteurs associés est donc primordiale,

en particulier chez les patients ne possédant pas les caractéristiques typiques de 'HIC

Bénigne (sexe féminin, age de procréer, obésite).

2.1.3.2.1. Neuro-imagerie

Devant ces anomalies de la fonction visuelle associées 2 un cedeme papillaire, les

examens d’imagerie médicale (TDM et/ou IRM cérébraux) sont indispensables en premiere

intention pour rechercher un processus intracranien, en dehors d’un contexte clinique
évocateur d’une affection ophtalmologique (rétinopathie hypeitensive ou diabétique, NO
toxique ou héréditaire, occlusion de ia veine centrale de la rétine, uvéite).

Aucun processus tumoral n’est retrouvé et les ventricules sont de taille normale ou diminuée

mais certains signes indirects de I'HIC bénigne peuvent cependant &tre recherchés :

-aplatissement sciéral postérieur (cf. image D)

-selle turcique partiellement vide (cf.image C)

-agrandissement de I’espace sous arachnoidien entourant le nexf optique intra-orbitaire
(cf.image A et B)

_rehaussement du perf optique prélaminaire

-tortuosité verticale du nerf optique

-protrusion intra-oculaire du nerf optique prélaminaire

Ces anomalies radiologiques retrouvées au TDM ou a I'IRM cérébrale n’ont
cependant rien de spécifique et ne servent qu’a appuyer le diagnostique lorsque Pensemble
du tableau clinique est évocateur, et que sont ¢liminés processus expansif, hydrocéphalie,

thrombophlébite cérébrale et fistule durale. Cependant ces derniers sont parfois difficile a
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déceler et un scanner cérébral seul est désormais insuffisant pour établir le diagnostique
d’Hypertension Intracrénienne Bénigne.‘“

L’ angioscannet, ou ’aneiographie veineuse par résonance magnétique (ARMv) peuvent alors

compléter les séquences d'IRM classiques (T1-T2-FLAIR), mais le recours a |'angiographie
cérébrale, est parfois nécessaire a la recherche de P’occlusion d’un sinus veineux favorisant

un syndrome d’HICB Aas

G E : .o

Image D_: Imagerie par Résonance Magnétique (IRM) des orbites montrant un
aplatissement du péle postérieur du globe
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ne image de selle turcique vide

Image C : IRM cérébrale montrant u
(arachnoidocéle
Intrasellaire)

Figure B : Coupe coronale au niveau des
nerf optiques d'une IRM cérébrale
montrant une dilatation des espaces
liquidiens périoptiques

Figure A : Coupe axiale dans le plan neuro-
oculaire d’'une IRM cérébrale montrant une
dilatation des enveloppes méningées du
nerf optique
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2.1.3.2.2. Mesure de la Pression Intracrinienne

L’élément clé du diagnostic est la mesure de la pression intracrnienne qui se fait
habituellement lors d’une ponction lombaire. Tl est parfois nécessaire de réaliser des
enregistrements manométriques profongés afin d’objectiver les pics pressionnels dus aux
variations nycthémérales. s
Des pressions comprises entre 200 et 250 mmH20 peuvent &tre mesurées et considérées

. s B
comme normales chez des patients obeses.

2.1.3.2.3. Examens Ophtalmologiques

L’examen au fond d’ceil retrouve un cedeme papillaire qui pourra atre confirmé par

|’angiographie rétinienne fluorescéinique.

Il n'existe pas de corrélation entre importance initiale de 'oedeéme papillaire et une
gvolution péjorative de la fonction visuelle.’® 11 est impossible, chez un patient donné de
prédire si I’oedeme papillaire aura un retentissement sur la fonction visuelle.

N P . N . . N . . 45
Cet oedeme papiliaire disparait en moyenne trois mois aprés la mise sous traiement.

Le champ visuel est surtout intéressant pour Ia surveillance des patients. En effet s'il

est souvent normal au début ou ne montrant qu'un élargissement de la tiche aveugle en
rapport avec ’cedeme papillaire, Smith et Baker ont retrouvé 68% de déficits modérés chez
des malades soumis de maniere systématiques & des périmétries automatisées statiquesf“’ Les

déficits survenant sans signe d’atrophie optique sont réversibles grice au traitement. 47
g P plg g
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2.1.3.2.4. HIC bénigne, Diagnostic d’élimination.

. . . P 'S ey g
Le diagnostic d"HIC bénigne st basé sur les critéres modifiés de Dandy (tableau [ )89,
aprés avolr éliminé tout processus intracrinien et recherché tout facteur connu comme

favorisant une HIC (tableau 2).

Tableau 1 critéres modifiés de Dandy
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50,51

Tabteau 2 Facteurs favorisant une HIC
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Ainsi, on peut actuellement proposer la démarche suivante lors de la découverte d’une

HIC isolée™ :

f =
HIC Isolée
Scanner
Tumeur/masse l
Hydrocéphalie IRM/ARMVRM
Thrombose veineuse |4——| Angioscanner vainaux
cérébrale parfais, artériographie
Fistule durale
Normaux
Ponction lombaire avec
: prise de pression
PVGSS‘T Composition
poue anormale
Pression > 25 cmH20
Compasition normala
Pas dHIC Méningites
Tumeurs de la queue
de cheval

HIC de cause
endocrinienne, métabaique, HIC bénigne
toxique, apnée du sommeil...

=
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2.2. La neuropathie optique de PHIC bénigne

Le pronostic vital n’est pas mis en jeu dans I"HICB mais certains auteurs ont étudié
Pévolution de la fonction visuelle sur plus de 4 ans chez des sujets atteints d’HIC bénigne et
..,‘&9 . y i § e e . L . I . pe .
traités.®? Quatorze pour cent de ces 125 patients présentaient une acuite visuelle inférieure
ou égale a 1/10, ou un réirécissement du champ visuel supérieur 3 20° dans ces 2 études

rétrospectives. Comment I HIC affecte-t-elle la fonction visuelle ?

2.2.1.De I’eedeme papillaire a Patrophie optique

Une neuropathie optique (NO) est, par définition, une atteinte primitive des fibres
visuelles du netf optique. Le nerf optique est constitué des axones des cellules ganglionnaires
rétiniennes, qui transmettent Iinformation visuelle aux structures cibles sous corticales.
L’hyperpression du LCR ralentirait le flux axoplasmique dans le nerf optigue et induirait
ainsi un gonflement axonal responsable de I’oedeme papillaire.52

L’ edeme papillaire (fig 7, 8, 9) est classiquement bilatéral dans PHIC bénigne, mais il peut

A P . vt . 53,5 . I
étre asymétrigue, voIr unilatéral dans 10 & 23% des cas, > et exceptionnellement, iln'ya

. s o At Uk 30.34,35
pas d’oedeme papillaire alors que la pression intracranienne est élevée.”

De ce fait, 'angiographie a la fluorescéine avec des temps tardifs est I'examen de référence

. . R N . . P - ) . 57
afin de diagnostiquer ces oedemes papillaires passés inapercus au fond d’oeil.”™

L’examen de Ucedeme papillaite en microscopie électronique a mis en ¢vidence un
gonflement des axones visuels, une perte axonale lide a la dégénérescence des fibres
visuelles, un cedéme interstitiel et une réaction gliale. Des modifications vasculaires
secondaires comme !’ischémie peuvent s’y ajouter.g
L’étude histologique post-mortem montre bien la dégénérescence axonale antérograde dans
le nerf optique de sujets souffrant d"HIC bénigne avec cedeme papillaire. Cetie
dégénérescence axonale des fibres visuelles peut conduire selon le nombre et la spécificité
des axones 1ésés A des modifications synaptiques au niveau du corps genouillé Jatéral™ et 2 la
transformation de I’ccdeme papillaire en paleur de la papille.50 C’est 1’association d’une

pileur de la papille et d’un déficit de la fonction visuelle qui définit [atrophie optique

correspondant a une dégénérescence des fibres visuelles de la voie optique pré géniculée.

(fig 10, 11)
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L évolution de I'edeme papillaire vers 1atrophie optique est imprévisible lors de 'HIC

bénigne, mais peut conduire & la cécité.'>"°

Les anomalies du champs visuels de 'HIC bénigne (fig 12, 13) sont lices a I’atteinte

de la papille par I'cedeme et a la souffrance axonale qui en résulte. La périmetrie automatisée
semble plus sensible que la périmetrie manuelle pour apprécier les déficits périphériques du
champ visuel®  L’cedéme papillaire d’hypertension intracrinienne se traduit par un
élargissement souvent irrégulier de la tache aveugle. Typiquement, la région centrale et le
seuil fovéal ne sont pas abaissés et l'acuité visuelle resterait normale. On retrouve une
atteinte du champ visuel chez plus de 90% des patients présentant une HIC bénigne, ainsi
qu’une atteinte de la sensibilité aux contrastes pour 50% de cette population et une baisse de
PPacuité visuelle pour 220%8 Pour d’autres auteurs les anomalies campimétriques sont

c e . s . 78
assocides A une baisse de I'acunte visuelle dans 25 & 50% des cas.

2.2.2.Conséquences sur la fonction visuelle

C'est I’cedeme papillaire qui est donc responsable de la détérioration de la fonction

visuclle et de ’évolution vers_|”atrophie optigue. En I’absence d’oedéme papillaire, il n’y a

donc pas de risque de perte visuelle quelle que soit la sévérité de PPHIC.* Le retentissement
sur la fonction visuelle varie selon les patients. En effet, certains patients ont un oedeme
papillaire chronique pendant des années avec seulement un déficit modéré sur les champs

visuels, tandis que d’autres ont une baisse d’acuité visuelle rapide et inéversible.

Certains facteurs de risque d’évolution défavorable de la NO liée 2 'HIC bénigne ont
cependant €t€s incriminés®? : forte myopie, Age supérieur & 40 ans, hypertension artérietle.
Une hémorragic sous rétinienne péripapillaire ou une membrane néovasculaire intra-
occulaire sont de mauvais pronostic.8

Mais il reste impossible de prédire chez un patient donné si I'oedeme papillaire va
avoir un retentissement sévére sur la fonction du netf optique et seul un suivi rigoureux par

, s : . 22,36.5
des champs visuels répétes permet d’estimer ce rlsque.g’ 6,36
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La baisse d’acuité visuelle sévere en rapport avec une atrophie optique secondaire a

I’cedeme papillaire chronique est la complication majeure de 'HIC idiopathique. Le champ
visuel se rétréeit progressivement alors que acuité visuelle centrale est relativement
préservée jusqu’a un stade plus tardif de la maladie. 8.36.56 1y; fait du caractere trés insidieux,
progressif et totalement imprévisible de ces altérations du champ visuel, un suivi régulier
systématique est impératif.g'?’f’ La technique de choix est la périmétrie automatique statique
avec étude des 24 ou 30 degrés centraux (type Humphrey) qui est beaucoup plus sensible que

AR . . 3
Ja périmétrie de Goldmann pour surveiller ces patients. 6
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Figure 6. Aspect normal au fond d'oeil
(Wolf-Heidegger'sAtlas of Human Anatomy. Vol.2 Head and Neck, Thorax, Abdomen,
Pelvis, CNS, Eye, Ear. 5th Editon. 2000)
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Figure 7. Oedéme papillaire modéré. AV et CV normaux a Figure 8. Oedéme papillaire sévére. contour papillaire
ce stade. Papille turgescente. Obscurcissement des non visible. Exsudats et hémorragies papillaires et
vaisseaux. Rares hémorragies péripapillaires. péripapillaires

Figure 9. Oedéme papillaire sévére et chronique. Figure 10. Oedéme résorbe et papille pale (atrophie

Nombreux exsudats lipidiques. Contour papillaire non optique). Plis choroidiens et anomalies péripapillaires

visibles. : avec nombreux exsudats, témoignant de la sévérité de
I'oedéme initial.

Figure 11. Atrophie optique secondaire 4 un oedéme
papillaire de stase chronique. Il existe des plis choroidiens
et des anomalies péripapillaires

) +

Figure 12. Périmétrie automatique (SITA Figure 13. Périmétrie automatique (SITA
standard 24-2). Les zones sombres représentent standard 30-2). Les zones sombres représentent
les déficits du champ visuel. Il existe un les déficits du champ visuel. 11 existe un
élargissement de la tache aveugle et un rétrécissement rétrécissement concentrique trés sévére du
concentrique du champ visuel. champ visuel.
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23. Traitement de ’hypertension intracriinienne bénigne

2.3.1.Indications Thérapeutiques

La complication principale de cette HIC dite « bénigne » étant la perte de la fonction
visuelle, c’est la présence ou I’aggravation de la NO qui conditionne la prise en charge
thérapeutique.” Cependant, la présence de céphaldes isolées peut conduire & proposer un
traitement. De plus, existence d’un ou plusieurs facteurs favorisants doit étre recherchée
afin d’étre corrigée si cela est possible.”6

La physiopathologie de 'HICB n’étant pas connue, le traitement reste empirique et a
pour but principal de diminuer la pression intracrinienne : la démarche thérapeutique

. 16,57 - .y o . .
actuellement admise”'®"’ repose sur le traitement médical en premiére intention. La conduite

thérapeutique est dictée par I'existence et la séverité des signes oculaires qui conditionnent le
pronostic de cette affection, ainsi que par la sévérité des céphalées. 233636 Bien que de
nombreux traitements visant a réduire la pression intracrénienne aient été essayés dans cette
affection, aucun n’a fait ’objet d’essai prospectif randomisé. Les rares études rétrospectives
723 ot pas permis de codifier un traitement de référence, mais ont seulement donné une
préférence parmi les diurétiques a I’acétazolamide et ont émis des réserves sur la
corticothérapie prolongée (pouvant provoquer une HIC). D’on Pattitude actuelle pour les
formes cliniques habituelles d’associer I’acétazolamide a la corticothérapie entérale durant le
premier mois de traitement, en poursuivant uniquement |’acétazolamide au-deld de cette

période. Cette absence d’étude prospective conduit également & retenir empiriquement une

durée arbitraire pour le traitement médical d’épreuve.

La surveillance repose sur ’examen ophtalmologique (acuité visuelle, fond d’ceil)

couplé a la périmétrie automatisée. Le rythme de la surveillance Stant imposé par le degré

d’atteinte de la fonction visuelle.

La déeradation de la fonction vigyelle malgré un fraitement médical maximum est
| 78,365,585

’indication principale du traitement chirurgica
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[’existence de céphalées persistantes secondaires 2 I"hypertension intracrinienne peut aussi

5tre une indication au traitement chirurgical.

D’un point de vue pratique, il semble raisonnable de ne proposer un traiterent chirurgical
que dans les cas ol il existe une altération de la fonction visuelle sévere et évolutive (baisse
d’acuité visuelle et/ou détérioration du champ visuel), et/ou des céphalées résistantes au

: T . : et 4
traitement médical ou aux ponctions lombaires répéiées. 8

En résumé, devant I’apparition de symptomes invalidants d’HICB ou d’atteinte visuelle :

1) en premiére intention, régime, traitement médical et suivi ophtalmologique couplé
a la surveillance du CV en périmétrie automatisée.

2) si dégradation de la fonction visuelle ou des céphalées : majoration du traitement
médical et surveillance rapprochée.

3) si persistance de [altération des fonctions visuelles ou des céphaldes sous

traitement médical maximal : traitement chirurgical.

41



2.3.2. TRAITEMENT MEDICAL

Actuellement les traitements proposés sont les ponctions lombaires répétées, les
. i : . . - : 16,5756
corticoides et les diurétiques, ceux-Ci sont & associer a un regime hypocalorique. 765759
L éviction de tout facteur favorisant est bien entendu, si possible, la premicre mesure a

prendre.

2.3.2.1. Ponctions lombaires répétées

La ponction lombaire effectuée pour le diagnostic de I'HIC idiopathique est le
premier traitement. En effet, la plupart des patients signalent une amélioration immédiate des
céphalées, des éclipses visuelles et des acoupheénes. Parfois, la totalité des symptomes
disparait aprés seulement une ou deux ponctions lombaires. Bien qu’il ait été suggéré de
réaliser des ponctions lombaires répétées pour réduire de fagon efficace la pression
ntracrinienne, cette approche peut cependant &tre limitée par la mauvaise tolérance du
patient et la difficulté de réaliser les ponctions lombaires chez ces patients souvent

1365
obgses. 00

Le mécanisme mis en jeu lors du traitement de I'HIC bénigne par ponction lombaire
déplétive serait une diminution de la pression intracrinienne.’ Ce traitement par ponction
lombaire évacuatrice est souvent mal toléré et semble moins efficace sur les HIC bénignes
associées i des déficits visuels, qui sont en régle générale des formes plus prolongées dans le
temps.7’8 Cependant elles peuvent apporter un soulagement immédiat des céphalées et sont

tes utiles dans les situations de contre indication a I’acetazolamide comme la grossesse.
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2.3.2.2. Régime hypocalorique

En 1998, Johnson et son equipe’” démontrent qu’une réduction de 6% du poids est

associée i une résotution de 1’oedeme papillaire chez des patients souffrant d’ HIC bénigne.

Récemment, Daniels et al'* ont comparé une population de 34 femmes présentant une
hypertension intracrinienne bénigne et une population de 41 patientes avec d'autres atteinies
neuro-opthalmologiques. Ils ont relevé le poids, son évolution récente, et des résultats
obtenus aux guestionnaires de qualité de vie (NEI-VFQ-25 et au SF-36-Health Survey).

Un poids trés élevé et une prise de poids importante dans ['année précédente étaient associ€s

2 un plus grand risque de développer une HICB.
Un gain de poids modére était un facteur de risque d'HICB méme chez des patientes dont
l'indice de masse corporelle était inférieur a 30.
La qualité de vie €tait significativement plus altérée chez les patientes atteintes d'HICB que

chez celles présentant d'autres affections neuro-ophtalmologiques.

2.3.2.3. Corticoides

La corticothérapie repose sur une posologie de 40 a1 60 mg/j de prednisolone, ou
I’équivalent en dexaméthasone. A cette posologie, I'amélioration des troubles visuels doit
apparaitre rapidement.

Cependant, dans certains cas, des récidives sont notées avec nécessité d’augmentation des
doses ; de plus, outre l'inconvénients d’une prise de poids aggravant une obésité déja
présente, les risques d"HTA et d’hyperpression intra-occulaire peuvent aggraver les déficits
périmétriques.

Le mécanisme d’action des corticoides semble étre une diminution de la résistance des

villosités arachnoidiennes.



2.3.2.4. Diurétiques

Le traitement par hypotonisant repose sur I’ acétazolamide qui est le diurétique le plus

souvent prescrit lors d’une HIC bénigne ( Diamox" 500mg & 1g per os par jour, associ€ a un
apport potassique ). L’acétazolamide diminue la sécrétion de LCR et augmente le débit
sanguin rétinien.”

D’autres produits comme le furosemide et I'acide éthacrinique ont €tés utilisés.

Une prise de g /kg de glycerol entraine une diminution de la pression du LCR en 3 &5 heures
mais un effet rebond est de régle.
Un traitement d'épreuve par acétazolamide est systematique avant toute décision

chirurgicale.

2.3.2.5. Autres

Les beta-bloguants ont été utilisés chez trop peu de patients pour étre retenus,’’ mais

semblent intéressant en cas de céphaldes invalidantes.

Le topiramate, utilisé pour ses vertus Antiépileptique et antimigraineuses

(EpitomaxR), pourrait, en diminuant la sécrétion de LCR, et en favorisant la perte de poids(’z,

constituer un allié de choix dans cet arsenal thérapeutique.

2.3.2.6. corticoides et diurétiques a haute dose

Pour les NO aiguds et sévéres compliquant une HIC bénigne, un traitement de
référence™ a été proposé :

-methylprednisolone en bolus (250 mglV 4 fois par jour, soit 1g/j, pendant 5 jours,

associé A la ranitidine).

-relais au Seme jour par la prednisolone per os a la posologie de Img/keg/y.

.association dés le début du traitement & ’acétazolamide (1g/j en 2 prises).

L échec du traitement médical associé a ’aggravation significative de la fonction

visuelle conduit 2 discuter 1'indication chirurgicale.
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2.3.3.TRAITEMENT CHIRURGICAL

Il concerne environ 10% des patients souffrant d’une HIC bénigne compliqué d’une
NO?#. L’indication chirurgicale n’est posée qu’aprés un traitement médical inefficace et en se
référant aux critéres de gravité définis par Kelman et al en 1992.%
Un traitement chirurgical peut aussi étre proposé en cas de céphalées invalidantes résistantes

a un traitement médical maximum.

2.3.3.1. Criteres de gravité

Criteres -

déKelman:  ~ -acuité visuelle inférieure & 5/10, et/ou
~ -apparition d’un scotome, et/ou. -
-rétrécissement concentrique des isopteres, et/ou

B --aggrava'ti(:m” .n_ett'e_ des déficits c'a"mp'imétr'ique's' o

Les critéres suivants quand 2 eux ne sont pas retenus pour poser I'indication

chirurgicale

-aspect des potentiels évoqués visuels,

-aspect ophtalmologique du disque optique (cedéme papillaire ou méme déja paleur de
la papille),

-fréquence des épisodes d’obscurcissement visuel,

- niveau €levé de la pression intracrinienne.

45




2.3.3.2. Méthodes Chirurgicales

Les techniques actuellement recensées se limitent aux dérivations neurochirurgicales
du LCR et aux décompressions intra orbitaires des méninges péri-optiques du netf
01_:)tique.”"‘6’57

Ces deux techniques si différentes de part leur réalisation ainsi que par leurs
complications peuvent cependant améliorer la fonction visuelle lors d’une HIC bénigne

compliquée de NO.

Les dérivations neurochirurgicales de LCR permettent de diminuer efficacement et de

facon prolongée la pression intracrinienne.”’ La dérivation lombo-péritonéale (DLP) est la
plus utilisée parmi les techniques de dérivation de LCR en cas d"HIC bénigne.”

Cependant il faut signaler un taux de complications allant de 10 & 40% avec cette technique :
obstruction de la dérivation, infections, reprises chirurgicales pour persistance de 1"HIC,
épanchements sous duraux chroniques, syndrome de Chiari induit.”’

De plus certaines publications ont rapporté 'échec sur la fonction visuelle de DLP
fonctionnelles. ©

La meilleure indication de la dérivation semble &tre la présence de céphalées invalidantes

résistantes au traitement médical sans atteinte oculaire.

La décompression_intra-orbitaire du nerf gptique par ouverture des méninges péri-

optigues (DIOM) diminue 1’cedéme papillaire en moins de deux mois chez le singe présentant
une HIC %2, sans forcément diminution de la pression intracrinienne.

La principale complication de cette technique est I"occlusion de Partére centrale de la rétine
qui surviendrait dans moins de 2% des cas.'®* L’occlusion de Dartére centrale de la rétine
entraine cependant habituellement une cécité définitive.'®

Le résultat de cette opération sur les NO de PHIC bénigne permet une amélioration
significative de P’acuité visuelle dans 30 & 66% des cas, et du champ visuel dans 55 a 100%
des cas. Lors de NO bilatérales symptomatiques, des améliorations de la fonction visuelle ont
&té relevées du coté non opéré aprés décompression unilatérale dans 50% des cas, sans
explication satisfaisante. L’ aggravation post opératoire de la fonction visuelle touche 0 & 18%

des cas, et semble lide & la NO évolutive:7'16’64-‘67'68
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3. La Décompression Intra-orbitaire du Nerf Optique par

Ouverture des Méninges Péri-optiques

La décompression chirurgicale de la téte du nerf optique par fenestration de ses
enveloppes méningées (DIOM) est une technique connue depuis longtemps, peu
pratiquée, on la réservait jusque 14 au traitement des baisses d’acuité visuelle désespérées

compliquant les oedémes papillaires chroniques.

Clest De Wecker® en 1872 qui a, le premier, décrit une décompression du nerf
optique par fenestration de ses gaines. Carter’™® en 1887, et Muller’' en 1916 montrent eux

aussi I’intérét d’incisions durales du nerf optique afin de soulager I’cedéme papillaire.

Ii faut ensuite attendre 1964 et les expériences de Hayreh’® % pour que cette technique
réapparaisse. Il a montré, en provoquant chez des singes une HIC artificielle a ’aide de
ballonnets intracriniens, que les incisions de la gaine du nerf optique avaient un effet
bénéfique sur I'ceddme papillaire et la récupération d’acuité visuelle, et ceci grice & une

réduction de la pression du LCR dans !’espace sous arachnoidien.

Davidson’?, puis Galbraith et Sullivan™ en 1973, pratiquent quelques interventions
de ce type mais sont limités par les difficultés qu’ils rencontrent pour bien exposer le

nerf.

L’avenement de la chirurgie sous microscope a permis de préciser une technique
opératoire bien standardisée, par voie médiale ou latérale, accessible a tous les

ophtalmologistes familiarisés a la chirurgie de I’orbite.

Depuis, plusieurs équipes ont confirmé la bonne efficacité de cette chirurgie pratiquée
chez des patients atteints d’HIC bénigne avec retentissement visuel ne réagissant pas au
traitement médical 7657470

Sf:yfgott77 en 1989 a publié de bons résultats de la fenestration sur des formes
progressive de neuropathies optiques ischémique due a Partériosclérose. 1I a ensuite
élargi ses indications’® aux troubles visuels dus & des tumeurs cérébrales non opérables,
au syndrome de nécrose rétinienne aigué quand la neuropathie est prépondérante, ainsi

qu’aux hématomes intraduraux post-traumatiques du nerf optique.
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Figure 14. Aspect du nerf optique apreés fenestration
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3.1. Rappels anatomiques

Les rappels anatomiques seront abordés ici afin de mieux comprendre les effets de
Paugmentation de la PIC sur la papille décrits précédemment, ainsi que pour introduire la

technique chirurgicale abordée par la suite.

3.1.1.généralités sur le nerf optique

Le nerf optique proprement dit est oblique, en arriere et en dedans, et on lui déerit
trois portions :

-la portion intra-orbitaire se divise en deux :

Ja partie intra-oculaire qui est représentée par la portion rétrolaminaire de la papille
la partie orbitaire proprement dite, longue de 2,5cm ol le nerf optique est I'axe du
cone musculo-aponévrotique.

_la portion intracanalaire, longue de 0,6¢cm, est située dans le canal optique.

_la portion intracrinienne est longue d’environ Lem et représente le tiers postérieur du nerf.

Le nerf gagne I’angle antéro-latéral du chiasma au niveau duquel il se termine.
Le nerf & ce niveau, situé dans I’espace sous-arachnoidien, est localisé dans |’étage moyen de

la base du criine.

Figuare 15. Trajet du nerf optique
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3.1.2.]es enveloppes du nerf optique

Les enveloppes du nerf optique dure-mere, arachnoide et pie-mére, sont en continuité
avec les méninges.

_la dure-mére enveloppe le nerf depuis I’orifice intracrinien du canal optique ou elle
rejoint la dure meére intracranienne jusqu'a la sclérotique sur laquelle elle se perd..
_I’arachnoide est faite de fibres collagénes et €lastiques, et comprend deux feuillets,
I’'un pariétal, qui tapisse la face profonde de la dure-mére, I'autre viscéral dont les
deux faces sont recouvertes d’un endothélium.

-la_pie-mere, faite également de fibres collagénes et élastiques, entoure le nerf et
envoie 2 son intérieur des fibres qui forment les septa. En arricre du globe la pie mere
rejoint la sclere et la choroide, plus en arriere elle se continue a travers le canal

optique pour former la seule membrane de recouvrement du nerf optique intracranien.

L’espace situé entre I’arachnoide et la pie-mére est en continuité avec I’espace
intracranien et contient du liquide céphalo-rachidien (LCR).

L’extrémité distale de cet espace, le cul de sac vaginal, est en regard de la lame criblée.

Enveloppes méningées

Pie-mére

Arachnoide

Dure-mére

Espace sous-arachnoidien

Espace sous-dural.

Schéma 1. Enveloppes méningées du nerf optique
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Epidural connective tissue - -

MNarve fiber bundles
of catic nerve

Cruter sheath of cptic nerve

Subarachnoid space

= Lepromeningeal spaca

Inrer sheath of eptic aerve

Cantral retiral wein

Cantral retingl #roery

Schéma 2. Coupe du nerf optique

(Wolf-Heidegger'sAtlas of Human Anatomy. Vol.2 Head and Neck, Thorax, Abdomen,
Pelvis, CNS, Eye, Ear. 5th Editon. 2000)
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3.1.3.1a papille

La papille est le lieu de convergence des fibres amyéliniques, axones des cellules
ganglionnaires de la rétine, qui se regroupent en faisceaux au niveau du canal scléro-

choroidien, pour former un tronc nerveux unique.

Elle comprend trois parties :

-la région pré-laminaire, en avant de la lame criblée, constituée & 90% d’axones. Les

axones les plus profonds se dirigent vers la périphérie du nerf, les plus superficiels occupent
la partie centrale. Les faisceaux constituent un entonnoir & pointe postérieure : I’excavation
papillaire.

_la région laminaire ou lame criblée, qui se présente sous la forme d’un tamis a

plusieurs étages, s'étendant d’un bord A lautre de Dorifice scléral, constitué de tissu
conjonctif et glial laissant passer les axones non myélinisés, groupés en fascicules.

_la région rétrolaminaire au niveau de laquelle le diamétre du nerf double. Les axones

y sont entourés de myéline et le nerf est recouvert par les gaines méningées.

Schéma 3. Coupe de la papille et du canal scléral.”
1. Fibres optiques ; 2. Rétine ; 3. Epithélium pigmentaire ; 4. Choroide; 5. Coupe des

vaisseaux ; 6. Lame criblée ; 7. Eperon scléral ; 8. Tissu d'Elschnig ; 9. Sclérotique ; 10.
Cul-de-sac intervaginal ; 11. Espace sous-arachnoidien.
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3.1.4.vascularisation

3.1.4.1. vascularisation du nerf optique

La vascularisation des portions intracrinienne et intracanalaire est assurée par des

branches de I’artére ophtalmique.

La partie intra orbitaire doit étre divisée par le point d’entrée de I’artére centrale de la
rétine dans le nerf :

_en arriere de celle-ci c’est l’artdre ophtalmique, par I’intermediaire d’un systeme
vasculaire piale perineural centripéte, qui assure I’apport sanguin. Dans quelques cas, on
retrouve une branche récurente naissant de I’artére centrale de la rétineapres sa pénétration
dans le nerf qui parcoure son centre vers I’arriere sur un trajet de 1 2 4 mm ; donnant des
collatérales centrifuges.

-en avant de la pénétration de ’artere centrale dans le nerf, la vascularisation dépend

en grande partie des artéres ciliaires courtes postérieures.

L
/.
‘ //.’f
3 2 1
Schéma 4. Vascularisation du nerf optique?®

1. Artérioles pie-mériennes ;2. Artere centrale de la rétine ;3. Artere ciliaire courte postérieure ;4. Cercle
inconstant de Zinn-Haller ;5. Artérioles intra-neurales d'origine piale ;6. Artérioles intra-neurales de
I'A.C.R.
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3.1.4.2. vascularisation de la téte du nerf optique
Selon Hayreh, nous pouvons distinguer trois régions :

-portion prélaminaire : elle est vascularisée par des branches artériclies centripétes venant des

artéres choroidiennes peripapillaires issues des arteres ciliaires courtes postérieures.
_lame criblée : la plus richement vascularisée, est irriguée par des branches centripétes issues
directement des artéres ciliaires courtes postérieures ou a partir du cercle artériel de Zinn-

Haller( anastomose entre artéres ciliaires courtes postérieures médiane et latérale)

_portion rétrolaminaire : elle dépend du réseau artériel ciliaire court postérieur par

Pintermédiaire des arteres choroidiennes péripapillaires qui cheminent sous la gaine du nerf

optique, pour atteindre cette région.

Le sang veineux est draing :

_dans I’orbite par la veine centrale de la rétine, les veines pie-mériennes qui se jettent dans les

veines ciliaires postérieures.
~dans le canal optique par la veine centrale postérieure de Kunht.
Puis, I"ensemble du sang veineux est drainé pour la grande partie vers le sinus caverneux par

les veines ophtalmiques supérieures, inférieure €t moyenne.

I est important de noter que tout le sang issu des réseaux artériels rétinien et ciliaire
court postérieur est drainé par la veine centrale de la rétine, soumise a la pression qui regne
dans le nerf optique. Cette pression dépend de la pression intracrinienne et de I’élasticité de

la gaine du nerf optique.
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Schéma 5 et 67°

DROITE Coupe de la papille et du canal scléral.
1. Fibres optiques ; 2. rétine ; 3. épithélium pigmentaire ; 4. choroide 5. coupe des
vaisseaux : 6. lame criblée ; 7. éperon scléral ; 8. tissu d'Elschnig ; 9. sclérotique ; 10.
cul-de-sac intervaginal ; 11, espace sous-arachnoidien.

GAUCHE Angioarchitecture de la téte du nerf optique.

1. Rétine ; 2. choroide ; 3. sclére ; 4. artére ciliaire courte postérieure ; 5. couche des
fibres rétiniennes ; 6. artéres ; 7. portion prélaminaire ; 8. lame criblée
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3.2. Techniques chirurgicales

Pour un chirurgien habitué a Porbite, la fenestration des enveloppes méningées du
netf optique est une intervention rapide, qui peut étre pratiguée si besoin sous anesthésie
locale.®® Deux voies d’abord, latérale ou médiale, permettent Pacces au nerl optique.

L’ouverture des gaines peut ensuite s’envisager de plusicurs manieres.

3.2.1.les voies d’abord

Si la voie d’abord latérale a ¢té initialement pratiquée (photos 1, 2, 3, 4), on lui
préfere aujourd’hui la voie médiale (cf. p 60), en raison du moindre risque pour le

faisceau maculaire.

On procéde & une incision conjonctivale au limbe sur les 180° internes, des fils de
traction placés dans la racine du muscle droit interne sectionné ainsi que sous les deux
muscles droits verticaux permettent d’écarter le globe en dehors.

Le nerf est alors exposé a I’aide d’écarteurs mousse et de cotons tiges. Les manceuvres de
recherche en traction maximale doivent Etre interrompues toutes les deux minutes pour
&viter une souffrance du nerf optique.

I’incision des gaines méningées est alors pratiquée avant la repose du droit interne et la
suture conjonctivale,

En cas d’exposition insuffisante du nerf lors d’une voie médiale, on peut &tre amens a
pratiquer une dépose de la paroi externe de 'otbite par abord latéral. Dans ce cas, on 8¢
servira de I’espace créé en dehors pour y repousser le contenu orbitaire vers I'extérieur et

ainsi dégager Ia partie interne de la téte du nerf optique
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Fenestration des méninges périoptique par voie latérale

Photo 1

Abord temporal dans le pli palpébral supérieur
et le pli médian de la patte d'oie pour
fenestration des méninges périoptiques

Photo 2
Méme intervention avec l'incision périostée

Photo 3 et 4
Vue du nerf optique par cette voie d'abord

Photo 1 Photo 3.

Photo 2.

Photo 4.
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3.2.2.Les techniques d’incision des enveloppes méningées

La fenestration classique consiste 2 enlever un rectangle de dure-mere et

d’arachnoide comme I"ont décrit Galbraith et Sullivan.” L’incision doit débuter a
environ 2mm en arriere du globe et sa longueur ne doit jamais dépasser 8mm en
raison de I’entrée de Iartére centrale de la rétine qui se trouve entre 9 et 13 mm (cf
schéma 4). Quand loedéme est important, il n’est pas rare d’observer lors de
Pincision une issue franche de LCR. On enléve alors un rectangle dure-mérien de

3x5cm emportant I’arachnoide qui y est accolée. (Fig. 16)

Figure 16. Découpe classique d’un rectangle dure-mérien Bt

Sergott a déerit une technique modifiée mise au point en 1988. Il incise en 3

endroits (supérieur, inféricur et externe) les gaines du nerf, de manigre parallele, puis
disseque les adhérences arachnoidiennes a I’aide d’un crochet mousse passe entre les
incisions. Cette variante évite d’une part, incarcération de graisse orbitaire dans
I’espace laissé par une fenétre, d’autre part, la possibilité de laisser des collections de
LCR qui ne seraient pas en communication avec la fenétre en raison d’adhérences
entre arachnoide et pie-mere. (Fig. 17)
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Figure 17. Technique modifiées2

1 exposition du nerf optique par voie medio-interne
2 incision des enveloppes durales
3 Dissection des adhérences arachnoido-pie-mériennes

Selon les études sur cadavre de Liu, 1a région du bulbe du nerf optique, juste en
arriere du globe semble en effet jouer un rdle important dans la circulation du LCR.
D’autres gestes chirurgicaux peuvent donc favoriser le caractére durable de

33,

Pouverture durale : application de mitomycine 8 découpe d’une trappe, pose d’une

valye® (Fig. 18)

En cas d’échec d’une premiére tentative, il est possible de réaliser une deuxieme

fenestration, exposant cependant & des taux plus élevés de complications,”
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Figure 18. Pose d'une valve par voie médiale 85

1 a- Vue de la face médiale du nerf optique aprés dépose du muscle droit interne.
Réalisation de 3 incisions verticales sur I'enveloppe du nerf
1 b- Mise en place de la valve au niveau d'une fenestration.

1 ¢ - Suture du muscle droit interne. L'extrémité de la valve est sur la face latérale.
2-Technique de calibrage des fentes permettant le fonctionnement de la valve au-dela
d’une pression supérieure & 10 mmbhg.

3,4- Vues latérales de la valve.

5- Mise en place de fils de traction sur le muscle droit supérieur et droit inférieur.
6- Désinsertion conjonctivale limbique sur 90°.
7-Désinsertion du muscle droit interne et mise en place d'un fil de traction sur son
tendon d’insertion.

8- Réalisation d'une fenestration du nerf a I'aide d'une lame tranchante.
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3.3. Mécanisme d’action

Lefficacité de la décompression du nerf optique est bien démontrée en ce qui
concerne les troubles visuels liés & HIC bénigne.(ﬂ’ﬁ&m‘76 Dans cette indication, 1’incision
des enveloppes durales de la téte du netf optique permet I’évacuation du LCR sous pression

qui comprimait e nerf et était responsable de I’cedeéme papillaire et des troubles visuels.

L hypothese d’une fistule créée au niveau de fa fenétre ou des incisions, permettant le
passage du LCR dans I’orbite d’ot il est résorbé, semble la plus stire.”
L’amélioration de ’ceil adelphe non opéré est notée par les différents auteurs dans environ
50% des cas. Ceci est en faveur de cette hypoth&se, il existe en effet un courant de LCR au
niveau du chiasma, amenant le LCR du nerf non opéré vers la fistule de Il opéré. 1l s’en
suit une baisse de la pression périneurale bilatérale, moins importante du coté non opére,

mais qui peut suffire a améliorer le fonctionnement de celui-ci.”’

A cette hypothése mécanique, il faut adjoindre une hypothgse tissulaire des effets de
la fenestration des méninges périoptique entrainant des modifications inflammatoire de
Penvironnement neural, Villain®™ met en évidence sur des lapins (ayant préalablement subi
une fenestration des enveloppes méningées du nerf optique) un aménagement peri-nerveux et
une prolifération fibreuse tendant a emprisonner le nerf optique en regard de la dissection.
L’arachnoide et la dure-mére sont épaissies et ces deux tuniques adhérent a la pie-mere,
faisant disparaitre I’espace sous arachnoidien 4 ce niveau. Ces remaniements pourraient
empécher I'accumulation et donc I"augmentation de pression du LCR en regard de la
papille.88
Hayreh a mis en évidence que la baisse dacuité visuelle dans les oedemes papiliaires
chronique était due 2 I'ischémie. Si en cas de d’HIC bénigne on comprend facilement que la
diminution de la pression du LCR améliore la perfusion ainsi que les troubles visuels, il n’en
va pas de méme en cas de neuropathie ischémique due & artériosclérose ot le LCR n’est pas
hypertendu, mais ol la fenestration des enveloppes méningdes du nerf optique peut améliorer

le pronostic fonctionnel.”’
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Comment agit alors la fenestration sur I’ischémie?
Le netf optique est formé de fibres nerveuses, myélinisées apres leur passage dans fa lame
criblée, d’astrocytes, d’oligodendrocytes fabriquant la myéline, le tout contenu dans le
fourreau des gaines méningées.
L’occlusion d’une aridre ciliaire postérieure entraine une ischémie partielle du nert optique.
La souffrance neuronale se traduit par un cedéme cytotoxique comparable & celul survenu
dans tout tissu nerveux ischémic et Valtération des oligodendrocytes conduit a une
démyélinisation responsable de la baisse d’acuité visuelle.
L’ oedéme entraine une augmentation de volume du nerf dans un espace restreint, et donc une
compression des fibres nerveuses voisines, encore indemnes. L’ischémie s'étend alors de
proche en proche, d’olt la baisse progressive de Pacuité visuelle apres 1'évenement
ischémique de départ.
La corticothérapie agirait en réduisant Pceedéme cytotoxique. En cas d’inefficacité,
’ouverture des gaines durales permettrait une expansion plus facile du nerf qui pourrait
rompre le cercle vicieux : ceddme —>compression —>ischémie —>cedeme.
La remyelinisation progressive expliquerait la remontée de I"acuité visuelle.
Des études avec un doppler couleur montrent que la décompression des gaines du nerf
optique améliore la vitesse de circulation dans 'artére centrale de la rétine, dans les arteres
ciliaires postérieures et dans I’artére ophtalmique chez les patients atteints de neuropathie
optique ischémique & début progressif, due a I’artériosclérose.”
Cependant, si la fenestration tardait trop ou si I'ischémie était majeure d’emblée, comme
clest le cas dans les neuropathies ischémiques a début brutal, un infarcissement irréversible

viendrait rendre les 1ésions définitives.

De ces mécanismes d’actions se dégageraient deux indications principales de la
fenestration des enveloppes du nerf optique que sont 'HIC bénigne avec retentissement
visuel et la neuropathie ischémique due a I'artériosclérose, lorsque la baisse d’acuité visuelle

est progressive.
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3.4. Principales Indications

Beaucoup, pour ne pas dire presque toutes les pathologies du nerf optique, peuvent
entrainer une souffrance des fibres visuelles par compression. Les indications de la
décompression intra-orbitaire des méninges péri-optique (DIOM) sont donc théoriquement

irds larges mais une seule indication est actuellement admise en thérapeutique courante.
3.4.1.HIC Bénigne

La chirurgie, en cas d’échappement au traitement médical repose essentiellement sur
deux techniques, la dérivation lombo-péritonéale et ja fenestration des gaines du nerf optique.
Pour beaucoup cette derniére est la technique de choix pour au moins 3 raisons: on 'y
rencontre beaucoup moins de complications, elle est plus efficace sur les troubles visuels, et
enfin des patients dont le champs visuels continuait a se dégrader aprés dérivation lombo-
péritonéale se sont améliores apres fenestration.”

La chirurgie sera proposée chez des malades dont ]"acuité ou le champs visuels se dégradent
malgré un traitement médical bien conduit, en commengant par I’ceil le plus mauvais. Apres
une baisse initiale pendant la premiére semaine, I’acuité remonte généralement en quelques
semaines a quelques mois.

L’amélioration de Peeil adeiphé est d’environ 50%. En cas d’atteinte bilatérale, et si
I’amélioration ne se produit qu’au niveau de U'ceil opére : si I’acuité et le champs visuels de
P’ceil opéré sont stables on attendra 3 mois avant d’intervenir de I’autre coté, si par contre la
dégradation se poursuit en post opératoire alors on pratiquera la fenestration sans attendre.

En cas d’échec, on peut méme &étre amené & réopérer le méme il avec de bonnes chances de
succes si I’cedeme papillaire est récent.

En ce qui concerne les résultats a long termes, approximativement un tiers des patients
subissant une fenestration ne verront pas leurs maux de téte s’améliorer et seulement les trois
quarts des décompressions apparaissent fonctionnelles 6 mois aprés la chirurgie. Le
fonctionnement de la fenestration peut échouer a tout moment apres un succes initial, de telle

, .. . P . T C
sorte qu’un suivi ophtalmologique régulier est mdlspensable.') 0



3.4.2.Indications trés discutées et peu utilisées

HIC des tumeurs cérébrales non opérables
Il ne faut pas mésestimer les plaintes visuelles de ces patients, qui présentent un
cedeme papiliaire de stase chronique résultant d’une hyperpression du LCR. Dans certains
cas, la décompression chirurgicale du nerf optique peut permettre & ces patients de ne pas
mourir aveugle. Celle-ci devra cependant &tre pratiquée avant que les complications visuelles
ne soient trop avancdes car si cette fenestration peut prévenir 1appatition de troubles visuels,

elle semble avoir peu deffets curatifs sut les déficits p1'éexistants.78

Névrite optique ischémique non artéritique (NOIA) dans sa forme progressive
L'cedeme engendré par les fibres lésées lors de laccident ischémique de départ
comprime d’autres fibres qui souffrent a leur tour, créant ainsi un cercle vicieux. Pour futter
contre cet cedéme, une corticothérapie a forte doses est systématiquement prescrite ; si malgré
tout des signes d’aggravation persistent au-dela d’une dizaine de jours, une décompression

chirurgicale peut tre proposée.

Hématome sous dural du nerf optique
Le plus souvent post-traumatique, il peut étre également une complication d’une
anesthésie rétro bulbaire par pigiire du nerf. Le tableau trés évocateur est celui d’une
occlusion conjointe de I'artére et de la veine centrale de la rétine & distance de I'accident (1 a
10 jours). L'IRM en fait le diagnostic de certitude. Le succes d’une incision des gaines du
nerf optique semble directement lié¢ au degrés d’ischémie rétinienne au moment ou I'on
opére, car si elle traite 1’hématome,son action est limité par I'étendue des atteintes rétiniennes

définitives initiales et il faudra donc éviter tout retard di&lgl’lOStiC.78

Tumeur du nerf optique
Les indications de décompression chirurgicale du nerf sont bien sur les tumeurs dont
exérese n’est pas nécessaire. L’abord de la gaine durale permet cependant une biopsie. On
citera dans ce cas les tumeurs bénignes (gliome, méningiome), et les coulées métastatiques

des hémopathies malignes.
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Nécrose rétinienne aigué

Vascularite diffuse du segment postérieur attribué au virus varicelle-zona ou herpes
simplex, elle associe une panuvéite, une inflammation du vitré, une nécrose rétinienne par
artérite diffuse, et une neuropathie optique. L’atteinte du nerf optique peut étre parfois la clé
du pronostic puisque certains malades se présentent avec une nécrose rétiniennc limitée et
une rétine A plat et ont déja une perte fonctionnelle de U'ceil causé par la neuropathie.
[’aciclovir intraveineux présente une efficacité certaine dans les différentes atteintes dues a
la nécrose rétinienne aigué et pour diminuer le risque de bilateralisation. De son coté
Sergott78 a pu opérer par fenestration des patients chez qui la neuropathie représentait

I’atteinte principale, et il lui apparait une amélioration du pronostic visuel.

Occlusion de la veine centrale de la rétine
Kx:yserc“l a montré par des études doppler couleur une diminution significative du flux
sanguin dans les artéres ciliaires courtes postérieure, au cours des occlusions de la veine
centrale de la rétine. La décompression du nerf optique permettrait d’améliorer le débit

sanguin, et de réduire le déficit visuel séquellaire.
Autres indications

La décompression du nerf optique a été proposée dans le glaucome a pression

normale ainsi que pour des drusen de la papille.
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3.5. Complications

Une revue des complications publiée par Sergott, a propos de 200 cas de fenestration
par voie médiale rapporte le risque chirurgical & 2%, ce qui en fait une intervention

relativement inoffensive. 82

-troubles oculomoteurs : généralement (ransitoires, 1iés aux manipulations sur le muscle
droit interne.

-neuropathie optique : le geste chirurgical peut traumatiser le nerf optique directement en
[ésant les fibres visuelles lors de I'incision, ou indirectement par traction excessive sur le
globe.

-échec par faute de localisation du nerf optique : I"abord du perf peut &tre géné par
I’interposition de graisse orbitaire.

-hémorragie peroperatoire : exposant a des risques d’hématomes compressifs. La survenue
d’un hématome choroidien est également possible.

_atteinte du ganglion ciliaire : quelques cas de parésies pupillaires transitoire ont €té
signales.

-occlusion de Partére centrale de la rétine, par accident de décompression ou par

traumatisme direct.

1l est parfois difficile de distinguer ce qui est lié a une complication de ce qui revient &
la pathologie initiale. Mais le risque de cécité iatrogene post-opératoire est estimé a 2% par

Sergott.
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ETUDE PERSONNELLE
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1.
Description Du Cas Clinique

N°1 : Mlle G
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1.1. Histoire de la Maladie

Mlle G, née le 12 mai 19835, est hospitalisée en pédiatrie du 19 au 25 mai 2001 pour

prise en charge d’un syndrome méningé. Elle soufre depuis un mois de céphalées occipitales

résistantes au paracétamol, avec ’apparition, il y a quelques jours, de cervicalgies, raideur de

nugue, vomissements ct photophobie.

A Tlexamen clinique, la patiente mesure 1m68 pour 75Kg (Indice de Masse
Corporelle IMC & 26,6 kg/’m2 ), sa température est de 38°c.,
On ne lui connait comme antécédents qu’un terrain atopique avec un asthme traité par
ventoline®, une appendicectomie et un traumatisme criinien A ’age de 3 ans (traité par 6 mois
de dépakine® ); elle aurait subit un traumatisme cranien léger en sport un mois avant le début
des troubles.
Sur un plan neurologique, on note une raideur de nuque importante irradiant dans le
bras depuis environ deux jours. Les céphalées sont plus anciennes, occipitales, pulsatiles,
avec plusieurs épisodes douloureux par jour, mais augmentant en intensité depuis une
semaine. Depuis 48h, sont associés une photophobie importante et des vomissements

pluriquotidiens. Le reste de ’examen est sans particularité,

La glycémie, la fonction rénale, le ionogramme sanguin et le bilan hépatique sont normaux.
Un syndrome infecticux est mis en évidence avec une hyperleucocytose (14000 GB, 81%
PNN) et une Vitesse de Sédimentation augmentée & la premiére et deuxid@me heure (35-50
mm) sans point d’appel évident.

Les sérologies de I’hépatite A, B ainsi que de la maladie de Lyme sont négatives.

La Bandelette Urinaire et ’Examen CytoBactériologique des Urines sont sans anomalie.

Une ponction fombaire est réalisée dont la cytologie, la biochimie et la culture sont sans

anomalie.
L’EEG, la scintigraphie osseuse, les radiographies (pulmonaires, ASP, rachis cervical,

bouche ouverte et Blondeau) et I’échographie abdomino-pelvienne sont sans particularités.

Le scanner cérébral avec injection ne met en évidence aucune anomalie.
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{.a Ponction Lombaire et le scanner cérébral éliminant toute pathologie tumorale ou
méningée, et les troubles s’estompant durant I’hospitalisation sous traitement symptomatique,
on conclue & une virose avec migraines accompagnées et la patiente sera convoquée a

distance en consultation neurologique pour faire le point sur cet épisode.

Le 20 juin 2001, mlle G est hospitalisée en neurochirurgie suite a sa consultation

neurologigue ol yn cedeme papillaire bilatéral est mis en évidence,

La patiente présente une cervicalgie avec raideur nucale, une paralysie faciale gauche
périphérique partielle avec un signe des cils de Souques et une légere déviation de la
commissure labiale gauche, ainsi qu'une discrete exophtalmie de Pceil gauche avec une
paralysie partielle du VI externe gauche.

On ne retrouve pas de diplopie lors de I’examen mais la patiente décrit toutefois des épisodes

de flou visuels avec diplopie régressive spontanément.

L'IRM cérébrale ne retrouve ni processus expansif, ni cedeme cérébral, avec une taille des
veniricules normale.
Une manométrie est réalisée lors d’une nouvelle ponction lombaire et confirmera une

Slévation des pressions de LCR.

Le diagnostic de cette HIC sans gtiologie retrouvée est donc en faveur d’une HIC dite

«bénigne », un traitement par Diamox" et Corticoides est institué associé a un suivi

ophtalmologique.
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1.2. Suivi ophtalmologique et prise en charge de ’HICB.
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Evolution du CV de Mlle G en périmétrie automatisée

Le 21 juin, I’acuité visuelle de I’ceil droit est inférieure & 0.03, celle de I’ceil gauche a
0,2. Le fond d’ceil on met en évidence un énorme cedeéme papillaire trés saillant (4D a droite,
3-4D & gauche), ainsi qu’une hémorragie péripapillaire.
Le 22 juin, le champ visuel est trés altéré avec un MD a -33,67 a droite et -7,75 a gauche.
(cf. tableau récapitulatif pI127 et p74)

On réalise une angiographie afin d’éliminer une neuropathie optique ischémique.

Le traitement par bolus de Solumédrol et Diamox" permet une amélioration

importante avec une récupération de ’acuité visuelle a 2/10émes a droite et a 6 /10emes a

gauche le 25 juin. (cf. tableau récapitulatif p127 et p74))

Une fenestration des méninges péri-optiques droite est cependant indiquée aprés 3

jours de traitement médical et une acuité visuelle toujours altérée.

Le 25 juin, I’opération se déroule bien, on note une issue abondante de LCR lors de I'incision
des enveloppes méningées, il n'y a pas de diplopie post-opératoire, I’acuité visuelle au
lendemain de I’opération est de 2/10&mes a droite et de 8/10&mes a gauche, le champs visuel

montre un score de -28 a droite et -23 & gauche. (cf. tableau récapitulatif p127 et p74))
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La patiente, dont les signes de paralysie faciale et de paralysie du VI droit ont disparu,
poutra quitter le service avec un traitement par Diamox® , Kaleorid" et Tobrex" collyre, un
régime hypocalorique et un suivi ophtalmologique régulier.

Le suivi ophtalmologique est encourageant avec amélioration du champ visuel (cf page 5, a
noter tout de méme la réduction importante du champ visuel avec aspect d’hémianopsie
bitemporale évoluée..), et Iacuité visuelle remontera & 10/10 de chaque coté, avec correction.
Les céphalées régressent, celles-ci ne survenant qu’occasionnellement et a leffort. La perte
de poids sera effective durant les premiers mois avant de se stabiliser (-4kg), mais le

traitement par Diamox" ne pourra étre arrété sans majoration des céphalées.

En ao(t 2006, alors traitée par V2 comprimé de Diamox® et ayant repris son poids

initial, la patiente se plaint d’une baisse d’acuité visuelle du coté droit, manifestement son

champ visuel s’est aggravé puisque le score est passé de -9,80 & -14,30 pour I’ceil droit et de -
4 a -9,80 pour U'ceil gauche.(cf tableau x page..) 1’ acuité visuelle est tonjours de 10/10 de
chaque coté. La tension oculaire est normale & Paplanation. Le fond d’eeil montre une

atrophie optique ++ & droite et Va+ a gauche.

On ajoute des beta-bloguants au traitement diurétique et elle est confiée au neuro-radiologue
afin de mettre en évidence un facteur favorisant cette HIC telles que des anomalies du retour
veineux encéphalique.

Une artériographie avec prise de pressions veineuses intra-cérébrale est donc programmeée
fors d’une courte hospitalisation.

-la pression du LCR mesurée lors d’une ponction lombaire affirme la persistance de
I’hypertension, en partic masquée par le traitement médical, mais toujours présente.

- L'IRM cérébrale ne retrouve aucune anomalie si ce n’est « une position limite de la partie
inférieure des hémispheres cérébelleux ».

_Lors de la navigation rétrograde par voie veineuse on ne retrouve pas de gradient de pression
significatif méme s’il existe une hypertrophie de la granulation de paccioni et une inversion
du flux au niveau du sinus transverse gauche. Le caractere non significatif de I’anomalie ne
justifiera donc pas la mise en place d’une intervention dans le sinus.

e traitement associant régime, Béta-bloguants et acétazolamide sera donc poursuivi.
L’emploi d'un béta-bloquants plus cardio-selectif (Temerit® ) sera cependant nécessaire

devant la survenue de crises d’asthme.
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1.3. Résumé du CC 1.

Suivi sur 7 ans d’une HICB.

Symptomatologie de début :

Juin 01

Terrain, 16 ans, obese, antécédents TC et TC récent.

Symptomatologie neurologique : céphalées, photophobie, vomissements, raidenr de nuqiie,
paralysie faciale gauche périphérique.

Symptomatologie ophtalmologique : flous visuels et diplopie régressifs.

PIC augmentée, imagerie cérébrale ¢t LCR normaux

FO OP 4D/3-4D, hémorragie péripapillaire

CV -33,6/-7.75

Suivi :

_FGNOD associée & un traitement médical pendant 5 ans (régime et acetazolamide).
-Récidive symptomatologie ophtalmologique (BAV transitoire) et dégradation CV a 5 ans
avec AV conservée. PIC augmentée, imagerie normale.

Evolution vers atrophie optique at FO

Majoration du traitement médical (acétazolamide + BétaBloquant)

Recours & neuro-radiologie mais pas d’anomalie significative indiquant une intervention.
AV 10 dixiemes bilatéraux et CV -18, 4/-11,54 a 7ans.

73



1.4. Evolution du CV (OD/OG) de Mile G étudié en

Périmétrie Automatisée
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16/07/07 Paleur bilaterale

AV 10/10 10/10

10/01L/08 Paleur

AV 10/10

bilaterale

10/10
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2.
Description du Cas Clinique

n°2 : Mlle F

76



2.1. Histoire de la maladie.

Au mois de septembre 2005, Mile F, 18 ans, est hospitalisée en gastroentérologie pour

douleur abdominale. Le taux de plaguettes est élevé et rattaché A une thrombocytose

reactionnelle. Le scanner abdominal ne met pas d’anomalie en évidence, et les douleurs

«’amendent sous traitement symptomatique.

Le 9 novembre 2005, mile F présente de maniere brutale des céphalées occipitales

assocides 2 un flou visuel et a des troubles de I’équilibre avec déviation de la marche a droite,

elle consulte aux urgences ou l’on retrouve un déficit de ’hémicorps droit sans syndrome

pyramidal avec déviation de la marche. On retrouve la thrombocytose (avec des plaquettes

supérieures 2 1M/mm3), et le TDM cérébral retrouve un sinus droit spontanément
hyperdense, en faveur d'une thrombophiébite.

La patiente est transférde en médecine interne pour suite de la prise en charge.

Dans ces antécédents on note un Kyste ovarien, un syndrome dépressif.

La patiente mesure tm80 pour 80kg (IMC 24,7 kg/m2), elle se plaint de céphalées
occipitales associées a une photophobie, sans raideur nucale. L’ examen retrouve un déficit de
I’hémicorps droit, sans déficit sensitif et sans syndrome pyramidal franc (malgré des Reflexes
Osteo-tendineux vifs & droite mais sans signe de Babinski). [épreuve de Romberg est

iatéralisée & droite.

Sur le plan biologique :
On retrouve une hyperleucocytose, une hémoglobine a 14,3 gfdl et une thrombocytose
(plaguettes |M 124 000/mm3).
L’hémostase, le ionogramme sanguin ainsi que les fonctions rénales et hépatiques sont sans
anomalies.

La ponction lombaire révéle un liquide céphalorachidien de composition normale.

Une IRM cérébrale confirme la thrombophlébite cérébrale étendue intéressant le sinus

longitudinal supérieur (SLS) et les sinus latéraux (SL), sans signe d’infarcissement veineux.
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La découverte de cette thrombophlébite associde a la thrombocytose motive la mise
en route d’un traitement anticoagulant 2 doses efficaces associé a4 un antiagrégant
plaquettaire.

D’un point de vue hématologique, le myélogramme est en faveur d’une thrombocytémie

essentielle et les autres syndromes myeloproliferatifs sont éliminés (ber abelson négatif
liminant une LMC, et érythropoiétine normale éliminant une Maladie de Vaquez). Un
traitement par HydreaR est mis en place afin de diminuer les chiffres plaquettaires. Un
traitement par interferon sera & envisager par la suite.

Le bilan de thrombophilie retrouve une hyperhomocystéinémie avec mutation homozygote

du géne MTHFR. Un traitement par Becilan® et SpeciafoiciineR est débuté.

La prise_d’oestro-progestatifs est €galement retenue comimne facteur favorisant, elle sera

arrétée.
Sur le plan du déficit, I’évolution est tres favorable avec récupération totale de la

force musculaire 2 droite. Les céphalées persistent cependant et nécessitent un traitement

antalgique de niveau IIL
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2.2. Suivi Ophtalmologique

Secondairement, 10 jours aprés le début de I’hospitalisation, la patiente se plaint de

troubles de la vision, confirmés en consultation spécialisée, qui retrouve une acuité visuelle

abaissée (6/10 a droite et 4/10 a gauche) ainsi qu’un rétrécissement concentrique bilatéral de

son champ visuel (-23,85 & droite et -28,52 a gauche). (Cf. page 85) Le fond d’ceil met en

évidence un cedéme papillaire de stase bilatéral. (cf. fig. A)

A:18/11/05 OD/0OG

DOB £181997, 0. NA, Gender urbnown

Scantioprocess 3
Tctai Scaras 3

3
[~ I 7 Defmd
™ toarse ot e | o

Level Window % Joom

Wickh. 1087 {avn)] 256 (1cara)
Depth 2 (o) 1024 fpasis)

|
| e

B : Optical Coherence Tomographie (OCT) Droite de Mlle F le 24/11/05 qui montre bien I’épaississement

des couches rétiniennes traduisant 1I’eedéme vu au FO.
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Un traitement par bolus intra-veineux de corticoides et Diamox® est débuté.

Aprés 6 bolus, ne constatant pas d’amélioration clinique ni campimétrique, une
décompression du nerf optique est décidée mais celle-ci sera retardée par 'emploi du
Kardegic® et la nécessité de normaliser le taux plaquettaire par thrombaphéréses (en
I"absence de réponse rapide a I’hydrea).

Le 7 décembre une DIOM de I’ il droit est réalisée.

Le 8 decembre, I’acuité visuelle est de 8/10 a droite et 5/10 a gauche, le champs visuel est en
amélioration, (-23 a -20 & droite et -28 & -26 A gauche).la patiente sera revue 2 8 jours en
continuant le diamox® mais on envisage déja une fenestration du coté gauche si cet etat
clinique persiste. La patiente est orientée vers le neuro-radiologue afin d’évaluer la possibilité
de mise en place de stent veineux. Ceci ne pourra se faire en raison de I'emploi du kardegic®.
8 jours aprés la fenestration, I’OP est toujours bien présent du coté gauche alors qu’il s’est
bien aplatit a droite. L’acuité visuelle du coté gauche est a 5/10. Le champ visuel s’est
amélioré de 6 points a droite et seulement d’ 1 point a gauche. (Cf page 85)

Devant cet état une DIOM de I’eil gauche est réalisée le 21 décembre, sous couvert d’une

nouvelle séance de thrombocytaphérese. Celle-ci se déroule sans difficulté hors mis une
légere diplopie post-opératoire qui régressera dans la semaine.
Le traitement hématologique sera associé A un traitement par Diamox® ainsi qu’a un suivi

ophtalmologique régulier :
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C: Evolution CV en périmétrie automatisée (détail sur évolution initiale)
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D:Evolution CV en périmétrie automatisée

Le 6 février la patiente se plaint d’une aggravation de ses céphalées assocides a

plusieurs épisodes de vomissements, ainsi que de son état oculaire, ce qui est réel, puisque
I"acuité visuelle est passée du coté gauche de 6/10™ [e 9 janvier, & 1/20°™ faible tandis que
I"acuité visuelle droite se maintient a 6/10°™ faibles.

Le champs visuel s’est lui aussi aggravé, passant de -21 a-31 a gauche et de -16,72 & -19 &
droite. (Cf page 85)

Fort curieusement I’OCT s’est aplati, passant d’un score de 197 & 77 a droite et de 121 & 83 a
gauche. « Ceci pouvant expliquer une atrophie optique progressive, d’autant qu’au fond d’ceil
'oedéme a quasiment disparu, laissant place a une papille encore un peu saillante mais
surtout tres péle. »(fig.E et F)

Une IRM est demandée afin de préciser la part d’une éventuelle reprise évolutive de I’HICB
face a une évolution progressive de Iatrophie optique de I’ceil gauche. Celle-ci ne retrouve
pas de signe hémorragique ni de processus expansif, mais ne retrouve pas de signe direct
d’HIC, sans pouvoir cependant I’exclure.

Une angiographie cérébrale révele alors des « signes d’occlusion veineuse au niveau des

parties proximales et distales du SLS et du sinus sigmoide droit avec probablement une HIC
responsable d’une souffrance de I’ensemble des structures nerveuses, y compris des nerfs
optiques ». On décide donc d’une nouvelle hospitalisation afin de recourir a des techniques
de neuro-radiologie interventionnelle le 27 février, qui permettront de confirmer

I’hyperpression veineuse ainsi qu’une_recanalisation des différents sinus, grice 4 la mise en
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place de 3 stents endovasculaires au niveau des sinus longitudinal supéricur du sinus
sigmoide droit et de la jonction du sinus transverse et du sinus sigmoide gauche. (PL-
manométrie pic 33mmhg).

La patiente notera une amélioration importante des céphalées, des vomissements ainsi que de
sa vision, puisque son acuité visuelle est passée début mars de 6 & 9/ 10°™ du coté droit
cependant clle reste inférieure & 1/20°™ & gauche. Le champs visuel reste stable quant a lui,

ainsi que le fond d’ceil qui montre une atrophie optique + 2 droite et +++ 3 gauche.

Concernant son suivi hématologique, le traitement initial par Hydrea® sera jugé
insuffisant, Uemploi du Pegasys" sera donc recommandé chez cette jeune patiente .Le
traitement anticoagulant par Lovenox® puis Inohep® sera relayé par des AVK. Cliniquement

la patiente a perdu 5 kg.

II existe toujours quelques céphalées et parfois des nausées, & noter que la patiente
ressent une faiblesse de I’hémicorps droit apres 'effort. Sur le plan visuel le processus
dégénératif parait stabilisé a droite (AV a 7/10 avec une amputation du champ visuel
inférieur, et latéral externe), mais il n’existe malheureusement pas d’amélioration a gauche
ou seule la perception lumineuse est décelée. Et malgré une perte de poids de 5 kg équivalent
a 0% de son poids total on ne note pas d’amélioration de son CV en février 2008. Au FO

persiste une atrophie optique ++  droite et +++ 3 gauche. (cf. tableau récapitulatif p128)
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STRATUS OCT ZEISS
RNFL Thickness Average Analysis Report - 4.0.2 (0056)

Scan Type:  Fast RNFL Thickness (3.4)
Scan Date:  1/9/2006
Scan Length:  10.87 mm

DOB: 5/16/1987, ID: NA, Gender unknown
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STRATUS OCT ZEISS
RNFL Thickness Average Analysis Report - 4.0.2 (0056)

Scan Type:  Fast RNFL Thickness (3.4)

Scan Date: 2/6/2006
DOB: 5/16/1987, ID: NA, Gender unknown
Scan Length:  10.87 mm
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2.3. Résumé du CC2

Swivi sur 2 ans d’un syndrome d' HIC bénigne avec fucteurs Javorisants et Thrombose
veineuse cérébrale. Progression rapide et sévére de la neuropathie optique.

Svmptomatologie de début

Terrain. 18 ans, obésité, thrombocytémie essentielle, hyperhomocystéinémie, contraception
estro-progestative

Symptomatologie neurologique. Hémiplégie droite, céphalées occipitales, photophobie
Symptomatologie ophtalmologique. Diminution acuité visuelle & 10 jours

Pas de mesure de la PIC.

TDM : sinus droit hyperdense.

IRM : thrombophlébite cérébrale étendue SLS et S

FO : OP bilatéral

CV : rétrécissement concentrique bilatéral -23,8 /-28,5

AV 6/4

Suivi

-Echec traitement médicamenteux & forte dose.

-tentative sauvetage il droit par DIOMD (retardée par emplol des antiagrégants
plaguettaires).

Amélioration post-opératoire (CV -20 /-26, AV 8/5)

Impossibilité de recours a neuro radiologie (emplois des antiagrégants)

Décision de DIOMG. Diplopie post-opératoire résolutive.

Amélioration transitoire post opératoire (AV 6/6 ; CV-21/-16)

-Reprise a 2 mois des céphaldes, des vomissements et des troubles visuels.
AV 120°/6/10°

CV-31/-19

OCT aplatie

FO diminution de 'OP, péleur papillaire bilatérale

IRM sans anomalie

Angiographie cérébrale avec signe d’occlusions veineuses
-Recanalisation neuro-radiologique par stenting
Amélioration de la symptomatologie neurologique

AV 120°79 /10°¢

CV stable

FOAO+/+++

Pronostic visuel stabilisé mais sombre!
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2.3.1.Evolution du CV (OD/OG) de Mlle F étudié en

Périmétrie Automatisée
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3.

Description du Cas

Clinique n°3 : Mme B
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3.1. Histoire de la Maladie et suivi ophtalmologique

Mme B, née le 16 mai 1947, présente depuis un mois des impressions de vision floue
lors des changements de position, elle consulte le neurologue, en_mai 1979, qui met en

¢vidence un edéme papillaire bilatéral isolé. Une hospitalisation est programmée afin de

savoir s'il s’agit d’un processus expansif ou d’une papillite.

Ses antécédents médicaux se résument & une grossesse il y a dix ans, un traitement
oestro progestatif stoppé il y a trois mois et un régime avec thérapeutique amaigrissante il y a

plusicurs années. Son poids actuel est de 63,2 kg pour 1m48. (IMC 28,85Kg/M?2)

Du point de vue ophtalmologique, 1'cedéme papillaire bilatéral est recontrolé alors que
I’acuité visuelle est bien conservée 2 10/10°™ de chaque coté. L’examen oculaire est par
ailleurs normal, en particulier I'examen a la lampe 2 fente et I’examen de la tension oculaire.
Il n’y a pas d’exophtalmie. Le champ visuel périphérique est normal, mais la tiche de
Mariotte est nettement augmentée de volume. Le champ visuel statique confirme cette
augmentation de la surface de la tache de Mariotte. (cf. page 92) Diverses angiographies
oculaires ont €€ réalisées et montrent un cedéme bilatéral avec une dilatation importante des

capillaires et une fluorescence rapide de la papille.

L’examen neurologique est strictement normal, de méme que I'EEG et la
scintigraphie cérébrale. L’échographie cérébrale n’est pas dévide. Les examens radiologiques
(radio du créne, du trou optique, de la fente sphénoidale et du rachis) sont sans anomalie. Par
contre sur les radios et tomographies de la selle turcique, il existe une érosion du plancher
sellaire gauche. Les scanners cérébraux ne retrouvent pas d’anomalie, mais I’injection de
produit de contraste révéle la présence d’un petit adénome hypophysaire latéro-sellaire
gauche avec discréte compression de la citerne supra-sellaire. (Mais absence de tout
processus intra-orbitaire),

Elle n’a pas eu de PL.
Le bilan biologique et endocrinologique ne mettra rien en évidence hors mis une légére

hypothyroidie. (Mise en route d’un traitement par synachténe.)
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Cependant, la possibilité d'un adénome hypophysaire qui reste relativement petit et sans
troubles endocrinien majeur semble insuffisante pour expliquer cet cedéme papillaire.

Devant 1a persistance de cet oedeme papillaire, des anomalies du champ visuel ainsi
que des troubles visuels positionnels associés a des épisodes de céphalées frontales, Mme B

est 4 nouveau hospitalisée le 1 février 1980.

L’artériographie carotidienne ne met en évidence aucune malformation vasculaire mais une
mauvaise imprégnation du sinus latéral gauche Ffaisant suspecter une hypertension inira
crdnienne bénigne par thrombose du sinus latéral gauche.

La mesure des pressions dans le sinus longitudinal supérieur atteste d’une hyperpression
(entre 20 et 25 mmhg). La pose d’un capteur extradural pariétal droit confirme 1” HIC avec
une pression moyenne de 30 mmHg.

-Devant cette HIC, un traitement anti-oedemateux est débuté (Diamox®, glycerol} et on
¢voque alors une HIC bénigne « dont I'étiologie serait veineuse par thrombose du sinus
latéral gauche », le micro adénome n’expliquant pas I"hyperpression.

-Apres 10 jours de traitement, un nouvel enregistrement de la PIC, grice au capteur, révele
une régression de PHIC et il est proposé une poursuite du traitement Jusqu’a disparition de
I’edéme papillaire qui est déja en bonne voie de régression.

Sur un plan endocrinologique, le 29 février elle est mise sous extraits thyroidiens & faible
dose en rapport avec hypothyroidie frustre avec galactorrhée.

-En mars 80, devant la nette amélioration de I’cedéme papillaire et des signes fonctionnels on

allege le traitement jusqu'a son arrét en mai.

le 10 mars 81, mme B se plaint d’une amaurose transitoire suivie d’une sensation de
flou visuel. L’examen rapporte une baisse de I’acuité visuelle 2 8/10°™ & gauche, alors qu’au
fond d’ceil il existe une reprise de I’ceddme papillaire, surtout du coté gauche, avec
réapparition des plis choroidiens.aprés 10 mois d’abstention thérapeutique.
-La mesure de la pression intacranienne (30mmhg) confirmera la reprise de I"HIC qui sera

tres vite stabilisée, aprés 3 jours de traitement. (AldactoneR et Glyceerol.)

Entre 81 et 86, les signes fonctionnels se font discrets, hors mis quelques migraines,
le suivi ophtalmologique est stable, ’aldactazine est supprimée en decembre 81, puis le
glycerol en juin 1982,

-En nov 85, devant une recrudescence des céphalées accompagnées par une sensation de
voile sur I’eeil gauche on note la reprise d’un léger oedeme papillaire ainsi que la présence de
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plis choroidiens au FO. Cette reprise de la symptomatologie aprés une période de stabilité de
plus de 3 ans sans traitement motivera I’ajout d’un beta-bloquant, le Timacor® ,au Diamox®

et au Glycérol.

En septembre 1988, Mme B, dont I’état est stable depuis 2 ans sous monothérapie par
Timacor®, présente depuis quelques mois une augmentation de son cedeme papillaire ainsi
que du nombre des plis choroidiens alors que les céphalées et les flous visuels sont accentu€s
ces temps-ci. L angiographie montre une augmentation de I’OP surtout a droite.

Mme B a par ailleurs subi un TC lors d’un AVP il y a 2 mois.

Le traitement a base de Glycerol sera ajouté au timacor® lors d’une courte hospitalisation ce
qui permettra une amélioration des symptdmes ainsi qu’une diminution bilatérale de 1I’OP
lors de I’angiographie fluoresceinique de contrdle en décembre. Le Glycerol sera par la suite

remplacé par le Diamox®.

Entre 88 et 06, les mesures hygiéno-diététiques sont associées au traitement médical

sous couvert d’un suivi ophtalmologique semestriel.

L’ AV restera stable autour de 10/10 avec corrections.

Le suivi du champ visuel en périmétrie automatisée sera alors relativement stable comme
I’ atteste I’évolution du score de déviation moyenne reportée sur la courbe ci-dessous.(fig A)
Au fond d’ceil, le léger flou papillaire bilatéral s’amendera progressivement, laissant place a
un halo grisé peripapillaire séquellaire prédominant du coté gauche.( fig B)

Ces séquelles oedemateuses seront régulierement confirmées par des angiographies.

—e— MD CEil Droit —=— MD (Eil Gauche

D97 -

01409/,

Figure A. Suivi du CV de Mme B en périmétrie automatisée
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Figure B. Aspect a angiographie OG Mme B 12/01
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3.2. Résumé du cas clinigue n°3

Suivi sur 28 ans d’une HIC bénigne avec retentissement oculaire progressif répondant bien
aux thérapeutiques médicamenteuses et au régime. Aggravation aprés une période de
stabilité clinigue (avec ou sans traitement).

Début de la symptomatologie :

Muai 1979

Terrain. Age, surpoids, hypothyroidie légére

Symptomatologie neurologique : Céphalées frontales

Symptomatologie ophtalmologique : Flous visuels positionnels

OP bilatéral, dilatation importante des capillaires, fluorescence rapide de la papille
CV : Augmentation bilatérale de la tache de Mariotte

Imagerie cérébrale ; Petit adénome hypophysaire latéro-sellaire

Pas de PL réalisée

PIC élevée, pose de capteur.

Artériographie carotidienne. Mauvaise imprégnation du sinus latéral gauche.

Suivi :

Mise en route du traitement anti-oedemateux et régime

Amélioration des symptomes. Diminution de I'OP a 3 mois.

Récidive a I an des symptéomes et de I’OP aprés reprise de poids et arrét du traitement.
Majoration du traitement et reprise du régime permettant I'amélioration des troubles.
Récidive a 5 ans aprés 3ans sans traitement. Mise en place BB.

Récidive & 9 ans, sous traitement bien équilibré par BB (aprés un TC).

Majoration du traitement BB par diamox et résolution des troubles.

Surveillunce ophtalmo semestrielle (FO AV CV et angiographie) permettant adaptation de
posologie et motivation diététique permettant le respect de la fonction visuelle aprés 28 ans
d’évolution de la maladie..
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3.3. DIFFERENTES METHODES DE RELEVES DU CV
UTILISEES AU COURS DU SUIVI DE MME B.
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Relevé 1 : Perimétrie Statique manuelle (Pic maculaire normal Tache de Mariotte
Gauche augmentée)

Relevé 2 : Perimétrie Cinétique manuelle (augmentation de la tache de Mariotte,
gauche +)

E
Relevé 3 : Périmétrie Automatisée (augmentation de la tache de Mariotte, gauche+)
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4.
Description du cas clinique

n°4 : Mme C
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4.1. Histoire de la Maladie et suivi ophtalmologique.

Mme C, 30 ans, sans antécédent particulier, présente en octobre 90 des €pisodes
d’obscurcissements visuels transitoires et de brouillard visuel au réveil. Elle pese 89Kg pour

lm65 (IMC=32,7 Kg/M2). Elle a perdu 1 Lkg cette annde, a I'aide d’un régime.

Elle consulte son ophtalmologue qui lui trouve une acuité visuelle conservée, mais un gdeme

papillaire bilatéral ainsi que des drusen de la macula. L’angiographie montre un léger
épaississement en regard de la papille accompagné de plis choroidiens.

L’examen neurologique ne met pas en évidence d’anomalie clinique. La ponction lombaire et
le scanner cranien sont normaux.

Au décours de I’hospitalisation, des accoups tensionnels & 25 de systolique incitent une
exploration cardiologique. La TA est & 16/10. On retrouve une dysplasie trés modérée de
Partere rénale gauche, considérée comme non significative.

L’HTA est qualifiée d’essentielle, avec un caractere familial certain, un traitement diuretique

symptomatique est instauré.

Une IRM cérébrale, réalisée le 21 février 91, montre une déviation des gaines
vaginales des segments intra orbitaires des nerfs optiques associée 4 une selle turcique vide
« dont I’aspect est compatible avec une HIC bénigne ».

Un traitement par acetazolamide apporte une amélioration temporaire de la symptomatologie

oculaire ainsi qu’une nette diminution de I’OP au FO.

Le 18 juin 92, Mme C est adressée au service d’ophtalmologie devant la majoration

des céphalées ainsi que d’une baisse d’acuité visuelle qui est mesurée, avec corrections, a

4/10° & droite et 8/10° & gauche. Le champ visuel est par contre légérement amélioré par
rapport au précédent. {cf. page 97) La tension oculaire et 'examen a la lampe a fente sont
NOrmMaux.

Une fenestration des enveloppes méningées du nerf optigue droit est programmée le 24 juin,

Une diplopie post opératoire disparaitra en 2 jours. L’examen au fond d’ il montre toujours
des plis choroidiens. Les papilles sont a bords nets. L acuité visuelle est de 9-10/ 10° & droite

et de9/10° a gauche. Les céphalées ont disparues.
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Dans les suites a 6 mois, I’AV avec correction est de 12/10° pour les 2 yeux, le FO
montre un flow du bord papillaire gauche plus net par rapport au bord droit qui est tout a fait

correct. Mme C souffre de nouveau de céphalées importantes lors d’efforts (toux, rires,

défécation) et aux changements de position, en particulier vers le bas. Ces céphalées sont

accompagnées de vertiges. En dehors de ces circonstances déclenchantes, la patiente ne se
plaint de rien.

Mme C est alors adressée en ophtalmologie afin d’envisager une nouvelle fenestration.

Les fonctions visuelles sont bonnes, le champ visuel s’est amélioré et I’angiographic ne
retrouve pas d’cedéme papillaire.

Devant cette symptomatologie plus cérébrale qu'oculaire, Mime C est adressée en neurologie
en mars 93 afin d’envisager une dérivation neurochirurgicale qui ne sera pas indiquée.

La patiente sera alors suivie réguligrement par son neurologue qui adaptera le traitement de

maniére symptomatique entre 1993 et 20085.

En novembre 05, Mme C, alors traitée par acetazolamide, aldactazine et isoptine, est
adressée en neurochirurgie pour ses problémes de céphalées impulsives et positionnelles. Un
bilan visuel est demandé avant de prévoir une nouvelle IRM & la recherche d’une étiologie
veineuse.

Son acuité visuelle est & 9/10 & droite et 10/10a gauche avec cotrection. Le segment antérieur
est clair. L’examen du fond d’oeil montre des papilles bien colorées, a bord net. Il persiste
toujours des plis choroidiens horizontaux plus marqués A gauche.

Elle se plaint de picotements oculaires.

Le temps de rupture du film lacrymal témoigne d’une atteinte lacrymale trés légere.

Ses verres progressifs sont augmentés et elle sera revue 2 6 mois.

Depuis 2005, on note une stabilité avec persistance d’une papille a bord nets
accompagnée de plis choroidiens au fond d'ceil. L acuité visuelle est & 7/10° a droite et de 7-
8/10° & gauche. A noter que le régime est strictement respecté. Le Diamox® ne peut quant a

lui &tre diminué au dessous de 2 comprimés journaliers sous peine de reprise des céphalées.

95



4.1.1.Résumé du CC4

Suivi sur 17 ans d’une HICB révélée puar une symptomatologie visuelle, trés vite stabilisée
par une DIOMD, fuisant place a une symptomatologie neurologique persistante et
invalidante empéchant 'arrét du traitement médicamenteux.

Début

Octobre 90

Terrain. Femme. 30 ans. Obése. HTA essentielle.

Symptémes Neurologiques : Céphalées

Symptémes Ophtalmologiques : Obscurcissement transitoive. Brouillard matinal,
PL-TDM normaux. IRM selle turcique vide, hernie gaine NO. PIC non faite.

OP bilatéral, plis choroidiens, drusen.

AV conservée.

CV Augmentation de la tache de Mariotte.

Suivi

Traitement médical jusqu’en juin 92

Muajoration céphalées et BAV. Amélioration CV,

DIOMD le 24 juin 92.

Amélioration transitoire des Symptomes Newrologiques et Ophtalmologiques.

Recrudescence & 6 mois des céphalées, associées a des vertiges,

Suivi ophtalmologique stable au FO et artériographie avec diminution de ['OP et persistance
de plis choroidiens. AV conservée, CV stable.

Le traitement médical par acetazolamide antérieurement associé & isoptine et aldactazine ne
pourra étre diminué en raison de la recrudescence de la symptomatologie neurologique a
chaque tentative d'allégement posologique.

4.1.2.Evolution du CV de Mme C étudié en Périmétrie

Manuelle (puis Automatisée)

96



HAMG STREIT AG
BrauacHwaiz T

/ey

21/02/91
instauration Diamox

WNUE .S T e Pt 3

w

97



b4} STROY 39
WAS SIZE 76 LRI

PR IS

29/06/92
post DIOMD

TorooN

s——

12/03/07

98



DISCUSSION
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1. Le long temps de suivi.

L’HICB est qualifiée de «bénigne » dans le sens ot elle n’est pas Iétale et que le
pronostic 4 long terme est bon en dehors de possibles séquelles visuelles. L’évolution peut
gtre spontanément favorable, la perte d’acuité visuelle est retrouvée dans 4 a 23% des

392-94 oy . ) . ,
cas. 2 Les rechutes, ou récidives cliniques sont retrouvées dans 10 a plus de 50% des cas

V. R . . 05 .. .
dans la littérature®™® et pourraient aggraver le pronostic visuel.” Le suivi prolongé de ces
patients grice & une technologie adaptée (que nous détaillerons par la suite) est donc un

élément crucial dans la prévention et la compréhension du caractére chronique de la maladie.

Or, si nous disposons de nombreuses informations sur ’évolution de ’HICB a court
terme, la plupart des publications récentes étudiant le suivi de patients souffrant d"HICB ne
dépasse pas 6 ans. (Tableau A) Les seuls articles ayant suivi des patients sur plus de 10 ans
datent d’il y a une trentaine d’années.

Ainsi le suivi polydisciplinaire régulier de Mme B, sur une période de 28 ans, permettra a 3
reprises une prise en charge rapide de [a réapparition d’un OP accompagnée de symptomes
neurologiques a 2, 6 et 9 ans de la crise initiale.

Ces récidives constituent un €lément en faveur du caractére chronique de la maladie. Corbett
et al ont retrouvé la persistance d’une PIC é€levée chez 80% de patients ayant été traités pour
HICB 5 a 41 ans auparavant. Foley, a lui aussi retrouvé des PIC élevées chez des patients

asymptomatiques, 3 4 14 ans apres le diagnostic initial d’HICB.”

Le suivi de cette pathologie doit donc étre maintenu sur une trés longue durée étant
donné I"imprévisibilité de la survenue de complications. Le patient doit étre sensibilisé a la
nécessité de consulter rapidement en cas de réapparition de signes fonctionnels, et &tre
informé du risque potentiel d’atteinte visuelle. Une €tude récente, recensant plus de 400
patients en Iowa, confirme le caracteére chronique de 'HICB et la nécessité d’un suivi au long
cours en décelant la possibilité d’aggravation de la fonction visuelle aprés une période de

stabilité de 11 ans.

Devant une altération des fonctions visuelles progressant ou des céphalées
persistantes, malgré un traitement médical bien conduit, une intervention chirurgicale

(DIOM ou DLP) peut €tre proposée.
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La décompression intra-orbitaire des méninges péri-optiques (DIOM) est une
technique chirurgicale dont ’efficacité a court terme est bien étudiée dans cette indication et
son apport sur le bénéfice visuel en cas d’échappement aux thérapeutiques médicales n’est
pas a mettre en cause, comme le montre récemment 'étude de Feldon et al qui releve les
différentes techniques chirurgicales pouvant intervenir,

Cependant, en raison du caractére chronique de la maladie et du mécanisme d’action de cette
technique toujours inconnu & ce jour, on peut se questionner quant a son efficacité & long
terme. La plupart des articles retrouvés dans la littérature ne suivent les effets de la DIOM

que sur quelques mois (tableau B).

Ainsi Spoor en 19917 constate que les patients fenestrés possédant un OP aigu se
trouvent mieux améliords sur le plan visuel que ceux souffrant d’un OP chronique
atrophique, la chirurgie serait d’autant plus efficace sur le pronostic visuel que les fibres
nerveuses optiques ne sont pas définitivement lésées par la compression exercée par le LCR (
ce qui est le cas de nos trois patientes). L.’amélioration sur la fonction visuelle est parfois

transitoire et 32% des patients de la série de Spoor et al*

ont eu une rechute clinique dans les
39 mois suivant le succés chirurgical initial. Qu’en serait-il alors avec un suivi plus fong
e tea récidivee @ - lag ane B > . - 97
tandis que certaines récidives sont relevées 10 ans apres une fenestration par Herzau et al.
Mme C ne connaitra pas de récidives d’OP, d’altération séveére de son AV ou de son CV
durant les 17 années suivant la chirurgie, alors que dans les deux autres observations,

I’atteinte visuelle reprendra respectivement a 5 ans, et 2 mois sutvant I’intervention.

Comme chez nos patientes, Brourman ne retrouve pas toujours de diminution de la
PIC aprés une intervention, ce qui montre bien ’intérét du suivi prolongé de ces patientes,
mais qu’en est-il des récidives post chirurgicale ou de Patteinte de 1’ceil adelphe apreés 11
mois ?

La multiplication d’études de suivi 4 long terme nous semble donc trés important pour
permettre une meilleure compréhension de 'action de la fenestration sur cette pathologie

chronique pouvant évoluer vers la cécité.
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TITRE AUTEUR ANNEE SUIVI PATIENTS

Benign intracranial hypertension Weisberg et al 1975 10ans 120
25%rémissions
spontanées
10%récidives
dans 1ereannée

Visual loss in pseudotumor cerebri. | Corbett et al 1982 5ans {Min) 57

Follow-up of 57 patients from five to 41 41ans {Max) 14aggravation

years and a profile of 14 patients with immediate

permanent severe visual loss 7aggravation
tardive

Factors affecting visual loss in benign | Orcutt et al 1984 4, 1ans (Moy) 68

intracranial hypertension 49%atteinte
fonction visuelle

Clinical course and prognosis of | Sorensen et al 1988 49mois (Moy) | 24

pseudotumor cerebri. A prospective 50%0OPchronique

study of 24 patients

Assessment of visual function in | Rowe stal 1998 3 ans 35

idiopathic intracranial hypertension: a

prospective study

Hypertension intracranienne benigne. | Merle et al 1968 28,6mois(Moy) | 20

Etude retrospective de 20 cas 85%atteinteCV

Long-term evolution of papilledema in | Piovesan et al 2002 3 ans 2

idiopathic intracranial hypertension;

observations concerning two cases

{diopathic intracranial hypertension: risk | Kesler et al 2004 6,2 ans (Moy) | 54

of recurrences 38,4%récidives

Transverse sinus stenoses persist after | Bono et al 2005 6 ans 14

normalization of the CSF pressure in

I1H

Long-term follow-up of idiopathic | Shah et al 2008 13 ans (moy) 20

intracranial hypertension: the lowa 10 ans (min) 15%récidives

experience 22 ans (max) 30%aggravation

progressive

Tableau A Suivi a long terme de patients souffrant d'HICB
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TITRE AUTEUR ANNEE SUIVi PATIENTS
Optic nerve sheath decompressicn for | Brourman et al 1988 4 a 11 mois 6
pseudotumor cerebri
Results of optic nerve sheath fenestration | Corbett et al 1988 1sem (min) 28
for pseudotumor cerebri. The lateral 90 mais (max)
orbitotemy approach
Modified optic nerve sheath | Sergott et al 1988 3mois (min) 23
decompression provides long-term visual 45mois {max)
improvement for pseudetumor cerebri

25mois {moy)
Optic nerve decompression may improve | Sergott et al 1988 6 & 18 mois 14
the progressive form of nonasteritic
ischemic optic neuropathy 11mois {moy)
Treatment of pseudotumor cerebri by | Spoor et ai 1991 DHOM /OP aigu 35
primary and secondary optic nerve 2 a 48 mois
sheath decompression 18, imois{moy)

DIOM/OP chronigque 18

3 & 46 mois

14,6mois (moy}
tong-term sffectiveness of optic nerve | Spoor et al 1993 3abans 54
sheath decompression for pseudotumor
cerebri
Long-term  results using adjunctive | Spoor et al 1995 20 a 37 mois 6
mitormycin G in optic nerve sheath
decompression for pseudotumor cerebri
Macular changes in pseudotumor cerebri | Carter et al 1905 14 mois (moy) 7
hefore and after optic nerve sheath
fenestration
Optic  nerve sheath fenestration for | Goh et al 1997 1 & 50 mois 28 yeux
pseudotumor cerebri

15,7 mois {moy)
Long-term outcome of optic nerve sheath | Herzau et al 1998 15 & 145 mois 14
fenestration in pseudotumor cerebri

62 mois (moy)
Decompression intra-orbitaire du nerf | Villain et a 1999 11 423 mois 5
optique par ouverture des méninges péri-
opliques dans les neurcpathies sévéres 16 mois (moy)
compliguant ung hypertension
intracranienne bénigne
Visual outcomes comparing surgical | Feldon et al 2007 Moyenne allant de 11,8 a | 17 sienting
technigues for management of severe 57,2 mois selon les | 31 DVP
idiopathic intracranial hypertension groupes, 44 DLP

252 DIOM

Optic nerve sheath decompression for | Nithyanandam etal | 2008 3 mois 21 patients
visual loss in intracranial hypertension: HiCB  +TVC
Report from a tertiary care center in +BAV

South india

Tableau B Swuivi 4 long terme de patients ayant subi une DIOM
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2. La définition syndromique : une difficulté de ce travail.

Le Syndrome d’Hypertension Intracrinienne Bénigne (HICB) est connu depuis plus
d’un siecle. C’est un diagnostic d’exclusion dont la terminologie et les criteres diagnostiques

ont beaucoup varié, et ont souvent €t€ source de confusion.

La premiére description en a été faite en 1897 par Quincke, sous le terme de
Méningite Séreuse, pour définir un syndrome d’hypertension intracrinienne sans signe de
localisation ni anomalie de composition du liquide céphalo-rachidien (LCR).

En 1904, Nonne a proposé le terme de Pseudotumor Cerebri pour décerire une situation
clinique susceptible de simuler une tumeur intracrinienne. De nombreuses autres
dénominations (hydrocéphalie otitique, hydrocéphalie toxique, hydrocéphalie méningée
hypertensive, HIC sans humeur..) ont été proposées. Dandy, en 1937 a défini les critéres de
ce qu’il a appelé « hypertension intracrdnienne sans tumeur cérébrale » qui incluait diverses
pathologies.

Le terme d’Hypertension Intracrinienne Bénigne fut utilisé par Foley en 1955 pour décrire
ce syndrome sans cause retrouvée et dont ['évolution semblait favorable dans la plupart des
cas.

La pratique plus systématique du champ visuel a permis de révéler une atteinte périmétrique
fréquente, et un risque de séquelles visuelles grave, allant jusqu’a la cécité. En 1969, Bucheit

propose alors le terme d’Hypertension Infracrdnienne Idiopathique.

Apres 1950, le terme « hypertension intracrinienne bénigne » a remplacé «
pseudotumor cerebri » dans de nombreuses publications, suggérant que ces affections étaient
synonymes. Cependant, tandis que le terme « pseudotumor cerebri » définit le syndrome
d’hypertension intracrinienne sans masse ni hydrocéphalie et inclut donc de multiples
étiologies, au terme
« hypertension intracrinienne bénigne » correspond une entité bien particuliére. Par exemple,
les méningites, quelle qu’en soit la cause, sont souvent assocides A une élévation de la
pression intracrinienne et se présentent ainsi comme une « pseudotumor cerebri ». Cest
pourquoi la composition normale du LCR est 'un des critéres nécessaires au diagnostic
d’HIC idiopathique. Ainsi, la plupart des articles consactés a ce syndrome dans les années

1980 décrivent des patients ayant une symptomatologie d’hypertension intracrinienne, un
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scanner cérébral normal, une élévation de la pression intracrinienne et un LCR de
composition normale,( ce qui correspond aux critéres de Dandy modifiés pour le diagnostic
d’HICB). Néanmoins, certains patients rapportés comme ayant une HIC « idiopathique » ou
«bénigne » selon ces critéres, avatent en fait une thrombophlébite cérébrale ou une fistule
durale. Pour ajouter & la confusion, certains auteurs ont postulé qu’un des mécanismes de
I"HICB était une thrombose ou une sténose d’un des sinus veineux, ce qui expliquerait une
diminution de la résorption du LCR dans les sinus intracriniens.'” Du fait de cette confusion
nosologique entre les termes « pseudotumor cerebri » et « HIC bénigne, ou idiopathique », la
liste d’affections publiées sous le terme d’« HIC idiopathique » est sans fin. Cette confusion
peut avoir de graves conséquences pour le patient, car méme si la présentation clinique
initiale est parfois semblable, le traitement et le pronostic de 'HIC idiopathique sont

différents de ceux d’une méningite, d’une thrombophlébite cérébrale ou d’une fistule durale.

Les thérapeutiques médicales et chirurgicales entrepris dans nos observations ont
effectivement eu des répercutions positives sur la qualité de vie des patientes, cependant chez
Mme F, les dommages causés par P'augmentation de la pression intra-cerebrale ont eu des
répercutions effroyables sur sa fonction visuelle. On peut metire en cause le retard du
« sauvetage chirurgical » en raison de Pemploi d’anticoagulants, mais on peut aussi
incriminer ’association de cette HTIC caractérisée de « bénigne » & la thrombose de sinus
veineux cérébral (TSVC). On peut donc se demander s’il ne serait pas important de
différencier HICB et HIC avec TSVC, si différentes dans le pronostic et la thérapeutique. En
effet, ’'une se traite par diurétiques et 'autre par anticoagulants. Outre les céphalées et la
baisse d’acuité visuelle, il n’y a pas de complication neurologique dans I'HICB, tandis que le
pronostic d’une TSVC peut étre fatal.

Une étude réalisée entre 2002 et 2003°° met en évidence que 9,4% des patients étiquetés
HICB ont une TSVC, ce, grice a 'emploi systématique de I'IRM cérébral avec injection
veineuse de produit de contraste. Ceci souligne I'intérét d’une imagerie cérébrale adaptée
systématique infirmant la présence de TSVC lors de la découverte d’un syndrome d’HICB.

Il n’est pas rare dans les €tudes de voir des diagnostiques de TSVC par des techniques de

. o L 2,99,
résonance magnétique alors que le TDM initial est normal *7%1%

Un TDM seul peut étre
normal chez plus de 26% des patients ayant une TSVC vérifide,"" et dans plus de 54% des cas
de patients ayant des signes d’HIC isolée au départ, dont une TSVC sera diagnostiquée par la

suite.
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Méme si Purvin et al suggerent que les manifestations cliniques des TVSC se différencient
des HICB par la mise en place rapide et la sévérité des symptdmes, la présentation clinique
des TVSC étant considérablement influencée par 'étendue et la localisation des zones
touchdées, celle-ci peut alors passer inapergue. Certaines études portent a 30% le nombre de

patients initialement suspectés d’HICB souffrant en fait de TVSC associées.*'"!

( méme
Mme B est suspecte d’une mauvaise imprégnation du sinus latéral lors de ["angiographie
carotidienne..)

Compte tenu du pronostique et de la prise en charge différents de ces pathologies, il
semble important d’identifier ce sous-groupe de patients par des méthodes adéquates.
On propose donc actuellement une stratégie diagnostique répondant aux critéres modifiés de
Dandy et excluant tout facteur favorisant (en particulier les TSVC) en s’appuyant sur des

investigations adaptées. (¢f. diagramme ci-dessous p107)

Le terme « HIC bénigne » a donc récemment été abandonné, du fait de Datteinte
visuelle sévere pouvant toucher les patients, et on lui préfere désormais le terme
d’« hypertension intracranienne idiopathigue ».

Le terme d’« hypertension intracridnienne idiopathique » est lui aussi critiquable puisqu’il
implique I'absence de cause & "HIC, ce qui n’est pas le cas lorsque "'HIC est associée 2 une
prise de poids ou a I’absorption de certains médicaments :

Selon que I'HIC est isolée, sans cause trouvée, ou associ€e a d’autres affections ou facteurs
favorisants, elle peut étre classée en « HIC idiopathique » et « HIC secondaire » (étant
entendu qu'il s’agit d'une HIC secondaire non lésionnelle).”® Seule une démarche
diagnostique rigoureuse permet d’éliminer les autres affections se présentant parfois comme
une « hypertension intracrnienne a scanner normal ». (¢f. diagramme ci-dessous)

Ainsi, la plupart des cas d” « HIC Bénigne » exposés ici sont associés a des TVC et ne
pourraient donc plus entrer dans le groupe des « HIC Idiopathique », pourtant synonyme 2
I’époque. Ils seraient désormais qualifiés d” « HIC secondaire », ou d’ « HIC sur TVC ». Ceci
paraissant juste, étant donné |'importance de |'atteinte visuelle retrouvée dans la description
de ces quelques cas d"HIC dite «bénigne », ainsi que |’association de cette HIC dite

« idiopathique », 4 des thromboses veineuses cérébrales.
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HIC Isolée

!

Scanner
Tumeur/masse l
Hydrocéphalie IRM/ARM/VRM
Thrombose veineuse |4—— Angioscanner veineux
cérébrale parfois, artériographie
Fistule durale
Normaux
Ponction lombaire avec
: prise de pression
Pression Composition
normale anormale
Pression = 25 cmH20
Composition normale
Pas d'HIC Méningites
Tumeurs de la queue
de cheval

HIC de cause
endocrinienne, métabolique, HIC Idlopathique
toxique, apnée du sommeil...

Stratégie diagnostique permettant de différencier HTIC Idiopathique et Secondaire
selon Biousse48
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3. Mécanisme d’action de la FGNO

L’efficacité de la décompression du nerf optique est bien démontrée, tout du moins i
court terme, en ce qui concerne les troubles visuels liés a I"HIC bénigne.ﬁqf’(’&m'76 Ceci se
vérifie dans nos observations, avec une amélioration post opératoire immédiate et bilatérale
de Dlacuité visuelle. Différentes théories, « mécanique» ou «tissulaire » permettent

d’expliquer Ueffet bénéfique de I'incision des gaines d’un netf optique lors d’une HICB.

3.1. La théorie mécanique

Selon laquelle P'incision des enveloppes durales de la téte du nerf optique permet
I’évacuation du LCR sous pression qui comprimait le nerf et était responsable de I’cedeme
papillaire et des troubles visuels.

L’hypothése d’une fistule créée au niveau de la fenétre ou des incisions, permettant le
passage du LCR dans ['orbite d’oil il est tésorbé, semble la plus stre.”

L’amélioration de 'l adelphe non opéré que nous retrouvons, tout du moins
transitoirement dans nos observations, et qui est notée par les différents auteurs dans environ
50% des cas est en faveur de cette hypothese

Seiff et Shah,” pour étayer cette hypothdse, ont mis au point un modele expérimental
montrant qu’une fenestration unilatérale permettait une baisse de pression au niveau de la téte
du nerf optique sans diminution de la pression intracriinienne, et s’accompagnait d’une baisse
de pression au niveau de la téte du nerf controlatéral, grace 4 un courant de LCR dans la

gaine méningée du chiasma.
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Modéle expérimental de Seiff et Shah
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3.2. La théorie tissulaire

La plupart des auteurs rapportent un bon résultat fonctionnel avec remontée de I'’AV
et disparition de I’cedéme sans grande diminution de la PIC.®® C’est donc une baisse localisée
au niveau de la téte du nerf optique qui protege le nerf.

Hayreh a examiné les NO de 9 singes ayant subit une fenestration aprés hypertension
provoquée par ballonnets intracraniens. Il a montré que 1’orifice était comblé par de la graisse
et du tissu de granulation. Davidson a fait la méme constatation chez 2 patients opérés, lors
d’une étude anatomo-pathologique post mortem. Puis Villain met en évidence sur des lapins
(ayant préalablement subi une fenestration des enveloppes méningées du nerf optique) un
aménagement peri-nerveux et une prolifération fibreuse tendant a emprisonner le nerf optique
en regard de la dissection. L’arachnoide et la dure-mere sont épaissies et adherent a la pie-
mere, faisant disparaitre l’espace sous arachnoidien a ce niveau. Ces remaniements
pourraient donc diminuer I’extensibilité des méninges entourant la partie retrobulbaire du
nerf et empécher I’accumulation de LCR, et donc I’augmentation de pression en regard de la
papille.*

On a donc pensé€ que c’était cette réaction inflammatoire localisée au niveau des méninges

lésées qui protégeait le nerf de 1’hyperpression du LCR environnant.'%

Schéma simplifié de la théorie tissulaire

1. Dure-mére ; 2. Pie-meére ; 3. Espace sous-arachnoidien ; 4. Capsule de Tenon ; 5
adhérence des enveloppes en regard de I'incision et disparition de I’espace sous-
arachnoidien ; pl pression dans I'espace sous arachnoidien en amont de la cicatrice ;
P2 pression en aval de la cicatrice telle que p2<pl
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Récemment, Villain et son équipe® ont en fait mis en évidence, sur des lapins, une
diminution de I'espace sous arachnoidien, mais aussi une augmentation de diamétre du nerf
optique en regard de la cicatrice chirurgicale. (cf. schéma A). La réduction de volume de
I’espace sous-arachnoidien étant inversement proportionnelle au gain de volume du nerf. lis
suspectent donc que |'agression chirurgicale sur cette zone puisse induire une cascade
réactive astrocytaire, tendant & favoriser la survie du nerf optique via des modifications de

I’homéostasie ionique ou la libération de facteurs de croissance.

Section transversale du nerf optique (opt N)

A .15j aprés fenestration (la cicatrice méningée est indiquée par la fléche)
B .Témoin (sas espace sous-arachnoidien)

3.3. Qu’en penser ?

La théorie mécanique étant la premiere évoquée , de nombreuses équipes ont, par
divers procédés, tenté de faciliter I'écoulement du LCR et de favoriser le caractére durable de
Pouverture durale en modifiant I’incision initiale (multiplications des incisions®’, découpe

5 - : PR
d’une trappe, pose d'une valve®, application de mitomycine™) .

Puis, la démonstration anapathologique de ’oblitération de I’espace sous arachnoidien
par des réactions fibrotiques et inflammatoires en regard de la fenestration, faisant barriere et

protégeant la téte du NO des effets de I’élévation de la PIC a fait abandonner ces pratiques.
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Cependant ¢’est en étudiant en microscopie €lectronique les biopsies post opératoires
de patients fenestrés avec ou sans adjonction de mitomycine que Taban, spoor et al® mettent
en avant 'importance d’un bon drainage du LCR via la fistule puis au travers de la
réorganisation cicatriciclle, et assurent une meilleure compréhension du mécanisme d’action

de la fenestration en reprenant le modele de Seiff et Shaa.

Le caractére immédiat et bilatéral de P'amélioration de Ia fonction visuelle retrouvé

dans nos observations aprés les fenestrations opérées ne saurait &tre expliqué par la réaction
tissulaire mais par I'issue initiale de LCR et Peffet de « décompression ». Puis la réaction
tissulaire se mettrait en place, tentant de limiter la transmission de I’augmentation de pression
du LCR vers la téte du NO. (¢f. Mlie G)
Lorsque le caractére bilatéral de 'amélioration n’est pas retrouvé, on peut I'expliquer par
I’existence de variantes anatomiques au niveau du chiasma. Si la communication des fluides
au niveau chiasmatique est mauvaise ou que la pression intracrinienne est trop élevée, le nerf
non fenestré ne verra pas une diminution de la pression assez importante afin que disparaisse
'OP.

Le point commun retrouvé dans tous les articles est qu’il y a bien une réaction
tissulaire a P'agression chirurgicale, cette réaction permet-elle un drainage efficace du LCR
via la cicatrice fibreuse, ou agirait-elle comme une protection, isolant la papille de
"angmentation de PIC ? On a récemment mis en évidence que cette agression chirurgicale
induirait la stimulation d’une cascade de facteurs trophiques libérés localement afin de
favoriser la croissance, et donc la survie du nerf, ainsi que de diminuer l'espace sous-
arachnoidien en regard de la cicatrice.

Le futur ainsi que ’avancée des moyens d’investigations nous permettront certainement de

mieux comprendre ce, ou ces mécanismes.
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4. Les méthodes de suivi

L’altération de la fonction visuelle est le principal risque évolutif de I'HICB. Dans
I’étude prospective de Wall”, 26% des patients ont une diminution de leur vision, par contre
94% ont une altération du champ visuel, traduisant I"atteinte tardive et insidieuse de la vision
centrale dans la maladie.

Une surveillance ophtalmologique réguliere et & long terme, en particulier I’évaluation du
champ visuel est donc nécessaire au bon suivi d’un patient porteur d"HICB, reprenons
ensemble les différents « outils » qui vont de nos jours aider le praticien a prévenir ce risque

d’atteinte visuelle.

4.1. La mesure de Pacuité visuelle (AV)

L’acuité visuelle de prés (échelle de Parinaud), 'acuité visuelle de loin (échelle de
Monoyer), sont déterminées aprés correction d’une éventuelle amétropie et/ou d’un
astigmatisme. Le test d’acuité visuelle permet de faire le bilan du retentissement de la

maladie sur la vision au moment du diagnostique et de suivre son évolution.

La baisse de I'acuité visuelle correspond & I'extension de 'oedeéme 4 la macula ou &

"atteinte du nerf optique. 103,104

Si la baisse de I'AV permet de tirer une sonnette d’alarme et de quantifier une
souffrance maculaire ou du NO, seul, son suivi ne constitue en aucun cas un reflet fiable du

retentissement de la maladie.

L’AV de Mme B, est bien conservée lors de la découverte de la maladie. Alors qu’elle
présente un OP confirmé a I’angiographie et des symptomes a type de vision floue, I’étude du
champ visuel permet de mettre en évidence une augmentation de la tache de Mariotte.

Lors de P'évolution de la maladie, on constate une seule fois une BAV de I'ceil gauche 4 8/10
alors que de nombreuses récidives symptomatiques d’HICB ont été vérifides par mesure de la

PIC et reprise de I’OP au FO
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En début de symptomatologie, AV de Mme C est conservée malgré |’apparition
d’un OP. C’est 2 ans aprés, lors d’une poussée €volutive de cette HICB que sera décidée une
intervention chirurgicale de décompression des enveloppes méningées du nerf optique droit
en raison d’une baisse de AV sévere tandis que le CV est en amélioration suite au
traitement médicamenteux entrepris.

Apres la normalisation de I’AV de Mme C suite a la fenestration, celle-ci restera stable
malgré une évolutivité de la maladie marquée par la persistance d’une symptomatologic
neurologique invalidante. Cette remontée de I’AV, couplée & la disparition de I’OP au FO
alors que les céphalées continuent de s’intensifier, traduira la réussite de I'intervention
chirurgicale (protégeant la téte du NO de I'HIC et entravant toute altération de la fonction

visuelle).
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4.2. Le relevé du champ visuel (CV)

Le champ visuel est ’examen le plus sensible pour le suivi de I’'HICB 3105

Il apparait plus contributif que I’acuité visuelle et le test de sensibilité aux contrastes.

Les anomalies retrouvées sont identiques a celles retrouvées dans les OP d’autres
étiologies :

- élargissement de a tache aveugle (qui reflete d’avantage I’OP qu’une atteinte du NO)

- constriction des isopteres.

- amputation du champ nasal puis inférieur, puis apparition d’un déficit arciforme.
Typiquement, la région centrale et le seuil fovéal ne sont pas abaissés, et ’AV est préservée
jusqu’'a un stade tardif lorsque apparait une atrophie optique ou une constriction sévere du
champ visuel. Ainsi les critéres de gravité d’HTIC autorisant I’intervention chirurgicale en
cas d’inefficacité du traitement médical & haute dose sont une BAYV inférieure a 5/10,
I"apparition d’un scotome, le rétrécissement concentrique des isopteéres, et I’aggravation nette

des déficits campimétriques. (Critéres de Kelmann)

5 ans aprés Patteinte initiale catastrophique de la fonction visuelle de Mme G et son
sauvetage par DIOMD, c’est 'aggravation du CV qui permettra d’affirmer la récidive de
I’atteinte oculaire et de suivre les effets thérapeutiques alors que I’ AV reste normale et que le

FO met en évidence une atrophie optique.

On voit dans nos observations que I'on utilisait autrefois d’avantage la périmétrie
cinédtique de Goldmann, qui teste I’ensemble du champ visuel mais qui est moins sensible
pour ’évaluation des 30° centraux. Désormais on dispose plus aisément de la périmétrie
automatique statique (Humphrey), qui teste plus spécifiquement les 30° centraux.

L’emploi de la périmétrie automatique, permet en outre de garder en mémoire les
champs visuels et de comparer par analyse statistique les résultats individuels & une large
population de sujets normaux du méme age ainsi que d’évaluer les modifications dans le
temps du champ pour chaque patient. L utilisation du score de déviation moyenne (MD) nous
a semblé intéressante car en fournissant un reflet global, ainsi qu’une quantification du
déficit, elle permet une comparaison temporelle et interindividuelle beaucoup plus aisée.

Il est cependant important de réaliser ce relevé chez un patient coopérant et repose.
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4.3. IL’examen du fond d’oeil

L’examen du FO en ophtalmoscopie directe permet de détecter un oedéme papillaire

(OP) qui est retrouvé dans 88 a 100% des cas d’HICB selon les séries, 45106

et disparait en
- 5 - ; 45

moyenne 3 mois aprés la mise sous traitement.

Les anomalies du champ visuel persistent plus longtemps que POP,® ce qui doit &tre pris en

compte pour apprécier I'efficacité d’un traitement et la fonction visuelle d’un patient.

Dans nos observations, toutes les patientes ont un OP bilatéral au moment du
diagnostic. Celui-ci peut étre unilatéral ou absent, et dans ce dernier cas, il n’existe pas
d’atteinte de la vision. Ces deux types de situations pouvant &tre expliquées par des variantes
anatomiques, telles que 1’absence ou ’étroitesse de ’espace sous arachnotdien a [intérieur

du canal optique.*™**

La découverte de cet OP impose en tout premier lieu I’élimination d’un processus
évolutif intracranien. Il peut &tre confirmé par une angiographie rétinienne fluorescéinique ,

surtout s’i} persiste un doute a ’examen ophtalmoscopique (drusen de Mme C) .

Il n’existe pas de corrélation entre I'importance initiale de 'OP et une évolution
péjorative de la fonction visuelle. Il est impossible, chez un patient donné, de prédire si I'OP
va avoir un retentissement sur la fonction visuelle.™

Cependant c’est par diffusion de I"cedeéme dans I’aire maculaire, mais aussi par un
effet compressif sur les fibres nerveuse et & terme, par une ischémie de la t€te du nerf optique
que survient la baisse de ’acuité visuelle. La surveillance réguligre de I’évolution de I’OP est
donc d’une importance cruciale dans le suivi de ces patients afin de rendre compte de
Pévolutivité de la maladie et de prévenir les récidives sur la fonction visuelle ainsi que de

Pimpact des différentes thérapeutiques employées.
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4.4. Autres Méthodes

Angiographie rétinienne
Cet examen permet de confirmer Pexistence d’un OP, d’en apprécier I'importance,

d’évaluer les anomalies associées éventuelles et d’éliminer un faux cedéme.

Etude de Ia sensibilité aux contrastes
Ce test explore les fréquences spatiales de basses et moyennes amplitudes,
contrairement 2 I’acuité visuelle qui apprécie les hautes fréquences. Dans la littérature son
intérét est discuté.”
Les potentiels évoqués visuels
Ils testent la voie nerveuse proprement dite, en enregistrant au niveau du cortex
occipital les potentiels d’action émis par les cellules nerveuses rétiniennes lors de

I’éclairement (flash) ou de la reconnaissance de formes (damiers)

OCT
L’OCT ou Optical Coherence Tomography, permet d’obtenir, a I"aide de faisceaux
Jumineux, sans contact avec I'eeil, des images de coupe des différentes couches de la rétine et
du nerf optique d’une tres grande précision (cf Mile F). C’est donc une technique non
invasive permettant, dans le cas de 'HICB, d’avoir un apergu en coupe de la téte du nerf
optique et donc une idée du retentissement de la PIC sur ses gaines avant ou apres une
intervention. Chez ’enfant, cette technique non invasive est un outil intéressant et prometteur

pour le diagnostic ainsi que le suivi de I'HICB.'""'?

Afin de prévenir le risque d’atteinte visuelle d’un patient souffrant d’HICB, la
surveillance ophtalmologique doit donc désormais reposer sur la répétition réguliere, de la
mesure de PAcuité Visuelle, du Fond d’wil et de la Périmetrie automatisée. L' angiographie
rétinienne pourra confirmer et affiner le suivi de I’évolution de I'OP. L'OCT est une
technique moderne qui n’a pas encore fait [’objet de nombreuses études mais qui parait tres

intéressante dans le suivi de cette pathologie.
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5. Quel Traitement Proposer ?

5.1. Le Régime ?

[’HICB concerne essentiellement la femine jeune (18, 21, 30 et 32 ans pour nos

patientes lors de la découverte des symptomes). L'obésité est le principal fucteur de risque.

110 [

L’incidence élevée de HICB en Libye' " et en Arabie saoudite’ " est probablement lide a la
forte prévalence de 1'obésité dans ces pays. Dans I'lowa, l'incidence passe de 0,9 pour
100 000 habitants dans la population générale & 19,3 pour 100000 habitants chez les
femmes obéses entre 20 et 44 ans''® . Parmi nos patientes, toutes ont un net surpoids et une
est obése selon des critéres d’index de masse corporelle supérieur a 30.

(IMC 2 24,7 / 26,6/ 28,85 et 32,6)

Une prise de poids récente est identifiée comme facteur de risque pour une évolution
péjorative de la fonction visuelle.”® Malgré une récente perte de poids de 11KG, Mme C a
tout de méme développé une HICB menacant sa fonction visuelle, on peut cependant
incriminer une HTA idiopathique ainsi qu’une obésité malgré tout persistante avec un BMI a

32,6.

Johnson et al ont démontré qu'une réduction de 6% du poids est associée a une
résolution de I'ceddme papillaire. On arrive bien a corréler I'amélioration clinique de nos
patientes avec leur perte de poids. Ainsi le BMI de Mme B initialement 2 28,85, restera
inférieur 4 24 durant 15 ans de stabilité relative de la fonction visuelle (avant de remonter au
dessus de 30 a 'age de 54 ans). Mme G cependant, subira une nouvelle altération de sa
fonction visuelle 5 ans aprés I’amélioration initiale, suite & la reprise de 4 kg (représentant
environ 6% de son poids total..). Mme F quant 2 elle, ne perdra au maximum que 3kg sur les
5 idéaux, ne permettant pas d’avoir un effet sur la progression de son atrophie optique. (Elle

les perdra par la suite mais ce sera sans effet sur une AO déja bien constituce.)

L’influence du poids sur le pronostique visuel et la qualité de vie des patients est si
important que les mesures hygiéno-diététiques doivent systématiquement tre prescrites.
Cependant elles sont malheurcusement loin d’&tre suivies, et on releve méme dans la

. . . . . . . s 3
littérature des interventions gastriques de sauvetage dans certains cas désesperes. '
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5.2. les Ponctions L.ombaires ?

La réalisation de ponctions lombaires avec soustraction répétée de LCR n’est plus
trop utilisée au long cours, d’une part car les patients acceptent mal ces ponctions itératives
(de réalisation souvent peu aisée chez ces patients obéses), et d’autre part car le LCR se
renouvelle 4 4 5 fois par jour, imposant un nombre répété de ponctions. Cependant
efficacité de la soustraction de LCR sur les symptomes neurologiques d’HTICB n’est pas a
mettre en cause et son utilisation reste donc ponctuelle, pouvant apporter un soulagement
immédiat, en particulier durant la grossesse, ol les autres thérapeutiques peuvent €tre contre-

indiquées.

5.3. Les Diurétiques ?

Les inhibiteurs de |'anhydrase carbonique, comme |'acetazolamide sont les plus
utilisés des diurétiques mais le furosémide et le glycérol ont également ét€ utilisés avec
succes. L acetazolamide diminue la production de LCR en inhibant I’anhydrase carbonique
au niveau des plexus choroides. Il a peu de contre-indications, en dehors de la grossesse en
raison d’effet tératogéne chez ’animal. Il peut 8tre utilisé jusqu’a la dose de 4 grammes par
jour mais a cette dose les effets indésirables deviennent fréquents (paresthésies, nausées,
vertiges, acidose métabolique, modification du go(t, lithiases). La posologie la plus
couramment employée est de lg par jour, permettant une amélioration de I’OP dans les 40
jours et une disparition complete en 3 mois.

Dans nos réeits clinique, les diurétiques sont utilisés en aigu durant les récidives de
troubles visuels mais sont en fait utilisé sur de plus longues périodes, nécessitant une
adaptation de posologie décroissante, voir un taux basal. En effet, la perte de poids étant
souvent difficile a atteindre, on assiste souvent & une recrudescence des symptdmes lors du
sevrage médicamenteux.

Dans de récentes publications48 on envisage de substituer ce traitement classique par
le topiramate, qui diminue aussi la sécrétion de LCR, est efficace sur les céphalées et
favorise la perte de poids, ce qui en fait un candidat de choix dans cette indication. Une €tude

prospective menée par Celebisoy et al®

compare sur un an les effets du topiramate face a
I’acetazolamide chez des patients souffrant d’HICB et ne retrouve pas de différence

significative outre la perte de poids supérieure dans le groupe traité par topiramate.
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5.4. Les Corticoides ?

La corticothérapie par voie générale, par réduction du flux du LCR, entraine une
diminution de la PIC.**'"® Cependant les effets secondaires et la durée du traitement
habituellement prolongée qui s’impose limitent Pemploi de la corticothérapie au long
cours.''® En outre, le taux de récidive de I’HIC idiopathique apres I’arrét des corticoides est

¢levé, étant quasiment impossible d’obtenir un amaigrissement sous ce traitement.

5.5. La Chirurgie ?

Lorsque les céphalées persistent ou que la fonction visuelle se dégrade malgré un
traitement médical maximum on proposera un traitement chirurgical. On s’orientera
préférentiellement vers une fenestration de la gaine du nerf optigue en cas de troubles visuels

prédominants et plutdt vers une dérivation du LCR st les céphalées prédominent.

Le traitement chirurgical par décompression intraorbitaire des méninges périoptique
n’est indiqué lors d’une altération sévére de la fonction visuelle qu’aprés échec du traitement
médicamenteux associant diurétiques et corticothérapie a forte dose. 17
Cependant, malgré son efficacité, cette association corticoides-acétazolamide pose plusieurs
problemes.” D’une part, la durée de ce traitement  pleine dose pour obtenir fa disparition de
I’OP est trés longue, en moyenne 3 mois, ce qui contribue certainement a la détérioration de
la fonction visuelle, et expose aux complications iatrogénes. D’autre part, en raison des
difficultés pour obtenir un amaigrissement durable chez ces patients obéses, les récidives sont

fréquentes lors du sevrage en drogues.

La place des gestes de dilatation et stenting des sinus latéraux reste i évaluer mais
ces techniques méritent probablement d’&ure essayées en cas d’HIC symptomatique

el . 13 <] " g et o TEGTIY
résistantes au traitement médical avant de proposer la chirurgie.

La longue durée du traitement médical, les complications iatrogeénes, et I’échec des
méthodes hygiéno-diététiques face & la potentialité de 1’atteinte visuelle et du taux élevé des
récidives doivent, nous semble-t-il, faire reconsidérer certaines situations et ne pas retarder

’indication chirurgicale.
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CONCLUSION
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E.originalité de notre travail réside dans la longue période du suivi de ces quatre
patientes souffrant d’hypertension intracrinienne bénigne. Car si les effets de cette pathologie
sont bien étudids A court terme, dans la littérature, on dispose de trés peu d’information sur

son évolution a long terme.

En confrontant le suivi & long terme de ces patientes aux données de la littérature,
nous avons bien vérifié le caractere chronique de cette HIC dite « bénigne », qui n’évolue
certes pas vers le décés du patient, mais qui peut mettre en jeu sa fonction visuelle a tout

moment, ceci justifiant la nécessité d’une surveillance ophtalmologique étroite et prolongée.

Des techniques modernes et standardisées aident désormais au suivi et permettent de
déceler précocement toute progression de atteinte visuelle ainsi que de juger de Uefficacité

du traitement mis en ceuvre,

Grice au relevé du CV de nos patientes, nous avons pu observer les effets & court et
long terme de différentes mesures thérapeutiques, parmi lesquelles la décompression
intraorbitaire des méninges périoptiques, qui, malgré un mécanisme d’action encore discuté,

reste une technique efficace dans cette indication de progression de la neuropathie optique.

Concernant le traitement de cette hypertension intracranienne, I’éventail thérapeutique
médical n’a pas connu de grandes innovations ces trente derniéres années et la perte de poids
reste un souci de premier ordre. Nous pensons, qu’il 0’y a aucun intérét a retarder la prise en
charge chirurgicale lors de la progression de la neuropathie optique malgré un traitement

médical maximal.

L évolution dans la prise en charge de I’hypertension intracrinienne bénigne repose
avant tout sur le développement des progres radiologiques, qui permettent d’identifier et de
prendre en charge spécifiquement ces pathologies désormais qualifiées d’ « HIC

secondaires » au sein de ce vaste groupe que constituait les « pseudotumor cerebri ».

L originalité de ce travail doit cependant étre pondérée par la récente publication de
Shah et al qui relate le suivi de 20 patients sur une dizaine d’année. Comme nous, il vérifie le
caractére chronique de cette hypertension intracrinienne, et insiste sur la nécessité d’une
surveillance prolongée face au risque d’aggravation tardive aprés une période de stabilité
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1. Traitement de I’hypertension intracranienne idiopathique

Absence de déficit visuel : — perte de poids
— acétazolamide (500-2 000 mg /j)

Déficit visuel faible & moderé : - ac€tazolamide, jusqu’a 2-3 g /j
— ou turosémide (40-80 mg /j) et perte de
poids

Déficit sévere ou progressif : — fenestration des gaines du nerf optique
{(FGNO)
- stéroides a fortes doses en intraveineux et
acétazolamide
— shunt lombopéritonéal en cas d’échec de la
FGNO ou en cas de céphalées rebelles

Traitement de I'hypertension intracranienne idiopathique fondée sur la sévérité et la
progression des déficits visuels, (Selon Riss, I.120)

2. Syndromes pouvant entrainer une élévation de la pression
intracranienne *

Causes primaires : HTICI avec ou sans oedéme papillaire

Causes secondaires :

- hydrocéphalie

- syndrome de masse : tumeur, hémorragie, infarctus large, abcés

- méningite/encéphalite

~ hémorragie subarachnoidienne

- traumatisme

- malformations artérioveineuses

- obstruction veineuse intra- ou extracranienne

HTICI secondaire aux maladies systémiques, médicamenteuses, a la grossesse

(HTICI : hypertension intracrinienne idiopathique)
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n ophtalmologie
3. Les onze commandements de I’externe en op

Ne jamais prescrire de collyre anesthésique,

Ne jamais laisser un flacon de collyre anesthésique 4 up patient méme s’j] souffre
énormément. Seyls des antalgiques générauy peuvent étre prescrits.

Devant une brilure chimique, imposer up lavage rapide et abondant 3 Peau.
L’instillation de collyre anesthésique par Je médecin est souhaitable pour permettre
un lavage plus facjle.

Demander ayx familles d’imposer un dépistage de I"amblyopie fonctionnelle 3 | 'dge
de 3 ans par un test de lecture,

Avant toute prescription de collyre bétabloquant, vérifier que le patient n’a pas
d’asthme ou de bloc aurico-ventriculaire.

Avant de prescrire des ANTI-INFLAMMATOIRES OU DE L’ASPIRINE par voie
géndrale, il est impératif de vérifier que le patient n’a Pas d’antécédents d'ulcére 3
I’estomac.
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Tout externe qui n'aura pas Pu retenir ces onge commandements ne pourra
évidemment Pas étre requ 4 Ia fin de Son examen de DCEM?,

124



4. Etiologies rapportées de causes d’HIC dite idiopathique '

Causes nutritionnelles :

- hypervitaminose A ou hypovitaminose A

— rachitisme par carence en vitamine D

Médicaments et autres agents exogénes :

- acide nalidixique, tétracyclines, minocycling, nitrofurantoine, pénicilling, ofloxacine, ciprofloxacine
- amiodarone

~ lithium

-~ phénytoine

- cytosine arabinoside

— cyclosporine

- danazol ou sevrage en danazol

— acide rransrétinotque, trétinone, isotrétinoine

— indométacine ou kétoproféne dans fe syndrome de Bartter

- exposition & un insecticide - lindane, chlordecone

- stéroides, incluant stérotdes locaux et anabolisants, et sevrage en costicotdes

— oxytocine, hormone de croissance

— gonadotrophine chorionique humaine (b8ta-hCG), dépomédroxyprogestérone

— L-thyroxine dans le traiterent de Phypothyrotdisme juvénile
Dysfonctionnements endocriniens et métaboliques, grossesse
- grossesse et post-partunt, puberté, syndrome de Turner

- hyperthyroidie, hypothyroidie, hypoparathyroidic, pseudohypoparathyroidie

- maladie d' Addison, maladie de Cushing

Maladies Systémiques (certaines pouvant occasionner une ocelusion veineuse) :
~ lupus érythémateux disséming, sarcetdose, syndrome de Behget

- muycoviscidose

- syndrome des anticorps antiphospholipides

~ syndrome de Reye

Anomalies hématologiques incluant les cas malins

- anémie ferriprive, anémie pernicieuse et autres anémics mégalobiastigues

— thrombocytémie et thrombocytose

~ cryofibrinogénémie, fibrinogéne anormal ou en augmentation sérique

- cryoglobutinémic

- maladie de Hodgkin, maladie de Castleman, leucémie, myélome

- délicience en protéine S, en antithrombine TH

— hyperplasie ganglionnaire angiofolliculaive multicentrique

- hémoglobinurie paroxystique nocturne

- purpura thrombocytopénique

— polyglobulic

Insuffisance respiratoire chronique, syndrome de Pickwick et apnée du
sommeil

Insuffisance rénale et urémie

Transplantation rénale ou hématopoiétique

Infection par le VIH et sida, fievre typhoide

Maladie de Lyme, neurosarcoidose, syndrome de Guillain-Barré
Fievre méditerranéenne familiale

Syndrome de Tolosa-Hunt

Mucopolysaccharidose

Apres arthrodése occipitocervicale et immobilisation dans un corset

Pseudotumor cerebri ﬁzmiliale (possiblement autosomique récessive ou dominanie)
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5. Causes d’hypertension intracranienne a scanner cérébral
normal

Causes d'hypertension intracrinienne & scanner cérébral normal 48

Méningites chroniques (scanner presque toujours normal)
Bactérienne (syphilis, Lyme, tuberculose, brucellose)

Virale

Fungique (cryptocoque)

Carcinomateuse

Inflammatoire (sarcoidose, Wegener)

Protéinorachie tres élevée

Polyradiculonévrites

Tumeurs de la queue de cheval

Thrombose veineuse cérébrale (scanner parfois normal)
Hypertension veineuse sans thrombose veineuse cérébrale
Sténose d’un sinus veineux

Thrombose ou compression jugulaire

Syndrome cave supérieur

Syndrome d’apnée du sommeil

Fistule durale (scanner parfois normal)

Hypertension intracrianienne idiopathique

6. Tableaux récapitulatifs des cas cliniques.
-Tableau 1. Récapitulatif CC1 Mlle G
~Tableau 2. Récapitulatif CC2 Mlle F.
-Tableau 3. Récapitulatif CC4 Mme C.
-Tableau 4. Récapitulatif CC3 Mme B.
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RESUME :

On dispose de peu d’informations sur 1’évolution a long terme de I’Hypertension
Intracrnienne Bénigne. Notre étude est le suivi rétrospectif au long cours de 4 patientes
atteinte de ce syndrome, complété par une revue de la littérature.

Quatre patientes souffrant d’un syndrome d’Hypertension Intracranienne Bénigne sont
suivies respectivement durant 2, 7, 17 et 28 ans.
La thrombose d’un sinus dural sera mise en évidence chez 2 patientes.
Quatre yeux subiront une fenestration des méninges périoptiques, entrainant une amélioration
bilatérale post opératoire immédiate de la fonction visuelle.
Chez la premiére patiente, on assistera a la récidive a 5 ans des symptdmes
ophtalmologiques.
-La seconde patiente connaitra une progression secondaire catastrophique de la détérioration
visuelle malgré une fenestration bilatérale et des gestes de recanalisation vasculaire intra-
cérébraux.
_La fenestration permettra chez la troisiéme patiente une stabilisation de I"atteinte visuelle sur
15 ans, malgré la persistance d’une symptomatologie neurologique invalidante.
-La derniére patiente ne sera traitée que par thérapeutiques médicamenteuses et régime. Elle
connaitra des périodes de rémission clinique, ainsi que la récidive des symptomes a 2, 6, et 9
ans de la crise initiale.

L hypertension intracranienne bénigne est une maladie chronique qui peut s’aggraver
aprés une période de stabilité, ce qui justifie un suivi au long cours. Les thromboses cérébrales
de sinus veineux doivent étre recherchées. La décompression des méninges perioptiques est
une technique efficace dans cette indication de progression de la neuropathie optique malgré
un traitement médical maximal.
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