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1. Introduction.

Le blépharospasme appartient aux dystonies qui sont un groupe de désordres caractérisés
par des contractions musculaires involontaires et excessives générant des mouvements

anormaux ou répétitifs.

La prévalence de cette dystonie est évaluée de maniére variable entre 1,6 et 13,3 pour
100 000 (1).Une nette prépondérance féminine de l'affection est retrouvée avec trois cas de

femmes pour un homme (2).

Cette pathologie bien que considérée comme une pathologie de I'adulte peut atteindre des
enfants, avec un début dans leur premiére décennie de vie (3), et une persistance de la

pathologie a 'age adulte.

Avant de parler des différentes formes cliniques et traitements du blépharospasme nous

détaillerons quelques points de physiologie des mouvements palpébraux.

1.1 Physiologie des mouvements palpébraux.

Le réle des paupiéres vis-a-vis du globe oculaire est triple.

Elles en assurent la protection mécanique face aux agressions, 'hydratation cornéenne et
conjonctivale par étalement du film lacrymal et régulent la pénétration de la lumiére dans

Ieeil.
L’ouverture, la fermeture et le clignement sont les trois types de mouvements palpébraux qui
sont distingués.

L’ouverture palpébrale met en jeu :

- le muscle releveur de la paupiére supérieure, strié et innervé par la troisieme paire
de nerfs intracraniens (Ill), il se prolonge vers Favant par une aponévrose s’inserant

a la face antérieure du tarse.



- le muscle de Mller, muscle lisse sous dépendance sympathique, participe a la
dynamique d’élévation, et contribue pour environ 2 mm a l'ouverture palpébrale,
- le muscle frontal, par son action propre il peut élever la paupiere de 2 mm

également.

La force d’ouverture palpébrale normale est de 65 g, la maximale étant de 180 g.

La fermeture palpébrale est commandée par un centre situé au niveau du lobe frontal relayé
par des fibres cortico-nucléaires se terminant sur le noyau du facial créant un relai au niveau
du bulbe. Dans la fermeture palpébrale simple (force de 2-3 g), seul le contingent prétarsal
du muscle orbiculaire agit, la portion orbitaire intervenant dans la fermeture maximale

(environ 80 g).

Le clignement correspond a la succession bréeve d’une fermeture puis d'une réouverture
palpébrale. La fréquence normale des clignements est de 12 & 20 par minute. Les muscles
précédemment décrits sont mis en action mais il existe une force passive due a I'élasticité de

la paupiere (4).

En fonction du mode de déclenchement on distingue le clignement spontané, réflexe,

volontaire.

Concernant le clignement spontané, il est trés bref et le phénomene de Charles Bell ne peut
se metire en route, ce qui favorise le maintien de la fixation. Au niveau cérébral existe un
phénomeéne de suppression visuelle active permettant d’éviter la perception du balayage des

paupieres devant 'ceil (5).

Le clignement réflexe, impliquant le tronc cérébral, constitue une défense pour le globe. Les
origines oculopalpébrales & ce réflexe comportent le réflexe cornéen, Pattouchement de la
sclere, des paupiéres, réflexe a I'éblouissement, & la menace. Des stimuli auditifs ou
palpatins par exemple peuvent également étre responsables de clignement (respectivement

réflexe cochléo-palpébral et palpato-palpébral).
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1.2 Formes cliniques de dystonies faciales.

1.2.1 Le blépharospasme « essentiel ».

Il appartient aux blépharospasmes « primitifs », et est nommé « essentiel », « primaire », ou

« idiopathique ».

C'est une dystonie faciale idiopathique, bilatérale, limitée au pourtour orbito-palpébral et qui

débute généralement entre 50 et 70 ans.

Les contractions concernent l'orbiculaire dans ses portions prétarsale, préseptale et péri-

orbitaire, les muscles sourciliers procerus et corrugateur, et le muscle frontal.

Le début passe le plus souvent inapercu pendant plusieurs mois, ressenti comme une
difficulté a garder les yeux ouverts ou une simple accentuation du clignement en fréquence
et en intensité, avant que les spasmes ne deviennent patents. Bien qu’une 1égére asymétrie
puisse étre constatée au début de la maladie, les spasmes sont généralement bilatéraux,

synchrones et symétriques.

A la période d'état de la maladie le tableau est assez caractéristique avec fermeture
involontaire des paupiéres et abaissement des sourcils pendant plusieurs secondes a

plusieurs minutes.

Les enregistrements électromyographiques réalisés au moment des spasmes retrouvent un

défaut de désinhibition du muscle orbiculaire.

Le stress, la marche, mais également le repos, la relaxation et I'écoute sont des situations
déclenchant ou aggravant les spasmes. Ces derniers sont souvent majorés par la lumiére
vive, les écrans de télévision et d’ordinateur, et les agressions physiques telles que le vent.
La fatigue et 'émotion sont également des facteurs d’exacerbation. Le fait de regarder vers
le haut ou de fixer un objet (télévision, lecture, conduite automobile) ou une personne

aggravent la situation.

Le fait de chanter ou de parler peut, selon les patients, diminuer ou accentuer les

contractions.

Les faits de bailler, de tousser, de regarder vers le bas, de se concentrer peuvent améliorer

les spasmes.
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De méme il existe une variabilité dans la journée avec une augmentation au cours des

heures et de I'accumulation de la fatigue.

Ces quelques lignes font ressortir l'invalidité fonctionnelle réelle qui peut résulter de cette
maladie alors que l'acuité visuelle des patients est conservée. Limpossibilité de fixation des
regards rend compliqué tout travail en relation avec des clients, les entretiens
professionnels... Le travail sur ordinateur n'est pas envisageable. De méme une
dépendance s'installe lorsque la conduite automobile et méme la marche dans la rue
deviennent impossibles. Les difficultées socio-professionnelles sont insurmontables pour bon

nombre de patients qui s'isolent de plus en plus.

Lindeboom (6) a stadifié la maladie.

stade 0 Absence de spasme
stade 1 Clignhement exagéré
stade 2 Spasmes intermittents et brefs
stade 3 Spasmes fréquents et génants
stade 4 Spasmes invalidants

Tableau n°1 : Stades de sévérité du blépharospasme selon Lindeboom.

Il faut bien réaliser que ces spasmes ont un impact marqué sur a qualité de vie, avec parfois
de réels syndromes dépressifs réactionnels (7), ou des patients qui, en dépit d’'une bonne

acuité visuelle, sont fonctionnellement aveugles.

Son origine est inconnue mais il est considéré comme une forme focale de dystonie. Aucune
mutation génétique n'a été rattachée au blépharospasme essentiel, de méme celui-ci
accompagne rarement la dystonie DYT1 qui constitue la plus commune des dystonies
génétiques. En revanche de nombreux cas de formes familiales ont été rapportés (8). En
2008, Defazio (9) étudie la famille de 56 patients atteints de blépharospasmes. 27% de ces
derniers avaient au moins un apparenté au premier degré atteint de blépharospasme ou
d’une autre forme de dystonie focale. La variabilité phénotypique de ces dystonies était treés

importante, mais ce taux élevé ne semble pas di au hasard.
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Toutes ces dystonies focales semblent reliées entre elles (10), avec un probable

dénominateur étiologique commun et des formes frontieres.

Une surexpression allélique dans un géne codant pour un récepteur dopaminergique pourrait

constituer une susceptibilité a développer la maladie (11).

Avant de s'intéresser aux épreuves fonctionnelles dans le blépharospasme il est a noter que
le contrdle cortical du réflexe de clignement n'est pas encore bien élucidé. Le cortex
cingulaire et dans une moindre mesure le cortex moteur primaire en seraient les acteurs

principaux (12).

Lorsqu'on s’intéresse aux explorations fonctionnelles cerebrales, on retrouve un
hypermétabolisme au niveau du striatum, du thalamus (13), de la protubérance du tronc
cérébral et du cervelet (14) authentifié par tomographie par émission de positons (PET) au

18-fluorodésoxyglucose (18-FDG).

D'autres auteurs (15) (16) ont décrit une hyperactivité authentifiée par PET au niveau du

cortex cingulaire antérieur.

De méme certaines études utilisant le PET-scanner avec d'autres radio-ligands que le 18-
FDG suggerent un manque d'inhibition corticale (17) et une diminution de certains récepteurs

dopaminergiques dans le putamen (18).

Une publication de 2007 (19) relatait I'étude cérébrale en « voxel-based morphometry »
(VBM) par IRM de haute résolution, de 11 blépharospasmes essentiels compares a 14 sujets
témoins. Le terme « voxel » est une contraction de « volumetric-pixel », soit un « pixel en
3D », et cette méthode permet une étude volumétrique de la région concernée et une
comparaison fine des structures anatomiques entre elles. On notait chez les sujets malades
une augmentation de la substance grise au niveau de la téte du noyau caudé et du cervelet
de maniére bilatérale, avec en revanche une plus faible proportion au niveau des putamens
et des thalamus, comparativement aux sujets sains. En VBM, c’est la localisation des

anomalies qui sera la plus intéressante des informations.

Une étude du réflexe de clignement (20) a été réalisée des 1988 chez des patients atteints
de blépharospasme, comparés a des sujets sains. Un stimulus entraine chez ces derniers
une réponse précoce de clignement qui inhibe la survenue d’'une deuxiéme réponse dite

tardive. Chez les sujets malades, la réponse tardive était nettement plus marquée,
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traduisant, d’aprés les auteurs, un défaut d’inhibition et une excitabilité neuronale

anormalement importante au niveau du tronc cérébral.

La notion d’augmentation de la « plasticité » du réflexe de clignement a également été
soulevée par Quartarone (21), et on parle de « sensibilisation trigéminale ». Celle-ci,
combinée a un facteur stimulant minime telle une sécheresse oculaire pourrait étre a origine

du déclenchement d'un blépharospasme.

Une autre preuve de I'excitabilité anormalement importante du tronc cérébral a été apportée
par létude du réflexe de sursaut acoustique (22) chez des sujets atteints de
blépharospasme. Il s’agit d’un réflexe du tronc cérébral, habituellement causé par un
stimulus auditif supérieur & 80 décibels, et qui servirait a protéger l'arriere du cou et les yeux
d’'une agression. Lintensité de ce réflexe était plus importante chez les sujets atteints, avec

une latence plus courte et pour des stimuli plus faibles.

Tout ceci illustre bien que le blépharospasme essentiel reste de cause encore assez mal
comprise. |l se dégage néanmoins I'idée qu'il s’agit d’'une pathologie multifactorielle avec
probable involution des noyaux gris centraux et hyper-excitabilité neuronale voire défaut
d’inhibition.

L’aspect psychiatrique de la pathologie est a ne pas négliger non plus.

Méme s'il est & présent bien établi que le biépharospasme résulte d’'un désordre organique,
de nombreux facteurs psychologiques interviennent dans et au cours de son évolution. Le
stress, I'excitation par exemple sont des facteurs aggravant les spasmes. De méme, un
syndrome dépressif est frequemment retrouvé chez ces patients, mais plus conséquence de

la maladie que cause.

Les cas de blépharospasmes réflexes existent, dus a pathologie ophtalmologique (kératite,

douleur, voire diplopie binoculaire), mais la guérison du facteur déclenchant supprime les
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spasmes. En revanche certains réels blépharospasmes dystoniques se manifestent a la
suite d’un facteur déclenchant bénin du méme type qui sert en quelques sortes d’épine

irritative, puis continuent & évoluer pour leur propre compte.

On peut également mentionner la kérato-conjonctivite limbique supérieure, généralement
rencontrée dans des cas de dysthyroidie, mais qui peut résulter de la répétition des
microtraumatismes par frottement palpébral. Elle est dans ce cas cause aggravante et

conséquence des spasmes (23).

La prise de café, de part la caféine qu'il apporte, serait un facteur protecteur vis-a-vis de la
survenue d’un blépharospasme (24). Une étude a montré le méme aspect protecteur de la

caféine vis-a-vis de la maladie de Parkinson (25).

Avant de refermer ce paragraphe sur le blépharospasme essentiel, nous allons évoquer
quelques notions, encore peu présentes dans les publications mais qui rendent encore un
peu plus compte du caractére complexe et invalidant de la maladie. Ces notions ont été
développées lors de la derniére assemblée générale d’Amadys (Assocation des Malades
Atteints de DY Stonie) en mai 2016.

Tout d’abord, les douleurs associées a la maladie sont méconnues et certainement sous-
évaluées. L’interrogatoire lors de I'examen clinique les recherche peu souvent et elles sont
mal exprimées par les patients. Si les douleurs de kératite seche ou de photophobie sont
facilement identifiées, il semblerait qu'il existe également des douleurs liées aux conflits
musculaires existant entre les différents groupes antagonistes qui entrent en jeu et de
maniére désorganisée dans cette maladie. C’est le cas lorsque lactivation musculaire se
déroule de maniére anormalement synchrone entre les muscles a l'origine de louverture
palpébrale (releveur de la paupiére supérieure, muscle frontal), et ceux a lorigine de la

fermeture (muscles orbiculaires, mais aussi les procerus et corrugateurs du sourcil).

Ces conflits musculaires créent des douleurs oculaires, péri-oculaires voire péri-orbitaires

encore assez meconnues.

Le blépharospasme apparait comme une maladie des associations avec une degradation
des mouvements synergiques qui n'était pas décrite au début de la maladie. Ainsi le fait de

regarder vers le haut, au lieu d’entrainer une augmentation de la hauteur de la fente
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palpébrale par contration supplémentaire du releveur de la paupiere supérieure est un
facteur déclenchant de spasme avec fermeture des paupiéres. La coordination regard vers le
haut-ascension palpébrale est enrayée. D’autant plus qu'a la fermeture oculaire le
phénoméne de Charles Bell est conservé, témoignant que I'elévation du globe est toujours

possible.

Un autre élément a l'origine de P'altération de la qualité de la vision malgré une bonne acuité
visuelle et le fait que contrairement aux clignements sopontannés physiologiques qui ne
s’accompagnent pas de phénoméne de Charles Bell, ce demier serait présent lors des
spasmes (plus longs et plus appuyés). La suppression visuelle active et le maintien de la
fixation lors des clignements spontannés ne sont plus assurés durant les spasmes,
entrainant donc cette perte de fixation et la nécessité de refusionner les images pour assurer
une bonne vision binoculaire. Cette perte de fixation répétée a chaque spasme, notamment
des repéres visuels verticaux, est en grande partie a 'origine des troubles de la marche et

des fréquents vertiges qui 'accompagnent.

A cela se surajoute un probable trouble de la fonction binoculaire, bien que difficile a mettre
en évidence en raison de la complexité voire limpossibilité a réaliser un bilan orthoptique
chez ces patients. En effet, avec la perte de la fixation et de la fusion & chaque spasme, un
certain degré de dissociation binoculaire existerait. Les deux yeux perdent « 'habitude de

travailler ensemble ». Une diplopie a minima est évoquée.

Enfin, un dernier trouble, toujours impossible & documenter et qui est variable d’'un moment a
Pautre, est le trouble du champ visuel. Celui-ci résulte d’une part de la diminution de la
hauteur de la fente palpébrale secondaire aux spasmes et & 'hypertonicité constante de

Porbiculaire, mais également au blépharochalasis fréquent dans cette pathologie.

Plus que de simples spasmes, le blépharospasme essentiel, maladie de cause encore assez
floue, altére profondément la qualité de vie des patients, en raison de ses retentissements

physiques, psychiques et socio-professionnels notamment.



1.2.2 Le syndrome de Meige.

Cette dystonie cranio-cervicale débutant vers la cinquantaine, a été individualiseée en 1910
par un neurologue frangais qui lui a donné son nom (26). Elle aurait néanmoins été
constatée bien auparavant, des poteries moches (27) (les Moches étaient une civilisation
précolombienne du Pérou) représenteraient un patient probablement atteint de syndrome de

Meige.

Les spasmes toniques ou contractions involontaires atteignent de fagon bilatérale les
muscles orbiculaires, ainsi que les muscles superficiels de la face, les muscles de la

mandibule, linguaux, pharyngés, laryngés et cervicaux.

Un « geste antagoniste » (28) (29) ou une « manceuvre de soulagement » a méme de
réduire la sévérité du mouvement ou de la posture dystonique est intéressant & identifier,
aussi bien pour le médecin que pour son patient.

Ce geste antagoniste, décrit par Brissaud dés 1893 puis repris par son éleve Meige,
véritable argument diagnostique, est généralement recherché lors des consultations
neurologiques en cas de suspicion de dystonie et fait a présent parti de la 2013 Movement

Disorder Society's classification of Dystonia.

Le syndrome de Meige peut étre héréditaire sur les différents modes autosomique dominant

ou récessif et récessif lié a I'X.

Ici encore I'étiologie exacte reste assez obscure mais un deéseéquilibre entre les systemes

cholinergique et dopaminergique semble étre en cause.

Les études histopathologiques sont peu fréquentes mais on peut en citer deux dont les

patients étudiés et les résultats sont proches :

’examen cérébral au cours de l'autopsie (30) d'un patient de 72 ans qui souffrait de
syndrome de Meige, sans autre pathologie neurologique ou psychiatrique connue, a
retrouvé une perte cellulaire modérée de la substantia nigra (ou locus niger), surtout aux
dépens de sa pars compacta. Cette derniére est composée de neurones dopaminergiques et
préférentiellement atteinte dans la maladie de Parkinson. Le locus ceruleus, le toit du
mésencéphale, le nucleus dentatus (noyau dentelé du cervelet) semblaient également

concernés par cette perte cellulaire. Enfin de fréquents corps de Lewy ont été retrouvés au



niveau du tronc cérébral. Une autre étude mentionne la probable parenté du syndrome de

Meige avec le spectre des maladies a corps de Lewy (31).

On peut citer une autre étude autopsique (32) réalisée chez un homme de 68 ans atteint de
syndrome de Meige depuis 35 ans qui présentait une perte neuronale modérée a sévere au
sein de plusieurs noyaux du tronc cérébral dont la pars compacta de la substantian nigra, le

locus ceruleus, le raphe nuclei.

Il résulte de cette pathologie un handicap physique et social important, notamment en cas de
trouble de la phonation ou de la déglutition. Un cas un peu extréme de luxation chronique de
Particulation temporo-mandibulaire a été décrit (33). Le traitement en avait été trés compliqué

par les spasmes et les modifications fibrotiques des tissus secondaires a la pathologie.

1.2.3 La dystonie focale de I'orbiculaire prétarsal.

Dans ce syndrome d'akinésie ou d'apraxie d'ouverture des paupieres l'orbiculaire prétarsal
puis le préseptal se contractent progressivement entravant la remontée palpebrale
supérieure lorsque le muscle releveur de la paupiere se contracte. J. Elston (34), lors de la

description des premiers cas, I'avait nommeée « blépharospasme prétarsal ».
Ce désordre est plus fréquemment rencontré dans la population parkinsonienne (35).

Le patient lutte contre cette fermeture en contractant son muscle frontal ; on retrouve alors
cliniquement une élévation des sourcils (34) , ou signe de Charcot, absent dans le

blépharospasme essentiel.

Parfois le patient rejette sa téte en arriére pour pouvoir voir au travers de sa fente palpébrale

réduite.



Photographie n°1 : Dystonie focale de I'orbiculaire prétarsal. Noter Pabaissement des deux
paupiéres supérieures, la contraction du muscle frontal (signe de Charcot positif), la téte

légérement rejetée en arriere.

Blépharospasme et apraxie d’ouverture sont néanmoins proches et coexistent parfois (36).

Boghen estime que les deux entités sont associées dans 7 a 10% des cas (37).

L’enregistrement électromyographique retrouve soit un defaut d’activation avec inhibition du

muscle releveur de la paupiére supérieure, soit une contraction orbiculaire prétarsale.

Les étiologies de cette apraxie peuvent comporter, & linstar du blépharospasme, des
syndromes parkinsoniens dégénératifs dont la maladie de Steele-Richardson, latrophie
multisystématisée, la maladie de Huntington, la maladie de Wilson, la neuroacanthocytose
(37).

Des cas d'apraxie d’ouverture des paupiéres ont été relatés apres hémorragie au niveau du

putamen (38).



Pour faire écho aux explorations fonctionnelles cérébrales explicitées dans la partie du
blépharospasme essentiel, on peut citer Strecker (39). En 2008 il a rapporté le cas de deux
patients parkinsoniens chez qui implantation d’une stimulation cérébrale profonde au niveau
du noyau sub-thalamique a entrainé une apraxie d’ouverture palpébrale. Celle-ci s’est
résolue aprés modification des paramétres de stimulation. D'autres études ont rapporté ce

type de complications (40).

1.2.4 Le spasme hémifacial essentiel.

Il n'appartient pas aux dystonies. Son évolution peut étre assez insidieuse, avec installation
entre 30 et 50 ans de spasmes au niveau de l'orbiculaire et des procerus et corrugateur et
pouvant s'étendre aux muscles de la machoire ipsilatéraux. Chronologiquement, c'est
Porbiculaire qui est touché en premier, mais les spasmes s'étendent en quelques mois ou
années a tout le territoire du nerf facial. Parfois des signes objectifs d’aspect vasomoteur

sont constatés (sueur, rougeur, cedeme).

Un certain degré de parésie faciale est présent du méme codté dans presque la moitié des

cas.

Cette pathologie est généralement causée par un conflit vasculo-nerveux a I'émergence du
nerf facial (41) (42), une boucle artérielle étant coincée sous le nerf. La boucle artérielle
enserre le nerf & chaque systole et & cette action mécanique s’associe le développement de
foyer d’activité ectopique (43) (44) (45).

Trois conformations anatomiques principales existent :

o dans le type | Partére cérébelleuse antéro-inférieure (AICA) est dominante et elle
vascularise la région de l'artére cérébelleuse postéro-inférieure (PICA).

o dans le type ll c’est la PICA qui présente une anomalie de trajet sous le nerf facial.

e dans le type lll il existe une anomalie de positionnement de lartere vertébrale au
niveau de la fossette latérale du bulbe qui marque son empreinte sur le tronc

cérébral.



D’autres étiologies du spasme hémifacial ont été décrites.

Il s'agit de la survenue de celui-ci aprés paralysie faciale (46), chirurgie de reconstruction
faciale ou blessure du nerf facial (36). Certains cas sont rencontrés au cours d’'une sclérose
en plaque (47), et dautres sont retrouvés associés avec une malformation d’Arnold-Chiari
(48). lls peuvent étre regroupés sous le terme de spasmes hémifaciaux symptomatiques et

sont donc a distinguer de 'essentiel.

A Pinstar du blépharospasme, le spasme hémifacial peut avoir un impact important sur la

qualité de vie du patient (49).

1.2.5 Les blépharospasmes secondaires.
On leur retrouve des causes :

o neurologiques (13) (14) (50) (51) (accident vasculaire cérébral des noyaux gris
centraux, thalamique, du striatum, cérébelleux, de la protubérance, sclérose en
plaque...). On peut noter que ce sont les accidents vasculaires de topographie
superposable aux zones de dysfonction dont nous avons parlé plus haut qui donnent
un tableau de blépharospasme secondaire (52) (53),

o dégénératives (maladies de Parkinson (54), de Huntington, de Steele-Richardson,
de Creutzfeldt-Jakob),

e métabolique (maladie de Wilson),

o réflexes (atteinte trigéminale, cornéenne...),

» iatrogénes (neuroleptiques, lévodopa, antiémétiques...),

o toxique (55) (sels de lithium).

27



1.3 Traitements du blépharospasme.

Du fait de son caractére «essentiel », il n'existe pas de traitement étiologique du

blépharospasme, seulement des traitements symptomatiques.

1.3.1 Les traitements médicamenteux oraux.

L'utilisation de ces molécules repose sur I'hypothése que le blépharospasme est la

conséquence d’'un déséquilibre entre les sytemes cholinergique et dopaminergique.

De nombreuses classes médicamenteuses ont pu étre utilisées (tableau 1), mais de nos
jours peu prescrites devant un blépharospasme, en raison de leurs effets systémiques, de
leur efficacité généralement limitée dans le temps et d’'un contrdle bien plus satisfaisant de la

maladie par la toxine botulique.

Les agonistes dopaminergiques comprennent notamment :

e la L-Dopa qui peut, selon les patients, apporter une amélioration ou une aggravation,
e la Bromocroptine a un effet bénéfique transitoire et modére,
e ['amantadine augmente la transmission dopaminergique mais provoque des maux de

téte.

Les antagonistes dopaminergiques : 'Haldol® est le seul neuroleptique apportant une

ameélioration.

Les anticholinergiques (Artane®, Cogentin®) ont une efficacité variable mais des effets

secondaires qui généralement limitent leur utilisation dans le blépharospasme.

Les benzodiazépines, notamment le Clonazépam apportent une amélioration, limitée a

guelgues mois.

Le Baclofen (Liorésal®) est un dérivé de F'acide gamma-aminobutyrique (GABA) et agit

comme myorelaxant en inhibant les réflexes mono et polysynaptiques. Ses résultats sont
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intéressants mais il convient de rester vigilant face aux effets secondaires a type d’asthénie,

de somnolence.

Classe

nom

mécanisme d'action

effets indésirables

anticholinergiques

trihexyphenidyl (ARTANE)
benztropine (COGENTIN)

bloque les récepteurs de
I'acétylcholine

bouche séche,
constipation

vision floue

benzodiazépines

clonazepam (RIVOTRIL)
lorazepam (ATIVAN)
diazepam (VALIUM)

potentialise I'effet de GABA
sur ses récepteurs GABAa

somnolence
déséquilibre

Agonistes des
récepteurs GABAB

baclofen (LIORESAL)

active les récepteurs GABAB

somnolence, vertiges
fatigue

Agoniste des récepteurs
dopaminergiques

bromocriptine (PARLODEL)
L-Dopa

active les récepteurs D2
dopaminergiques

nausée, somnolence

Neuroleptiques

pimozide (ORAP)
halopéridol (HALDOL)

bloque les récepteurs
dopaminergiques

dyskinésies tardives

Anticonvulsivants

levetiracetam (KEPPRA)

liaison a la protéine
synaptique SV2A

céphalées, irritabilité

Imidazopyridine

zolpidem

liaison au récepteur 1 des
BZD

somnolence, vertiges

Antipsychotiques
atypiques

clozapine

bloque les récepteurs
dopaminergiques

agranulocytose
sédation

Antagonistes des

récepteurs
sérotoninergiques

cyproheptadine

antagoniste 5-HT2,
antihistam.

somnolence, nausée

Agent antiarythmique

mexiletine

inhibe courant sodique
entrant

tremor, nausée, vertige

Tableau 2 : exemples de traitements médicamenteux oraux utilisés dans le blépharospasme

et autres dystonies craniales.

29




1.3.2 Les traitements médicamenteux injectables.
1.3.2.1 La toxine botulique.

Elle se révéle, de nos jours, le traitement non chirurgical le plus efficace et donc le traitement

de choix.

Elle est utilisée dans le domaine de 'ophtalmologie depuis 1973 pour les strabismes (56) et

1985 pour les blépharospasmes.

Son efficacité n’est plus a démontrer et a fait 'objet de multiples études (57) aussi bien
comme traitement du blépharospasme essentiel, que de 'apraxie d’ouverture des paupieres

ou du syndrome de Meige (58).

L’American Academy of Neurology recommande ['utilisation de la toxine botulique comme

traitement du blépharospasme (grade B) et du spasme hémifacial (grade C) (59).

Elle est produite par le Clostridium botulinum, bacille gram positif anaérobi. Celui-ci est un
germe tellurique résistant aux conditions extrémes. Il peut résister plusieurs heures a 100°,
10 minutes & 120°. La toxine est beaucoup plus fragile, thermolabile, et détruite par 'eau de

javel.

Cette neurotoxine compte six types différents (A & F). Seuls les sérotypes A et B sont utilises

en cliniqgue humaine.

Azzalure®
MERZ PHARMA  |Xeomin® Bocouture®
Elan-Pharma Neurobloc®

Tableau n°3 : Neurotoxine botulique utilisée en pratique humaine
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C'est la toxine A, la plus stable, qui est injectée apreés dilution par du sérum physiologique.

Au niveau moléculaire, elle est formée d’une chaine lourde de transport et d’'une chaine

légére d’action reliées par un pont disulfure, et un ion Zinc.

Elle est formée de 120 acides aminés et pése 150 kDa.

De maniére aigué elle empéche la contraction musculaire en inhibant la libération des
vésicules d'acétylcholine au niveau de la jonction neuro-musculaire ce qui bloque la

transmission cholinergique synaptique.

A plus long terme elle entraine une diminution et une fibrose des fibres musculaires (60).

La chaine lourde permet la liaison membranaire de la neurotoxine avec lextrémité du
motoneurone. S’en suivent son internalisation et sa translocation dans le cytosol ou la
chaine légére joue le réle d’'une endopeptidase a Zinc. En effet elle clive la SNAP-25,
protéine participant a la fusion de la vésicule d’acétylcholine avec la membrane plasmique,
et ainsi empéche I'exocytose de l'acétylcholine au niveau de la synapse. La plaque motrice

est alors bloquée.

L'injection se pratique au niveau du muscle orbiculaire, en sous-cutané profond, et
également, en fonction du tableau clinique au niveau des procerus et corrugateur (schéma
1). Les zones médianes des paupiéres sont évitées afin de ne pas favoriser la diffusion de la

toxine vers le muscle releveur de la paupiére supérieure ou les muscles oculomoteurs.
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Schéma 1 : sites d’injection de toxine botulique en cas de blépharospasme.

Schéma 2 : sites d'injection de toxine botulique en cas de dystonie de l'orbiculaire pretarsal.
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Les zones d'injection sont & adapter & chaque patient. En cas de dystonie focale de
Porbiculaire prétarsal, Iinjection de la portion la plus marinale de l'orbiculaire (muscle de

Riolan) se révele particulierement intéressante (61) (schéma 2).

Le traitement est réalisé tous les trois mois environ, ce qui représente la fréquence moyenne
de réinjection dans le blépharospasme essentiel et la dystonie de l'orbiculaire prétarsal, et
tous les quatre & cing mois pour le spasme hémifacial. Les doses peuvent étre augmentées
en cas d'insuffisance du traitement, sinon on tente d'espacer progressivement les injections.

La réapparition des contractions signe la nécessité de renouveler le traitement.

Ce temps d’action de la toxine ou temps de réinjection représente en fait un temps de
« sprouting » ou repousse axonale. En effet la plaque motrice bloquée ne redevient jamais
fonctionnelle, il y a un arrét de la migration des vésicules d'acétylcholine a son niveau, mais
en raison de linflux nerveux se produit une repousse axonale de voisinage aboutissant a

une nouvelle plaque motrice et & un retour a une contraction musculaire.

Les premiers effets thérapeutiques ne sont ressentis que 2 a 3 jours aprés Finjection.

Le pic d’efficacité du traitement est ressenti vers la troisieme semaine.

Les principales complications sont loco-régionales et comprennent :

> la diplopie binoculaire par atteinte du muscle droit supérieur (injection trop médiane
en paupiére supérieure), de l'oblique inférieur (injection dans les deux tiers internes

de la paupiére inférieure),

v

le ptosis par atteinte du releveur de la paupiére supérieure, concernant jusqu'a 10%

des patients, mais réversible en 8 a 15 jours,

Y

les ecchymoses,
une diminution de la sécrétion de la glande lacrymale,
un syndrome sec,

une ouverture passive de la paupiere,

YV V VYV VY

un cedéme lymphatique des poches palpébrales,

A7

une asymeétrie du visage.



Les complications dues a la diffusion générale du produit sont rares, surtout en

ophtalmologie ou les doses employées sont faibles :

> fatigue musculaire
> céphalées
> passage de la molécule dans le sang et le lait maternel (grossesse et allaitement sont

des contre-indications au traitement par toxine botulique).

Pour les patients réticents & I'évocation de la toxine botulique, on peut leur expliquer que la

dose injectée correspond a environ 1/200° de la dose létale.

A la fin de la séance d’injection on conseille au patient de ne pas masser et d’éviter le repos
allongé pour une durée de 8 heures afin de minimiser la migration de la toxine en profondeur

et vers l'orbite et donc réduire les risques de diplopie.

L'histoire naturelle de la maladie retrouve une amélioration progressive voire une guérison
du blépharospasme essentiel dans 10% des cas, apres plusieurs années, permettant un

sevrage en toxine (62).

Outre interrogatoire et les échelles subjectives d'efficacité du traitement, son intérét a pu
étre évalué a l'aide d’un appareil de vidéonystagmographie modifié (63) (64) (65), congu par

I'équipe de Casse au CHU de Limoges, et qui comptabilise et caracterise les clignements.

Sur 23 blépharospasmes traités, les injections de toxine botulique réduisaient
significativement la fréquence et la durée des occlusions pupillaires supérieures a 0.3
secondes (clignements pathologiques), sans incidence sur les clignements spontanés (de

durée inférieure a 0.3 secondes).

Il est & noter que lorsque la toxine botulique est reprise apres chirurgie de suspension, il
convient d'éviter les injections dans la portion caudale du muscle frontal, ce qui irait a

Fencontre du principe de la chirurgie (66).

Il existe de rares cas d’échec secondaire du traitement, aprés utilisation prolongée de la
toxine, et qui rend compte du développement d’une résistance par immunisation (26). Ce
risque d'immunisation augmente d’autant plus que les doses injectées sont fortes. Pour les

patients concernés, on peut envisager ['utilisation de la neurotoxine B (67).

Une attention particuliére est a porter a la myasthénie oculaire. En effet, bien que rares, des

cas trompeurs de cette affection ont été décrits comme révélés par des tableaux évoquant

34



un blépharospasme isolé (68) (69). L'erreur est d'autant plus embétante que l'injection de
toxine botulique est strictement contre-indiquée dans la myasthénie. Un électromyogramme

permet de poser le diagnostic en cas de doute.

1.3.2.2 La doxorubicine.

C’est un agent intercalant appartenant a la famille des anthracyclines. Elle est également
connue sous les noms d'adriamycine et d’hydroxydaunorubicine. Il sagit d'une
chimiothérapie dont les principales indications sont les traitements des lymphomes,

leucémies et sarcomes osseux.

Dans le cas du blépharospasme, le but du traitement est de surseoir & la chirurgie tout en
augmentant l'efficacité et I'intervalle entre les injections de toxine botulique. La doxorubicine
en injections peut détruire les muscles responsables des spasmes (70) (71), elle realise en

quelgue sorte une myectomie chimique (72).

Dés 1991, Mc Loon (73) a illustré, en réalisant des coupes musculaires histologiques apres
injection de doxorubicine, qu'il existait une perte de 87% des fibres musculaires des zones
traitées, essentiellement dans la portion préseptale du muscle orbiculaire. Les tissus voisins
étaient épargnés et il n’existait pas de fibrose reactionnelle.

Dans une étude américaine parue en 2008, Wirtschafter (72) retrouvait une efficacite de la
doxorubicine en injection palpébrale dans le traitement du blépharospasme et du spasme
hémifacial. En effet dans une série de 27 patients, tous ceux ayant totalisé le traitement
(59%) ont rapporté des symptémes significativement améliorés voire une guérison. Le reste
des participants avait stoppé I'étude en raison des effets secondaires.

Ceux-ci sont principalement causés par la forme non encapsulée de la molécule, et a type
d’ecchymoses et de nécrose cutanée (72).

La forme encapsulée (Doxil®) serait pourvoyeuse d’effets secondaires moins génants (74)
(75) (cedéme palpébral, érytheme cutane).

Cette molécule n'est pas encore utilisée par les praticiens, les études sont en cours.
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1.3.2.3 La ricin-mAb 35. (76) (77).

Composée de ricine et d’un anticorps monoclonal anti-récepteur nicotinique de
Iacétylcholine, elle a été testée sur des muscles oculomoteurs de lapins aux Etats-Unis au

début des années 2000. Elle induisait une perte musculaire durable dans le temps.

1.3.3 Le traitement chirurgical.

Le traitement chirurgical du blépharospasme est retenu en cas d'échec de la toxine
botulique. Le principe est de lutter contre les contractions involontaires en affaiblissant le
muscle orbiculaire (myectomie) ou en créant une opposition a la descente palpébrale

supérieure (suspension palpébrale).

1.3.3.1 La myectomie ou résection de I'orbiculaire.

Aprés incision dans le pli palpébral supérieur, une dissection de l'orbiculaire prétarsal ensuite
étendue a sa portion préseptale est réalisée sur une hauteur de 15 & 18 mm environ (78). La

résection peut s'étendre de la racine des cils jusque sous le sourcil.
Cette technique n’entraine pas de géne a la fermeture des paupieres.

Une variante un peu plus récente (34) a été proposée avec résection élective de l'orbiculaire

prétarsal aprés incision également dans le pli palpébral.

1.3.3.2 La suspension palpébrale.

Son principe est de renforcer l'action d'élévation des paupiéres existant lors de la contraction
du muscle frontal en connectant ces deux éléments par une bandelette sous-cutanée. Cette
chirurgie requiert donc un muscle frontal homolatéral exploitable. La paupiere supérieure se
retrouve « suspendue », avec un axe de traction dirigé vers 'avant et vers le haut, alors que

le muscle releveur de la paupiére supérieure tire en haut et en arriere. On atténue cette
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différence en faisant cheminer profondément la bandelette qui se retrouve proche du

septum, lui-méme solidaire du muscle releveur.

Les techniques de suspension palpébrale sont classiquement retenues pour des ptosis
bilatéraux lorsque la fonction du muscle releveur de la paupiére supérieure est faible ou trés

faible, lors du syndrome de Marcus Gunn, et en cas de blépharophimosis.

Il est & noter que les troubles oculomoteurs et 'absence de Charles-Bell sont des contre-
indications & la réalisation de la suspension palpébrale a l'instar des autres techniques de

chirurgie du ptosis.

Dans le blépharospasme elle est utilisée préférentiellement en cas de dystonie de
I'orbiculaire prétarsal ol il existe une élévation compensatrice des sourcils mais également

dans le blépharospasme essentiel.

Deux techniques chirurgicales et deux types de matériaux existent.

Les techniques de Crawford et de Fox sont utilisables. La technique de Fox est la plus
utilisée (schéma 2). Le cheminement de la bandelette entre paupiére et muscle frontal crée
un pentagone, un trajet en forme de cintre, et la contraction volontaire du muscle frontal sera

un moyen pour le patient de s’opposer a I'inexorable descente palpébrale lors des spasmes.
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Schéma 3 : Différents temps chirurgicaux de la suspension palpébrale selon Fox.

La technique chirurgicale de Fox sera détaillée dans la partie Matériels et Méthodes.
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La technique de Crawfordt fait cheminer deux bandelettes de suspension (une médiale et
une latérale) de la zone prétarsale jusqu'au muscle frontal ou elles sont solidarisées entre
elles et au muscle. Il N’y a pas de grande ouverture cutanée et les bandelettes sont passées
au travers des incisions a laide d’une aiguille (de Right ou de Reverdin). Il n’y a pas de

suture des bandelettes au niveau du tarse.

En 2015, Ibrahim (79) propose une technique de suspension palpébrale légérement modifiée
en faisant cheminer sa bandelette en dessous du ligament de Whitnall, avant de la faire
remonter vers le muscle frontal. Il se sert en quelques sortes du ligament comme d’une
poulie de réflexion pour la bandelette, role qu’il remplit déja pour le muscle releveur de la

paupiére. Les résultats esthétiques et fonctionnels sont jugés satisfaisants.

Différents matériaux sont utilisables pour constituer les bandelettes de suspension.

Depuis de nombreuses années maintenant les biomatériaux ont fait leur apparition en

chirurgie, ouvrant ainsi le débat les opposant aux greffes autologues ou autogénes.

Les biomatériaux actuels combinent une facilité d'utilisation avec réduction du temps
opératoire (pas de temps de prélévement d'un site donneur) et une bonne tolérance au
niveau du site receveur. Cette derniére reste évidemment inférieure a celle des tissus
autologues avec un risque majoré d'infection, d'extrusion, de fibrose. Le silicone et le poly-
tétra-fluoro-éthyléne expansé (PTFE) composent les bandelettes synthétiques utilisables
pour réaliser les suspensions palpébrales. En 2005, Junceda et al (80) ont retrouvé un taux
de complications bien plus élevé lors de suspensions palpébrales par PTFE (40%) que par
fascia lata (5%). Le fascia lata et l'aponévrose temporale constituent deux types
d'autogreffes dans cette chirurgie. Le prélevement de ces deux tissus est relativement simple
et rapide car ils sont superficiels, mais peut aboutir & une cicatrice inesthétique au niveau de

la jambe ou & une alopécie localisée au niveau du cuir chevelu.

Concernant le fascia lata autologue, il se préléve au niveau de la cuisse par incision cutanée
au dessus du genou sur une ligne allant de la téte de la fibula a I'épine iliaque antéro-
supérieure, et d'une longueur relativement importante de 10 & 15 cm. Ce temps est suivi
d’une dissection sous hypodermique permettant de dégager le fascia lata. Une languette de

12 &4 15 cm de long sur 1 cm de large est nécessaire.

Récemment ont commencé a étre proposés des prélevements du fascia lata par stripper (81)
permettant ainsi de réduire les ouvertures cutanées, et ainsi les risques de complications
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mécaniques, infectieuses et esthétiques. En revanche il n'est pas possible de réaliser dans

ces cas-la de suture du fascia. Il existe un risque de hernie musculaire pouvant entrainer une

géne fonctionnelle et esthétique.

Photographie n°2 : Cicatrice de prélévement de fascia lata sur une cuisse gauche.

L'aponévrose est un tissu conjonctif fibreux formé de plusieurs plans de fibres collagénes,
paralléles entre elles au sein d'un méme plan, mais d'orientations différentes entre deux
plans. Ceci crée une trame élastique, souple, mais résistante. L'aponévrose temporale
constitue néanmoins un tissu moins résistant que le fascia lata. Son prélévement passe par
une incision au sein du cuir chevelu, de 4 a 5 cm sur la ligne bitemporale pour dégager une
bandelette aponévrotique de 5 & 6 cm sur 6 mm. Cette derniére est dédoublée afin d'obtenir
une languette de 12 cm de long, longueur requise pour la suspension. En cas de suspension
bilatérale, la réalisation d'un deuxieme prélévement est nécessaire. Le chirurgien peut
s'organiser en préparant son intervention pour que les deux sites d'intérét (cuir chevelu et
paupiére) se trouvent dans le méme champ opératoire. Il est a noter que ce site de
prélévement contient un réseau vasculaire dense issu en grande partie de l'artere temporale
supetficielle. La dissection devra également prendre garde a ne pas léser la branche frontale

du nerf facial, qui peut se retrouver en regard de la zone incisée, afin de ne pas entrainer sa
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paralysie. Enfin on informera le patient des risques d'alopécie en bande et du trouble sensitif
du site donneur qui sont également deux complications possibles en cas de Iésion des
follicules pileux ou de petits rameaux nerveux, mais plutét décrits dans les cas de lambeau

de fascia temporalis pédiculé (82).

Photographie n°3 : Prélevement d’aponévrose temporale.

Pour refermer la discussion concernant les autogreffes, il est a noter que les allogreffes
(banques de tissus, banques de fascias lata) ont été abandonnées pour ces indications en

raison du risque de transmission de prions.

Les matériaux synthétiques (83) (84) pouvant étre utilisés pour réaliser la suspension
palpébrale sont divers (PTFE, fil de silicone, nylon, polyester, propylene). Le
polytétrafluoroéthyléne expansé (PTFE) et le polyester (Mersilene Mesh®) ont été les

matériaux les plus utilisés (85) (86).
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Photographie n°4 : Suspension palpébrale par bandelette de PTFE.

L'avantage des ces matériaux est qu'ils sont disponibles en quantité non limitée, permettent
un temps opératoire raccourci, limité au temps palpébral et évitent la morbidité au niveau du

site prélevé.

Le PTFE (Goretex®) est biocompatible, inextensible, et non hydrophobe. De plus son
caractére microporeux garantit une bonne stabilité par colonisation tissulaire. Il est largement
utilisé en chirurgie vasculaire mais il est conditionné en bandelettes de 15 cm de long pour
s'adapter au domaine ophtalmologique. En 2005, Junceda et al (87) ont retrouvé un taux de
complications bien plus élevé lors de suspensions palpébrales par PTFE (40%) que par
fascia lata (5%). Ces complications étaient a type de récidive du ptosis et de granulome. En
revanche en 2013, pour Hayashi et al. (88) le taux de complications était faible avec ce
matériau (7,1%). Il était également de 7% de granulomes et d’extrusion de matériel pour
Wabbels (89) sur une série de 252 suspensions pour blépharospasmes (avec 238 yeux
traités par PTFE et 14 opérés avec de la soie). Karapantzou et al., (66) chez 15 patients
opérés pour apraxie des paupiéres retrouvaient 9,1% d’extrusion des sutures, 6,1% de

granulomes et 7,5% d’infections locales.

L’extrusion de la bande de Goretex ne contre indique pas d’en utiliser une nouvelle pour la
reprise chirurgicale a condition de patienter quelques semaines (66) aprés le retrait de la

premiére.

41



Les sondes d'intubation en gomme de silicone, de faibles diamétres (0,94mm), se révelent

de bons atouts, élastiques, non allergisants, mais non colonisables. Certains chirurgiens

utilisent I'aiguille de Reverdin, instrument & bout pointu qui a 'avantage de permettre la

tunnellisation de la sonde et d'éviter la grande incision prétarsale.

Enfin nous pouvons également citer les fils de polypropyléne (Prolene® 3.0 ou 4.0)

utilisables chez I'enfant et ayant pour certains auteurs un profil de tolérance et des taux de

complications semblables aux autres biomatériaux (90).

Les complications liées a la suspension frontale regroupent :

Au

niveau palpébral :

hypercorrection

hypocorrection

anomalie de courbure de la paupiére (paupiére « carrée », rarement « chapeau de
gendarme »)

ectropion

malocclusion, lagophtalmie

complications cornéennes, kératite, ulcére

prolapsus conjonctival

colobome ciliaire (par dissection prétarsale trop proche de la marge cilaire)
infection, hémorragie, probleme de cicatrisation

granulome inflammatoire frontal (biomatériaux)

extériorisation de matériel (biomatériaux)

Au niveau du site de préléevement :

hémorragie, infection, probléme de cicatrisation,
alopécie en bande, dysesthésie du cuir chevelu pour 'aponévrose temporale,

hernie musculaire pour le fascia lata.
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La suspension, méme non compliquée, modifie le regard et la dynamique palpébrale
(Photographies 5-7).

Photographie n°5 : Suspension palpébrale unilatérale droite, regard en face.

Photographie n°6 : Suspension palpébrale unilatérale droite, scleral-show supérieur dans le

regard vers le bas.
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Photographie n°7 : Suspension palpébrale unilatérale droite, lagophtalmie et Charles Bell &

Focclusion palpébrale.

1.3.3.3 Traitement neurochirurgical.

Le traitement est neurochirurgical en cas de spasme hémifacial, visant a lever le conflit entre
le nerf facial et l'artére (81). La décompression vasculaire microchirurgicale de Gardner-
Janetta (91) a été décrite dés 1974, de méme qu’une technique combinée, endoscopique et

microchirurgicale avec une voie d’abord rétrosigmoide (92).

La technique de Gardner-Janetta débute par une incision verticale en dedans de la mastoide
qui est suivie d’une trépanation rétromastoidienne de 5 cm de diamétre puis d’une incision
de la dure mére. Ceci permet d’aborder le nerf facial entre le cervelet et les 9, 10 et 1éme
nerfs craniens puis entre les plexus choroidiens latéraux du 4™ ventricule et le 8°™ nerf. Le
vaisseau responsable de la compression est disséqué afin d’étre récliné pour pouvoir
interposer du matériel non résorbable (téflon ou muscle par exemple) entre sa paroi et le nerf

facial.
90% des patients sont améliorés par cette chirurgie (81).

Les complications comprennent paralysie faciale, surdité homolatérale partielle ou totale,

ataxie temporaire par mobilisation du cervelet et récidives dues au déplacement du matériel.

Il est & noter que cette technique fut précédée d’autres procédures, peu couronnees de
succeés et induisant immanquablement une paralysie faciale (section du nerf facial suivie
d’'une resuture immédiate, section du VIl suivie de son anastomose au Xl ou XlI, section
partielle du nerf juste en arriere du trou stylo-mastoidien...).
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Toujours dans les traitements neurochirurgicaux, il faut citer les techniques de stimulation
cérébrale profonde avec implantation d’électrodes au niveau des noyaux gris centraux, du

globus pallidus interne et du noyau sub-thalamique.

Les études (93) (94) (95) (96) ne sont réalisées que sur de trés faibles effectifs de patients,
mais semblent retrouver une efficacité sur les dystonies, notamment le syndrome de Meige
(97) (98) réfractaire au traitement médical. La stimulation pallidale (99) (100) réduirait de
75% (96) le score d’activité clinique du syndrome de Meige. Une amélioration a également
été constatée a la suite d’une pallidotomie (101) réalisée en raison de stimulation pallidale

contre-indiquée.

La stimulation cérébrale transcranienne du cortex cingulaire antérieur apporte également

une amélioration transitoire des spasmes (102).

1.3.3.4 Techniques adjuvantes.

Le bénéfice des techniques adjuvantes comme la psychothérapie, [I'hypnose ou

Pacupuncture est transitoire et ne s’envisage qu’en complément d’'un traitement plus efficace.

La psychothérapie (103) vise a permettre aux patients de contréler leurs contractions

musculaires. Ceci peut se manifester dés la 5™ séance mais I'effet ne durerait que 6 mois.

L’hypnose est utilisée en raison d’une diminution constatée des spasmes lors du repos et du

sommeil. L'effet bénéfique n’en est que transitoire et modeste.

Certaines techniques d’acupuncture avec « tonification du qgi » et « dragage des meridiens »

(104) font objet de publications chinoises et semblent retrouver de bons résultats.

Pour refermer la discussion sur les traitements, nous en évoquerons simplement deux,
désormais désuets. La destruction percutanée des branches du nerf facial par thermo-
coagulation est abandonnée ; il en est de méme pour les injections d'alcool autour des
branches du nerf facial (105), probable traitement le plus ancien, mais particulierement

douloureux et mal supporté par les tissus voisins.
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1.3.4 Evaluation du traitement.
1.3.4.1 Evaluation subjective.

Concernant Pévaluation subjective du traitement, différentes échelles de sévérité de I'atteinte
existent. Leur inconvénient réside notamment dans le fait quelles reposent sur des
questions fermées ou a choix de réponse limité, pas toujours optimales en pathologie, mais

c’est ce qui les rend reproductibles.
Parmi les plus utilisées dans les dystonies généralisées on peut citer :

> la Fahn Marsden Rating Scale and Factors (F-MRSF), (106) tenant notamment
compte des facteurs déclenchants et de la sévérité de l'atteinte dans les différentes
parties du corps.

> [IUnified Dystonia Rating Scale (UDRS), évaluant la durée et la sévérité des
mouvements anormaux.

> la Global Dystonia Severity Rating Scale (GDS) (107) prend en compte la sévérité de

la dystonie en dix régions distinctes du corps humain.

L’échelle d’Adenis et Grivet (59) (108) est également une échelle de cotation subjective mais
plus spécifique du blépharospasme et qui a 'avantage d’évaluer laltération de la fonction

visuelle et de la qualité de vie en rapport avec cette pathologie.

Elle s'intéresse a 6 activités de la vie quotidienne avec pour chacune d'entre elles une
cotation allant de 'absence de géne a l'impossibilité de réaliser cette activité. Ces activités
comprennent la lecture, les activités ménagéres, la conduite automobile, la télévision,

Pactivité professionnelle et 'autonomie de déplacement.

On retrouve dans ces 6 activités les situations quotidiennes les plus génantes et difficiles a
réaliser pour les patients (facteurs déclenchant les spasmes que nous avons détaillés

précédemment), et qui permettent d’apprécier au plus juste le retentissement de la maladie.

Le score obtenu (pouvant aller de 0 a 24), converti en pourcentage du score maximal
possible, définit le score de géne fonctionnelle subjectif. Celui-ci peut étre évalué avant
linjection de toxine botulique puis & un mois du traitement, au moment du pic d’efficacite,

afin d’en déterminer le bénéfice.
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1.3.4.2 Evaluation objective.

Une analyse plus objective du clignement a été proposée a laide d’'une console de
vidéonystagmographie modifiée (64) (63) (appareil de vidéonystagmographie couplé & une
caméra CCD). Celle-ci s’intéresse aux occlusions pupillaires, a savoir leur fréquence, leur
fréquence en fonction de leur durée (supérieure ou inférieure a 0,3 seconde qui représente
la durée d’un clignement spontané), la durée moyenne d’occlusion pupillaire, et 'occlusion
pupillaire la plus longue. De ces observations sur une durée de 5 minutes, on déduira le
score de géne fonctionnelle objectif. Ce dernier, déterminé avant traitement puis a un mois

de linjection permet d’en calculer le gain fonctionnel.

Ces deux scores de géne fonctionnelle (objectif et subjectif) ont pour but d’adapter au mieux

la dose de toxine pour chaque patient.

Pour refermer cette premiére partie de rappels théoriques, nous pouvons dire que le
blépharospasme essentiel et 'apraxie d’ouverture des paupiéres restent de cause encore
assez floue et I'histoire naturelle de ces maladies peu étudiée. En revanche la constatation
d’'un nombre non négligeable de reprises chirurgicales parmi les patients opérés de
supension palpébrale et suivis dans le service nous a interpellés : pourquoi ces patients,
d’abord bien soulagés et justement corrigés pendant plusieurs années, nécessitaient-ils une
reprise chirurgicale alors que leur maladie ne semblait pas évolutive ? C’est le point de
départ de cette étude qui cherche a déterminer le taux de reprises chirurgicales parmi nos
patients ainsi que le motif de ces reprises, et, si possible, d’en dégager des pistes de

réflexion sur I'évolution de ces pathologies au cours des années.
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2. Matériels et méthodes.

2.1 Matériels.

2.1.1 Population étudiée.

Ce travail s’est intéressé aux patients ayant bénéficié d'une chirurgie de suspension
palpébrale en raison d’un blépharospasme essentiel ou d'une apraxie d’ouverture des

paupiéres et non soulagés efficacement par la toxine botulique.

L’'ensemble du recueil des données a été réalisé de maniére rétrospective a partir des

dossiers des patients.

Afin de retrouver les patients concernés, nous avons utilisé le logiciel de gestion du planning
du bloc opératoire d’ophtalmologie par le biais de la cotation « suspension palpébrale ».
Toutes les chirurgies réalisées entre le 01/01/2000 et le 01/01/2016 cotées ainsi ont été
recensées ; elles étaient au hombre de 59. Il N’a pas été recherché de chirurgie antérieure a
ces dates car seuls des dossiers postérieurs au 01/01/2000 sont accessibles au niveau des
archives du CHU.

Afin de compléter cette liste ont été étudiés les dossiers des patients suivis dans le service
au cours des injections de toxine botulique, mais cette démarche n’a pas permis de retrouver

d’autre cas.

Une fois la liste « suspension palpébrale » établie, les dossiers papier correspondant ont été
récupérés dans les différents lieux d’archivage a savoir au niveau de la consultation
ophtalmologique pour les dossiers postérieurs a 2013, de la consultation orthoptique pour les
dossiers de 2010 & 2013, et aux archives de la Direction Départementale Médicale (DDM)

pour les dossiers les plus anciens.

La perte des dossiers a affecté un tiers des cas environ. La plupart des dossiers retrouves
mais non inclus concernaient des suspensions palpébrales chez des enfants atteints de

ptosis congeénital.
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Ont été inclus les patients atteints de blépharospasme a type de blépharospasme essentiel
ou d'apraxie d'ouverture des paupiéres, opérés entre le 01/01/2000 et le 01/01/2016, par le
méme chirurgien, par technique de Fox, et au moyen de bandelettes de fascia lata autologue

(tableau n°4).

Criteres d'inclusion Criteres d'exclusion
‘Blépharospasme ess./ apraxie ouv. - Chirurgie (V)Cul/aire’hor/s cataracte
Méme chirurgien Chirurgie palpébrale hors résection orbiculaire
Technique de Fox S Traumatisme facial/frontal

Fascia lata

Tableau n°4 : critéres d'inclusion et d'exclusion de I'étude.

Un seul cas de suspension palpébrale par bande de polytétrafluoroéthyléne expansé a éte
retrouvé, et non inclus pour homogénéiser la population. La préférence du chirurgien allant a
Putilisation des bandelettes de fascia lata, matériel autologue constituant le gold standard de

cette chirurgie.

L'étude s'est portée sur les cas de blépharospasme essentiel et d'apraxie car ils représentent

les indications & la suspension palpébrale en cas d'insuffisance de la toxine botulique.

Ont été exclus tous les patients présentant des antécédents de chirurgie oculaire autre que
la cataracte, de chirurgie palpébrale hors résection musculaire orbiculaire, ou de
traumatisme facial ou palpébral important, tous ces facteurs pouvant modifier au moins

partiellement I'évolution du blépharospasme.

L'analyse des dossiers a retrouvé les dates des différentes consultations de suivi,

d'opérations ou d'injections de toxine botulique.

La date retenue comme date de début de la maladie était la date de la premiére consultation

médicale au cours de laquelle a été posé le diagnostic de bléepharospasme.
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Les informations pertinentes relevées dans les dossiers étaient, dans I'ordre chronologique :

— la date du diagnostic de blépharospasme

— la date de la chirurgie de suspension palpébrale,

— la reprise ou non des injections de toxine botulique apres chirurgie,
—~ la date de la reprise éventuelle des injections de toxine botulique,
— l'existence ou non d'une reprise chirurgicale

— le motif de la reprise chirurgicale

— la date de la reprise chirurgicale.

2.1.2 Le temps chirurgical.

Tous les patients ont été opérés sous anesthésie générale et par technique de Fox. Le premier temps
de l'opération est celui du prélevement du greffon qui servira a confectionner les bandelettes & savoir
le fascia lata pour tous les patients. Ensuite vient le temps palpébral pour réaliser la suspension

proprement dite.

2.1.2.1 Le prélévement du greffon de fascia lata.

Le patient, sous anesthésie générale, était installé en décubitus dorsal.

Le prélévement avait lieu au niveau d’'une des cuisses par incision cutanée au dessus du
genou sur une ligne allant de la téte de la fibula a I'épine iliaque antéro-supérieure, et sur
une longueur de 15 cm environ. La dissection était poursuivie au doigt dans le tissu
hypodermique jusqu'a l'aponévrose et le prélevement réalisé au bistouri. Une languette de
12 a 15 cm de long sur 1 cm de large était obtenue. Le fascia lata était suturé par fil
résorbable puis ce premier temps chirurgical prenait fin avec les sutures hypodermiques puis

dermigues au niveau de la cuisse.



2.1.2.2 La suspension palpébrale.

C'est la technique dite de Fox qui a été utilisée pour tous les patients.

Le matériel nécessaire comprend un feutre dermographique, une lame de bistouri droite
n°11, un ciseau pointu, deux crochets de Gillis, un porte aiguille, une pince Kocher, des fils

résorbables et des fils a peau.
Le patient est installé en décubitus dorsal. Un proclive léger est également possible.

On repére tout d'abord, au feutre dermographique, l'incision cutanée qui se fera 9mm au

dessus du bord libre de la paupiére supérieure, et ceci sur une longueur de 20mm.

On repére ensuite deux points correspondant a la projection des bords latéraux de la cornée

au niveau de la bordure ciliaire superieure.

On dessine également deux futures incisions situées au point de rencontre entre la bordure
supérieure du sourcil et deux droites passant par les points repérés au niveau palpébral et

par un point a I'aplomb de la pupille et situé dans le pli palpébral inférieur.
Le dernier repére est un point situé a 'aplomb de la pupille et 20mm au dessus du sourcil.

L'incision palpébrale se fait a l'aide du bistouri jusqu'au muscle orbiculaire des paupiéres qui
s'insere sur le tarse supérieur. Ce méme bistouri permet le dégagement de l'espace entre le

septum orbitaire et le muscle orbiculaire en remontant jusqu‘au rebord orbitaire.

La bandelette de suspension est fixée au bord supérieur du tarse par trois points de fil non
résorbable, un premier médian a l'aplomb de la pupille, les deux suivants a 3h et 9h. Les

sutures doivent passer perpendiculairement aux glandes de Meibomius dans le tarse.

Les trois repéres supra-sourciliers deviennent trois incisions a l'aide du bistouri, enfoncé

perpendiculairement par rapport au plan cutané, et ce jusqu'au périoste.

Une pince Kelly introduite dans chacune des deux incisions latérales permet la tunnelisation

du lambeau de fascia lata, en le saisissant par son extrémité homo-latérale.

L'opération se continue en introduisant la pince dans lincision supérieure, afin de faire

cheminer les deux extrémités depuis les incisions latérales jusqu'au point proximal.

L'incision palpébrale est suturée de maniére a recréer un pli (en prenant la peau et
Porbiculaire de la berge inférieure, I'aponévrose, puis F'orbiculaire et la peau au niveau de la
berge supérieure).

Les extrémités de lambeau de fascia lata sont tractées en proximal afin de régler la hauteur
de fixation (on recommande généralement d'aligner le bord libre de la paupiére supérieure
au limbe scléro-cornéen supérieur).

Les deux extrémités sont suturées entre elles puis indirectement amarrées au muscle frontal
sous-jacent ; I'excés de bandelette est réséqué.
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La suture cutanée est effectuée, puis une suture de Frost temporaire finalise Pintervention si

on redoute une lagophtalmie importante en post-opératoire immédiat.

2.1.3 Suites opératoires.

Tous les patients opérés ont été hospitalisés. Le premier controle postopératoire était
habituellement réalisé au lit du malade le soir méme et le premier examen médical consigné
dans le dossier était celui du lendemain de lintervention. Les douleurs postopératoires
étaient consignées ainsi que I'acuité visuelle, I'état des sutures cutanées, la présence ou non

d’une lagophtaimie, I'état cornéen.

Les patients sont sortis d’hospitalisation entre J1 et J2 postopératoire apres retrait des
sutures de Frost puis revus au bout d’'une semaine, date a laquelle, en plus du contréle des

éléments cités ci-dessus, sont retirées les sutures cutanées.

Les soins postopératoires consistaient en des administrations pluriquotidiennes de collyre
antibiotique pour une durée de 15 jours, en association avec des larmes attificielles au long

cours.
La suite des controles a été réalisée en rendez-vous ponctuels avec évaluation par

linterrogatoire et cliniquement de la nécessité de reprendre les injections de toxine botulique

voire de la nécessité d’une reprise chirurgicale.
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2.2 Méthodes.

2.2.1 Objectif principal de I'étude.

L’objectif principal de I'étude est de déterminer le pourcentage de reprise chirurgicale a long
terme des suspensions palpébrales réalisées en traitement d'un blépharospasme essentiel

ou d’une apraxie d’ouverture des paupieres.

2.2.2 Objectifs secondaires de I’étude.

Les objectifs secondaires étaient de déterminer le délai entre le diagnostic de la dystonie et
la suspension, entre la suspension et la reprise de toxine botulique, le taux de reprise de la
toxine aprés chirurgie, le taux de reprise chirurgicale a long terme, le délai par rapport a la
premiére chirurgie et le motif de la reprise chirurgicale. Toutes ces données sont étudiées

pour tenter de faire ressortir les grandes lignes de I'histoire naturelle du blépharospasme.

2.2.3 Méthode statistique.

Les résultats des variables quantitatives (age, délais en mois...) sont présentés sous la

forme de moyenne + écart-type, minimum, maximum.

Ceux des variables qualitatives sont exprimés en fréquences et pourcentages.



3. Résultats.

(Tableau n°5)

Parmi les 28 patients de I'étude, on dénombrait 22 femmes (78.6%) et 6 hommes (21.4%).

La moyenne d’age au moment du diagnostic de la dystonie était de 56.9 ans avec des

extrémes allant de 31 & 70 ans (écart type = 8.84).

La moyenne d'age au moment du diagnostic de blépharospasme essentiel était de 55.6 ans,

et au moment du diagnostic d’apraxie d'ouverture des paupiéres de 59 ans.

On retrouvait 78,6% de femmes et 21,4% d’hommes.

Si on s'intéresse au type de dystonie, 17 patients sur les 28 souffraient de blépharospasme

essentiel (60.7%) et 11 patients étaient atteints d’apraxie d'ouverture des paupiéres (39.3%).

Concernant les antécédents des 28 patients opérés de suspension palpebrale,
9 patients n'avaient pas d’antécédent notable
8 souffraient d’hypertension artérielle

3 patientes étaient thyroidectomisées dont 2 ont eu une reprise chirurgicale de leur

suspension palpebrale.
1 maladie de Parkinson neuro- implantée
1 syndrome de Gougerot-Sjégren

Les autres patients présentaient des antécédents isolés (grossesse extra-utérine,

dyslipidémie, appendicite, sciatique...).

100% des patients avaient bénéficié d'injections de toxine botulique avant d’étre opérés.

10.7% (3 patients sur les 28) avaient eu une resection du muscle orbiculaire avant la

chirurgie de suspension palpébrale.

La durée moyenne de suivi au décours de la suspension palpébrale était de 88,9 mois soit
7.4 années environ. Le suivi le plus court était de 24 mois, le plus long de 192 mois. L’écart

type était de 48,4 mois.
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Le traitement par injection de toxine botulique a été repris apres la chirurgie de suspension
palpébrale chez 22 patients (78.6%). 6 patients (21.4%) n’ont pas eu de nouvelle injection.
Parmi ces 22 patients, 16 ont gardé le méme protocole d’injections (doses et fréquence), 5
ont poursuivi avec les mémes doses mais en espagant les injections, et 1 n’a eu qu’une

nouvelle injection avant de stopper définitivement.

Dans le sous groupe des 8 patients qui seraient ultérieurement réopérés pour relachement

des bandelettes :

- 5 patients avaient repris les injections de toxine botulique selon le méme schema

(mémes doses, méme rythme),
- 1 patient a repris les injections a la méme dose mais en les espacgant,

- 1 patient a bénéficié d'une seule nouvelle injection avant de les arréter

définitivement,

- 1 patient n’a pas du tout recommencé les injections de toxine botulique

Il N’y a pas eu de complication précoce retrouvée, ni au niveau palpébral ni au niveau du site

donneur (cuisse).

La reprise chirurgicale des bandelettes a été faite chez 8 patients soit 28.6%.

Chez tous ces patients la reprise chirurgicale a été réalisée en raison d’une sur correction

responsable de lagophtalmie.
Cette lagophtalmie s’est compliquée :

- de kératite d’exposition superficielle dans 6 cas et dont le traitement médical seul

n‘avait pas permis la cicatrisation,
- d'ulcére de cornée dans deux cas,
- d'abces de cornée dans 1 cas.

La lagophtalmie était accompagnée d’un ectropion de paupiere supérieure dans un des 8

cas.

Parmi les 8 patients repris chirurgicalement il y avait 6 femmes (75% des cas) et 2 hommes
(25%).

De méme, 5 reprises (62.5%) concernaient une suspension sur blépharospasme et 3

(87.5%) une suspension pour apraxie d’ouverture des paupieres.
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On peut également le formuler en disant que 5 des 17 blépharospasmes ont été réopérés,

soit 29,4% de reprises chirurgicales parmi les blépharospasmes.

De plus 3 des 11 apraxies ont été réopérées, soit 27,2%.

7 reprises (87.5%) étaient bilatérales, et 1 seule (12.5%) était unilatérale et concernait I'ceil

droit mais chez un patient avec une suspension palpébrale unilatérale.

Le tableau n°6 reprend et confronte les caractéristiques principales du groupe source de
toutes les suspensions et du groupe des reprises chirurgicales ; on peut constater les

similitudes et une certaine homogénéité entre ces deux populations.

suspensions palpébrales reprises chirurgicales

valeur absolue | pourcentage pourcentage
nombre 28 100 8 100
sexe masculin ; 6 21,4 2 25
sexe féminin 22 78,6 6 75
injection de toxine préalable 28 100 8 100
résection orbiculaire
préalable 1 12,5
blépharospasme essentiel e

apraxie d'ouverture des

paup:

Tableau n°6: Caractéristiques des populations « suspension palpébrale » et «reprise

chirurgicale ».

Le délai moyen entre le diagnostic de la dystonie et la chirurgie était de 45,4 mois avec des

valeurs extrémes de 2 et 180 mois et un écart-type important de 43,7 mois.



Le délai moyen entre la suspension palpébrale et la reprise des injections de toxine botulique
était de 3,27 mois avec une valeur minimale de 1 mois et maximale de 19 mois, et un écart-
type de 3.67.

Le délai moyen entre la suspension palpébrale et la reprise chirurgicale était de 84.38 mois

avec des valeurs variant de 21 a 130 mois et un écart-type de 29.22.
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4. Discussion.

Les études similaires a la nétre sont en nombre trés restreint. En effet peu de centres ont
une expérience assez longue dans la prise en charge du blépharospasme pour avoir un
nombre de cas de reprises chirurgicales intéressant. De plus les opérateurs utilisent tres

souvent des bandelettes de PTFE et non du fascia lata.

4.1 Population de I’étude.

Pour débuter, et concernant la population étudiée, 'age moyen au moment du diagnostic

était de 56,9 ans avec des extrémes allant de 31 a 70 ans.

Cet age est assez en accord avec les données de la littérature. Par exemple, Hwang (109)
sur une série de 111 patients a retrouvé un &ge médian au moment du diagnostic de 58 ans
(29-84 ans). Pour Nicoletti et al. (110) celui-ci était de 56 ans en moyenne, et plus élevé, de

61ans, pour Schellini et al (111). Il était de 62,4 ans pour Roggenkémper (78).

C’est la méta-analyse de O’Riordan (112) qui, avec 5057 patients, est la plus puissante mais
qui mélange blépharospasme et autres dystonies craniennes. L’age moyen de début était de
55,7 ans.

Le ratio femmes/hommes était également proche de ce qu'on peut retrouver dans les

articles.

Dans cette étude, 78,6% des sujets étaient des femmes et 21,4% des hommes, avec un
rapport de 3,6 femmes pour 1 homme. La proportion est généralement de 3:1 dans les
études de Jankovic (2) et Nicoletti (110) et approchante dans celle de Hwang (109) (rapport
de 2,6 femmes pour 1 homme). Ce rapport était de 2,8 :1 chez Peckham (113).

Les patients de ce travail avaient un diagnostic posé de blépharospasme essentiel ou
d'apraxie d'ouverture des paupiéres, avec comme proportions respectives 60,7% et 39,3%.
Les formes frontiéres entre ces deux diagnostics ayant été plutot diagnostiquées apraxie en

raison d'une symptomatologie différente.

Grivet et al. (114) dans leur étude portant sur 138 patients, ont distingué les trois formes, a

savoir blépharospasme essentiel pour 58% des patients, apraxie d'ouverture des paupieres
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pour 33% et formes et 9% de formes frontiéres. Si on réunit les deux dernieres populations

dans I'étude de Grivet (114) les résultats des deux études sont trés proches.

A linstar de toutes les études citées jusqu'a présent, tous les patients ont bénéficié

d'injections de toxine botulique.

La population de cette étude est donc trés ressemblante a celle des populations étudiées

dans d'autres séries de blépharospasmes.

Concernant l'indication de la suspension palpébrale, elle est posée devant un patient non ou
mauvais répondeur au traitement par toxine botulique. Nous n'avons pas étudié cette
proportion parmi tous les blépharospasmes car notre population ne comprenait, par

définition, que des mauvais répondeurs, tous ayant été traités chirurgicalement.

En revanche on peut citer 'étude de Costa et al (115) qui ont retrouvé un cas peu
améliorable par toxine sur 42 dystonies, soit environ 2,4% de mauvais répondeurs. Les
résultats sont assez proches dans les études de Wabbels (89) qui a retrouvé 4% de mauvais
répondeurs a la toxine dans une population de blépharospasmes essentiels et Dutton (116)
avec absence de réduction des spasmes chez 3,1% parmi 232 patients souffrant de

blépharospasme essentiel ou de spasme hémifacial.
Enfin, cette proportion était plus élevée, s'élevant & 10% dans I'étude de Kerty et al. (117)

Il existe donc quelques variations selon les auteurs qui pourtant étudient des populations

similaires et, on peut le supposer, ont des protocoles d’injection de toxine ressemblant.

La définition de mauvaise réponse au traitement est assez floue et peu explicitée dans les
différents articles. Cette appréciation est assez subjective. La ou il ne fait pas de doute que
le traitement est un échec si le patient ne parvient pas a ouvrir les yeux pendant la
consultation, linterprétation peut varier, en cas de symptdmes moins marqués, en fonction
du caractére et de I'exigence du patient, de son vécu de la maladie, et également en fonction

du médecin.
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4.2 Délai de la chirurgie.

Concermant le délai moyen entre la pose du diagnostic et la réalisation de la suspension
palpébrale, il était de 45,4 mois avec des extrémes trés éloignés (de 2 a 180 mois). L’écart-
type de 43,7 mois témoigne d’une dispersion importante des valeurs. A la relecture des

dossiers, et aprés vérification des données on exclut 'hypotheése de valeurs aberrantes.

Si on s'intéresse en premier lieu aux valeurs extrémes, on réalise que certains cas ont été
opérés trés précocement aprés la pose du diagnostic, cela fait écho a la notion développée
précédemment sur les patients d’emblée non ou mauvais répondeurs a la toxine. En effet,
l'effet de celle-ci étant habituellement ressenti au bout de trois jours, et avec un pic
d’efficacité vers 3 semaines, s'il n'existe aucune amélioration malgré une nouvelle injection,

une chirurgie rapide peut étre légitimement proposée chez les patients trés génés.

Il est peu commun en revanche que les patients soient extrémement invalidés dés le début
de la maladie mais comme nous étudions une population de centre de soins tertiaire cela

peut modifier un peu les résultats (pathologies plus graves, errance diagnostique...).

Un délai de 180 mois (15 ans) est plus inhabituel, les patients étant généralement plus

génés dans les premiéres années de leur maladie.

Il y a peu de données dans la littérature concernant ce délai diagnostic-suspension

palpébrale.

On peut néanmoins citer I'étude de Karapantzou et al. (66) qui, dans une population proche
de la nétre de 15 blépharospasmes et apraxies d'ouverture palpébrale, ont retrouvé un délai
moyen de 0,73 année entre le diagnostic et la premiére injection de toxine botulique et de

2,8 années entre la premiére toxine et la suspension palpébrale.

Par simple calcul, on peut en déduire que le délai moyen entre le diagnostic et la suspension
palpébrale était proche de 3,53 années (2 ,8+0,73) soit 42,36 mois, résultat treés proche de

notre délai de 45,4 mois.

Bien que la dispersion des valeurs soit évidente, se dessine peut étre la I'histoire naturelle du
blépharospasme qui, aprés une géne dinstallation insidieuse, devient de plus en plus
invalidant et requiert dans un certain nombre de cas une chirurgie aprés 3 a 4 années

d’évolution.
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4.3 Complications post-opératoires.

Il est & noter que parmi nos 28 patients il n'y a pas eu d’événement indésirable a type
d'infection ou de granulome au niveau des bandelettes. En 2005, Junceda et al. (87)
retrouvaient un taux de complications de 40% lors de suspension palpébrale par
polytétrafluoroéthyléne expansé contre 5% avec du fascia lata. Dans des chirurgies de

ptosis, la récidive du ptosis et les granulomes constituaient les principales complications.

En revanche, le taux de complication n'était que de 7,1% avec PTFE en 2013 pour Hayashi
et al. (88). Il était également de 7% pour les patients de Wabbels (89) opérés avec Goretex
ou fil de soie. Karapantzou et al., chez 15 patients opérés avec PTFE pour apraxie des
paupiéres retrouvaient 9,1% d’extrusion des sutures, 6,1% de granulomes et 7,5%

d’infections locales.
Il n’y a pas eu non plus de complication au niveau du site donneur.

Le fascia lata reste un matériau str d'utilisation et avec peu de complications ; c’est un gold

standard pour ce type de chirurgie.

4.4 Reprise de la toxine botulique aprés suspension palpébrale.

Le taux de reprise des injections de toxine botulique dans notre série était de 78,6% apres
un délai moyen de 3,27 mois au décours de la suspension palpébrale. Avant la réalisation de
cette chirurgie les patients doivent étre avertis de la forte probabilité qu'une poursuite des
injections sera nécessaire, l'opération permettant de s'opposer plus ou moins efficacement a

la fermeture des paupiéres mais ne supprimant pas les spasmes.

Une étude précédente réalisée dans notre service et conduite par Adenis (62) en 1990
mentionnait qu’environ un quart des patients ne reprenait pas la toxine aprés la chirurgie.
75% des patients recommengaient donc les injections.

Ce taux se rapproche de celui retrouvé par Roggenkamper qui était de 74% (78).

Notre taux était néanmoins bien plus faible que dans la plupart des études, comme celle de
Karapantzou (66) (utilisant du goretex) ou celle de Patil et al (118) (se servant de fascia lata

autologue) dans lesquelles tous les patients ont repris les injections.
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78,6% de reprise de toxine équivaut a 22 patients sur 28.

Parmi ces 22 reprises, 1 patient n’a eu qu’une seule nouvelle injection ; les injections ont été
reprises aux mémes doses mais espacées pour 5 patients, et reprises au méme schéma

pour les 16 autres.

En 2005, dans une étude avec un effectif de 4 patients atteints de blépharospasme et opérés
de suspension palpébrale, Seider a pu stopper les injections chez 2 patients et réduire la
fréquence du traitement chez 1 autre. Il s’agit d’une étude avec un trop faible effectif pour en
tirer des conclusions mais elle refléte quand méme P'amélioration clinique de la pathologie

aprés chirurgie.

Concernant le délai de reprise il n'est pas vraiment détaillé mais semble trés court apres la
chirurgie, ce qui est le cas pour notre étude. Ce délai court n'est pas surprenant, la
suspension ne supprimant pas les spasmes, la toxine se révele un traitement adjuvant
intéressant & poursuivre pour de nombreux patients. On notera simplement qu’il convient
d’éviter d’injecter la partie basse du muscle frontal, au risque de neutraliser leffet de la

bandelette.

Il faut également avertir le patient que la reprise des injections est plus douloureuse que
celles qu’il a eues jusqu’alors. Ceci est minimisé par une injection plus lente et le respect si
possible d’un délai minimal de deux mois (en accord avec notre délai de 3,27 mois) apres la

chirurgie.

Concernant la période post-opératoire des 8 patients repris chirurgicalement :

- 5 patients avaient repris les injections de toxine botulique selon le méme schéma

(mémes doses, méme rythme),
- 1 patient a repris les injections a la méme dose mais en les espacant,

- 1 patient a bénéficié d’une seule nouvelle injection avant de les arréter

définitivement,
- 1 patient n’a pas du tout recommencé les injections de toxine botulique.

Au total dans la sous-population des reprises chirurgicales 6 des 8 patients avaient repris

les injections pour plus d’une séance. Nous retrouvons ce taux de 75%.

La suspension palpébrale permet un soulagement et une meilleure qualité de vie et de vision

mais ne modifie pas I'histoire naturelle du biépharospasme.

63



4.5 Reprises chirurgicales.

Concernant les 28,6% de reprises chirurgicales, elles ont été réalisées en raison de

surcorrection.

Elles ont été réalisées en moyenne au bout de 84,38 mois soit aprés plus de 7 ans. Les
lagophtalmies compliquées de kératite d’exposition, d'ulcére ou dabcés de cornée
constituaient les principales motivations & relacher partiellement les bandelettes. Ce délai de
84,38 mois argumente le fait qu'il ne s'agit pas de reprise précoce pour erreur de dosage de

la hauteur palpébrale supérieure en per-opératoire.

Je n'ai pas retrouvé dans la littérature de notion de rétraction ou de diminution de la taille des

bandelettes qui pourrait entrainer une surcorrection.

7 reprises étaient bilatérales, et 1 était unilatérale mais chez un patient avec une suspension

palpébrale d’un seul cote.

Cette évolution bilatérale et « symétrique » du trouble souléve plus Fhypothése d'une
rémission partielle de la maladie générale que d’un probleme local qui serait volontiers

unilatéral (tissu fibrotique, probleme di a une bandelette...).

Ceci pourrait faire penser qu'il existe une diminution des spasmes, un épuisement du
blépharospasme aprés plusieurs années d'évolution, et que l'efficacité inchangée des

bandelettes de fascia-lata au cours du temps devient, dans certains cas, trop importante.

Adenis (62) a retrouvé que 10% de patients non opérés ne nécessitaient plus d'injection de

toxine aprés une a plusieurs années de traitement.

Dans une étude publiée en 1991, Mauriello exposait une série de 50 patients (atteints de
blépharospasme, syndrome de Meige, spasme hémifacial), suivis pendant 7 ans. 3 cas (6%)
ont pu se passer du traitement par toxine et de tout autre traitement aprés des séries de 6, 4,

et 3 injections. Ces 3 cas concernaient des blépharospasmes.

Mauriello (119) a confirmé ses résultats en 1996 sur 239 patients traités par injection de
toxine botulique en retrouvant qu'au bout d'une période de 11 ans de suivi, 6,9% ne
nécessitaient plus d'injection ou d'autre forme de traitement de leur blépharospasme et
parlait méme de rémission apparente de la maladie & la suite des injections dans 2,2% des

cas.

En 1988, Grandas (120), parmi 246 blépharospasmes, a isolé 5 cas (soit 1,9%) de patients

en rémission totale de leur pathologie.

Calace (121) a Pinstar d’autres études citées a retrouvé des cas de rémission totale de la
maladie (1,7%).
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C'est 'étude de Castelbuono (122) qui a étudié un grand nombre de patients (238
blépharospasmes et syndromes de Meige confondus) et qui a les résultats les plus
optimistes : 11,3% des patients étaient déclarés en rémission apres une moyenne de 4,85

années (entre 3 mois et 22 ans).

Pour les rares cas retrouvés chez I'enfant, une amélioration spontanée des symptomes en

intensité et en fréquence a été décrite (3).

Cela illustre une nouvelle fois la probable diminution de cette dystonie localisée avec le

temps, au moins pour un certain nombre de patients.

Notre taux de 29,4% de reprise chirurgicale est bien supérieur, mais il faut prendre en
compte que notre population est uniquement composée de patients avec suspension
palpébrale, facteur intervenant certainement dans le soulagement plus précoce ou plus

fréquent.

En revanche, Wabbels (89), parmi 132 patients opérés de suspension palpébrale pour
blépharospasme (118 avec PTFE et 14 avec fil de soie) ne décrit pas de surcorrection a long
terme. Il a d0 néanmoins réopérer 5% de ses patients en raison de bandelettes devenues

trop laches mais ne précise pas dans quel délai.

Cela réoriente un peu le débat vers le matériau utilisé pour la suspension.

Les études de suspension palpébrales pour blépharospasme sont peu nombreuses,
Panalyse de ce qui se passe avec les ptosis peut peut-étre permettre de faire la part des
choses entre P'évolution de la bandelette et celle de la maladie blépharospasme avec le

temps.

On retrouve des éléments intéressants mais il faut néanmoins garder a l'esprit que les
conditions et contraintes mécaniques qui s’appliquent sur la bandelette de suspension ne

sont pas comparables en cas de ptosis et de blépharospasme.

En 2016, Kokubo (123), ne retrouve pas de signe de laxité des bandelettes de PTFE, en tout

cas pas de récidive du ptosis, mais aprés un suivi moyen de 32 mois environ.

Pas de récidive de ptosis avec Goretex® non plus pour Hayashi (88) sur un suivi de 32 mois.
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En 2013, Nakauchi (124) sur une série de 27 ptosis suspendus avec du Goretex® et suivis
pendant 1 an et demi ne retrouve pas de cas nécessitant de reprise chirurgicale. Il existe en
revanche une diminution moyenne de la hauteur de la fente palpébrale de 0,3mm entre la

premiére mesure post-opératoire et la fin du suivi.

Philandrianos (125) a suivi des suspensions palpébrales par fascia lata dans le cadre de
ptosis congénitaux sur une période moyenne de 8 années. Il n’a pas retrouvé de cas de

récidive du ptosis ou de surcorrection.

Cette étude a comme avantage majeur d’avoir assuré un suivi assez long, sur 8 ans.
L'efficacité du fascia lata semble stable au cours du temps et, s’il n'y a pas de sous-
correction a long terme, il N’y a pas non plus de surcorrection évocatrice de rétraction de

bandelette ou de probléme fibrotique.

Elsamkary (126) a suivi pendant 2 ans 110 patients opérés de suspension par technique de
Crawford (55 avec fascia lata, 55 avec Goretex®). Il existait moins de récurrence du ptosis

dans le groupe fascia lata.

Le fascia lata est intégré au sein de la paupiére et colonisé par un tissu fibrovasculaire. Ce
n’est pas le cas pour les biomatériaux dont le PTFE. Ce dernier posséde des micropores
mais de taille trop faible pour permettre sa colonisation. De plus il engendre plus de réaction
inflammatoire et une gaine fibreuse se constitue sur son pourtour. Tout cela est démontré

par des études histologiques notamment celle de Jeong (127).

On peut avoir le sentiment que :

- la force de suspension du fascia lata reste stable & long terme
(Philandrianos),

- la force de suspension du Goretex est satisfaisante pendant plusieurs années
(Kokubo, Hayashi) mais a tendance a diminuer a plus long terme (Nakauchi,
Wabbels},

- lintensité du blépharospasme diminue pour certains patients au cours des

années voire guérit (Calace).

Il 'y aura pas lieu de réopérer un patient dont l'intensité du blépharospasme diminue si ses

bandelettes de PTFE se relachent progressivement. En revanche si la suspension a été
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réalisée par fascia lata et qu'elle reste stable et fixée, c'est dans ce genre de situation qu’on

rencontrera une sur-correction.

Toujours concernant les reprises chirurgicales, parmi les 8 patients, on dénombrait 6
femmes (75%) et 2 hommes (25%). Ce rapport de 3 femmes pour 1 homme est celui que
Pon retrouve dans la majorité des descriptions épidémiologiques de blépharospasme. Il était

un petit peu plus élevé (de 3,7 femmes pour 1 homme) dans notre série.
Ce rapport est donc quasiment inchangé parmi la population des patients réopérés.

On peut également formuler que 27,3% des femmes ont été réopérées contre 33% des
hommes. Ces deux valeurs sont proches, d’autant qu’un effectif faible de population aurait

tendance a majorer les différences existantes.

Il ne semble pas exister d’influence du sexe dans la reprise chirurgicale.

Toujours parmi les 8 patients réopérés, on dénombre 5 blépharospasmes (soit 62,5%) et 3
apraxies d’ouverture des paupiéres (soit 37,5%). Ce pourcentage de chaque dystonie était
quasiment identique dans la population source : 60,7% de blépharospasmes et 39,3 %
d’apraxies.

On peut également le formuler en disant que 5 des 17 blépharospasmes ont été réopéreés,

soit 29,4% de reprises chirurgicales parmi les blépharospasmes.
De plus 3 des 11 apraxies ont été réopérés, soit 27,2%.
Ce sont des valeurs trés proches malgré les faibles effectifs.

Le type de dystonie ne semble pas influencer la reprise chirurgicale. Ces deux entités,
blépharospasme essentiel et apraxie d’ouverture des paupieres, sont, comme nous Favons
vu, proches dans leur origine et expression clinique. On peut également penser que leurs

histoires naturelles le sont aussi.

Enfin concernant la résection de l'orbiculaire, elle avait été réalisée chez 3 des 28 patients

suspendus ce qui fait 10,7% de notre population d’origine.

Elle avait été réalisée chez 2 des 20 patients non réopérés soit 10% et 1 seul des 8 patients

réopéres soit 12,5%.
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Sur ce point encore il ne semble pas exister de différence. La réalisation préalable d’'une
résection du muscle orbiculaire de semble pas conditionner une reprise chirurgicale
ultérieure de la suspension.

Cette étude présente comme biais son caractére rétrospectif et le faible effectif diminue sa

puissance.

Néanmoins sa population semble représentative notamment en ce qui concerne le sexe-ratio
et 'age moyen des patients qui se rapproche de plusieurs autres seéries étudiant le

blépharospasme.

Le faible effectif s'explique par le fait qu'il s'agisse d'une étude monocentrique et par le choix
délibéré de n'inclure que des patients opérés de suspension palpébrale avec fascia-lata,

critéres restrictifs mais garantissant une bonne homogénéité de la population.
La littérature décrit peu de série similaire de patients.

Les grandes idées qui se dégagent de cette série sont que la suspension palpébrale ne va
que rarement sevrer le patient des injections de toxine, information essentielle a délivrer
avant la chirurgie, et qu'il semble exister une diminution de l'intensité du blépharospasme
aprés plusieurs années d'évolution, pouvant conduire a des reprises chirurgicales pour
relacher les bandelettes de fascia lata dont la stabilité de suspension semble plus durable

que celle du Goretex®, mais peut-étre au risque de devenir trop efficace.
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5. Conclusion

Le blépharospasme, appartenant aux dystonies focales, reste de cause encore assez mal
comprise, mais semble multifactoriel avec une probable involution des noyaux gris centraux
et une hyper-excitabilité neuronale voire un defaut d’inhibition centale. Malgré une
symptomatologie d’allure bénigne, le retentissement visuel peut étre majeur avec des

patients en état de cécité « fonctionnelle ».

Les injections de toxine botulique restent la pierre angulaire du traitement, aussi bien avant
quaprés une éventuelle chirurgie de suspension palpébrale au muscle frontal qui ne
dispense pas de ces injections. Ces chirurgies de suspension palpébrale sont réalisées a
Paide de bandelettes synthétiques, généralement du Goretex® dont la force de suspension
semble diminuer aprés plusieurs années, ou d’aurogreffes, préférentiellement du fascia lata

dont I'efficacité parait stable a trés long terme.

Cette étude, a laide des données d’études antérieures sur le blépharospasme et les
suspensions palpébrales, semble mettre en lumiére, ou du moins ébaucher [lhistoire
naturelle de cette pathologie. Aprés une phase précoce d’installation insidieuse des
spasmes, et en cas dinsuffisance des injections de toxine botulique, I'augmentation
progressive de la morbidité de la pathologie conduit & proposer une chirurgie de suspension
palpébrale aprés en moyenne 3 a 4 ans d’évolution de la maladie, ce qui pourrait
correspondre en quelques sortes & l'acmé du blépharospasme. Dans tous les cas, il
existerait une diminution spontanée de Fintensité de la maladie voire une rémission compléete
entre 6 et 10% des cas. En cas de rémission, au moins partielle, chez un patient opeéré de
suspension, on peut aboutir & une surcorrection avec des bandelettes de fascia lata dont la
résistance reste stable au cours des années ; surcorrection non ou moins constatée avec
Goretex si les bandelettes se relachent parallélement a la diminution de lintensité de la
maladie. C’est en moyenne 7 ans apreés la chirurgie de suspension que Pon peut étre amené

a relacher les bandelettes.

Il parait difficile et colteux d’envisager de suivre une cohorte de patients sur une assez
longue période pour préciser les hypothéeses soulevées ici. On pourrait en revanche, grace
aux avancées dans le domaine de limagerie médicale, proposer la réalisation de
tomographies par émission de positons répétees a plusieurs années d'intervalle, pour avoir

une évaluation objective et quantifiée de 'hyperactivité des noyaux gris centraux, & mettre en
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relation avec une évaluation clinique de la maladie, voire au mieux, une évaluation objective

du clignement a l'aide d’un appareil de vidéonystagmographie modifié.
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Résumé

INTRODUCTION : Le but de cette étude était de déterminer le taux de reprises chirurgicales a long terme
des suspensions palpébrales par fascia lata et de décrire les raisons des reprises et le délai entre les
différentes chirurgies.

MATERIEL ET METHODES : 28 patients atteints de blépharospasme ou d'apraxie d'ouverture des
paupiéres ont été opérés par le méme chirurgien de suspension palpébrale par fascia lata a I'aide de la
technique de Fox de 2000 a 2016. Les taux de reprises post-opératoires de toxine botulique, de reprise
chirurgicale & long terme, délais entre diagnostic et suspension, suspension et reprise de la toxine,
suspension et reprise chirurgicale puis les complications ont été analysés.

RESULTATS : Le suivi moyen au décours de la chirurgie était de 88,9 + 48,44 mois. Le délai moyen entre
le diagnostic de blépharospasme et la suspension était de 45 + 43 mois. La reprise de toxine botulique a
concerné 78,6% des patients avec un délai moyen de 3,27+ 2,67 mois. 8 patients soit 28,6% ont été
réopérés avec un délai moyen de 84,38 + 29,22 mois. Les lagophtalmies compliquées de kératite, d'ulcére
cornéen et d’abcés de cornée étaient les raisons des reprises. La reprise chirugicale a concerné 29,4% des
blépharospasmes et 27,2% des apraxies d’ouverture palpébrale. Le taux de reprise chirurgical était proche
entre les hommes (33,3%) et les femmes (27,2%).

CONCLUSION : La suspension palpébrale se révéle une chirurgie du blépharospasme peu invasive et
pouvant apporter un réel soulagement vis-a-vis des symptdmes mais ne dispense pas des injections de
toxine botulique. Le taux de reprises chirurgicales a long terme n'est pas négligeable, et pourrait étre d a
une efficacité trop durable du fascia lata si la maladie s'épuise.

Mots-clés : blépharospasme, suspension palpébrale, fascia lata, toxine botulique, lagophtalmie.

Abstract

INTRODUCTION : This study was conducted to asséss long-term reoperation rate after eyelid suspension in
blepharospasm surgery, reasons of reoperation and delay between surgeries.

MATERIALS AND METHODS : 28 patients suffering from blepharospasm or apraxia of eyelid opening were
operated between 2000 and 2016 by the same surgeon, by Fox technic and with fascia lata. Botulinum toxin
reuse, long-term reoperation, delays between diagnosis and suspension, suspension and new toxin
injection, suspension and reoperation, and complications were recorded. '

RESULTS : Mean follow-up after surgery was 88,9 + 48,44 months. The mean delay between diagnosis and
suspension was 45 + 43 months. Botulinum toxin was reuse for 78,6% after a mean delay of 3,27+ 2,67
months. 8 patients (28,6%) were reoperated after 84,38 + 29,22 months of mean time. Lagophtaimia with
keratitis, corneal ulcer or abscess justified reoperations. 29,4% of blepharospasms and 27,2% of eyelid
opening apraxia were concerned by reoperations. The rate was 33,3% for men and 27,2 for women.

CONCLUSION : Eyelid suspension is the key of the surgical treatment of blepharospasm when botulinum
toxin is not enough but the injections are very often reuse after surgery as a complementary treatment. The
long term reoperation rate is quite high in our study and could be due to a too high efficiency of fascia lata if
disease intensity decreases.

Keywords : blepharospasm, eyelid suspension, fascia lata, botulinum toxin, lagophtalmia.



