


HTICI

ATCD

(0)

IMC

AV

BAV

opP

TDM

IRM

VRM

LCR

PL

DVP

DLP

PTC

HTIC

PIC

ESA

PVC

GA

Liste des abréviations

Hypertension intracranienne Idiopathique
Antécédent

Contraception orale

Indice de masse|corporelle

Acuité visuelle

Baisse de I'acuité visuelle

(Edeme papillaire
Tomodensitométrie

Imagerie par résonnance magnétique
Veinographie par résonnance magnétique
Liquide céphalorachidien

Ponction lombaire

Dérivation ventriculopéritonéale
Dérivation lombopéritonéale
Pseudotumeur cérébri

Hypertension intracranienne
Pression intracranienne

Espace sous arachnoidien

Pression veineuse centrale

Granulations arachnoidiennes


https://www.clicours.com/

PLAN




Introduction

Patients et méthodes

IV. Variables étudiées

V. Analyses statistiques

VI. Considérations éthiques
Résultats

|. Epidémiologie

1. Nombre

2. Age

3. Sexe

II. ATCDS

lll. Données cliniques

1. Signes fonctionnels

2. Examen clinique

2.1. Examen neurologique
2.2. Examen ophtalmologique

IV. Paraclinique

1. Imagerie cérébrale

2. Ponction lombaire

3. Champ visuel

4. Biologie

V. Traitement

1. Traitement médical

2. Chirurgie

VI. Evolution

1. Evolution a court terme

2. Evolution a long terme

VIl. Complications

1. Complications de I'HTICB

2. Complications post operatoires

Type d’étude
Population cible

Echantillonnage

01

03
04
04
04
04
05
06

07

08
08
08
09
09
12
12
13

13
14
15

15
20
21
22
22
22
23
23
23
24
25

25
25



Discussion

1.
2.

—

> W

—

> W

Historique

Définition

Physiopathologie

Physiopathologie de I’cedeme papillaire

Mécanismes de I’élévation de la pression intracranienne

2.1.
2.2.
2.3.
2.4.

Hypersécrétion du LCR
Diminution de la résorption du LCR
Pression veineuse cérébrale

(Edéme cérébrale

Etiopathogénie
Obésité

Troubles endocriniens et profil hormonal

HTICB et état prothrombotique

Facteurs associés a I’'HTICB

4.1.
4.2.
4.3.
4.4.
4.5.
4.6.
4.7.

Vitamine A

Médicaments

Troubles menstruels
Grossesse

HTA

Syndrome d’apnée de sommeil

Anémie ferriprive

Données épidémiologiques

Incidence

Age

Sexe

Obésité

. Données cliniques

Signes fonctionnels

1.1.
1.2.
1.3.
1.4.
1.5.
1.6.

Céphalées
Brouillard visuel
Eclipses visuel
Diplopie
Acouphénes

Autres signes

Examen clinique

26
27
29
29
29
30
30
31

32
35
36
37
41

43
44
44
44
45
45
45
46
46
46
46
47
48
49
50
51

51

52
52
53
53
54
55



2.1. Examen neurologique
2.2. Examen ophtalmologique
VIl. Examens paracliniques
1. Imagerie cérébrale
1.1. Tomodensitométrie
1.2. Imagerie par résonance magnétique
1.3. Veinographie par résonance magnétique
2. Ponction lombaire
3. Champ visuel
Vlll.Diagnostic différentiel
IX. Traitement
1. Perte de poids
2. Traitement médical
2.1. Diurétiques
2.2. Topiramate
2.3. Octréotide
2.4. Corticostéroides
3. Ponctions lombaires a répétition
4. Chirurgie
4.1. Fenestration de la gaine du nerf optique
4.2. Dérivation du LCR
4.3. Stenting du sinus veineux
4.4, Chirurgie bariatrique
5. Indications
X. Evolution
1. Evolution a court terme
2. Evolution a long terme
Xl. Complications
1. Complications post-opératoires
2. Complications de I’'HTICB

XIl. Prévention

Conclusion
Résumés
Annexes

Bibliographie

55
56
60

60

60
60
62
65

66
69
70
70
71

71
72
73
73
74

74

75
77
84
84
85

86
86
86
87
87
89
90

91
93
100
116



Hypertension intracranienne bénigne : aspects cliniques et thérapeutiques




Hypertension intracranienne bénigne : aspects cliniques et thérapeutiques

L’abondante littérature, essentiellement anglo-saxonne concernant la pseudotumeur
cérébri témoigne d’un grand intérét suscité par ce syndrome qui est connu sous le nom
d’hypertension intracranienne idiopathique, et dont la physiopathologie n’est encore pas
completement élucidée [1].

Décrite pour la premiére fois par Quincke en 1893 [2], 'HTICI est un syndrome défini
par une augmentation de la pression intracrdnienne en |'absence de processus expansif
intracranien, de lésions vasculaires, ou d’élargissement ventriculaire [3], survenant
habituellement chez les femmes obéses en age de procréer [4].

Cest une pathologie rare [5], dont les signes cliniques sont non spécifiques et sont ceux
de I'hypertension intracranienne, dont les céphalées, les nausées /vomissements et les troubles
visuels constituent la présentation clinique la plus commune [6].

Actuellement, le diagnostic de I’HICB repose sur les critéres de Dandy modifiés incluant
un cedéme papillaire, un examen neurologique normal sans signes de localisation en dehors
d’une atteinte des paires craniennes, un Liquide céphalorachidien (LCR) de composition normale,
I’labsence d’anomalies a l'imagerie cérébrale, et une hyperpression du LCR a la ponction
lombaire (> 25 cmH20 en décubitus latéral gauche). [7]

La perte visuelle est la seule complication grave de I’HTICI [4], ce qui remet en question

la qualification de cette entité de « idiopathique » vu le pronostic visuel engagé.

Le traitement est en premier lieu médical, et chirurgical dans les formes résistantes [5],
mais aucun consensus n’est encore obtenu concernant la prise en charge optimale de cette
pathologie [8].

A la lumiére de ces données montrant que I’HTICI est une entité encore mal connue, et

dont le traitement est toujours sujet a controverses, nous avons décidé de mener notre étude
pour mieux élucider les différents aspects épidémiologiques, cliniques, et thérapeutiques de

I’HTICI dans notre contexte.
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. Type de I’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective sur 10 ans a partir du 01 janvier 2007 jusqu’au 31
décembre 2016, menée dans les deux services de neurochirurgie et de neurologie du CHU MED

VI de Marrakech.

Il. Population cible :

Ont été inclus dans cette étude tous les patients ayant été hospitalisés au service de
neurologie ou de neurochirurgie pour HTICI et dont le diagnostic fut basé sur les critéres de
Dandy modifiés.

Ont été exclus de cette étude :

- La population pédiatrique.

- Les patients dont les dossiers sont incomplets.

lll. Echantillonnage :

Un échantillon de 31 malades a été colligé dans les deux services de neurologie et de

neurochirurgie du CHU Med VI de Marrakech.

IV. Variables étudiées :

Nous avons regroupé les données essentielles des observations dans une fiche
d’exploitation exhaustive (annexe VI) comportant les items suivants :

1. Le numéro du dossier et I'identité du patient.

2. Age
3. Sexe
4, ATCDS

5. Signes fonctionnels :
e (Céphalées
. Nausées / Vomissements
e  Brouillard visuel

e Eclipses visuels
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e Diplopie
e Acouphenes
o \Vertiges

6. Données de I’examen clinique :

conscience
e Signes de localisation
e Nerfs craniens
e Acuité visuelle.
e Fond d’ceil

7. Imagerie cérébrale

8. Pression du LCR

9. Champ visuel

10. Traitement
e  Perte de poids
e  Médical
e  Chirurgical

11. Evolution

12. Complications

Cependant, vu que cette étude est rétrospective, I’analyse précise de certaines données a
fait défaut, et certains dossiers sont incomplets. Ce sont la les difficultés que nous avons

rencontrées lors de I’analyse.

V. Analyse statistique :

Elle a fait appel a une analyse descriptive : Pour les variables qualitatives, nous avons
utilisé les pourcentages, et pour les variables quantitatives, nous avons utilisé les moyennes et

les écarts-type. L’analyse statistique est faite par le logiciel SPSS 19 pour programme Windows.
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VI. Considérations éthiques :

Le recueil des données est effectué avec respect de I'anonymat des patients et de la

confidentialité de leurs informations.
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|. Epidémiologie :

1. Nombre :

Le nombre total de nos patients est de 31 patients recensé aux services de

neurochirurgie et de neurologie.

2. Age:

% L’age moyen des patients est de 30,5 ans = 8,5 ans (18 ans - 52 ans).

% Les patients de sexe féminin avaient entre 18 et 52 ans.

% Les deux patients de sexe masculin avaient 22 et 33 ans.

< La tranche d’age prédominante est celle des 25 - 34 ans avec un pourcentage de 45,2%

(figure n°1).

pourcentages
50,0%
45,0%
40,0%
35,0%
30,0% 18 - 24
25,0% |— T 25-34
25,8%

20,0% — —— — 22,6% 35-44
15,0% — — —_ 45-54
10,0% |— — —
50% — — —

45,2%

6,5%
0,0% tranches d'age (an)
18-24 25-34 35-44 45-54

Figure n°1 : Répartition des patients par tranche d’age
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3.

Sexe :
< Dans notre série, nous avons une nette prédominance féminine : 29 cas soit 93,5%.

(Figure n°2)

% Le sexe ratio est 14,5/1 en faveur des femmes.

B Femme

B Homme

Figure n°2 : Répartition des patients selon le sexe

Antécédents :

Obésiteé :

< Elle a été évaluée par I'indice de masse corporelle (IMC). (Annexe Il)

*

< Le calcul de I'IMC montre que 35,5% des patients étaient obeses, et 41,9% en surpoids

*

(Tableau I), avec un IMC moyen a 28 + 3,7 kg/mz2.

< A noter que les deux patients de sexe masculin avaient un IMC normal

*
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Tableau | : Répartition des malades selon I'IMC

IMC (Kg/m?) < 25 25 - 30 >30
Effectifs (n) 7 13 11
Pourcentages (%) 22,5 41,9 35,5

2. Contraception orale :

La prise de la contraception orale (CO) a été retrouvée chez 17 patientes soit 58,6% qui la

prenaient de facon réguliere, alors que 12 patientes ne I'ont jamais utilisée soit 41,4% (Figure

n°3).

58,6%
o
O
(]
e non
()]
(7] .
= oul
o
41,4%
0,0% 20,0% 40,0% 60,0% 80,0%
pourcentages

Figure n°3 : Répartition des patientes femmes selon la prise ou hon de CO

3. Troubles menstruels :

Aucune de nos patientes n’a rapporté des troubles menstruels.

-10 -
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4. Prise médicamenteuse :

Une patiente était sous traitement substitutif a base d’hydrocortisone, un patient sous

insulinothérapie, et 3 patientes sous antidiabétiques oraux.

5. Endocrinopathies :

Un patient est diabétique type I, 3 patientes sont diabétiques type I, 2 patientes ont un
ATCDS de fausse couche, un patient rapporte un cas similaire d’HTICI chez son frére, et une

patiente avait une maladie de cushing traitée par surrénalectomie bilatérale.

6. Cas similaires dans la famille :

Un patient a rapporté un cas similaire chez son frére.
7. Autres :

Deux patientes avaient un ATCD de fausse couche spontanée.

Tableau Il : Tableau récapitulatif des ATCDS

ATCDS Effectifs (n) Pourcentage (%)
Contraception orale 17 58,60
Prise médicamenteuse 5 16,12
Endocrinopathie 5 16,12
Cas similaire chez la famille 1 3,22
Fausse couche 2 6,45

-11 -




Hypertension intracranienne bénigne : aspects cliniques et thérapeutiques

lll. Données cliniques :

1. Signes fonctionnels :

1.1. Céphalées :

» Tous les patients présentaient des céphalées, dont les caractéristiques sont les mémes :
intermittentes parfois permanentes, en casque, généralement lancinantes ou pulsatiles.

» 58% des patients ont eu des céphalées précoces, ayant apparu comme premier symptome

avant I’installation du tableau clinique complet. (Figure n°4)

Figure n°4 : Répartition des céphalées selon leur délai d’apparition

1.2. Nausées / vomissements :

Les nausées / vomissements sont retrouvés chez 18 patients, soit 58%.

1.3. Brouillard visuel :

Le brouillard visuel a été noté chez 13 patients, soit 42%.

1.4. Eclipses visuelles :

N’ont été notées chez aucun patient.

-12 -
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1.5. Diplopie :
Retrouvée chez 19 patients, soit 61,3%. C’'était chez tous les cas une diplopie binoculaire

horizontale par atteinte du VI.
1.6. Acoupheénes :
4 patients ont présenté des acouphenes pulsatiles bilatéraux, soit 12,9%.

1.7. Vertiges :

Aucun patient n’a rapporté des sensations vertigineuses.

acouphenes

brouillard visuel

nausées/vomissements

diplopie
céphalées
| | | |
0% 20% 40% 60% 80% 100% 120%
, , . . nausées/vomi| brouillard .
céphalées diplopie . acouphenes
ssements visuel
M pourcentages 100% 61,30% 58% 42% 12,90%

Figure n°5 : Répartition des signes fonctionnels selon leur fréquence

2. Examen clinique :

2.1. Examen neurologique :

a. Etat de conscience :

Tous les patients étaient conscients, avec un score de Glasgow a 15/15.

b. Signes de localisation :

Aucun patient n’a présenté des signes de localisation neurologique.

-13 -
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c. Examen des paires craniennes :

» Examens des nerfs oculomoteurs :

< Une paralysie du VI bilatérale a été décrite chez 17 patients, soit 54,8%.
< Une paralysie du VI droit a été retrouvée chez une patiente, soit 3,2%.
< Une patiente avait une paralysie du VI gauche, soit 3,2%.

< 12 patients n’ont pas d’atteinte oculomotrice.

M paralysie du VI BL
M paralysie du VI D

paralysie du VI G
H RAS

3%

Figure n° 6 : Répartition des malades selon I'atteinte du VI

< Aucune atteinte du lll, ni du IV n’a été décrite.

> Examens des autres nerfs craniens :

Une paralysie faciale périphérique gauche a été retrouvée chez une patiente, et qui s’est

résolue apres le traitement.

2.2.  Examen ophtalmologigue :

a. Acuité visuelle :

% 23 patients ont présenté une baisse de ’acuité visuelle (BAV).
< 3 patients sont arrivés au stade de cécité.

< 5 patients avaient une acuité visuelle conservée.

-14 -



Hypertension intracranienne bénigne : aspects cliniques et thérapeutiques

Tableau Il : Répartition des malades selon I’acuité visuelle

Normale AV subnormale BAV modérée BAV sévére
Acuité visuelle Cécité
(10/10) (>7/10) “4-7/10) (<4/10)
Effectifs(n) 5 11 9 3 3
Pourcentages (%) 16,1 35,5 29,0 9,7 9,7

b. Fond d’il :

< Des anomalies papillaires ont été décrites chez tous les patients.

*

< 30 patients avaient un cedéme papillaire (OP) bilatéral et symétrique (Tableau IV).

*

% 1 patiente, arrivée au stade de cécité, avait une atrophie optique bilatérale.

*

Tableau IV : Répartition des malades selon le stade de I’cedéme papillaire

Stades de I’OP Stade | Stade I Stade Il Stade IV
Effectifs (n°) 4 10 12 4
Pourcentages (%) 12,9 32,3 38,7 12,9

IV. Para clinigue :

1. Imagerie cérébrale :

1.1. TDM cérébrale :
% 17 patients ont bénéficié d’'une TDM cérébrale comme examen de premiére intention
devant la symptomatologie qu’ils présentaient, pour éliminer un processus intracranien, et

qui s’est révélée « normale » chez tous les malades.

< Tous les malades ayant eu une TDM cérébrale, ont bénéficié d’une IRM complémentaire.

*

-15 -
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Figure n°7: Coupes axiales d’une TDM cérébrale d’une patiente montrant des ventricules de

etites tailles

1.2. IRM cérébrale :

% Tous les patients ont bénéficié d’une IRM cérébrale, vu son apport indispensable pour le

diagnostic d’ HTICI.
< 30 patients ont une IRM strictement normale.

< Une patiente a un arachnoidocele intra sellaire (Figures n°8 et 9).

-16 -
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“l

Figure n°8 : Coupes coronales d’une IRM cérébrale montrant un arachnoidocéle intrasellaire.

-17 -
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Figure n°9 : Coupes sagittales d’une IRM cérébrale montrant un arachnoidocele intra sellaire

1.3. Veinographie par résonance magnétique (VRM):

15 patients ont bénéficié d’une VRM, qui s’est révélée normale chez 14 patients, alors

que la 15eme avait une hypoplasie du sinus transverse gauche (Figure n°11).

-18-
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Figure n°10 : VRM normale d’une patiente

-19-
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Figure n°11 : VRM d’une patiente montrant une hypoplasie du sinus transverse gauche

2. Ponction lombaire :

Elle est réalisée chez tous les patients en décubitus latéral gauche.

-20-
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2.1. Mesure de la pression du LCR :

% La pression du LCR varie entre 28 et 69 cmH20, avec une moyenne de 40 + 8,6 cmH20.

% 17 patients ont une pression entre 35 et 44 cmH20. (Figure n° 12)

54,8%

60,0%
50,0%
40,0%
30,0%
20,0%

[
10,0% 3.2%

o

25-34 35-44 45-54 55-65 > 65

0,0%

Figure n°12 : Répartition des malades selon la pression du LCR

2.2. Biochimie et cytobactériologie du LCR :

Chez tous nos patients, le LCR était de composition biochimique et cyto-bactériologique

strictement normale.

3. Champ visuel :

% Le champ visuel a été réalisé seulement chez 2 patientes.
< La premiere patiente avait un élargissement de la tache aveugle au niveau des deux yeux.
< La deuxiéme patiente avait un élargissement de la tache aveugle au niveau des deux

yeux, associé a droite a une quadranopsie nasale inférieure. (Figure n°13)

-21 -
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Figure n°13: Champ visuel montrant un élargissement de la tache aveugle en OG, et une

quadranopsie nasale inférieure avec élargissement de la tache aveugle en OD.

4. Biologie :
% Tous les patients ont bénéficié au minimum d’un bilan fait de: NFS, ionogramme
sanguin, TP, TCA

< Aucune anomalie biologique n’a été notée.

V. Traitement:

1. Traitement médical :

1.1. Acétazolamide :

< Dans notre série tous les patients ont bénéficié d’un traitement a base d’Acétazolamide.
< La dose était de 750 mg/j, et la durée différe selon I’évolution clinique.

1.2. Corticoides :

% 22 patients ont été mis sous corticoides, a base de bolus de méthylprédnisolone (1g/j
pendant 3 jours) renouvelé chaque mois avec une durée moyenne de 5mois, et un relais

per os par la prédnisone (1 mg/Kg/j) entre les bolus.

-22 -
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< Tous les patients qui ont bénéficié d’un traitement a base de corticoides, ont été mis

sous supplémentation en potassium et en calcium durant leur traitement.

2. Chirurgie :

2.1. Dérivation ventriculopéritonéale (DVP) :

Douze patientes ont bénéficié d’une DVP.

2.2. Dérivation lombopéritonéale (DLP):

Une seule patiente a bénéficié d’une DLP.

chirurgie 41,90%
corticoides 70,90%
acétazolamide 100%
acétazolamide corticoides chirurgie

Figure n°14 : Pourcentages des différentes thérapeutiques recues.

VI. Evolution:

1. A court terme :

< L’évolution a court terme a été étudiée par une évaluation clinique des patients a leur
sortie de I’hopital basée principalement sur les céphalées et I'acuité visuelle (estimation
subjective).

% Parmi les 22 patients traités par bolus de méthylprédnisolone + Acétazolamide, 81,8%
ont constaté une amélioration des céphalées apres les 3 bolus de méthylprédnisolone,

alors que chez 18,2% les céphalées sont restées inchangées. L’AV est améliorée chez 7

-23-
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patients parmi les 11 ayant présenté une BAV au début soit 63,6%, alors que chez les 4
restants I’AV est restée stable.

% 100% des patients opérés n’ont plus de céphalées, et I’AV s’est améliorée chez 77%.

% A noter que le recours a la chirurgie chez les 13 patients, était aprés un échec du
traitement médical. Chez 9 patients c’était apres un traitement par Acétazolamide seul,

et chez 4 patients aprés un traitement a base de corticoides et acétazolamide.

M résolution des céphalées W amélioration de I'AV

100%

81%

CTC+ACZ chirurgie

Figure n°15 : Graphigue comparant I’efficacité du traitement médical et chirurgical.

2. Alongterme :

L’évaluation clinique a long terme a été effectuée par téléphone et basée sur les

constatations subjectives des patients.

De nos 31 patients, on a pu joindre seulement 6 patients, dont les résultats sont

regroupés dans le tableau V.

-24 -
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I

Tableau V : Tableau montrant I’évolution a long terme des céphalées et de I’AV chez 6 patients.

Symptomatologie

N° du . i Traitement X Traitement en
; initiale (céphalées Evolution a long terme
patient recu cours
et AV)
N° 28 Céphalées + BAV Corticothérapie Céphalées intermittentes + Sous
+
(2010) i ) récupération visuelle Acétazolamide
Acétazolamide
Céphalées + BAV Disparition des céphalées +
N°27 DVP . ) Aucun
(2015) amélioration de I'AV
2 récurrences depuis 2013 a
Céphalées + cécité Corticothérapie un an d’intervalle.
N°17 + Aucun
(2013) i ] Actuellement, persistance
Acétazolamide
des céphalées+ cécité
Céphalées Corticothérapie _ N , ’
N° 23 + Disparition des céphalées Aucun
(2015) , )
Acétazolamide
Céphalées Corticothérapie _ N , ’
N° 16 + Disparition des céphalées Aucun
(2012) , )
Acétazolamide
Sous
N° 30 Céphalées + BAV Corticothérapie Céphalées intermittentes + paracétamol-
_l’_
(2010) 3 . stabilisation de I’AV codéine a la
Acétazolamide
demande
VIl. Complications :

1. Complications de I'HTICI

7
0.0

7
0.0

La cécité est la seule complication redoutable de I’'HTICI.

Dans notre série trois patients sont arrivés au stade de cécité bilatérale, soit 9,7%.

2. Complications postopératoires :

Les suites post opératoires immédiates étaient simples, aucune complication n’a été

rapportée.

- 25—
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I. Historique :

L’HTICI a été reconnue sous plusieurs noms au fil des années, dont I’hypertension

intracranienne idiopathique est le plus récent.

'y a plus de 130 années, l'apparition d’'un cedeme papillaire, était fréquemment
rapportée a une « névrite optique », et la ponction lombaire n’était pas disponible pour
confirmer I’élévation de la pression du LCR (Pearce 2009). Par la suite, Williamson et Roberts ont
décrit une série de 13 femmes obéses avec une moyenne d'age de 16,8 ans ayant une «double
névrite optique » (Williamson et Roberts, 1900). Bien qu’il soit probable que ce sont les
premieres descriptions de cette entité clinique, dans la littérature médicale, la premiere
description définitive est généralement créditée a Quincke en 1893 (Quincke, 1893), qui I'a
étiquetée comme méningite séreuse, et I’a attribuée a une hypersécrétion du LCR par une

disrégulation autonome. [2]

Quelques années plus tard, Nonne a donné le nom de pseudotumeur cérébrale (PTC) a ce
tableau, tout en posant le dilemme diagnostique d’élévation de la pression intracranienne en

I’absence de tumeur cérébrale. [12]

A partir de 1923, un grand nombre de nomenclatures a été prété pour ce syndrome :
I’hydrocéphalie otitique, I’arachnoidite, I’hydrocéphalie toxique, I’hypertension méningée,

I’hydrocéphalie angioneurotique et I’hydrops hypertensif méningé. [2]

Dans les années 1930, le développement de la neuroimagerie, particuliéerement la
ventriculographie, a permis de faire une distinction plus claire entre I’hydrocéphalie et la

pseudotumeur cérébrale. [2]

En 1937, le neurochirurgien américain Walter-Dandy proposa ses critéres diagnostiques

de PTC sur une série de 22 patients [9]

< Signes et symptomes d’HTIC

« Pression du LCR> 25 cm H20
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< Pas de signes de localisation, a I’exception d’une paralysie du nerf oculomoteur externe.
< Composition normale du LCR
% Des petits ventricules ou ventricules de taille normale a l'imagerie, sans masse

intracranienne. [2]

Le terme « HTIC bénigne » a été utilisé par Foley en 1955. Il a été largement utilisé pour

décrire la PTC en la différenciant d’une étiologie néoplasique maligne. [10]

Cette terminologie d’HTIC bénigne n’a été mise en question qu’en 1969 par Bouccheit et
al. [11]. Elle est loin d’étre bénigne, puisqu’elle engendre le pronostic visuel et altere la qualité

de vie. [2]

En 1989, Corbett et Thompson [12] ont lancé appel pour nommer ce tableau clinique par
une « HTIC idiopathique » dont la cause est inconnue, et de I’étiqueter comme secondaire quand

la cause sous-jacente serait évidente [13].

Dés lors, Le cadre nosologique de I'HTICI reste confus et les termes « pseudotumor
cérébri » et « hypertension intracranienne idiopathique » sont souvent utilisés dans la
littérature. Néanmoins, bien que I'HTICI ne soit pas toujours « bénigne », il semble qu’elle reste

le terme le plus adapté pour décrire cette pathologie. [14]

Les critéres diagnostiques de Dandy ont été ultérieurement modifiés par Friedman et
Jacobson [14], basés sur un concept moderne plus sophistiqué de I'HTICI offert par le
développement de tomodensitométrie informatisée et des méthodes de détection et de suivi des

déficits du champ visuel. [2]

La derniere révision de ces criteres a été publiée en 2013, exigeant la présence de

I’,cedéme papillaire, associé aux critéres déja existants, pour poser le diagnostic d’HTICI. [15]

-28-



Hypertension intracranienne bénigne : aspects cliniques et thérapeutiques

Il. Définition :

L’hypertension intracrdnienne idiopathique (HTICI) est un syndrome défini par une
élévation anormale de la pression intracrdnienne non associée a un processus expansif
intracranien ou a une hydrocéphalie, avec un liquide céphalorachidien de composition normale

[14].

lll. Physiopathologie :

1. Physiopathologie de I’cedéme papillaire :

L’cedéeme papillaire (OP) est un terme réservé au gonflement de la téte du nerf optique

secondaire a une élévation entretenue de la pression intracranienne (PIC).

Ce gonflement de la téte du nerf optique ne serait pas corrélé seulement avec la PIC, mais
il dépendrait de la relation entre trois facteurs: la pression du LCR, la pression intraoculaire et la

pression artérielle systémique. [16]

Une élévation de la pression du LCR, avec une pression intraoculaire basse ou une faible
pression de perfusion peut provoquer un blocage du transport axoplasmique lent (stase du flux
axoplasmique), et par conséquent entrainer un OP. Une ischémie intra neuronale résultante peut

se développer, avec des dommages diffus des fibres du nerf optique. [16]

Le développement de I'cedéme papillaire requiert habituellement au moins 1 a 5 jours

d’une augmentation persistante de la PIC au-dessus de 20 a 25 cm H20. [17]

Malgré le blocage du transport axoplasmique lent et rapide dans I’OP par I’HTIC, il n’y a
pas d’altération de la fonction visuelle. Autrement dit, I'impulsion nerveuse est conduite par la
membrane axonale et non pas par 'axoplasme, en plus que le blocage du flux axoplasmique

soit partiel. [18]

Quand les fibres nerveuses meurent, le disque s’atrophie, devient pale et moins

cedémateux. [18].
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Des signes typiques d’obstruction de la veine centrale de la rétine sont observés au
niveau de la téte du nerf optique et dans la région péri papillaire. Il s'agit notamment d’une
dilatation des capillaires de la rétine pré-papillaire, une hyperémie de la téte du nerf, une

dilatation des veines rétiniennes, des hémorragies péri papillaires et des nodules cotonneux.

Ce sont les conséquences de la compression de la veine centrale de la rétine. Cette
compression est réalisée, d'une part, par la dilatation des axones au sein de la téte du nerf
optique pré laminaire, et d'autre part, par la pression du LCR sur la veine centrale de la rétine.
Sachant que cette veine traverse I’espace sous arachnoidien pour quitter le nerf optique a 1 cm

derriere le globe. [17]

2. Mécanismes de I’élévation de la pression intracranienne :

La physiopathologie de I'HTICI est encore mal élucidée, et bien qu'il n’existe aucune
théorie unificatrice expliquant la pathogénie de ce désordre, la dérégulation de la pression

intracranienne (PIC) est un point important d'investigation. [16]

Trois principaux mécanismes intracraniens ont été suggérés aboutissant a une élévation
de la PIC, y compris des troubles de la dynamique du LCR, comme I'hypersécrétion et I’obstacle a

I’écoulement du LCR, et une augmentation de la pression des sinus veineux. [16]

2.1. Hypersécrétion du LCR :

Le systeme nerveux contient normalement environ 140 ml de LCR, qui est renouvelé 3-4
fois par jour [19]. Le plexus choroide est responsable de la sécrétion de la majeure partie du LCR

[20].

L’hypersécrétion du LCR a été impliquée dans I’HTICI pour la premieére fois il y a plus d’un
siecle, quand on pensait que I'alcool, le stress, et les changements climatiques entrainent une

hypersécrétion du LCR, et par conséquent une élévation de la pression intracranienne (PIC). [21]
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En 1979, les études d’infusion ventriculaire ont démontré une augmentation de sécrétion
du LCR chez cing patients souffrant d’HTICI, ce constat a été appuyé par les résultats d’IRM avec

un calcul du flux du LCR montrant également une hypersécrétion du LCR dans I’HTICI. [21]

Ces études, cependant, ont été basées sur de petits échantillons, et les hypothéses ont

été formulées par modélisation mathématique. [21]

Néanmoins, la basse protéinorachie dans I'HTICI soutient cette théorie d’hypersécrétion

du LCR. Bien que cette hypoprotéinorachie ne soit pas universelle dans I"HTICI. [19]

En cas de papillomes du plexus choroide, ol une hypersécrétion du LCR se produit, on
constate I'apparition d’'une hydrocéphalie avec un élargissement ventriculaire [22], tandis qu’en

cas d’HTICI les ventricules sont de taille normale [16]

Cette suggestion a été réfutée par des études ne montrant aucune différence significative

dans les taux de production du LCR entre les patients et les témoins. [23]

En conclusion, les études limitées s’intéressant a cette théorie restent non concluantes mais

elles continuent d’étre débattues dans la littérature. [21]

2.2. Diminution de la résorption du LCR :

L’altération du drainage du LCR est de plus en plus reconnue comme une cause probable
de I'HTICI [21]. Bien que les bases physiopathologiques conduisant a cette altération de la

résorption du LCR ne soient pas claires. [20]

La majorité des éléments de preuve appuyant cette théorie est basée sur les études de

perfusion du LCR, qui ont démontré un drainage réduit du LCR au cours de I’'HTICI. [21]

Une premiere étude a utilisé le test d’infusion saline intrathécale pour montrer la
résistance au drainage du LCR chez quatre patients sur cing ayant une HTICI [21]. Des études
similaires utilisant la citernographie isotopique, ont abouti a des résultats en faveur d’un retard
important dans la circulation du LCR avec rétention du traceur radioactif dans les espaces sous

arachnoidiens (ESA) [23]. Ces résultats n'ont pas été universellement reproduits. [21]
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De plus, en utilisant un modele mathématique étudiant la régulation du volume
ventriculaire, Rekate et al. [1] Ont pu montrer qu’en simulant une HTICI (en diminuant la
résorption du LCR au niveau des villosités arachnoidiennes et en rendant le parenchyme cérébral

incompressible), la PIC augmente et le volume ventriculaire diminue.

Ces différentes techniques et d’autres ont permis de démontrer l'altération de la
circulation du LCR. Ainsi, la résistance a I’écoulement de celui-ci semble étre impliquée dans la
pathogénie. Cependant, peu de données sont disponibles sur le site ou le mécanisme exact de la

régulation du drainage au niveau des villosités arachnoidiennes. [23]

En 1992, Malm et al. [24] ont prétendu avoir identifié deux mécanismes possibles de
I’élévation de la PIC, soit par dysfonctionnement des villosités arachnoidiennes ou par élévation

de la pression veineuse cérébrale.

L'absorption du LCR dépend du gradient de pression entre le sinus veineux et l'espace
sous-arachnoidien, avec une élévation de la pression veineuse nécessitant une augmentation

concomitante de la pression du LCR pour maintenir les taux d'absorption. [16]

2.3. Pression veineuse cérébrale :

L'élévation de la pression des sinus veineux, résultant de la sténose de ces derniers, est
de plus en plus considérée comme un facteur déterminant dans la pathogenése de I'hypertension

intracranienne [16].

La plupart des neurologues ont une expérience directe de la stricte relation existante
entre le LCR et les pressions veineuses intracraniennes par la manceuvre de Queckenstedt: Une
courte compression jugulaire bilatérale, avec surveillance de la pression du LCR lors d'une
ponction lombaire, est responsable d’une élévation immédiate de la pression du LCR. Si aucun
changement n’est observé, une occlusion de la communication des ESA spinales doit étre

suspectée. [16]
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Certains auteurs ont suggéré qu’une diminution de la résorption du LCR serait due a la
résistance générée par [|’élévation de la pression veineuse centrale (PVC) secondaire a un

obstacle au drainage veineux. [21]

Lorsque la PIC devient inférieure a la pression intra sinusale, la résorption du LCR est
altérée. Autrement dit, les granulations arachnoidiennes (GA) qui font normalement hernie a
I’intérieur des grands sinus veineux de I’encéphale se rétractent, ce qui est le cas dans I’'HTICI [1]
(Figure n°16). Une des explications possibles a la genese d’une HTICI serait donc un trouble de la

résorption du LCR avec inflation globale du LCR. [1]

iy

Figure n°18 : Microscopie électronique a balayage.

A. Granulation arachnoidienne faisant hernie dans le sinus sagittal supérieur.

B. Granulation arachnoidienne rétractée. [1]

Le mécanisme de I'élévation de la PIC est largement débattu par les auteurs, serait-elle
une cause ou une conséquence de la haute pression veineuse sinusienne cérébrale? Elle-méme
serait-elle due a un rétrécissement anatomique sinusien ou a I’hypertension veineuse

systémique ? [23]

Il existe des preuves considérables sur des études de veinographie et de manométrie
montrant que les pressions veineuses sinusiennes cérébrales soient élevées dans I’HTICI,

particulierement dans les sinus veineux sagittal, supérieure et transverse. [21]
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Outre, plusieurs études, utilisant la veinographie par résonnance magnétique ont montré
I’existence de sténoses sinusiennes focales [42-43]. Ces sténoses supposent un obstacle
fonctionnel a I’écoulement dans plusieurs cas d’HTICI en I'absence de thrombus [42]. Ceci a
mené d’autres auteurs a conclure que les sinus veineux sont anatomiquement différents dans

I’HTICI. [44]

Par ailleurs, les causes sous-jacentes de ces sténoses demeurent controversées, et
peuvent étre représentées par des petits thrombi sinusiens, des variétés congénitales, un septa

luminal, ou des échancrures des GA géantes. [19]

Les résultats de certaines études supposent que ces sténoses veineuses cérébrales seront
la lésion primitive dans I'HTICI [42]. La sténose des sinus transverse est couramment décrite
chez les patients atteints d'HTICI et contribue probablement a I'hypertension intracranienne par
hypertension veineuse lorsque la sténose est bilatérale et suffisamment sévére pour

compromettre |I'écoulement veineux cérébral [21]

Malm et al. [16] ont mené une étude sur une longue durée, dans laquelle les patients avec
HTICI ont subi des évaluations répétées de I'nydrodynamique du LCR au moyen d'une technique
de perfusion sous pression constante. Chez la plupart des patients, I’élévation de la pression du

LCR est due a une augmentation de la pression du sinus sagittal. [25]

Dans une étude menée par Bono et al [21], 14 patients atteints d’HTICI avaient une
sténose bilatérale des sinus transverses. Ces patients ont été suivis pendant une période de 6
ans. Tous les patients ont bénéficié de veinographie par résonnance magnétique (VRM) répétées
suivies par des ponctions lombaires. Bien que, la pression du LCR s’est normalisée chez neuf
patients au cours de la période du suivi grace a un traitement médical, une sténose des sinus
transverses a persisté chez tous les patients. Ce qui suggere que ces anomalies des sinus

transverses ne peuvent pas étre secondaires a I’élévation de la pression du LCR.
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Pour d’autres auteurs, il est plus vraisemblable que ces sténoses sont une conséquence
de la pression élevée générée par le parenchyme cérébral ou par le compartiment du LCR sur le

systeme veineux. [46]

Ceci a été étayé dans une étude de King et al en 2002 ou des patients ayant une HTICI
ont bénéficié d’'une manométrie veineuse cérébrale avant et apres ponction lombaire. La
pression dans les sinus sagittal supérieur et transverse s’est significativement réduite apres la
PL, avec réduction subséquente de la pression du LCR et disparition des sténoses veineuses

existantes. [46-47]

Ces études concluent que les sténoses sinusiennes cérébrales et I’élévation de la pression
veineuse dans I’HTICI résulte du collapsus des parois des sinus veineux due a I’élévation de la
PIC. Ainsi, les sténoses surviendraient comme un phénomene secondaire et non pas comme une

cause primitive de I'HTICI.

Il est possible, aussi, que les sténoses sinusiennes cérébrales aient un réle important
dans I'aggravation de I’'HTICI par diminution encore plus du drainage du LCR a travers les GA

augmentant d’avantage la pression du LCR. [19]

Quoique ces constats ne tranchent pas si ces sténoses sont la cause ou la conséquence
de I'élévation de la pression du LCR, il est évident qu’ils offrent un support pour les deux

explications.

2.4. (Edéme cérébrale :

L'cedéme cérébral a été supposé expliquer la pathogénie de I'HTICI par altération du
sodium et rétention hydrique, entrainant ainsi, un cedéeme orthostatique et un cedeme cérébral.

(2]

Cette théorie a été construite sur des épreuves histologiques d’autopsies cérébrales qui
ont montré un ocedeme intracellulaire et un oedéme interstitiel, et sur des données de

neuroimagerie [25, 30]. En effet, ces derniéres étaient en faveur d’'une augmentation du contenu
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en eau du cerveau et une augmentation de la diffusion de I’eau au niveau de la substance

blanche.

En 2003, Bastin et al. [29] ont mené une étude consistant a mesurer, par IRM, les
parametres de diffusion d’eau chez des patients atteints d'HTICI par rapport a un groupe
témoin. Les résultats de cette étude n’ont pas montré une différence significative entre les deux

groupes [48], ce qui suggere qu’il n y a pas de lien entre I’'cedeme cérébrale diffus et I’'HTICI. [16]

Aussi, I'eedeme cérébral généralisé s’associe normalement a une altération de I'état de

conscience, ce qui n'est pas le cas dans I'HTICI. [16]

IV. Etiopathogénie :

De multiples facteurs ont été suggérés ou simplement évoqués, mais le(s) lien(s) les
unissant ainsi que leur role respectif dans la pathogénie de I’HTICI ne sont pas encore clairs.
Cependant, quelles que soient les théories avancées, elles doivent prendre en compte la forte

propension de I’HTICI a survenir chez les jeunes femmes obéses. [52]

L'implication de la vitamine A dans la pathogénie de I'HTICI est connue depuis
longtemps. De nombreux cas ont été rapportés aprés une consommation excessive d’aliments

riches en vitamine A. [52]

Récemment, une autre piste suggére le role étiopathogénique des sténoses des sinus
transverses, retrouvées chez plus de 90% des patients contre un peu plus de 5% chez les sujets
témoins [53]. Cependant, les résultats encourageants, parfois spectaculaires, rapportés apres
stenting d’au moins 1 sinus transverse [33] ne permettent pas de trancher formellement, cette

technique pouvant simplement interrompre le cercle vicieux.

A coté des anomalies du contenant vasculaire discutées ci-dessus, il a été fait I’hypothése
que des anomalies du contenu vasculaire, et notamment les états d’hypercoagulabilité,
constituent un mécanisme de I’élévation de la PIC. En effet, des microthromboses répétées au

sein des veines cérébrales pourraient étre responsables d’un déficit de résorption du LCS. Il ne
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s’agit cependant pas de thrombophlébite cérébrale, car aucun thrombus n’est visible sur

I'imagerie. [32]

Récemment, le rbole pathogénique des aquaporines-4 protéines transmembranaires
impliquées dans I'osmorégulation, a été suggéré. Cependant, aucune étude récente n’a permis

de confirmer cette théorie. [52]

1. Obésité :

L’'une des caractéristiques les plus frappantes de I'HTICI est son association avec

I’obésité. Plus de 94% des patients atteints d’HTICI sont obeses [49].

Daniels et al. [39] Ont démontré une corrélation entre l'indice de masse corporelle (IMC)

et le risque d'HTICI. La présence de surpoids a été associée a la récurrence de la maladie. [64]

Les constatations initiales ont suggéré une amélioration des symptomes et des signes
d'hypertension intracranienne idiopathique aprés la perte de poids [50]. Cette amélioration n'a
pas été confirmée que lors d'une étude réalisée en 2010 par A.J. Sinclair et al. [31] consistant a
mesurer la PIC chez des patientes atteintes d’HTICI et qui ont suivi un régime hypocalorique.
L’étude a objectivé une diminution significative de la PIC, de [I’cedéme papillaire, et des

céphalées apres la perte de poids.

Le mécanisme par lequel la perte de poids améliore I'hypertension intracranienne

idiopathique reste toujours inconnu. [16]

1.1. Obésité et pression intra abdominale :

Il a été suggéré que l'obésité entraine I’HTICI via I’élévation de la pression intra-

abdominale par élévation de la pression veineuse centrale. [54]

Sugerman et al. [34] supposent que l'effet de la pression de la distribution centrale
d’adiposité augmenterait la pression intra abdominale, qui ensuite augmenterait la pression

intra—thoracique et la pression du remplissage du cceur, ce qui va aboutir a une élévation de la
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pression veineuse cérébrale et finalement une HTIC. Ceci conduira théoriquement a une

diminution de I’écoulement du LCR a travers les GA.

Une petite série de cas a démontré un soulagement de la symptomatologie chez les
patients ayant une HTICI aprés usage d’un appareillage a application externe pour réduire la

pression intra—abdominale. [2]

Cette théorie s'est encore accélérée a la lumiere de rapports initiaux suggérant que
I'incidence de I’ HTICI s’éleve avec la grossesse, état augmentant la pression intra abdominale
[36] [60]. Toutefois, des études ultérieures ont noté que cette association d’HTICI a la grossesse

est fausse. [58]

Ceci suggére aussi que I’obésité viscérale devrait étre plus étroitement associée avec
I’HTICI. En général, les femmes non ménopausées ont tendance a développer une obésité
périphérique dans le tissu gras sous cutané, alors que les hommes et les femmes ménopausées

sont plus sujettes a I'obésité centrale avec une accumulation viscérale de la graisse. [54]

1.2. Obésité et pressions du remplissage cardiague:

Karahalios et al. [20] ont rapporté une pression veineuse cérébrale élevée avec une
anatomie normale des sinus veineux cérébraux chez cing patients ayant une HTICI. Et ils ont
montré que les pressions auriculaires droites étaient élevées ce qui leur permet de suggérer un

mécanisme universel d’élévation de la pression veineuse.

Le syndrome d’apnée du sommeil, condition associée a I'obésité, entraine une
hypercapnie nocturne, une défaillance cardiaque droite et une augmentation de la pression

intra-thoracique ce qui pourrait élever la PIC. [19]

1.3. Obésité et inflammation chronique :

L'obésité est reconnue comme un état pro-inflammatoire [63]
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Récemment, l'inflammation chronique associée a l'obésité pouvant conduire a un état
pro-thrombotique a été proposée comme |'un des facteurs étiologiques possibles dans le

développement de I'HTICI.

Dans une étude qui a analysé les concentrations de 14 différentes cytokines, des taux
élevés d’IL-17 et IL-2 ont été retrouvés dans le LCR des patients atteints d’HTICI, soutenant la

présence d'un processus inflammatoire intrathécal. [68]

a. Obésité, état pro inflammatoire :

L’obésité est caractérisée par un large tissu adipeux. Ce dernier fournit non seulement
une réserve énergétique mais représente en outre, un important organe endocrine. L'obésité est
associée a une expression élevée d'un certain nombre d'adipokines et de diverses cytokines
comprenant la leptine et les interleukines, la protéine chimiotactique 1 des macrophages (MCP-1

/ CCL2) et l'inhibiteur de l'activateur du plasminogéne-1 (PAI-1). [64]

Les cytokines, en particulier les adipokines, qui sont spécifiquement produites par le
tissu adipeux, sont devenues un sujet de recherche concernant la pathogénie de I'HTICI [7]. Des
marqueurs d'inflammation étaient présents dans le LCR des patients atteints d'HTICI, la
concentration du ligand 2 de chimiokine (motif C-C) étant significativement plus élevée que celle

des témoins (p <0,01). [7]

Le role de l'inflammation dans plusieurs complications liées a |'obésité, comme la
pathologie vasculaire et I'insulinorésistance met en évidence I'importance pathologique de cette

voie. [21]

b. Laleptine :

La leptine est une adipokine principale. Sécrétée par I'adipocyte proportionnellement a la
masse grasse corporelle totale [41]. La leptine circule en étant partiellement liée aux protéines
plasmatiques. Elle pénéetre dans le SNC avant de se lier aux récepteurs de I'hypothalamus. A ce

niveau, elle stimule les neuropeptides anorexigénes et inhibe les neuropeptides orexigénes [57].
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Ainsi, la leptine peut étre considérée comme un «signal» circulant entre les réserves

énergétiques périphériques et le contrble central de la balance énergétique et métabolique. [56]

Dans une étude de Lampl et al. Des taux de leptine sérique significativement élevés ont
été observés chez des patients obéses atteints d'HTICI comparativement a des groupes témoins

obéses et non obéses. [66]

Ball et al. Ont rapporté des taux significativement plus élevés de leptine dans le LCR des
patients atteints de I'HTICI par rapport a un groupe témoin, apres correction de I'lMC et de I'adge,

alors qu’il n’y a pas de différence significative au niveau sérique entre les deux groupes. [67]

Dans une étude cas-témoin [34] de 15 femmes atteintes d’HTICI, les concentrations
plasmatiques de leptine sont élevées au-dela du niveau qui pourrait étre expliqué par leur IMC.

La découverte d’une hyperleptinémie dans I'HTICI pourrait avoir plusieurs implications :

La Leptine endogene a des effets prothrombotiques par l'intermédiaire du récepteur
plaquettaire a la leptine, ce qui contribue a la thrombose vasculaire a la suite d’une lésion
vasculaire in vivo. L'inhibition transitoire de la leptine endogene protége également les souris
minces des thromboses veineuses. Par conséquent, les taux élevés de leptine chez les patients
atteints d’HTICI augmenteraient la possibilité d'une thrombose occulte des sinus cérébraux ou

de thrombose dans les lacunes veineuses parasagittales. [55]

L’augmentation de la «résistance a la leptine» pourrait expliquer le gain du poids

précédant la survenue de I'HTICI et la difficulté de perte du poids. [34]

Quel que soit le sens de causalité entre I’hyperleptinémie et I'HTICI, les femmes
généralement ont des taux plus élevés de leptine que les hommes du méme IMC. Cette
différence peut étre due a une masse grasse plus importante, accumulée dans le tissu adipeux
sous-cutané, et elle serait influencée par les stéroides sexuels. La prédominance féminine
observée dans I'HTICI appuierait la possibilité que la leptine puisse étre un facteur de risque

pour le développement de I'HTICI. [55]
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2. Troubles endocriniens et profil hormonal :

2.1. Fonction hypophysaire :

Les études réalisées sur la fonction endocrinienne dans I'HTICI ont impliqué un nombre
limité de patients. Des tests conventionnels de la fonction hypophysaire et des autres glandes
périphériques, dans une étude de 15 patients, étaient normaux a |’exception d’une légere

réduction du taux de I’hormone de croissance en réponse a I’hypoglycémie. [20]

Cette réduction dans le taux de I’hormone de croissance a été rapportée aussi par Reid et
al. [20] chez trois sur cing patients ayant une HTICI par rapport a un seul cas chez les patients

obeses du groupe témoin.

Des concentrations élevées de la vasopressine dans le LCR ont été notées chez les
patients ayant une HTICI en comparaison avec le groupe témoin, malgré des concentrations

plasmatiques et osmolarités similaires. [20]

L’importance de ces constatations dans la compréhension du processus pathogénique de

cette pathologie n’est pas démontrée. [20]

D’autres études se sont intéressées a illustrer le déséquilibre de la fonction gonadique

dans I’HTICI et un éventuel role des glucocorticoides.

2.2. Hormones sexuelles et LCR :

La prédilection de I’HTICI chez les femmes obéses en dge de procréer, suppose que les
hormones sexuelles peuvent étre impliquées dans la pathogénie de I’HTICI. Le métabolisme des
stéroides sexuels est affecté par le tissu adipeux et que les effets métaboliques de I'obésité

varient selon le sexe et le statut ménopausique. [20]

Donaldson et Horak [37] ont mis en évidence des concentrations élevées d'oestrone dans
le LCR chez six jeunes femmes obéses atteintes d’HTICI contrairement a cing patientes témoins

qui avaient des taux normaux. Cette constatation proposerait que I’cestrone puisse augmenter la
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production du LCR au-dela de la quantité résorbable sous la pression normale, éventuellement

par stimulation du plexus choroide.

Toscano et al. [38] ont détecté des taux élevés d’cestrogéne dans le LCR avec une
réduction marquée de la rostenedione dans le LCR dans une étude de six patientes atteintes
d’HTICI. Aucun changement dans les taux plasmatiques n’a été observé, suggérant ainsi des

modifications régionales du métabolisme des stéroides.

En revanche, les niveaux d'cestrogéne dans le LCR étaient indétectables chez tous les 15
patients atteints d’HTICI dans une étude réalisée par Soelberg et al. [55], bien que huit sur douze

de leurs patients étaient des femmes en surpoids.

2.3. Glucocorticoides :

De nombreux cas établissant un lien entre I’HTIC et la corticothérapie ont été rapportés.

(7]

La 11 B-hydroxystéroide déshydrogénase de type 1 (11R-HSD1) est une enzyme qui
régule la disponibilité locale de glucocorticoides en agissant principalement comme oxo-

réductase, en transformant la cortisone en cortisol actif. [7]

Le role de la 1B -HSD1 dans l'obésité, le diabéte de type 2 et le syndrome métabolique
est de plus en plus un sujet de recherche. L'activité et I'expression de 11R-HSD1 sont
particulierement élevées dans le tissu adipeux. 11B-HSD1 et des éléments clés de la voie de
signalisation des glucocorticoides sont exprimés et fonctionnent au niveau du plexus choroide,

ce qui suggere un systeme local de production de cortisol [50] [51].

Dans I'HTICI, les métabolites urinaires de 11B HSD1 diminuent significativement avec la
perte de poids. En plus, l'activité de la 1TR-HSD1 est associée a une chute significative de la PIC
et une augmentation de la cortisone du LCR est associée a une perte de poids. Cette conclusion
pourrait suggérer un rble pour la B -HSD1 dans la dynamique du LCR et la pathogenese de

I'hypertension intracranienne. [52]
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3. HTICI et Etat prothrombotique :

La thrombophilie est I'’ensemble de pathologies rapportées peuvent étre reliés a une
hypercoagulabilité, qu'elles s'expriment sous la forme d'une thrombophlébite cérébrale, ou par
des altérations des veines corticales qui entraineraient des modifications des villosités

arachnoidiennes [1]. Le bilan biologique devra rechercher une anomalie de la coagulation.

Plusieurs études ont suggéré que les facteurs de risque thromboemboliques sont plus
fréquents chez les personnes atteintes d’HTICI [40] [41]. La résistance a la protéine C activée
multiplie le risque de thrombose veineuse par 5 a 10 en cas d’hétérozygotie et de 50 a 100 fois
en cas d’homozygotie [42] [43]. Ce risque est d’autant plus important en cas d’association avec
d’autres facteurs de risque de thrombose. L’association relativement fréquente par rapport au
reste de la population entre HTICI et cette anomalie hématologique était attribuée aux états
préthrombotiques conduisant a la formation de microthrombi au niveau des villosités
arachnoidiennes ce qui entrave I’absorption du LCR et entraine I’augmentation de la pression
intracranienne [41] [44] [45]. Cette anomalie est retrouvée selon Sussman et al. [46] surtout chez
les patients souffrant d’HTICI avec un poids normal. L’association de I’HTICI et de la mutation du
facteur V de Leiden est rare. Elle a été rapportée dans seulement 5 cas [41] [44] [47]. D’autres
anomalies de I’hémostase ont été associées a I’HTICI en particulier le facteur VIII et les anticorps
anti-phospholipides [40] [41] [46]. Ainsi, ces observations soutiennent I'implication de
microthrombi dans la physiopathogénie de I'HTICI. Martinez Pérez et al. [47] en 2005, ont
suggéré que la présence d’hypersignaux T2 non spécifiques de la substance blanche pouvait

appuyer cette hypothése.

Plusieurs facteurs sont dysrégulés dans I'obésité elle-méme associée a I’HTICI, pouvant
contribuer a un état prothrombotique. L'adipokine PAlI-lest I'un des facteurs jouant un role

important dans les états prothrombotiques.
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La PAI-1 est synthétisé par le tissu adipeux et le foie. Le role physiologique de PAI-1 est
d'inhiber les activateurs du plasminogene, comme l'activateur tissulaire du plasminogéne, jouant

ainsi le réle d’un agent anticoagulant. [55]

Outre la PAI-1, d'autres désordres dans l|'obésité tels que le dysfonctionnement

endothélial, et I'agréabilité plaquettaire pourraient également contribuer aux thromboses. [56]

4. Facteurs associés a I’HTICI :

4.1. Vitamine (A) :

La vitamine A et les rétinoides sont fortement associés a une PIC élevée [7]. Des
concentrations accrues de rétinol dans le LCR ont été démontrées chez les patients atteints
d'HTICI comparées aux concentrations sériques et du LCR des témoins [27] [48]. Il a été noté
également que l'acide rétinoique augmente I'expression de l'aquaporine 1, canal d'eau présent

principalement au niveau de la membrane luminale du plexus choroide [49].

Cependant, le mécanisme physiopathologique actuel doit étre clarifié, en particulier en

ce qui concerne les différences de métabolisme de la vitamine A entre les deux sexes [7].

4.2. Médicaments :

Des rapports de cas ont impliqué plusieurs médicaments dans I’'HTIC. La plupart des cas
signalés ont une relation incertaine entre le médicament spécifique et la pathogenése de I'HTIC,
ce qui est concordant avec notre manque de connaissance concernant [|'étiologie de ce

syndrome. [53]

L’identification des médicaments susceptibles d’étre associés a une HTIC devient de plus
en plus importante, non seulement pour optimiser la prise en charge des patients, mais aussi

pour comprendre |’étiologie sous—jacente de cette pathologie. [53]

Divers médicaments ont été incriminés pour provoquer ou, probablement, déclencher
I'HTICI (comme la tétracycline et ses dérivés, la cyclosporine, le lithium, I'acide nalidixique, la

nitrofurantoine, les contraceptifs oraux, le lévonorgestrel, le danaxol et le tamoxifene). [52]
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Le sevrage de la corticothérapie a été rapporté comme inducteur d’un tableau similaire de

celui de I'HTICI avec une résolution du tableau clinique aprés sa réintroduction. [20]

Les contraceptifs oraux (CO) ont été historiquement liés a ce désordre, mais des
recherches récentes ont montré qu’il n’y avait pas une augmentation significative du
pourcentage des femmes sous CO dans le groupe d’HTICI par rapport a la population générale
[54]. Les anciennes études ont inclus probablement des cas de thromboses veineuses cérébrales
(TVC) sous diagnostiqués chez des femmes sous hormonothérapie. Ainsi la haute prévalence de
patientes sous CO dans les cohortes d’HTICI refléterait plutét le haut risque de TVC chez les

femmes sous CO. [20]

Dans notre série 58,6% étaient sous contraception orale.

4.3. Troubles menstruels :

L’irrégularité menstruelle est beaucoup plus commune chez les femmes atteintes d’HTICI
par rapport aux groupes témoins [54]. De larges études ont mentionné des dysfonctionnements

menstruels parmi les symptomes rapportés [55] [56].

Dans notre série aucune patiente n’a rapporté des troubles menstruels.

4.4. Grossesse :
Il a été largement considéré qu’elle prédisposerait a un risque accru d’HTICI.
Ultérieurement, des enquétes rigoureuses plus poussées n'ont pas prouvé une relation

statistiquement significative pour la grossesse entre des patientes atteintes d’HTICI et des

groupes témoins. [54] [55]

Comme pour l'utilisation des contraceptifs oraux, une prévalence élevée de la grossesse
chez les patientes atteintes d’HTICI pourrait étre expliquée par la fréquence de cette pathologie

chez les femmes en age de procréer. [24]

45. HTA:

L’HTA a été rapportée chez 14 a 31% des patients atteints d’HTICI [57] [30] [35] [58].
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Dans une étude de kesler et al. La pression artérielle était significativement élevée dans
la population d’HTICI par rapport a celle témoin. Par ailleurs il n’y a pas de preuves permettant
de trancher si cette constatation est une vraie association pathologique, ou si elle refléterait
simplement la haute incidence de I’élévation de la pression artérielle chez des patients ayant un

poids excessif. [59]

Dans notre étude I’'HTA n’a été rapportée par aucun patient.

4.6. Syndrome d’apnée de sommeil:

Il est également répandu chez la population obése [24], mais plusieurs études récentes

ont associé ce syndrome a I'HTICI. [60]

4.7. Anémie ferriprive:

L’association de I'HTICI et 'anémie a été récemment décrite. A Birmingham et Midland
Eye Centre, au Royaume-Uni, entre 2005 et 2007, Une série rétrospective de 107 nouveaux cas
d’HTICI, retenus selon des critéres diagnostiques stricts, a trouvé six cas d'anémie microcytaire,
avec des taux d'hémoglobine inférieur a 10.2 g/dl [59]. La résolution rapide des symptomes et
I'amélioration de la fonction visuelle chez tous les patients aprés correction de l'anomalie
hématologique a évoqué I’association entre I'anémie et I’hypertension intracrdnienne. Ainsi
I’exclusion d’une anémie ferriprive est recommandée chez tout patient présentant des signes

d’HTICI. [109][59]

Dans notre série, tous les patients avaient un taux normal d’hémoglobine.

V. Données épidémiologiques :

1. Incidence :

L'hypertension intracranienne idiopathique est généralement observée chez les femmes
obéses en age de procréer, avec une incidence mondiale d'environ 0.5 - 2 pour 100.000

personnes par an dans la population générale. [55] [61] [62] [63]
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Ce chiffre semble étre plus bas dans certains pays asiatiques [57] et plus élevé en Libye

[67] et au Royaume-Uni [61] (Fig.n°17).

Duration Patients Female: Obesity Incidence
ofstudy (n) male ratio (% of per
(years) patients) 100000
people
peryear
Rochester, MN, USA (1976-90)° 15 9 81 70%" 1.00
Benghazi, Libya (1982-89)" 7 81 15 71%t 2.3
Louisiana, USA (1988Yy 1 78 451 69%% 110
lowa, USA (1988Y 1 27 81 67%+ 0-90
Parma, ltaly (1990-99)° 10 10 41 - 028
Belfast, Northern Ireland (1991-95)* [ 42 6:1 . 0-51
Spain (1994-2004)* 10 28 871 100%$ 320
Israel (1998-99)* 2 91 141 57%9 0.94
Oman (2001-11)" 11 40 31 60%9 218
Israel (2005-07)" 2 428 18.51 59%$ 2.02
Sheffield, UK (2007-08)° 2 16 15:1 = 1.56
*Body-mass index greater than 26 kg/m’. tObesity defined as more than 20% heavier than ideal weight. $Obesity not
defined. §Body-mass index greater than 30 kg/m’. §Clinical observation and body-mass index higher than 30 kg/m’.
Table 1: Worldwide published incidence rates of idiopathic intracranial hypertension

Figure n°17: Taux d’incidences de I’HTICI publiés a I’échelle mondiale

2. Age:

Les résultats d’une étude menée par Khin P. Kilgore et al. [64] montrent que I'incidence
de I’HTICI a Rochester - USA entre 1990 et 2014 a atteint 11,8 par 100000 personnes chez les
femmes dont I’age varie de 25 a 34 ans par rapport a 1,8 par 100000 personnes dans la

population générale.

Dans notre série ’age moyen de nos patients est de 30,5 = 8,5 ans (18 - 52 ans), avec
une tranche d’age prédominante de 25 - 34 ans, ce qui rejoint les données de la littérature.

(Tableau VI)
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Tableau VI : Comparaison de la moyenne d’age de notre étude avec les données de la littérature

Etude Effectif Moyenne d’age
B.B. Bruce et al. [65] 721 28
M. Wall et al. [81] 165 29
Radhakrishnan et al. [67] 81 28
Asensio-Sanchez et al. [66] 29 34,4
Raoof et al. [61] 29 28,1 ans
Notre étude 31 30,5 ans

3. Sexe:

Dans notre étude, il y a une nette prédominance féminine. 93,5% de nos patients sont des

femmes, avec un sexe ratio a 14,5 :1 ce qui rejoint les données de la littérature.

Cette nette prédominance a été retrouvée dans toutes les séries: N. Raoof et al. [61]:

96,6% ; B.B. Bruce et al. [65]: 91% ; Khin P. Kilgore et al. [64] : 92,1% ; K. Radhakrishnan et al.

[67]:93,8% ; VM Asensio-Sanchez et al. [66] : 89,6% ; M. Wall et al. [81] 97,6%. (Tableau VII)

Tableau VII: Pourcentage des patients de sexe féminin selon les différentes études

Etude Effectif (n) Femmes (%) Sexe ratio (F/H)

B.B. Bruce et al. 721 91 9,9
M. Wall et al. 165 97,6 40,2
Radhakrishnan et al. 81 93,8 22,8
Khin P. Kilgore et al. 63 92,1 11,6
Asensio-Sanchez et al. 29 89,6 8,6
Raoof et al. 29 96,6 28

Notre étude 31 93,5 14,5
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4. Obésité :

Une étude récente réalisée par Khin P. Kilgore et al. [68], étudiant I'incidence de I'HTICI a

Minnesota USA entre 1990 et 2014, a objectivé que I'incidence a grimpé de 1 per 100000

personnes entre 1990 et 2001 a 2,4 per 100000 personnes entre 2002 et 2014 [64], cette

élévation était paralléle a 'augmentation du taux d’obésité a Minnesota, qui a grimpé de moins

de 10% en 1990 a 20-24% en 2010, et 27,6% en 2014 (Centers for Disease Control and

Prevention data).

Dans notre étude la moyenne de I'IMC est de 28 Kg/m?, avec 35,5% de nos patients qui

sont obeéses, ce qui ne concorde pas avec leg résultats retrouvés par Kilgore et al. [64], Asensio-

Sanchez et al. [66], et Radhakrishnan et al. [67], mais rejoint ceux de Liu et al. [72]. (Tableau VIII)

Ce résultat montre que I'obésité ne joue pas un réle important dans le développement de

I'HTICI, chez toutes les populations, et que I'origine ethnique peut étre incriminée.

Tableau VIl : Comparaison de la prévalence de I’obésité entre les différentes études

Etude Pays Effectif (n) Obésité (%)
Radhakrishnan et al. [67] Libye 81 71%
Kilgore et al. [64] USA 48 82,6%
Asensio-Sanchez et al. [66] Espagne 29 100%
Kim TW et al. [71] Corée 14 7,1%
Liu IH et al. [72] Chine 12 33%
Notre étude Maroc 31 35,5%

Dans une autre étude Daniels et al.

[39] ont constaté que, parmi 34 patients

nouvellement diagnostiqués d'HTICI et 41 témoins, les patients atteints d’HTICI rapportent un

gain de poids important dans les 12 mois précédant I'apparition de

récent a été impliqué dans I’HTICI par plusieurs études. [69][70][71].

- 49 -

I'HTICI. Le gain du poids



https://www.clicours.com/

Hypertension intracranienne bénigne : aspects cliniques et thérapeutiques

Dans notre série, la notion de gain de poids récent n’est rapportée par aucun patient.

VI. Données cliniques :

Actuellement le diagnostic de I'HTICI repose sur les criteres de Dandy modifiés

récemment révisés en 2013. [15] (Tableau IX)

Cette derniere révision inclut I',edéme papillaire comme un signe indispensable pour

établir le diagnostic de I’'HTICI, en présence des autres critéres diagnostiques. [15]

En outre, un diagnostic d’HTICI sans cedéme papillaire peut étre posé si une paralysie du

VI, ainsi que tous les autres critéres (b-e dans le tableau IX) sont présents. [7]

Si ',edéme papillaire et la paralysie du VI sont absents, mais les autres criteres (b-e
tableau IX) sont présents, le diagnostic de I’HTICI peut étre suspecté si trois signes ou plus des
signes radiologiques suivants coexistent : aplatissement du pole postérieur du globe oculaire,
selle turcique vide, distension de I’espace sous arachnoidien péri optique avec ou sans nerf

optique tortueux, et sténose du sinus transverse. [15]

Tableau IX : Critéres diagnostigues de I'HTICI chez I’adulte [7]

Critéres diagnostiques de I’hypertension intracranienne idiopathique chez I’adulte

a. Edéme papillaire.

b. Examen neurologique normal, en dehors d’atteinte des paires craniennes.

c. Neuroimagerie : parenchyme cérébrale normal sans hydrocéphalie, ni masse, ni lésions
structurales, et sans rehaussement méningé, ni thrombose des sinus veineux a I'IRM ou
VRM ; Si I'IRM n’est pas disponible, elle peut étre remplacée par TDM avec injection du
produit de contraste.

d. LCR de composition normale.

e. Elévation de la pression d’ouverture lombaire (>25cm H20 en décubitus latéral)
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1. Signes fonctionnels :

Les symptomes de I’HTICI sont variables [74]. Les céphalées sont souvent associées a des
nausées et vomissements, ainsi que des signes visuels transitoires, éclipses visuelles, flou visuel,

scotomes et photopsie. [69].

D'autres symptomes communs peuvent étre retrouvés. Notamment, des acouphénes
pulsatiles, une diplopie, et une douleur rétrobulbaire .Néanmoins, les patients atteints d’HTICI ne

sont pas toujours symptomatiques. [69].
1.1. Céphalées:

Les céphalées constituent le signe le plus fréquent, et sont retrouvées chez plus de 90%

des patients atteints d’HTICI. [75]

Elles sont fréguemment révélatrices et n’ont pas de caractére particulier. [32] [75] [76].
Elles sont aussi bien pulsatiles que continues, unilatérales que bilatérales et sont parfois
localisées dans la région rétro-orbitaire, éventuellement accentuées par les mouvements
oculaires. Elles sont classiquement décrites comme progressives, matinales, aggravées aux
efforts et a la toux et résistent volontiers aux antalgiques usuels. Elles s'accompagnent souvent

de nausées et de vomissements, parfois d'acouphénes et de vertiges.

Elles sont parfois décrites comme des céphalées migraineuses ou de tension. Les
céphalées sont parfois aigues, justifiant une évaluation dans un centre d’urgence et un examen

du fond d’ceil. [77]

Il n"existe pas de corrélation entre la mesure de la pression intracranienne et la sévérité

des céphalées. [74] [76] [78]

En 2013 la nouvelle version de la classification internationale des céphalées a retiré la
description particuliere des céphalées dans I'HTICI. N'importe quel type de céphalées peut étre

lié a PHTICL. Il n'y a plus de caractéristiques particulieéres des céphalées liées a HTICI. [79]
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Les céphalées sont rapportées par la majorité des patients dans les différentes études
effectuées. (Tableau X)

Dans notre série, tous les patients rapportaient des céphalées, qui étaient le motif de

consultation principal.

Tableau X: Prévalence des céphalées selon les différentes études

Etude Effectif (n) Céphalées (%)
B.B. Bruce et al. [65] 721 73,5
M. Wall et al. [81] 165 84
A. Sundholm et al. [82] 135 84
K. Radhakrishnan et al. [67] 81 98,7
k. B. Digre et al. [80] 40 95
Notre étude 31 100

1.2. Brouillard visuel :

Le brouillard visuel peut durer de quelques minutes a quelques heures, s’accentue par le

changement de position, et est plus sévére le matin [83].

Dans une étude cumulant les résultats de toutes les séries réalisées entre 1937 et 1988
[69], avec un effectif total de 1020 patients, il a été montré que le brouillard visuel ait été le

symptome visuel le plus fréquent avec un pourcentage de 29%.
Leon A. Weisberg [83] rapporte un brouillard visuel chez 25% des patients.

Dans notre étude, 42% de nos patients ont rapportés un brouillard visuel.

1.3. Eclipses visuelles :

Les éclipses visuelles, unilatérales ou bilatérales, sont décrites comme une cécité

transitoire bréve (moins de 60 s), favorisée par les changements de position [7].

Elles sont notées chez 68 a 72% des patients présentant une HTICI [26] [81].
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La perturbation de la microcirculation au niveau de la téte du nerf optique, due a
I'engorgement des tissus, conduisant a une ischémie transitoire, est décrite comme étant la

cause de cet événement. [84]

Les éclipses visuelles ne sont pas spécifiques a ',edeme papillaire, mais apparaissent
aussi lors d'autres atteintes du nerf optique [7]. Leur présence n’est pas liée au degré de la BAV

ni a 'importance de I',edeme papillaire, et ne semble pas influencer le pronostic visuel. [69]

Dans notre série les éclipses visuelles ne sont décrites chez aucun patient.
1.4. Diplopie :

La diplopie survient chez 18 - 33% des patients atteints d’HTICI [26] [69] [85].

C’est une diplopie horizontale binoculaire due a la paralysie du VI uni ou bilatérale
secondaire a I'élévation de la PIC. Généralement, elle s’améliore ou disparait complétement apres

la ponction lombaire. [75]

Dans notre étude, la diplopie a été retrouvée chez 19 patients, soit 61,3%
1.5. Acoupheénes :

Il a été déja rapporté que les acouphénes peuvent étre le signe majeur ou unique de

I’HTICI. [86] [87]

IIs sont généralement de nature pulsatile et souvent unilatéraux, mais les acouphenes
non pulsatiles ou bilatéraux peuvent également étre observés [88]. lIs sont dus a [l'effet
compressif qu’exerce I'hypertension intracranienne sur les sinus veineux, cela convertit le flux
de sanguin laminaire en un flux turbulent, qui est entendu comme des acouphénes pulsatiles

uni ou bilatéraux. [87] [89]

IIs sont rapportés chez 52 a 60% des patients, dont les deux tiers les rapportent

bilatéralement. [26] [69] [81]
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Dans notre étude 4 patients seulement soit 12,9% avaient des acouphénes bilatéraux,
cela peut étre expliqué par le fait que les acouphénes sont souvent subjectifs, et ne sont pas

rapportés spontanément par les patients.

1.6. Autres signes :

a. Vertiges :

lIs sont différemment appréciés dans la littérature entre 2 et 38%. [92]

Leur fréquence augmente lorsque les cliniciens les cherchent systématiquement a

I’interrogatoire. [91]

Christoph Schmidt et al. [90] ont rapporté des vertiges chez 60,9% des patients, un

résultat pareil est retrouvé par Kathleen B. Digre et al. (65%) [80]

Aucun patient n’avait des vertiges dans notre série.

b. Signes d’irritation méningée :

Des signes d’irritation méningée peuvent survenir, incluant des nausées, vomissements

et photophobie [93]

La série de K. B. Digre et al. [80] a objectivé des nausées et vomissement chez vingt-

qguatre patients sur quarante soit un pourcentage de 60%.

Dans notre série les nausées/vomissements sont notés chez 58% de nos patients.

c. Douleur :

Une douleur rétro-oculaire lors des mouvements oculaires, rare dans les autres

céphalées, peut aider a distinguer ce syndrome douloureux. [18] [88]

Plus rarement, les patients signalent des douleurs radiculaires au niveau de la nuque
(48%) [88], des bras ou de la région lombaire [94]. Elles résulteraient d’une irritation des racines

nerveuses secondaires a un élargissement de la dure-mere. [94]

Dans notre étude aucune patiente n’a rapporté des douleurs.
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d. Rhinorrhées cérébrospinales :

Les rhinorrhées cérébrospinales ont été décrites dans des cas d [I’hypertension
intracranienne [108], et peuvent se voir dans I’HTICI. Néanmoins, elles ne sont pas fréquentes, et

les facteurs de risques sont incertains. [109]

Une déhiscence de la lame criblée de I’éthmoide suite a I'augmentation de la PIC peut

étre a I'origine de ces rhinorrhées. [110]

Dans notre série aucun patient n’a présenté des rhinorrhées cérébrospinales.

2. Examen clinique :

2.1. Examen neurologique :

a. Etat de conscience :

L’état de conscience est conservé et la vigilance est strictement normale au cours de

I’HTICI. Ceci I'individualise et I’isole des autres formes d’HTIC.

b. Signes de localisation :

A I’exception d’une paralysie de la Vieme paire cranienne, un déficit neurologique focal
est extrémement inhabituel. En la présence d’un signe neurologique focal, une autre alternative
diagnostique doit étre adoptée [21].

c. Examen des paires craniennes :

> VIéme paire cranienne :

La paralysie ou la parésie du Vleme nerf cranien est la seule paralysie des nerfs craniens

couramment produite dans I’HTICI [58]. Elle est retrouvée chez 10-20% des patients. [69]

Weisberg et al. [83] ont retrouvé une paralysie du VI chez 20% des patients, et Hanne M.

Yrietal. [111] 'ont noté chez 30% des patients.

Dans notre étude la paralysie du VI a été notée chez 17 patients soit 61%.
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» Autres paires craniennes :

L'atteinte des nerfs craniens autres que le VI a été signalée peu fréquemment [112]. Des
cas de paralysie oculomotrice [113], faciale [114] [115], et de la Veme paire cranienne [116] ont
été déja rapportés.

Dans notre étude une patiente avait une paralysie faciale périphérique gauche.

2.2. Examen ophtalmologique :

L’examen ophtalmologique est une étape primordiale de la démarche diagnostique chez

les patients atteints d’HTICI. [95]

Toute anomalie détectée au terme de cet examen nécessitera une prise en charge

urgente. [7]

L'hypertension intracranienne idiopathique entraine une morbidité visuelle importante par

altération du champ visuel, de I'acuité visuelle ou les deux. [7]

a. Acuité visuelle (AV) :

En général, l'acuité visuelle ne sera affectée qu’aprés l'avénement de déficit majeur du

champ visuel. [144]

Le niveau de I'acuité visuelle et le stade de I'cedéme papillaire ne traduit pas souvent
|'état de la fonction visuelle. Habituellement I'acuité visuelle reste conservée chez les patients
ayant un cedéme papillaire, sauf lorsque ce dernier devient chronique ou s’étend dans les 10

degrés centraux du CV. [97] [98]

Dans la série cumulée des différentes études réalisées entre 1937 et 1988 [69], 29% des

patients ont signalé une BAV.

Dans la série de Corbett et al. [73], 9 patients (16%) ont signalé une BAV, et 7 (12%)

avaient une cécité uni ou bilatérale.

Dans la série de Wall et al. [69], 4% des patients avaient une cécité bilatérale, et la BAV a

été observée chez 1 patient sur 3.
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La faible incidence de la BAV est sans doute due a la détérioration insidieuse de la vision
qui épargne souvent la vision centrale jusqu'a un stade évoluée de la maladie, d’ou la nécessité

d'un examen ophtalmologique approfondi par périmétrie [69] [98]

Dans notre série, 74% avaient une BAV et 3 patients ont une cécité bilatérale. Ce taux
élevé peut étre expliqué par le retard diagnostique jusqu’a un stade évoluée de la maladie, ou
bien c’est une BAV ancienne non diagnostiquée et n’est pas due a I’HTICI, surtout que 35% d’eux

avaient une acuité visuelle subnormale.
b. Fond d’ceil :

Les investigations ophtalmologiques comprennent un examen détaillé du fond d'eil, de

préférence en utilisant une lampe a fente et / ou une ophtalmoscopie directe. [17]

> L'cedeme papillaire :

C’est le signe cardinal de I’'HTICI, et est indispensable (sauf si le patient a développé une
atrophie optique secondaire) pour le diagnostic positif de I'HTICI. [75]. Il peut y avoir une
hyperémie du disque associée, des veines rétiniennes engorgées ou des hémorragies pré

papillaires franches. [17]

Bien qu’il soit bilatéral dans la majorité des cas, I'cedeme papillaire peut étre unilatéral

(chez 3,6 - 10,0% des patients atteints d’HTICI), ou asymétrique (figure n°18). [81] [99] [100]

Ceci peut étre di a une configuration anatomique particuliere du nerf optique,
responsable d'une transmission inégale de la pression du LCR au niveau des gaines péri optiques

notamment un cloisonnement ou un canal optique osseux plus rétrécit du c6té normal. [102]

La classification de Frisen modifiée permet de classer I’OP en 5 stades (annexe Il ; Figure

n°20).

Le stade de I’OP n’est pas toujours bien corrélé avec la pression intracranienne, mais il

peut étre corrélé avec un haut risque de perte visuelle permanente. [99] [101]
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Des modifications vasculaires secondaires peuvent éventuellement produire une atrophie
optique secondaire (Fig. 19). Une fois I'atrophie optique est évidente, une perte permanente du

champ visuel est prévue. [17]

Les patients souffrant de céphalées chroniques secondaires a une hypertension
intracranienne, et dont le fond d’ceil est normal, sont habituellement considérés comme ayant ce
qu’on appelle « HTICI sans cedéme papillaire » dont le pronostic et la prise en charge different de

I’HTICI (il n’y a pas de risque de perte visuelle en absence d’OP). [80]

Figure n°18: OP asymétrique chez une femme dgée de 42 ans présentant des céphalées, des

acouphenes, et des éclipses visuels seulement du coté gauche, la pression d’ouverture du LCR
était a 30cmH20. A : FO de I’OG montrant un OP : B : FO de I’OD, pas d’OP. [20]
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Figure n°19 : Atrophie optique secondaire [17]

Stage 0: Normal Optic Disc Stage 1 Stage 2

Stage 3 Staged Stage 3

Figure n°20 : Images d’un fond d’ceil normal et des différents stades d’OP [103]
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L’cedéme papillaire a été retrouvé chez tous les patients dans les différentes séries [30]

[104] [105] [106]

Dans notre étude, 30 patients ont un oedeme papillaire bilatéral et symétrique, dont 4

patients classés stade I, 10 au stade Il, 12 au stade lll, et 4 au stade IV.

Une patiente a une atrophie optique bilatérale.

VIl. Examens paracliniques

1. Imagerie cérébrale :

1.1. Tomodensitométrie :

La tomodensitométrie (TDM) cérébrale était I’examen de choix jusqu'a I'avenement de

I"IRM.

Une TDM sans injection risque de sous diagnostiquer des TVC et des tumeurs cérébrales

isodenses. L'IRM cérébrale permet de détecter une grande majorité de ces Iésions. [95]

Dans notre contexte le scanner cérébral est souvent demandé en urgence devant le

tableau d’HTIC pour éliminer un processus occupant I’espace.

1.2. Imagerie par résonance magnétigue :

L'imagerie cérébrale est I’examen de premiére intention pour d’abord éliminer tout
processus intracranien responsable de I’'HTIC. L'imagerie par résonance magnétique reste

I’examen de choix [2]. La TDM peut étre demandée en cas de contre-indication a I'IRM. [2]

Plusieurs signes radiologiques ont été décrits dans la littérature et peuvent aider a établir
le diagnostic d’HTICI comme (Figure n°21): aplatissement de la partie postérieure du globe
oculaire, selle turcique vide, distension de I’espace sous arachnoidien péri optique avec ou sans
nerf optique tortueux, et sténose du sinus transverse [15]. Cependant, ces signes ne sont pas

spécifiques, et peuvent étre observés au cours d’autres causes d’HTIC. [107]
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Le terme «selle turcique vide» se référe a I'extension de I'espace sous-arachnoidien au
sein de la selle turcique ; Par conséquent, la selle n'est pas vraiment vide, mais rempli de LCR: le
terme « arachnoidoceéle intrasellaire» est parfois préféré, mais la «selle turcique vide» reste le

terme habituel. [120]

Maralani et al. [107] ont également étudié I'apport de I'IRM dans le diagnostic de I'HTICI.
Dans cette étude, ils ont réalisé une IRM et une VRM chez 43 cas de I'HTICI et 43 témoins. Une
selle turcique partiellement vide avait une sensibilité de 65% pour le diagnostic de [I'HTICI avec
une spécificité de 95,3%; La sensibilité et la spécificité pour l'aplatissement du pole postérieur
des globes étaient respectivement de 54% et 100%. La présence d'un signe, ou plus, a
considérablement augmenté la probabilité d'un diagnostic d'HTICI. Leur absence, cependant, n'a

pas exclu une éventuelle HTICI.

Dans I'étude de Michael C. Brodsky et al. [121] 'IRM a objectivé un aplatissement de la
partie postérieure du globe chez 80% des patients atteints d’HTICI, une selle turcique vide chez
70%, une distension de I'espace sous arachnoidien péri optique chez 45%, et un nerf optique

tortueux chez 40%.

Dans notre série une patiente avait un arachnoidocele intrasellaire, soit 3,2%.
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Figure n°26 : signes radiologiques de I’HTICI: (A) IRM coupe sagittale pondérée en T1 montrant

une selle turcigue vide. (B) IRM coupe axiale pondérée en T2 : distension de la gaine du nerf

optigue. (C) VRM : vue postérieure montrant une hypoplasie du sinus transverse droit. (D) IRM

coupe axiale pondérée en T2 : aplatissement de la partie postérieure des globes oculaires. [7]

1.3. Veinographie par résonance magnétique (VRM):

La VRM est un examen nécessaire chez les patients atteints d’HTICI, afin d’éliminer une

thrombose des sinus veineux dont la présentation clinique peut mimer une HTICI. [117]
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L’étude en VRM des patients présentant une HTICI démontre la présence de sténoses
veineuses dans plus de 90% des cas, alors que ces mémes images ne sont retrouvées chez les

témoins que dans 6,8% des cas [118].

Une cotation de la sténose avec le combined venous conduit score (CCS) a été proposée
par Farb et al. [118], et permet une cotation de 0 a 4 : O=aplasie du sinus ; T=hypoplasie ou
sténose sévere de plus de 75% ; 2=sténose de 50 a 75% ; 3=sténose de 25 a 50% et 4=pas de

sténose ou sténose modérée de moins de 25%.

Dans notre étude une patiente avait une hypoplasie du sinus transverse gauche soit 3,2%,

alors que des taux plus élevé ont été décrits dans la littérature. (Tableau XI)

Tableau XI : Comparaison du taux de sténose du sinus transverse avec la littérature

Etude Effectif (n) Sténose du sinus transverse
P.P. Morris et al. [124] 63 94%
Bryan D. Riggea et al. [123] 51 90,2%
R.l. Farb et al. [118] 29 93,1%
Higgins et al. [119] 20 65%
Kyle A. Smith [122] 17 100%
Notre étude 31 3,2%

Le taux treés bas retrouvé dans notre série est expliqué par le fait que seulement 15 de
nos patients soit 48,4% ont bénéficié d’'une VRM, il est tres probable qu’on aurait eu un taux plus

élevé si la VRM fut réalisée chez tous les patients.
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T u:'-g«‘ -2

Figure n°22 : VRM d’un patient atteint d’HTICI montrant une sténose du sinus transverse gauche

avec des irrégularités au niveau du sinus transverse droit

Figure n°23 : Une VRM montrant une sténose bilatérale au niveau de la jonction

sinus transverse — sinus sigmoide chez un patient présentant une HTICI. [125]
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2. Ponction lombaire :

1.1. Mesure de la pression du LCR :

La ponction lombaire est un examen indispensable pour le diagnostic d’HTICI, par la mise

en évidence d’une élévation de la pression du LCR. [15]

Pour diagnostiquer I’HTICI, la pression d'ouverture du LCR lombaire doit étre supérieure a

250 mm d'eau mesurée chez un patient relaché en décubitus latéral, les jambes étendues. [126]

La mesure de la pression d'ouverture du LCR indique la pression de celui-ci en un
moment donné, et peut donc égarer le diagnostic. Si le patient a des symptomes typiques
d’HTICI avec cedéeme papillaire, une mesure d’une pression d'ouverture basse ne doit pas
éliminer le diagnostic d’HTICI ; Cette basse pression peut avoir été prise au nadir d’'une onde de

pression. [15]

En plus, une pression élevée du LCR, en l'absence d'autres symptomes (par ex. OP), ne
pose pas le diagnostic d’HTICI, car des personnes n'ayant aucune pathologie peuvent avoir une

pression d'ouverture élevée sans raison claire. [127]

Par conséquent, des PL répétées ou un monitorage continu de la pression du LCR via un
drain lombaire ou un moniteur de la PIC, peuvent étre nécessaires pour confirmer le diagnostic.

[128]

1.2. Biochimie et cytologie du LCR :

L’analyse cytochimique et bactériologique du LCR est un examen nécessaire pour écarter

une éventuelle infection, une inflammation ou la présence de cellules tumorales. [95]

A I’exception de I’élévation de la pression du LCR, et d’une légére hypo protéinorachie,

aucune autre anomalie du LCR ne devrait étre trouvée. [95]
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Dans notre étude, la présence d’une pression d’ouverture du LCR supérieure a 25cmH20
ainsi qu’un LCR de composition normale étaient parmi nos critéres d’inclusion, donc tous nos

patients avaient une pression d’ouverture élevée, et un LCR de composition normale.

3. Champ visuel :

L'examen le plus sensible pour évaluer la gravité d’atteinte du nerf optique dans I'HTICI
est I'examen du champ visuel. Il consiste a évaluer la superficie totale dans laquelle le patient
peut voir des objets dans le champ périphérique tout en concentrant le regard sur un point

central. [95]

Le champ visuel normal s'étend sur plus de 90 degrés en temporal, 60 degrés en nasal et
en haut, et environ 70 degrés en bas. La plupart des tests du champ visuel se concentre sur les
30 degrés centraux. La sensibilité visuelle est plus grande au centre, la fovéa, et diminue vers la

périphérie. [96]

Les anomalies du champ visuel peuvent étre localisées, comme il peut y avoir une
constriction générale [17]. Une perte majeure du champ visuel périphérique peut compliquer

I’OP en la présence d’un champ visuel central conservé. [96]

D'autres déficits, y compris les déficits nasaux, les scotomes arqués et une constriction

générale du champ visuel sont les anomalies les plus typiques. [96]

Bien qu'il y’a des avantages et des inconvénients d'utiliser les périmétries statique de
Humphrey et cinétique de Goldmann, des études comparatives ont montré leur fiabilité au dépit

des anciens tests. [96]

Des études utilisant des stratégies bien définies basées sur ces périmétries ont trouvé
une prévalence élevée de perte du champ visuel avec un maximum de 96% des cas. Outre, les
déficits du champ visuel seraient facilement comparables d’'un examen a I'autre pour apprécier

I’'amélioration ou la progression de la maladie. [17]
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> Les différents types de déficits du CV au cours de I'HTICI :

Les types de déficits du champ visuel dans I’HTICI sont généralement similaires a ceux
constatés chez les patients atteints de glaucome en dehors d'un élargissement de la tache

aveugle.

% L’élargissement de la tache aveugle (ETA)

L’ETA est un déficit classique du champ visuel dans I’HTICI. Il se retrouve pratiquement
chez tous les patients ayant un OP. Il est rarement remarquée par le patient jusqu'a ce qu'il
empiete sur le point de fixation ou lorsqu’il y a une extension de l'cedéme du disque dans la

macula. [17]

< Les scotomes et dépression localisée du CV :

Lorsque des faisceaux de fibres nerveuses sont endommagés au niveau du disque
optique par I'OP, le champ visuel fourni par ces fibres perd sa sensibilité, et le résultat est un
scotome ou une dépression localisée. Généralement, les scotomes para centraux apparaissent
dans une région arquée autour du point de fixation, ou une dépression du champ visuel nasal,

ou les deux a la fois 50. [17]

< Perte du CV nasal :

La perte du champ visuel nasal est un déficit visuel commun. Son mécanisme est
considéré comme une combinaison de compression mécanique et de lésions ischémiques des

axones au niveau du disque. [17]

« Constriction du CV :

La constriction du champ visuel est une conséquence commune de I’OP chronique. Ceci
peut commencer avec de petits ou de superficiels scotomes arqués et peut évoluer vers un

déficit dense, nasal inférieur ou un déficit du champ visuel supérieur. [17]
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Figure 24 : Champ visuel de Humphrey du 30° central de la vision de I'eil droit d’un patient

présentant un léger élargissement de la tache aveugle et une perte initiale du champ inféronasal

gui est souvent réversible. [62]
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Figure n°25 : Périmétrie de Goldmann de I'eeil droit montrant un step nasal, scotomes para

centraux inférieur et supérieur, plus un déficit arqué inférieur relatif. [17]

Dans leur étude, M. Wall et al. [69] ont constaté une perte du champ visuel chez 32% des
patients, et des taux de 61%, et 62% ont été retrouvés respectivement par Gavin McCluskey et al.

[129], et ].). Craig et al. [62]

Dans notre série le CV a été réalisé chez deux patientes ayant objectivé un élargissement
de la tache aveugle bilatérale chez les deux, et une quadranopsie nasale inférieure au niveau de

I’ceil droit chez la premiere patiente.

VIll. Diagnostic différentiel :

D'autres causes d’hypertension intracranienne et d’cedéeme papillaire doivent étre
suspectées avant qu'un diagnostic d'HTICI ne soit retenu. De nombreuses causes secondaires
d'hypertension intracranienne (par ex. un processus occupant I’espace intracranien,

hydrocéphalie obstructive, thrombose du sinus veineux [130], et les papillomes du plexus

- 69 -



Hypertension intracranienne bénigne : aspects cliniques et thérapeutiques

choroide [131]) peuvent étre exclues par examen radiologique, mais parfois, I'HTICI peut étre
Confondue avec des conditions qui provoquent un OP sans élévation de la PIC [132]. Il s'agit
notamment de I'hypertension maligne, qui peut étre accompagnée d'hémorragies et des
exsudats rétiniens, causée par des dépots calcifiés au niveau de la téte du nerf optique, qui
n'affectent pas l'acuité visuelle ni les pulsations veineuses centrales [133] et peuvent étre
distingués de I',edéme papillaire par tomodensitométrie ou échographie de la téte du nerf
optique [134], et la papillopathie diabétique [135], une complication rare du diabéte supposée

étre secondaire a la microangiopathie diabétique.

IX. Traitement:

Il n'existe aucun consensus concernant la meilleure stratégie de gestion de I'HTICI, et
c’est du principalement a I'absence de preuves solides. Une revue de la littérature réalisée par
Cochrane en 2002 [137] a montré une absence d'essais controlés randomisés de bonne qualité
pour évaluer I'efficacité des traitements disponibles. En 2005, une revue de la littérature révisée
[137] a donné les mémes conclusions. Mais dorénavant, une approche fondée sur des données
probantes peut étre adoptée, compte tenu des essais récents qui ont évalué l'efficacité de

I'acétazolamide et de la perte de poids chez les patients atteints d'HTICI. [31] [136] [62]

1. Perte de poids :

La gestion diététique et la perte de poids sont des traitements soutenus par plusieurs

études d'observation. [176] [177]

Le premier rapport fait a cet égard, décrit la résolution rapide de I’OP chez neuf patients

obéses traités avec un régime hypocalorique a base de riz (400-1 000 calories par jour). [176]

Outre, une étude rétrospective a corrélé la perte de poids a I'OP chez 15 femmes
atteintes d’HTICI et traitées par Acétazolamide [178]. Au cours d’une période d'étude de 24
semaines, 11 patients ont eu une amélioration ou une résolution de I’OP. Les six patients qui

avaient une résolution compléte de I’OP ont perdu du poids avec une moyenne de 6,2% du poids
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corporel total. Les patientes qui n'ont pas perdu assez de poids avaient une régression moins
marquée de I’OP. Les quatre patientes ayant gardé le méme stade d’OP n’ont pas perdu du

poids.

Une autre série rétrospective a évalué I'effet de la perte de poids sur la fonction visuelle
et le stade de I'OP chez 58 patientes atteintes d’HTICI [50]. Il y a eu une amélioration plus rapide
de I’OP et du champ visuel chez les femmes qui ont perdu du poids (perte moyenne de poids

13,3 £ SD 9,9 Ib) que chez ceux qui n‘ont pas perdu de poids.

Dans notre série aucune de nos patientes obeses n’a suivi un régime spécifique pour

diminuer leur poids.

2. Traitement médical :

2.1. Diurétiques :

a. Acétazolamide :

L'acétazolamide est souvent utilisé dans la prise en charge de [I'hypertension

intracranienne idiopathique, et est habituellement le choix de premiére intention. [45][138]

C’est une molécule qui agit en modifiant la sécrétion du LCR au niveau du plexus
choroide. Il inhibe I'anhydrase carbonique, une enzyme qui catalyse la conversion de I'eau et du
CO2 en bicarbonate et en ions H+, ce qui affecte I'efficacité des transporteurs d'ions et réduit les
échanges hydro électrolytiques au niveau du plexus choroide et par conséquent réduit la

sécrétion du LCR et ainsi la PIC. [138]

La dose efficace varie d'un patient a I'autre. Généralement, une dose initiale de 250 mg
deux fois par jour avec augmentation progressive jusqu’a une dose de 1000 - 1250 mg par jour
est recommandée. Certains patients nécessitent des doses encore plus élevées, tandis que

d’autres ont une mauvaise tolérance et sont traités par des doses plus faibles. [45]
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Les effets secondaires les plus fréquents sont les acroparesthésies qui sont dose-
dépendantes, d’autres sont moins décrits comme : I'anorexie, les nausées, I’hypokaliémie, et la

lithiase rénale. [45]

Une étude a été réalisée aux états unis en 2014 par M. Wall et al. [81], il s’agissait d’un
essai clinique randomisé multicentrique en double aveugle portant sur 165 patients atteints
d’HTICI et ayant une perte visuelle légére pour évaluer I'efficacité de I'acétazolamide (jusqu’a
4g/j) comparé a un placebo, qui a montré une nette amélioration de la fonction visuelle et de la

qualité de vie chez les patients traités par I’acétazolamide par rapport au groupe placebo.

Dans notre étude tous les patients ont bénéficié d’un traitement par acétazolamide avec
une dose de 750 mg/j, dont 22 patients 'ont pris en association aux corticoides, alors que les

neufs restants I’ont pris en monothérapie.

A noter que toutes les patientes traitées par acétazolamide seul ont subi une intervention
chirurgicale par la suite vu I’labsence d’amélioration clinique, ceci peut étre expliqué par un sous

dosage chez ces patientes, qui auraient nécessité une posologie plus élevée.
b. Furosémide :

Le furosémide peut étre parfois utilisé dans le traitement de I'HTICI, mais il n’y a pas

assez de données cliniques appuyant son utilisation clinique. [7]

Une expérimentation sur des lapins a montré qu’il y a une réduction de 20% du débit de
LCR avec le furosémide, et de 40-60% avec I’acétazolamide [138]. L’association d'acétazolamide

et de furosémide a donné de bons résultats dans une série de cas pédiatrique. [140]
Cependant, d'autres preuves sont nécessaires avant que le furosémide ne soit adopté
comme option thérapeutique. [7]
2.2. Topiramate :

Le Topiramate, un antiépileptique et un traitement prophylactique de la migraine, est de

plus en plus reconnu comme option thérapeutique de I'HTICI. [7]
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Les avantages de ce médicament comprennent sa faible action en tant qu'inhibiteur de
I'anhydrase carbonique, son effet prophylactique de la migraine, et I'anorexie qui est un effet
secondaire [7]. D’autres effets secondaires ont été rapportés, notamment les paresthésies,
I’asthénie et les troubles digestifs [7]. Des troubles cognitifs peuvent apparaitre avec des doses

élevés. [141]

Le Topiramate (100-150 mg/jour) a été comparé a l'acétazolamide (1000-1500 mg par
jour) dans une étude ouverte de 40 patients atteints d’HTICI [142]. Les deux médicaments ont
permis une amélioration de la maladie avec le temps sans différence significative entre eux, sans

pouvoir éliminer une éventuelle amélioration naturelle vu I’'absence d’un groupe placebo.

Aucun de nos patients n’a bénéficié d’un traitement a base de Topiramate.

2.3. Octréotide :

L'Octréotide est un analogue de la somatostatine, utilisé principalement dans le
traitement des tumeurs hormono-sécrétante. Une seule étude prospective [143] a évalué son
efficacité dans I'hypertension intracranienne idiopathique, 26 patients ont été traités avec 0,3 -
1,0 mg par jour, avec un suivi de 3 ans. Une nette régression de I'cedeme papillaire a été
observée (92% résolu), ainsi qu’une amélioration clinique (les céphalées et signes visuels), mais
des conclusions fermes ne peuvent étre tirées sur l'efficacité du médicament car I'étude n’était

pas en double aveugle et il n'y avait pas de groupe placebo.

Dans notre série, aucun patient n’a été traité par Octréotide.

2.4. Corticostéroides :

Les corticoides étaient communément utilisés dans le traitement de I'HTICI, mais ils
entrainent des effets secondaires aprées un traitement au long cours, notamment le gain de poids
qui est un facteur aggravant de I’HTICI. En outre, I'arrét des corticoides peut étre a I'origine

d’une HTIC rebond. [146]

Par conséquent, les corticoides ne doivent plus étre utilisés systématiquement dans le
traitement de I’HTICI. De fortes doses de corticoides en IV peuvent cependant étre utiles en cure
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courte chez les patients avec formes fulminantes en attente d’un traitement chirurgical. [147]

[148]

Dans notre étude, 22 patients ont été mis sous corticothérapie, a base de bolus de
méthylprédnisolone (1g/j pendant 3 jours), renouvelé chaque mois, avec une durée moyenne de

5 mois, et un relais per os par prédnisone entre les bolus.

Parmi les 22 patients, 4 ont nécessité une intervention chirurgicale supplémentaire

devant la persistance de la symptomatologie clinique.

3. PL a répétition :

Les ponctions lombaires a répétition ont été recommandées pour abaisser la pression
intracranienne [83], mais elles ne doivent plus étre considérées comme un traitement standard,
car elles sont pénibles et souvent difficiles a réaliser [144], et elles peuvent avoir des
complications a long terme [145]. Néanmoins, elles peuvent étre d’utilité en cas d’exacerbation

aigue et dans les formes fulminantes. [144]

L'efficacité de la ponction lombaire répétée comme seule méthode de traitement n'a

jamais été étudiée prospectivement. [12]

Dans notre étude, aucun patient n’a bénéficié de PL déplétives.

4. Chirurgie :

Le traitement chirurgical de I'HTICI inclut la fenestration de la gaine du nerf optique, la
dérivation du LCR, le stenting des sinus veineux, et la chirurgie bariatrique. A I'exception de la
chirurgie bariatrique, les autres interventions chirurgicales sont utilisées principalement lorsqu’il

y a une perte visuelle d’installation rapide ou progressive, et dans les formes fulminantes. [7]

Une revue systématique [149] des options chirurgicales de I’HTICI a conclu qu’il ny a
pas de preuves solides recommandant une technique en particulier, ce qui rend difficile le choix

de la procédure chirurgicale qui dépendra ainsi de la disponibilité locale.
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4.1. Fenestration de la gaine du nerf optique (FGNO):

La FGNO est une technique chirurgicale proposée pour la premiére fois par Wecker en
1872, elle consiste a réaliser des incisions ou des fenétres au niveau de la gaine du nerf optique,
a travers lesquelles le LCR sera déversé dans I’espace rétrobulbaire, libérant ainsi I’excés de

pression qui régne dans |'espace sous arachnoidien périoptique. [150]

La FGNO nécessite I'exposition de la partie antérieure du nerf optique. Deux voies
d’abord chirurgical permettent d’atteindre cette partie antérieure : la voie latérale avec dépose
de la paroi latérale de I'orbite (technique de Kroénlin) et la voie médiale avec dépose du muscle
droit médial et abord direct du nerf optique. Nous décrirons ci-dessous cette seconde voie

d’abord. [165]

» Technique chirurgicale : voie d’abord médiale [165]

La chirurgie est réalisée sous anesthésie générale. L’abord de la conjonctive bulbaire est
réalisé au niveau du limbe chirurgical. Le muscle droit médial est disséqué et désinséré de la
sclére, et le globe est ensuite mis en abduction forcée permettant ainsi d’exposer la partie la

plus antérieure du nerf optique.

L'exiguité de I’espace chirurgical et la nécessité de préserver la richesse vasculaire
postérieure rendent nécessaire I'utilisation du microscope opératoire. L’ouverture des méninges
se fait alors par une incision directe de la dure-meére, paralléle au grand axe du nerf optique,
débutant juste en arriére du globe oculaire et se prolongeant sur environ 4 a 6mm. L’incision est
ensuite complétée pour exciser un rectangle duro-arachnoidien d’environ 3/3mm ou bien des
incisons multiples et paralleles sont réalisées tout en respectant la richesse vasculaire

postérieure (Figure n°26).
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Figure n°26: Fenestration des gaines du nerf optique. [165]

Les investigations concernant l'innocuité et I'efficacité de la FGNO n’ont pas dépassé de
petites études rétrospectives non contrbolées, basées sur des pourcentages de stabilité ou bien

les estimations subjectives des patients, et non pas une vraie évaluation statistique. [7]

Cependant, des mesures améliorées des parametres visuels ont été utilisées dans des
études récentes. Chandrasekaran et ses colléegues [151] ont examiné 32 patients dans une série
de cas qui comprenait 13 patients diagnostiqués comme HTICI. Les résultats ont montré que le
champ visuel s'est nettement amélioré statistiqguement en post opératoire, mais 34% des 32
patients atteints d'hypertension intracranienne ont nécessité une dérivation de LCR apres la

FGNO.

Alsuhaibani et ses collégues [152] ont examiné les résultats de 78 patients ayant subi
une FGNO, dont 62 I'ont subi unilatéralement, et 20 témoins. Une modification du stade de
I’;edéme papillaire a été le principal résultat aprés 12 mois. La procédure unilatérale a fourni un
soulagement dans les deux yeux, ce qui suggere que les procédures bilatérales ne sont pas

toujours nécessaires.
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Fonesca et al. [153] ont comparé la FGNO avec la dérivation du LCR dans une étude
rétrospective des patients atteints d'HTICI. Aucune différence significative en terme d’AV n'a été
enregistrée entre les deux groupes, mais les résultats du CV étaient significativement meilleurs
chez les patients ayant subi une dérivation du LCR. Cependant, cette constatation aurait pu étre
attribuable a un biais d'échantillonnage si la FGNO a été indiquée d’emblée chez les patients

ayant présenté une perte visuelle sévere.

Dans notre série, aucun patient n’a subi une FGNO.

4.2. Dérivationdu LCR :

La dérivation du LCR peut se faire par dérivation lombopéritonéale ou
ventriculopéritonéale. Les dérivations ventriculojugulaire et ventriculoatriale peuvent parfois étre

réalisées. [7]

Il n'y a pas de critéeres de sélection pour déterminer le choix de la procédure de dérivation
de LCR, mais le choix dépendrait de I'expérience individuelle du chirurgien et de la préférence du

patient. [166]

Cependant, K. Abubaker et al. [166] ont montré, dans une étude comparant entre les
deux dérivations lombopéritonéale et ventriculopéritonéale, qu’une amélioration post opératoire
immédiate a été notée chez 89% des patients du groupe DLP, contre 80% dans le groupe DVP,
alors que 30% seulement ont nécessité une révision dans le groupe DVP contre 60% dans le

groupe DLP.

a. Dérivation lombopéritonéale (DLP):

La dérivation lombopéritonéale du LCR a été suggérée la premiere fois en 1955, elle
consiste au détournement du LCR via un cathéter depuis I'espace sous-arachnoidien lombaire
jusqu’a la cavité péritonéale. Vu que les ventricules cérébraux sont normaux ou de petite taille
dans I'HTICI, la DLP est la procédure de drainage de choix : elle est moins dangereuse et plus

facile a réaliser [158]. L’oedeme papillaire se résout dans 2 a 4 semaines suivant la DLP [158].
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» Technigue chirurgicale: [160] [161]

- Patient sous anesthésie générale ou rachianesthésie associée a une anesthésie locale, en

position latérale droite.
- Incision cutanée de 1-2cm au niveau de I’espace L4-L5, ou L5-S1.
- Ponction lombaire en utilisant I'aiguille de Tuohy, pointe biseautée du coté céphalique.

- Introduction de I’extrémité lombaire du cathéter a travers I’aiguille de Tuohy. Une fois le
cathéter est dans I’espace sous arachnoidien, on le fait avancer de 10-15cm dans cet

espace.
- L’aiguille de Tuohy est retirée apres avoir coupé I’exces du cathéter.

- Un collier de suture unique est placé autour du cathéter dans la zone lombaire et suturé

sur le tissu sous—-cutané pour maintenir le cathéter en place.

- Réaliser une incision abdominale a 2cm en dessous de ombilic et a 3cm de la ligne

médiane.

-  Créer un tunnel sous cutané a I'aide d’un tunneliseur liant entre I'incision abdominale et

I’incision lombaire. (Figure n°27)

- Faire passer le cathéter a travers le tunneliseur et retirer ce dernier une fois le cathéter en

place. (figures n°28, 29, 30)
- Vérification du fonctionnement du systeme.

- Une incision au niveau du flanc servant comme relais est réaliser c’est le pose d’une valve

est prévu.

- Un collier de suture est placé autour du tube de cathéter. Le collier est suturé sur les

tissus sous-cutanés.

- Fermeture de toutes les incisions
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Dans une étude rétrospective de 27 patients [274], la DLP a permis une atténuation des

symptomes chez tous les patients.

D’apreés Burgett et al. [175] parmi les 30 patients qui ont subi une DLP, 14 avaient une
BAV en préopératoire dont 71% ont récupéré au moins 2 lignes de Snellen apres la DLP. Ces 14
patients présentaient également un déficit bilatéral du CV a la périmétrie de Goldmann en
préopératoire, au contrble postopératoire ils ont noté une nette amélioration chez 64% et aucune
aggravation. L'incidence des complications graves était faible, mais l'inconvénient majeur était
que 30 patients ont subi un total de 126 révisions avec un taux de révision moyen de 4,2 par

patient.

L’obstruction du shunt lombopéritonéale, la migration du cathéter, les infections et les
fuites de LCR sont des complications assez fréquentes de la DLP. [167] Une perte visuelle
soudaine peut se produire en raison d'une augmentation aigué de I'ICP suite a I’obstruction du

shunt. [168]

Dans notre étude, une seule patiente a subit une DLP.

Figue n°27 : DLP : Passer l'instrument du tunneliseur a travers l'incision abdominale jusqu'a

l'incision dorsale. [162]
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Figure n°36 : DLP : Faire passer le cathéter a travers le tunneliseur. [162]
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Figure n°28 : Le passage réussi du cathéter lombopéritonéal. Le tunneliseur a été enlevé. [162]
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Figure n°29 : DLP : Une vue rostrale du cathéter passant de l'incision dorsale (a droite) a l'incision

abdominale (a gauche). [162]

Figure n°30 : DLP : Les fentes de drainage du cathéter lombopéritonéal. [162]
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b. Dérivation ventriculopéritonéale (DVP):

La DVP est une technique qui consiste a drainer le LCR des cavités ventriculaires vers la
cavité péritonéale ou il sera résorbé. Cela s’effectue grace a un systeme de dérivation fait

d’un cathéter ventriculaire, d’une valve et d’un cathéter péritonéal.

C’est une technique qui semble étre efficace dans le controle de I’HTICI, et avoir moins de

complications que la DLP. [163]

» Technigue chirurgicale: [164]

Sous anesthésie générale, I'implantation du cathéter ventriculaire, point de départ de la
dérivation, ne nécessite pas de rasage. Une tonsure de petite surface est pratiquée pour
I'incision cutanée, dont la longueur est de 2 a 3 cm, soit au-dessus et en arriere de

I'oreille, soit dans la région frontale.

- Le cathéter ventriculaire est introduit dans le ventricule cérébral, le droit en général, par
I'intermédiaire d'un trou de trépan de 5 a 10 mm de diameétre. Ce cathéter est raccordé a

la surface du crane a une valve dont le role est de controler le débit du LCR dérivé.

- Cette valve est raccordée elle-méme a un autre cathéter tunnellisé sous la peau jusqu’a la

région abdominale, ou il est implanté dans la cavité péritonéale.

- L’ensemble du systeme est placé sous la peau par tunnelisation, la valve étant en position

rétro auriculaire et accessible a la palpation.

Bynke et al. [169] ont montré que parmi les 17 patients traités par VPS pour I'HTICI et
suivis pendant une durée arrivant a 12,8 ans (moyenne de 6,5 ans), la DVP était efficace pour
toutes les manifestations cliniques de I'HTICI. Sept patients ont nécessité 1 ou 2 (au total 9)
révisions chirurgicales, tout au cours des 1,9 années (moyenne de 6 mois) du placement de la

DVP.

Cependant, Woodworth et al. [170] ont noté que I’échec de la DVP était frégquent dans un
rapport de 21 patients qui ont subi 32 procédures de dérivation ventriculaire pour HTICI. Bien

gue tous les patients aient connu un soulagement des maux de téte, 10% des DVP ont échoué a 3
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mois apres mise en place, 20% aprés 6 mois, 50% aprés 12 mois et 60% aprés 24 mois. La
révision de la DVP était due a une obstruction distale dans 67%, un hyperdrainage dans 20% et

une migration du cathéter distal ou une fuite de LCR dans 6,5%.

Dans notre série, 12 patients ont subi une DVP.

4.3. Stenting des sinus veineux :

Avec les progrés qu’ont connus les techniques endovasculaires, I'angioplastie des sinus
veineux et le stenting ont émergé comme étant potentiellement une stratégie thérapeutique

efficace chez les patients atteints d’HTICI et ayant une sténose focale d’un sinus veineux. [157]

Le stenting a été réalisé d'abord par Higgins et ses collégues [154]. Les résultats de leurs
séries de cas de 12 patients atteints d'HTICI réfractaire ont montré des améliorations dans les
gradients de pression veineuse apres la procédure [28]. Depuis lors, d'autres séries de cas et des
études rétrospectives ont été rapportées, Mais aucune étude prospective, randomisée controlée
n'a été effectué [7]. La résolution des acouphénes est habituellement signalée apreés le stenting
du sinus veineux, ainsi que I'amélioration des céphalées, de la fonction visuelle et de I'cedeme

papillaire, mais aucune de ces mesures n'a été confirmée statistiquement [155] [156].

4.4. Chirurgie bariatrique :

La chirurgie bariatrique s'est révélée trés efficace pour obtenir une perte de poids a long
terme [179]. Le by-pass gastrique par laparoscopie (LGB) et les bandes gastriques
laparoscopiques réglables (LAGB) sont les principales procédures effectuées, bien que d'autres

méthodes soient utilisées.

Les résultats d'une méta-analyse [179] de 7383 patients atteints d'obésité (IMC supérieur
a 35 kg / m?), principalement a partir d'études rétrospectives, ont montré que le pourcentage
d'excés de poids ([perte de poids / exces de poids] x 100) était plus élevé chez les patients
ayant subi LGB (62,2%) que chez les patients ayant subi le LAGB (49,9%). Le choix de la procédure
dépend de nombreux facteurs, y compris la préférence du patient, le poids préopératoire et les

comorbidités.
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Les complications chirurgicales dépendent du type de chirurgie bariatrique, mais incluent
la migration de la bande, I'obstruction de l'intestin gréle, la fuite d'anastomose, la sténose

gastrique, les ulcéres, et la malnutrition. [180]

Fridley et al. [171] ont examiné 11 rapports de cas évaluant I'efficacité de la chirurgie
bariatrique dans I'HTICI. 56 des patients (92%) qui avaient subi une chirurgie bariatrique ont
signalé une résolution des symptomes de I'HTICI apres la chirurgie. En I'occurrence I',edeme
papillaire qui a régressé chez 34 patients d’un total de 35, et la PIC qui a été réduite de 25 cm
H20 en moyenne. La perte de poids moyenne était de 45,4 kg, avec une réduction de I'IMC de 16
kg / m2, ce qui présente une perte trés importante par rapport a celle observée avec le régime

alimentaire hypocalorique (-15,7 kg et IMC -6 kg/m?) [172].

Bien que la chirurgie bariatriqgue semble trés prometteuse, des essais controlés
randomisés sont nécessaires pour établir clairement I'efficacité a long terme et la rentabilité dans

I'hypertension intracranienne idiopathique. [7]
5. Indications :

Le traitement de [I'HTICI n’est pas toujours systématique. Chez les patients
asymptomatiques ayant une vision normale et un OP minime, seule une surveillance étroite de
l'acuité visuelle et du champ visuel est indiquée [173]. Souvent, ces patients s'améliorent aprés la

ponction lombaire diagnostique.

Un traitement médical a base d’Acétazolamide, Topiramate ou diurétiques est initiée en
présence de BAV ou de déficit du champ visuel, d’'OP modéré a séveére ou de céphalées

persistantes [173].
La chirurgie est indiquée en cas de : [173] [16]
- Echec du traitement médical a doses maximales,
- Perte visuelle sévere ou d’installation rapide au début "HTICI maligne".

- (Edeme papillaire sévére provoquant un cedeme maculaire ou des exsudats.
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La chirurgie devrait également étre indiquée chez les patients qui risquent d’étre perdus

de vue, et ceux qui n’adhereront pas au traitement médical. [173]
X. Evolution :

C’est I’évolution aprés I'instauration du traitement, médical ou chirurgical.

1. Evolution a court terme :

1.1. Apres traitement médical:

Grant T et al. [148] ont étudié une série de 4 cas atteints d’HTICI et traités médicalement
par bolus de méthylprédnisolone (250mg/jr pendant 5 jours) et Acétazolamide (1g/j), et ont
conclu que 3 des 4 patients, soit 75% n’ont plus de céphalées et ont récupéré leur AV au bout de

5 jours, alors que le quatrieme patient a nécessité une intervention chirurgicale.

L. Errguig et al. [184] ont retrouvé une résolution des céphalées et une récupération de
I’AV chez 80% de leurs patients traités par bolus de méthylprédnisolone (80-120mg/8H) avec
relais par la prédnisone (0,5-1mg/kg/j) associés a I'acétazolamide (750mg/j), ce qui concorde

avec nos résultats.

1.2. Apreés traitement chirurgical :

Abuserieh et al. [181] ont montré qu’il y a eu une résolution des céphalées chez 100%
des patients, et une récupération visuelle chez 60%, apres dérivation du LCR. Selon Yadav et al.
[182], les céphalées sont résolues chez 91,66% des patients, et 55,55% ont amélioré leur AV.
Matthew J et al. [183] ont constaté une résolution des céphalées et une amélioration visuelle

dans 95% des cas.

Les résultats de notre étude rejoignent ceux de la littérature.

2. Evolution a long terme :

Pour de nombreux patients, I'HTICI est une condition autolimitante qui céde soit

spontanément, soit dans certains patients peu aprés leur ponction lombaire initiale.
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Toutefois, les rechutes peuvent se produire avec un passage a la chronicité chez certains
patients. Kesler et al. [188] ont signalé deux ou plusieurs récidives chez 33 de leurs 54 patients

sur une période moyenne d'observation de 6,2 ans.

Dans une étude rétrospective récente menée par Shah et al. [189] a propos de 20 patients
suivis pendant plus de 10 ans, I'HTICI s’est récidivée chez trois patients dans les 12-78 mois
suivant la résolution de I'épisode initial. Six autres patients ont retardé I'aggravation sur 28-135

mois apreés une période initiale stable. [189]
Dans notre étude un patient avait 3 récurrences a environ 1 an d’intervalle.

Le gain du poids est incriminé comme facteur favorisant les récurrences [190], alors
gu’une perte du poids de plus de 3.5% du poids initial sera un facteur prédictif d’'une évolution

favorable. [189]

Xl. Complications

On distingue les complications liées a I’évolution de la maladie elle-méme, et celles

postopératoires.

1. Complications post-opératoires :

1.1. Fenestration de la gaine du nerf optique :

La complication la plus fréquente est I’existence d’'un décalage oculomoteur
postopératoire noté dans 29% des patients selon Villain et al. [185]. Ce décalage est lié a la
dépose du muscle droit médial, mais ce décalage semble étre passager et ne nécessite pas de

correction chirurgicale. [165]

La complication la plus grave est I’occlusion de I'artere centrale de la rétine, estimée a
2%. Cette complication peut étre secondaire a un vasospasme artériel, a une erreur de
manipulation chirurgicale ou un traumatisme direct. Il est nécessaire alors de recourir au
microscope opératoire pour réaliser cette chirurgie et manipuler le globe oculaire avec douceur.

[165]

-87-



Hypertension intracranienne bénigne : aspects cliniques et thérapeutiques
I

D’autres complications plus rares sont décrites : glaucome aigu par fermeture de I'angle,
Iésion de cornée, traumatisme rétinien [185].

1.2. Dérivation lombopéritonéale :

Les complications de la DLP incluent : I'obstruction du cathéter, I'infections, les fuites du
LCR, malformation de Chiari acquise, hypotension intracranienne et perte visuelle brutale suite a

un hyperdrainage, migration du cathéter (figure n°35) et la syringomyélie.

Waleed F. El-Saadany et al. [186] ont rapporté une obstruction du cathéter chez 27% due
dans la majorité des cas a une migration du cathéter, des complications infectieuses chez 9%, et

un hyperdrainage chez 13,6%.

K. ABUBAKER et al. [166] ont rapporté une obstruction du cathéter dans 33,3% des cas, et

une infection du cathéter dans 5,5% des cas.

Dans notre étude une seule patiente a bénéficié d’une DLP, sans complications post-

opératoires notables.

Figure n°31 : A: Une radiographie simple de face du rachis lombosacré montrant la migration et

I'enroulement de I'extrémité distale du cathéter LP. B: TDM lombaire avec Reconstruction

sagittale montrant la migration et I'enroulement de I'extrémité distale du cathéter LP. [186]
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1.3. Dérivation ventriculopéritonéale :

Les complications de la DVP incluent : obstruction et la migration du cathéter, I'infection,

I’hyperdrainage, et I’hématome sous dural chronique. [187]

K. ABUBAKER et al. [166], ont rapporté une obstruction du cathéter chez un seul patient.

Abuserieh et al. [181] ont rapporté des complications infectieuses chez 44,4% des
patients opérés, une obstruction du cathéter chez 11%, et un dysfonctionnement de la valve chez
22,2%.

Dans notre étude, aucune complication n’a été rapportée.

1.4. Stenting veineux :

La migration des stents, la thrombose, la resténose et la perforation des vaisseaux ont

été Signalés comme des complications du stenting veineux. [7]

Dans une étude évaluant I'efficacité du stenting veineux dans le traitement de I'HTICI,
R.C. Puffer et al. [157] ont rapporté la survenue d’un hématome sous-dural aigu nécessitant une
décompression chirurgical chez 2% des cas, une surdité transitoire chez 1,4% des cas, un
pseudoanévrisme fémoral, un hématome rétropéritonéal, une infection urinaire, et un épisode

syncopale dans 0,7% chacun.

Higgins et al. [28] ont rapporté une surdité transitoire du c6té du stent chez 2 patients

soit 16%.

2. Complications de I’HTICI :

2.1. Atteinte visuelle :

La perte visuelle est la seule complication connue de I’HTICI, et survient dans 10-30% des

cas.

Généralement, plus le développement de I'OP est rapide, plus le risque de cécité est

majeur, aussi plus I’OP est sévere plus la vision est altérée.
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Dans une étude de 57 patients menée par Corbett et al. [73] 24,6% des patients avaient
une déficience visuelle grave dans environ 5-41 ans aprés le diagnostic initial. Une autre étude a
noté une atrophie optique dans 17,6% des patients [21]. Dans la série de Wall et al. [69], 4% des

patients avaient une cécité bilatérale.

Dans notre étude, une cécité bilatérale a été notée chez 9,7%, et I'atrophie optique chez

6,4%.

> Facteurs prédictifs de |’atteinte visuelle :

Examinés par Friedman et Jacobson [57], les Facteurs prédictifs de la perte visuelle sont :
Une prise récente du poids, un OP de haut grade, un OP au stade atrophique, hémorragies sous
rétiniennes, un déficit important du champ visuel au moment du diagnostic, et I'HTA.

2.2. Laqualité de vie :

Deux études ont démontré que I'HTICI est associée avec des scores médiocres pour la

qualité de vie par rapport aux témoins sains. [191] [192]

Xll. Prévention :

Plusieurs facteurs de risque ont été incriminés dans la survenue de I’HTICI. Ceci on peut

diminuer I'incidence de cette maladie en agissant sur les facteurs modifiables.

L’obésité et la contraception orale sont deux facteurs de risques qu’on peut facilement
supprimer, en recommandant une activité physique réguliére associée a une alimentation
équilibrée pour éviter I'exces de poids, et en privilégiant des moyens contraceptifs autres que la

contraception orale surtout chez les femmes ayant d’autres facteurs de risque associés.
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£'hypertension intracranienne idiopathique est une entité pathologique reconnue il y a

plus de 100 ans. Des alors, plusieurs études ont été entamées pour mieux comprendre ce

syndrome mais sans y arriver vraiment.

Son pronostic est surtout visuel, ce qui impose un examen ophtalmologique minutieux

au moment du diagnostic et aprés le traitement pour mieux juger de son efficacité, chose qui a
manqué dans notre étude. Une collaboration étroite avec les ophtalmologistes semble alors

indispensable pour mieux gérer ces patients.

‘Une augmentation de lincidence est prévue dans les années a venir en raison du

changement du mode de vie et 'augmentation du taux d'obésité. Ce qui impose encore plus de

recherches dans ce sujet pour guider la prise en charge des patients et I’optimiser.
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RESUME

L’hypertension intracranienne idiopathique est un syndrome caractérisé par une élévation
de la pression intracranienne sans cause identifiable, qui affecte surtout les femmes obéses en

age de procréer. Dont le diagnostic repose sur les critéres de Dandy modifiés et révisés.

L’objectif de notre travail est d’établir le profil épidémiologique, clinique, et

thérapeutique de cette entité dans notre contexte.

C’est une étude rétrospective descriptive qui a inclus 31 patients admis dans les deux
services de neurologie et de neurochirurgie du CHU Mohammed VI de Marrakech, entre janvier

2007 et décembre 2016.

L’age moyen est de 30,5+8,5ans. Le sexe ratio est de 14,5/1 en faveur des femmes.

35,5% des patients sont obeses.

Les céphalées constituent le signe clinique le plus fréquent (100%) suivi de la diplopie, les

nausées/vomissements, et le brouillard visuel (respectivement 61,3%, 58%, 42%).

L’examen clinique montre une BAV chez 74%, et une cécité bilatérale chez 3 patients.

L’OP est noté chez tous les patients, avec 38,7% classés stade |ll.

L’IRM cérébrale est réalisée chez tous les patients, et montre une selle turcique vide chez
une patiente. La VRM, réalisée chez 15 patients, objective 1 cas d’hypoplasie du sinus transverse

gauche.

La pression du LCR est supérieure a 25cmH20 chez tous les patients avec une pression

moyenne de 40cmH20+8,6.

22 patients sont traités par corticothérapie a base de bolus de méthylprédnisolone avec
relais per os par la prédnisone, associé a I'acétazolamide, avec une nette amélioration chez 18

patients, et résistance au traitement chez 4 patients.

13 patients sont traités chirurgicalement, 12 par une DVP et une patiente par DLP. Tous
les patients opérés sont améliorés aprés la chirurgie.
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L’évolution a long terme est évaluée chez 6 patients, et était favorable dans 50% des cas,

et défavorable chez 3 patients qui gardent toujours des céphalées intermittentes.

Au terme de cette étude, on peut conclure que nos résultats sont comparables a ceux de

la littérature.
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ABSTRACT

Idiopathic intracranial hypertension (IIH) is a disorder characterised by raised intracranial
pressure that predominantly affects obese women of childbearing age. Diagnosis is based on the

updated modified Dandy criteria.

The aim of this study is to define epidimiological, clinical, and the treatement

characteristics of BIH in our contexte.

It is a retrospective study of 31 diagnosed BIH patients, admitted in both neurology and
neurosurgery departements in Mohammed VI hospital of Marrakesh, between january 2007 and

December 2016.
The mean age is 30,5+8,5 years. The sexe ratio is 14,5/1. 35,5% of patients are obese.

Headache is the most common clinical feature (100%). Other clinical features are also

frequent like diplopia, nausea/ vomiting, and blurring vision (61,3%, 58%, 42% respectively).

The ophtalmic examination showed a reduction in visual acuity in 74% of patients, and a
visual loss in both eyes in 3 patients. Papilledema is found in all patients, wich 38,7% are

classified grade Ill.

All patients had brain MRI, that showed an empty selle turcica in one patient. Only 15

patients had RMV, that showed a left transverse sinus hypoplasia in one patient.

CSF pressure is higher than 25cmH20 in all patients, and the mean pressure is 40+8,6

cmH20.

22 patients are treated with corticosteroids and acetazolamide. 18 patients are improved,

while 4 patients are inchanged.

13 patients had a surgery, 12 had a ventriculoperitoneal shunt, and one patient had a

lumboperitoneal shunt. The thirteen patients are improved after surgery.
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The long-term follow-up of six patients showed a good evolution in 3 patients, while the

3 others have occasional headaches.

At the end of this study, we can conclud that our results are comparable to those of the

literature.

Clicours.COM
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ANNEXE | : Rappel anatomo-physiologique :

1. Nerf optique :

Le nerf optique est un faisceau de substance blanche du systéme nerveux central qui
subit une décussation partielle au niveau du chiasma optique. Le premier neurone de la voie
visuelle, est entierement contenu dans la rétine : c’est la cellule bipolaire rétinienne. La cellule
ganglionnaire rétinienne qui forme le deuxiéme neurone de la voie visuelle, est une cellule du
systeme nerveux .Les axones de ces cellules ganglionnaires rétiniennes forment le nerf optique :
en traversant la lame criblée, ils passent d’un environnement oculaire a |’espace sous
arachnoidien. Cette traversée n’est pas sans conséquence sur les axones et sur les pathologies

qui s’y rapportent.

Le transport axonal -antérograde et rétrograde- des molécules, organelles et produits
métaboliques s’effectue tout au long du nerf optique ; c’est un systéme consommant de
I’énergie, et nécessitant une grande quantité d’oxygéne. Le transport axonal antérograde
comporte trois vitesses : lente, intermédiaire et rapide. Ce systéme est sensible aux
perturbations ischémiques, inflammatoires et compressives, son interruption quelle qu’en soit la
cause, est a I'origine d’un cedéme papillaire. Le nerf optique juste en arriere de la sclére se dote
d’une enveloppe durale, cette disposition anatomique permet la libre circulation du LCR autour
du nerf optique jusqu’a la papille, ceci explique les conséquences physiopathologiques sur le

nerf optique lorsque la pression du LCR augmente.

e Portion intraoculaire (papille)

Prés de 1,2 million d’axons s’étendent des corps cellulaires dont est formée la couche
des cellules ganglionnaires au disque optique. Lorsque les axones entrent dans la téte du nerf
optique, ils maintiennent leur organisation rétinienne : ceux issus de la rétine supérieure entrent
dans la partie supérieure et ceux issus de la rétine inférieure entrent dans la partie inférieure.

Les axones issus du faisceau de fibres nerveuses papillomaculaires entrent dans la partie
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centrale, les axones temporaux entrent dans les parties inférieure et supérieure et les fibres
nasales entrent dans la partie nasale. Cela correspond a la configuration des défauts au niveau
du faisceau de fibres nerveuses sur les champs visuels - central et caecocentral, arciforme et

cunéiforme-temporal.

La papille, la portion du disque visible a I'examen ophtalmoscopique, a généralement la
forme d’un ovale vertical de 1,5 mm X 1,75 mm, Derriere le disque, le nerf passe par la lame
criblée jusqu’a l'orbite et derriére la lame criblée, les fibres nerveuses sont myélinisées et
entourées de gaines méningées (pie-meére, arachnoide, dure-mére). L’'apport sanguin a la téte
du nerf optique se fait principalement par le cercle de Zinn-Haller, composé de 2 demi-cercles

souvent non connectés formés par les artéres ciliaires courtes postérieures.
e Portion intra orbitaire

La portion intra orbitaire du nerf optique se situe dans le cone musculaire. Avant d’entrer
dans le canal optique, le nerf est entouré de I'anneau de Zinn formé par I'origine des muscles
droits. Le droit supérieur et le droit médial prennent tous deux origines a partir de la gaine du
nerf optique, ce qui explique peut-étre la douleur lors des mouvements oculaires ressentie par
les patients atteints de névrite optique rétrobulbaire. La longueur de la portion intra orbitaire est
supérieure a celle de I'orbite, permettant une plus grande mobilité et fournissant une certaine
protection contre les traumatismes et les lésions de la masse orbitaire. L’apport sanguin a cette
portion du nerf optique se fait par le plexus vasculaire piemérien et les branches de I'artere

ophtalmique. Distalement, I’artére centrale de la rétine a également des branches intra neurales.
e Portion intra canaliculaire :

Le nerf optique passe dans le crane par le canal optique, qui mesure environ 1,2 cm de
long et est situé dans la petite aile du sphénoide. A I’entrée du canal, la gaine durale du nerf
fusionne avec le périoste, immobilisant ainsi le nerf. Un traumatisme, en particulier dans la
région du sourcil, peut transmettre des forces au canal optique causant une neuropathie optique

traumatique due au cisaillement entre la dure-mére et le périoste. De plus, la paroi médiale du
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canal, qui est la partie la plus mince, présentera trés probablement des lésions traumatiques.

L’apport sanguin a cette portion du nerf se fait par I’artere ophtalmique.

e Portion intracranienne :

Les nerfs optiques cheminent sur 12 a 16 mm jusqu’au chiasma optique. Sur cette voie,
ils sont associés a des vaisseaux sanguins avoisinants : les arteres ophtalmiques au-dessus du
chiasma optique, les arteres carotides internes sur les faces supérieure et médiale du chiasma et
les arteres cérébrales antérieures qui traversent les nerfs optiques et sont reliées par |'artere
communicante antérieure. Postérieurement au sinus caverneux, les deux nerfs se rejoignent
pour former le chiasma optique. L’apport sanguin a cette portion du nerf optique provient des

branches de la carotide interne et des artéres ophtalmiques.
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Figure n°32: Description des éléments anatomiques contenu dans le canal osseux [193]
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Figure n°33: Coupe de la papille et du canal scléral. [194]

1. Fibres optiques; 2. Rétine; 3. Epithélium pigmentaire; 4. Choroide 5. Coupe des vaisseaux; 6.
Lame criblée; 7. Eperon scléral; 8. Tissu d'Elschnig; 9. Sclérotique; 10. Cul-de-sac inter vaginal;

11. Espace sous-arachnoidien.

2. Le liguide céphalo-rachidien :

Le liquide céphalo-rachidien (LCR) est une partie importante du liquide extracellulaire du
systéme nerveux central (SNC). Une fine régulation de sa composition est vitale pour cet organe.

[195]

Le LCR a plusieurs roles. Il s'agit d'un milieu physiologique pour le cerveau, il lui fournit
un support mécanique de maniére que le cerveau flotte dans le liquide céphalorachidien. Ceci
réduit son poids effectif de 1500 g dans l'air a 49,5 g dans le LCR, conformément a la loi

d'Archimede.
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Le LCR semble servir le cerveau comme un grand fleuve biologique, en transportant des
messages humoraux d'une région cérébrale a l'autre. Il lui fournirait également un «puits» pour

la suppression d'une variété de déchets produits par le métabolisme cellulaire. [195]

Le LCR est divisé dans le SNC en deux unités intimement connectées : L'unité interne
représentée par les ventricules cérébraux (Les deux ventricules latéraux, les troisiéme et
quatrieme ventricules) et le canal rachidien au centre, ainsi que l'unité externe représentée par

les espaces sous arachnoidiens (ESA) et les citernes. [195] (Fig. n°21)
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e

e

Figure n°34 : Une section schématique du cerveau et de la moelle épiniére montrant les voies de

drainage de LCR. Le LCR est formé par les plexus choroidiens des ventricules latéraux (CPLV) et

passe (fleches noires) par les deux trous de Monro (FM) dans le troisieme ventricule, plus de LCR

étant sécrété par le plexus dans ce ventricule (CPV3). Le LCR passe a travers I’aqueduc de Sylvius

(AS) vers le quatriéme ventricule, qui présente un plexus en feuille (CVP4) a simple face. Ensuite,

le LCR arrive dans les différentes citernes basales (Cl, CS) puis dans I'espace sous—arachnoidien

(SAS) a travers les foramens de Luschka (FL) et le foramen de Magendie (FM). Le LCR coule a

travers la SAS sur la surface du cortex. Une partie de LCR est drainée via la granulation

arachnoidienne (AG) dans le sinus sagittal supérieur (SSS), une autre partie via les racines

nerveuses spinales et le reste via les voies olfactives (non représenté) [196]
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La physiologie du LCR repose sur trois clés principales:

- La formation active (Sécrétion);

- L'absorption passive; et

- L'écoulement unidirectionnel du LCR depuis le site de formation jusqu’a I'endroit
d'absorption.

e La formation active :

Le LCR est formé dans le systeme ventriculaire, ou le plexus choroide est le principal site
de production. D’autres sources extra-choroidales comme I’épendyme tapissant les ventricules,

et la barriére hémato-encéphalique participeraient dans le maintien de la balance de production.

Le taux de formation du LCR chez I'Homme est de I’ordre de 0.3 a 0.4 ml/min, soit 430 a

580 ml/jour.

Le volume du LCR circulant dans le systeme du LCR est de 160 ml, ainsi il aura besoin de

6h et demi a 9heures pour étre renouvelé. [195]
e L'écoulement unidirectionnel du LCR :

Il est généralement admis que le LCR circule de facon unidirectionnelle a partir des
ventricules cérébraux vers les ESA avec échange de diverses substances entre le LCR et les

compartiments interstitiels. [195]
e L'absorption passive du LCR:

Le drainage du LCR se fait principalement via les GA des sinus veineux duraux, depuis les

ESA vers le sang veineux cérébral (fig. 1 et 2) par le biais d’un gradient hydrostatique. [195]
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Figure n° 35 : Schéma du site principal de I'absorption du LCR montrant la relation entre les GA
et les sinus duraux, indiqué dans le plan coronal. [195]

Malgré une étude approfondie de I'anatomie des granulations arachnoidiennes (Figure
n°23), notre compréhension de leurs caractéristiques fonctionnelles, particulierement en ce qui

concerne |'écoulement du LCR, reste limitée. Les granulations semblent idéalement placées selon
une anatomie favorable au drainage du LCR. [2] (Fig. n° 4)

Des canaux temporaires transmésothéliaux permettraient le passage du LCR par un flux
important a partir des ESA vers les sinus veineux. [2]

De plus, il y a plusieurs études qui suggérent une absorption importante du LCR a partir

des ESA vers le systéme lymphatique. [2] [21]
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Figure n°36 : La granulation arachnoidienne. La GA de I'homme a quatre grandes composantes :

Le noyau central composé de cellules arachnoidiennes et des fibroblastes dispersés dans une

matrice de tissu conjonctif, donnant a la granulation sa forme. Ce noyau central est contigu a

I'espace sous arachnoidien. Présence d’une couche de cellules arachnoidiennes qui se continue

avec la membrane arachnoidienne sous—jacente. La GA est entouré d’une capsule fibreuse,

incluant des cellules endothéliales vasculaires de la lumiére veineuse et des fibroblastes de la

dure-meére. La partie apicale de la granulation arachnoidienne est couverte par une couche de

cellules arachnoidiennes qui sont, directement en contact avec la lumiére veineuse [2]
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Figure n°37 : Granulations arachnoidiennes. Carte topographique de répartition des GA a l'aide

des données de 35 cerveaux montrant la probabilité de la présence des GA a chaque pixel

spécifiques sur un modeéle cérébral standard. Les GA ont une distribution caractéristique le long

de la fissure longitudinale. La Couleur la plus foncée indiquée sur I'échelle, signifie que des GA

ont été identifiées a ce pixel dans plus de 10% des cerveaux analysés. Et plus la couleur se

clarifie plus le pourcentage de GA sera petit. [2]

En dépit de quelques autres endroits proposés dans l'absorption du LCR (plexus
choroide, tissu cérébral, etc.), les sinus veineux cérébraux restent le principal site d’absorption

du LCR dans les conditions physiologiques. [195]
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Annexe Il : Définition de I'obésité

Polds (en kqg)
IMC = waeee

Tallle® (en m*)

CLASSIFICATION 1897

Malgreur < 18,5
Normal 185-249
Surpoids 250-289
Obésité Modérée 30,0-349
Obésite sevére 350-399

Obésité massive > 40
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Annexe lll : Classification de I’cedéme papillaire selon frisen

Stades Résumé des caractéristiques ophtalmoscopiques

Disque normal avec un flou nasal et temporal du disque

0 Excavation physiologigue vide

Pas d'obstruction des vaisseaux rétiniens

Flou excessif du bord nasal de la papille
Bord temporal de la papille normal

1 Halo fin grisatre autour de la papille, avec une lacune en tempaoral
FPerturbation de ['arrangement radiaire des faisceaux de fibres

NErveuses, en nasal

Elévation du bord nasal de la papille
2 Flou du bord tempaoral de la papille

Halo fin grisatre circonférentiel

Elévation des bords temporal et nasal de la papille
3 Diamétre papillaire nettement augmenté
Effacement des wvaisseaux principaux aux bords de la papille par

I'eedéme

Elévation de toute la papille
4 Disparition de I'excavation papillaire physiologique

Effacement d’un segment de vaisseau principal au centre de la papille

Elévation réguliére en ddme de la papille
5 Halo grisdtre, étroit et régulier autour de la papille

Effacement inconstant des vaisseaux principaux par |'oedéme
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Annexe IV :

Fiche d’exploitation

Hypertension intracranienne idiopathique : aspects cliniques et thérapeutiques
Service de neurochirurgie CHU Mohammed VI de Marrakech

Service de neurologie CHU Mohammed VI de Marrakech

Fiche d’exploitation N° .................. Dossier N° ....ooveeeceeeceeeeeeeeevieen,

IDENTITE :

(117 1 Prénom :........cccivernnnnesnnsncnncnns

Sexe: F O MO Age.......... ans

ATCDS :

Exces de poids: oui 3 non O HTA ouild non O

Diabéte : ouid non O ST OUI TYPC. vttt
Endocrinopathie : ouild non O Si OUI PreCISEN woveviiriierireeeserietirree s seieeee e
Prise médicamenteuse : oui &1 non O Si OUI PrECISEN wveuveereeereeireee st eree st seeree e

Oestroprogestatifs : oui & non

Troubles menstruels: ouid non O Si OUI PreCISEN . .cviieeertecteriee e eecereerese e
Cas similaires dans la famille: oui 1 non O

AULIES | crerericrennrinisneerensssssnnenesssssenns

Signes cliniques :

Céphalées: oui NON D0 Si Ui ECTIFe et
Nausées/Vomissements: oui 1 nond Brouillard Visuel : oui & non B

Diplopie : oui O non O  Siouipréciser: ULCD BLLO  verticale O horizontale O

BAV:oui@ non O Eclipses Visuelles : oui 1 non
Acoupheénes : oui non vertiges : oui [ non
AULIES et sttt e

Examen clinique :

Examen général :

PoidS & o, Taille t e, IMC faee e,
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Examen neurologique :
Conscience:SG a ............ /15

Paires craniennes :

ParalysieduVl:oui 1 non[d sioui: unilatérale bilatérale 3
AULIES PAINES CrANIENNES .uocueiieceeeeeeieiet ettt et e etesteete st e st e e bessesaes et easssetestestessenssessessessesaes
Signes de focalisation : Oui NonEd  Si ouUi PréCiser i

Examen ophtalmologique :

AV: -OD........J10 -0G e /10

FO : Edéme papillaire :
oG: sod s si@™d smOa sv O svO
ob: sod s a si@ s @ o osv O Vg
IMAGERIE :
TDIM CEREBRALE : ....c.uovueruenrenetsssssassasssssssssssssss s sasssssssssssssasssssssssassssssssasssensane
IRM CEREBRALE : .....ccueueereenesressessas s sssassnssssssssassssssssssssssssssessassassassnssassassassaess oo

PONCTION LOMBAIRE :

Pression LCR : ..................cmH20 Cellularité ..o
Protéinorachie : ..............g/L Glucorachie : g/L

TRAITEMENT :

Perte de poids : oui 3 non

Médical :
Acétazolamide:ouildl non Furosémide : oui 1 non

Corticothérapie : Méthylprédnisolone:ouil non O

Prédnisone : oui non
Topiramate : oui non O Octréotide : oui O non O
Autres :
PL DEPLETIVES : ou O non (|
Sioui:- Nombre de PL: ..
- Quantité de LCR retir€e f. et
CHIRURGIE:
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Dérivation lombopéritonéale : oui [J non [

Dérivation ventriculopéritonéale :oui & non [

Fenestration de la gaine du nerf optique : ouild non [
Stenting veineux : oui [J non
Autres :

EVOLUTION :
A court terme :
Céphalées : amélioration stabilisation O aggravation O

Acuité visuel :  amélioration stabilisation aggravation O

A long terme :

Céphalées : amélioration O stabilisation O aggravation O

Acuité visuel :  amélioration stabilisation OO aggravation O

Récurrences : oui [J non

Si OUi Préciser NOMDBIE 1 INTEIVAIIE ©.....oce ottt te s e bt e e s ettt e e s sbtaeeeeesraeeeenans
Complications postopératoires : oui 1 non OO

Si OUI PIECISEI ...cuecvectecteeeeeteetet ettt et eeeteetestestestesebesaesaesassessaaenssaeaasnssaeaaeassssesaenssssasaaesssaaasaansssesesanssseeesannsseeanns
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