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UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ
1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI

1997 —2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI

2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen . Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Geénéral : Mr. El Hassane AHALLAT

1- ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique
Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique
Novembre 1983
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENJELLOUN Halima Cardiologie
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale

Pr. EL ALAQOUI Faris Moulay El Mostafa Neurologie



Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHY AOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha
Pr. MANSOURI Fatima

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Meédecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique



Pr. EL OUAHABI Abdessamad Neurochirurgie

Pr. FELLAT Rokaya Cardiologie

Pr. GHAFIR Driss* Médecine Interne

Pr. IDDANE Mohamed Anatomie

Pr. TAGHY Ahmed Chirurgie Générale

Pr. ZOUHDI Mimoun Microbiologie

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine Radiothérapie

Pr. BEN RAIS Nozha Biophysique

Pr. CAOUI Malika Biophysique

Pr. CHRAIBI Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique
Pr. EL AOUAD Rajae Immunologie

Pr. EL BARDOUNI Ahmed Traumato-Orthopédie

Pr. EL HASSANI My Rachid Radiologie

Pr. ERROUGANI Abdelkader Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Pr. ESSAKALI Malika Immunologie

Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique

Pr. HADRI Larbi* Médecine Interne

Pr. HASSAM Badredine Dermatologie

Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale

Pr. JELTHI Ahmed Anatomie Pathologique

Pr. MAHFOUD Mustapha Traumatologie — Orthopédie
Pr. MOUDENE Ahmed* Traumatologie- Orthopédie Inspecteur du SS
Pr. RHRAB Brahim Gynécologie —Obstétrique
Pr. SENOUCI Karima Dermatologie

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed* Urologie

Pr. ABDELHAK M ’barek Chirurgie — Pédiatrique

Pr. BELAIDI Halima Neurologie

Pr. BRAHMI Rida Slimane Gynécologie Obstétrique
Pr. BENTAHILA Abdelali Pédiatrie

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali Gynécologie — Obstétrique
Pr. BERRADA Mohamed Saleh Traumatologie — Orthopédie
Pr. CHAMI Ilham Radiologie

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae Ophtalmologie

Pr. EL ABBADI Najia Neurochirurgie

Pr. HANINE Ahmed* Radiologie

Pr. JALIL Abdelouahed Chirurgie Générale

Pr. LAKHDAR Amina Gynécologie Obstétrique
Pr. MOUANE Nezha Pédiatrie

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane Réanimation Médicale

Pr. AMRAOUI Mohamed Chirurgie Générale

Pr. BAIDADA Abdelaziz Gynécologie Obstétrique
Pr. BARGACH Samir Gynécologie Obstétrique
Pr. CHAARI Jilali* Médecine Interne

Pr. DIMOU M’barek* Anesthésie Réanimation — Dir. HMIM



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

DRISSI KAMILI Med Nordine*

EL MESNAOUI Abbes

ESSAKALI HOUSSYNI Leila

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz

ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADI Mohamed
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOUIR Souad*
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
OUAHABI Hamid*
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AFIFI RAJAA
BENOMAR ALI
BOUGTAB Abdesslam
ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima
LAZRAK Khalid *
BENKIRANE Majid*
KHATOURI ALI*
LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

Pr.
Pr.

ABID Ahmed*
AIT OUMAR Hassan

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur ERSM
Urologie

Ophtalmologie

Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doyen Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*

LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BENABDELIJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie

Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NOUINI Yassine
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser
TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*

FILALI ADIB Abdelhai

HAIJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*

Chirurgie-Pédiatrique

Chirurgie Générale

Pédiatrie

Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Meédecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie



Pr. RHOU Hakima Néphrologie

Pr. SIAH Samir * Anesthésie Réanimation

Pr. THIMOU Amal Pédiatrie

Pr. ZENTAR Aziz* Chirurgie Générale

Janvier 2004

Pr. ABDELLAH El Hassan Ophtalmologie

Pr. AMRANI Mariam Anatomie Pathologique

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas Oto-Rhino-Laryngologie

Pr. BENKIRANE Ahmed* Gastro-Entérologie

Pr. BOUGHALEM Mohamed* Anesthésie Réanimation

Pr. BOULAADAS Malik Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Pr. BOURAZZA Ahmed* Neurologie

Pr. CHAGAR Belkacem* Traumatologie Orthopédie
Pr. CHERRADI Nadia Anatomie Pathologique

Pr. EL FENNI Jamal* Radiologie

Pr. EL HANCHI ZAKI Gynécologie Obstétrique

Pr. EL KHORASSANI Mohamed Pédiatrie

Pr. EL YOUNASSI Badreddine* Cardiologie

Pr. HACHI Hafid Chirurgie Générale

Pr. JABOUIRIK Fatima Pédiatrie

Pr. KHABOUZE Samira Gynécologie Obstétrique

Pr. KHARMAZ Mohamed Traumatologie Orthopédie
Pr. LEZREK Mohammed* Urologie

Pr. MOUGHIL Said Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. OUBAAZ Abdelbarre* Ophtalmologie

Pr. TARIB Abdelilah* Pharmacie Clinique

Pr. TIJAMI Fouad Chirurgie Générale

Pr. ZARZUR Jamila Cardiologie

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah Chirurgie Réparatrice et Plastique
Pr. AL KANDRY Sif Eddine* Chirurgie Générale

Pr. ALAOUI Ahmed Essaid Microbiologie

Pr. ALLALI Fadoua Rhumatologie

Pr. AMAZOUZI Abdellah Ophtalmologie

Pr. AZIZ Noureddine* Radiologie

Pr. BAHIRI Rachid Rhumatologie

Pr. BARKAT Amina Pédiatrie

Pr. BENHALIMA Hanane Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Pr. BENYASS Aatif Cardiologie

Pr. BERNOUSSI Abdelghani Ophtalmologie

Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed Ophtalmologie

Pr. DOUDOUH Abderrahim* Biophysique

Pr. EL HAMZAOUI Sakina* Microbiologie

Pr. HAJJI Leila Cardiologie (mise en disponibilité)
Pr. HESSISSEN Leila Pédiatrie

Pr. JIDAL Mohamed* Radiologie

Pr. LAAROUSSI Mohamed Chirurgie Cardio-vasculaire
Pr. LYAGOUBI Mohammed Parasitologie

Pr. NIAMANE Radouane* Rhumatologie



Pr. RAGALA Abdelhak
Pr. SBIHI Souad
Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHY A Abdellatif*
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. ESSAMRI Wafaa

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. GHADOUANE Mohammed*
Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*
Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SEKKAT Fatima Zahra
Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid

Pr. ACHACHI Leila

Pr. ACHOUR Abdessamad*
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*
Pr. AMHAIJJI Larbi*

Pr. AMMAR Haddou*

Pr. AOUFI Sarra

Pr. BAITE Abdelouahed*
Pr. BALOUCH Lhousaine*
Pr. BENZIANE Hamid*

Gynécologie Obstétrique

Histo-Embryologie Cytogénétique

Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie
Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique

Chirurgie Cardio — Vasculaire

Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader*
ELABSI Mohamed

EL MOUSSAOUI Rachid
EL OMARI Fatima
GANA Rachid

GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LALAOUI SALIM Jaafar*
LOUZI Lhoussain*
MADANI Naoufel

MAHI Mohamed*

MARC Karima
MASRAR Azlarab
MOUTAIJ Redouane *
MRABET Mustapha*
MRANI Saad*

OUZZIF Ez zohra*
RABHI Monsef*
RADOUANE Bouchaib*
SEFFAR Myriame
SEKHSOKH Yessine*
SIFAT Hassan*
TABERKANET Mustafa*
TACHFOUTI Samira
TAJDINE Mohammed Tarig*
TANANE Mansour*
TLIGUI Houssain
TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr.

DOUHAL ABDERRAHMAN

Décembre 2008

Pr

ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My EIl Hassan*
Mars 2009

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUZAHIR Ali*

AGDR Aomar*

AIT ALI Abdelmounaim*

AIT BENHADDOU El hachmia

Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie
Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie

Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie

Meédecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne
Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AKHADDAR Ali*
ALLALI Nazik
AMAHZOUNE Brahim*
AMINE Bouchra
ARKHA Yassir
AZENDOUR Hicham*
BELYAMANI Lahcen*
BIIJOU Younes
BOUHSAIN Sanae*
BOUI Mohammed*
BOUNAIM Ahmed*
BOUSSOUGA Mostapha*
CHAKOUR Mohammed *
CHTATA Hassan Toufik*
DOGHMI Kamal*

EL MALKI Hadj Omar
EL OUENNASS Mostapha*
ENNIBI Khalid*

FATHI Khalid
HASSIKOU Hasna *
KABBAIJ Nawal

KABIRI Meryem
KARBOUBI Lamya
L’KASSIMI Hachemi*
LAMSAOURI Jamal*
MARMADE Lahcen
MESKINI Toufik
MESSAOUDI Nezha *
MSSROURI Rahal
NASSAR Ittimade
OUKERRAJ Latifa
RHORFI Ismail Abderrahmani *
ZOUHAIR Said*

PROFESSEURS AGREGES :

Octobre 2010

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALILOU Mustapha
AMEZIANE Taoufig*
BELAGUID Abdelaziz
BOUAITY Brahim*
CHADLI Mariama*

CHEMSI Mohamed*

DAMI Abdellah*

DARBI Abdellatif*
DENDANE Mohammed Anouar
EL HAFIDI Naima
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Syncopes dysautonomiques: apport diagnostic de I’exploration cardio-vasculaire du systeme nerveux autonome
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La syncope, est un probléme médical important causé par plusieurs
conditions, allant des causes les plus bénignes aux plus fatales. C’est pourquoi,
une intégration rigoureuse des différents indices fournis a I’évaluation initiale

est indispensable.

I faut noter, que les investigations cardiaques sont nécessaires,
indépendamment du diagnostic de la syncope, qu’elle soit réflexe ou
orthostatique, chez un patient ayant des facteurs de risque cardiovasculaires ou
une anomalie a ’ECG. En effet, il est important d’éliminer une cause cardio-
vasculaire d’une syncope avant de conclure au diagnostic de syncope

dysautonomique.

La suspicion d’une syncope orthostatique, doit conduire a la réalisation

d’un test orthostatique qui confirmera le diagnostic.

Si une syncope réflexe est suspectée, et en ’absence d’éléments en faveur
d’une cause cardiaque, il est recommandé de poursuivre les investigations
seulement si les syncopes sont fréquentes, séveéres ou a risque (risques de

traumatisme sévere, retentissement professionnel).

Les examens pour explorer la syncope réflexe, regroupent le massage du

sinus carotidien et le test d’inclinaison.

L’arsenal thérapeutique inclut, des mesures hygieno-diététiques et un
traitement pharmacologique adapté a chaque anomalie autonomique.
L’amélioration fonctionnelle est satisfaisante dans la grande majorité des cas, et

peut étre objectivée aussi par les tests de controle autonomique.
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I. Organisation anatomique du systeme nerveux

autonome
A. Définition du systéme nerveux autonome

Le Systeme Nerveux Autonome (SNA), appelé aussi Systéme Nerveux
Végétatif ou involontaire, intervient dans la régulation rapide et permanente du
milieu intérieur trés instable, pour moduler, réguler et harmoniser la vie

veégétative des différents organes, contribuant ainsi au maintien de 1’homéostasie
(D).
Il est composé de deux systémes anatomiques qui ont des réactions

antagonistes, mais complémentaires :

e Systéme sympathique (SNS) ou orthosympathique : qui a un role de
production d’énergie et 1’adaptation a des changements posturaux

(role ergotrope).

e Systéme parasympathique (SNPS), c’est a dire restaurateur d’énergie

(r6le trophotrope).
B. Origines du SNA

Le SNA prend naissance au niveau du systeme nerveux central (SNC). Le
corps cellulaire du premier neurone (neurone central) est situé au niveau de
I’hypothalamus. Ce neurone fait synapse avec le deuxiéme neurone, appelé
neurone préganglionnaire dont le corps cellulaire est situé soit au niveau du
tronc cérébral (TC) ou de la moelle épiniere (ME). Ce dernier fait synapse avec

le troisiéme neurone dit postganglionnaire, dont le corps cellulaire se trouve
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dans un ganglion végétatif de situation variable selon qu’il s’agisse du

sympathique ou parasympathique (2).

i

] F T — = " ————

Figure 1 : Organisation du Systéme nerveux autonome sympathique et parasympathique (3).

C. Le systeme sympathique

Les neurones préganglionnaires du systéme sympathique ont leur origine

dans la substance grise de la ME thoracique et lombaire (T1a L3).
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La plupart des fibres préganglionnaires sympathiques sont courtes, leurs
synapses avec les neurones post ganglionnaires sont situées dans les ganglions
rachidiens qui forment la chaine des ganglions sympathiques située de chaque
coté de la colonne vértébrale. Les fibres post ganglionnaires sont longues et vont

du ganglion rachidien aux organes effecteurs (4).

En L3, le neurone préganglionnaire long, se termine dans la médullo-
surrénale qui remplace le neurone post-ganglionnaire. Celle-ci, n'est en réalité
qu'un ganglion sympathique modifié¢ (5). Elle comporte des cellules neuronales
capables de synthétiser de la noradrénaline (NA) et de l'adrénaline, libérées
ensuite dans la circulation sanguine générale. Ces cellules sécrétrices sont des
dérivés embryonnaires du tissu nerveux, possédent des rudiments de fibres

nerveuses et sont en fait elles-mémes des neurones postganglionnaires (6).

Les voies sympathiques issues des différents segments de la ME ne sont
pas nécessairement distribuées selon la segmentation corporelle des nerfs
spinaux. Les fibres sympathiques du segment T1 se dirigent vers la téte, celles
du segment T2 vers le cou, celles des segments T3 a T6 vers le thorax, celles des
segments T7 a T11 vers I'abdomen et celles des segments T12, L1 et L2 vers les

membres inférieurs.

Cette distribution est approximative, car les chevauchements sont
fréquents. La distribution des neurones sympathiques vers les organes cibles
dépend de l'origine embryonnaire des organes. Par exemple, le cceur recoit de
nombreuses fibres de la chaine sympathique au niveau du cou parce que le cceur

se développe a partir du cou de I'embryon (6).
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Figure 2 : Organisation du systéme nerveux sympathique (6).

D. Le systeme parasympathique

Les neurones préganglionnaires du systéme parasympathique naissent du
TC et de la ME sacrée. Ces fibres préganglionnaires sont longues par
comparaison a celles du systéme sympathique d’ou partent les neurones post
synaptiques courts qui innervent I’organe effecteur et dont le corps cellulaire se

trouve dans un ganglion pré-viscéral ou intramural (4).
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1. Le contingent parasympathique céphalique du tronc cérébral
Il comporte :

e Le Noyau de Edinger-Westphal du III et ganglion ciliaire innervant
I’ceil: innervation des sphincters pupillaires et des muscles ciliaires de

I'eil (6).

e Le Noyau salivaire supérieur du VII avec deux destinations:
innervation des glandes lacrymales et nasales (via le ganglion sphéno-
palatin) et des glandes sublinguales et sous-maxillaires (via le

ganglion sous-maxillaire) (5,6).

e Le Noyau salivaire inférieur du IX et ganglion otique: innervation des

parotides(6)

e Le Noyau dorsal du vague (X) avec des fibres préganglionnaires
longues faisant synapse dans les parois des visceres du thorax et de
I'abdomen: coeur, bronches, cesophage, estomac, intestin gréle, moitié
du cblon proximal, foie, vésicule biliaire, pancréas, partie haute des
ureteres. Environ 75% des fibres parasympathiques cheminent dans le

nerf vague (6).

La partie motrice des deux nerfs criniens IX et X constitue le noyau

ambigu.
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2. contingent parasympathique sacré

Il s’étend de S2 a S3, parfois incluant S1 et S4. Il fournit les fibres
préganglionnaires longues innervant la partie distale du gros intestin (cOlon
descendant et rectum), la vessie, la partie basse des uretéres et les tissus érectiles

des organes génitaux (6).

" Hypothalamus 2. Systéme parasympathique
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Figure 3 : Organisation du systéme nerveux parasympathique (6).
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II. Organisation fonctionnelle du SNA

Les deux systémes, sympathique et parasympathique, harmonisent leur
action pour aboutir a une efficacité de I’activit¢é autonome. Ainsi, pour
accomplir son rdle complexe, le SNA fait intervenir différents types de

neurotransmetteurs, des arcs réflexes et des centres qui lui sont régulateurs (7).
A. Médiateurs chimiques
Il existe deux types de neurotransmission:
1. la neurotransmission adrénergique

La neurotransmission adrénergique concerne la synapse périphérique du
second neurone sympathique de type noradrénergique, et également les cellules
de la médullosurrénale ou les influx transmis par les fibres sympathiques
préganglionnaires aboutissent a la libération de 1’adrénaline dans 95 % des

cellules et a celle de la NA dans les 5% restants.

Les neurotransmetteurs issus du systéme sympathique, agissent en se fixant
sur des récepteurs spécifiques appelés les adrénorécepteurs. Ils peuvent étre
présynaptiques, dans ce cas, ils fixent la NA, leur stimulation ou leur blocage
module la libération de celle-ci. Comme ils peuvent étre postsynaptiques,
localisés dans les effecteurs, ils sont la cible des neurotransmetteurs et de divers

agents pharmacodynamiques (7).

Ces adrénorécepteurs sont répartis en 2 principaux Sous-groupes qui ne

sont pas également répartis sur les cellules effectrices.

10



Syncopes dysautonomiques: apport diagnostic de I’exploration cardio-vasculaire du systeme nerveux autonome

1.1. Les alpha adrénorécepteurs

Ils sont subdivisés eux méme en deux sous types, plus sensibles a la NA

qu’a I’adrénaline (8).

eRécepteur al : leur activation entraine en général la stimulation de
I’organe effecteur et ils sont présents dans la plupart des tissus cibles (8). Ainsi,
au niveau des glandes salivaires ils augmentent la sécrétion de la salive, au
niveau du foie ils augmentent la glycogénolyse, au niveau du rein ils modifient
le seuil de la libération de la rénine, et au niveau des muscles lisses ils entrainent
la contraction des artérioles, de 1’utérus, du canal déférent, des bronchioles, du
muscle dilatateur pupillaire et des sphincters de la vessie et du tractus gastro-

intestinal.

eRécepteurs a2 : Leur activation est par contre inhibitrice (8). Ils diminuent
au niveau de la glande salivaire la sécrétion de la salive, au niveau du pancréas
ils diminuent la sécrétion d’insuline, au niveau du tissu adipeux ils diminuent la
lipolyse, et au niveau des adrénorécepteurs présynaptiques leur stimulation

favorise la libération de NA.
1.2. Les béta adrénorécepteurs
Ils sont subdivisés en 3 types :

e [es récepteurs B1 : Ils ont sensiblement la méme affinité pour I’adrénaline
et la NA, et ils sont présents surtout dans le cceur. Leur activation est également
stimulante, ainsi au niveau du cceur ils provoquent des effets chronotropes et

dromotropes positifs (8).

11
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e Les récepteurs P2: Ils fixent préférentiellement I’adrénaline. La réponse a
leur stimulation est en général inhibitrice (8). Ainsi, ils aboutissent & une
dilatation des vaisseaux musculaires et des bronchioles, a une relaxation de
I’utérus, du canal déférent et de la musculature du tractus gastro-intestinal.
D’autre part, ils permettent aussi la libération d’insuline et ’augmentation de la
lipolyse dans le foie et le muscle, de méme qu’une augmentation de 1’agrégation
plaquettaire. Les béta-adrénorécepteurs présynaptiques sont essentiellement 32,

leur stimulation augmente la libération de NA par les vésicules.

e es récepteurs B3 : mis en évidence notamment sur les cellules du tissu
adipeux et sur les cellules musculaires lisses des voies aériennes. Récemment,
I’existence des récépteurs B3 sur les cardio-myocytes ventriculaires humains a
ét¢ démontrée. La stimulation des récepteurs beta 3 adrénergiques induit

expérimentalement une vasodilatation et un effet inotrope négatif cardiaque (9).

12
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Tableau 1: Effets de ’adrénaline sur les différents organs (10).
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2. La neurotransmission cholinergique

La neurotransmission cholinergique concerne toutes les fibres
préganglionnaires,  sympathiques et  parasympathiques, les  fibres
postganglionnaires parasympathiques et accessoirement quelques fibres
sympathiques. Elle est assurée par le biais de I’acétylcholine (Ach) qui exerce
deux types d’effets, nicotinique et muscarinique, par I’intermédiaire de deux

récepteurs différents : (7)
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2.1. Les récepteurs nicotiniques

Ils sont présents sur le corps cellulaire du neurone post ganglionnaire dans
tous les ganglions du SNA, sur aussi les cellules productrices d’hormones de la
médullo-surrénale. 1IlIs répondent a 1I’Ach produite par les neurones
préganglionnaires sympathiques et parasympathiques (8). L’effet de la liaison de
I’ Ach aux récepteurs nicotiniques est toujours stimulant et entraine I’excitation

du neurone ou de la cellule effectrice (effet postsynaptique).
2.2. Les récepteurs muscariniques

Les récepteurs muscariniques sont situés dans la membrane des cellules
effectrices et sont stimulés par la liaison de 1’Ach libérée par les fibres post
ganglionnaires du systeme parasympathique (8). L’effet de cette liaison est
inhibiteur ou excitateur selon I’organe cible. Ces récepteurs se répartissent en

plusieurs sous-groupes. (Tableau 2)

Tableau?2 : Effets des récepteurs cholinergiques en fonction des organes cibles (11).
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3. La neurotransmission non adrénergique non cholinergique

Certaines expérimentations ont remis en cause 1’idée simple d’un effet
réciproque de contraction de la NA et de relaxation de 1’ Ach; par exemple, celui
donnant une relaxation gastrique par stimulation du nerf vague, malgré un
blocage a la fois adrénergique et cholinergique. Ainsi, est née la notion de

transmission « non adrénergique, et non cholinergique » (12).

De multiples neurotransmetteurs n’appartenant donc, ni au systéme
cholinergique ni au systéme adrénergique, peuvent moduler la transmission
nerveuse. Ainsi, la libération simultanée de neurotransmetteurs " classiques " et
de peptides comme le neuropeptide Y, ou le peptide vasoactif intestinal
(vasoactive intestinal peptide : VIP), de la substance P ou de facteurs de
croissance comme le NGF (Nerve Growth Factor) permet de nuancer le simple
antagonisme adrénergique-cholinergique. En effet, une synapse n’est que

rarement purement adrénergique ou cholinergique (13).
B. Les arcs réflexes

Comme les arcs réflexes somatiques, les arcs réflexes autonomiques

comprennent:

e Un récepteur qui capte les changements chimiques, physiques et

l'irritation des viscéres (stimulus souvent inconscients).
e Un neurone sensitif viscéral qui conduit les influx sensitifs

e Un centre d'intégration situé¢ dans le SNC (TC, hypothalamus, ME)

15
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e Deux neurones moteurs (au lieu d’un seul pour les réflexes
somatiques): un neurone préganglionnaire, et un neurone

postganglionnaire.
e Un effecteur viscéral.
C. Centres régulateurs du SNA

L’activit¢ du SNA, bien qu’elle soit involontaire, est soumise a une

régulation fine qui se fait a 3 niveaux:
1. Le Tronc cérébral

Il exerce l'influence la plus directe sur les fonctions autonomes. Le bule
rachidien comporte les centres vitaux qui ont le contrdle réflexe autonome de la
circulation, du Coeur (centres cardio-vasculaires) et des poumons (centres

respiratoires). Toute 1ésion a ce niveau est habituellement fatale.

Le TC comporte d’autres reflexes autonomes, on peut citer: la toux, la

déglutition et I’éternuement.
2. L’hypothalamus

C’est Principal centre d’intégration du SNA. Il présente une structure
suprabulbaire qui infuence de fagon majeure le fonctionnement de celui-ci. Il
émet des signaux contrOlant les centres bulbaires et comporte des centres

intégrateurs et modulateurs.
3. Le cortex cérébral

Le cortex cerebral et plus particulierement le cortex cingulaire, envoit des
afférences a I’hypothalamus pour permettre une intégration des stimulis

émotionnels, comportementaux et une intéraction des fonctions végétatives avec

16
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des processus cognitifs plus complexes. Comme par exemple, le rythme

cardiaque qui s'accélere sous le coup de la colere.

D. Régulation autonomique de la pression artérielle et de la

fréquence cardiaque
1. Régulation de la pression artérielle

La pression artérielle (PA) correspond a la pression exercée par le sang
contre la paroi des vaisseaux. Au repos, c’est l'une des grandeurs
hémodynamiques les plus stables; elle ne varie pas plus de 10 mmHg autour de

la valeur moyenne.

Elle dépend du débit cardiaque (Dc) et des résistances périphériques (Rp)

selon la formule suivante : PA = Dc * Rp

Les mécanismes de régulation de la PA peuvent étre schématisés en 3

types : les mécanismes a court, 3 moyen et a long terme.
1.1. Régulation a court terme
Elle est assurée par les barorécepteurs et les chémorécepteurs artériels.

1.1.1. Les barorécepteurs

Principal mécanisme de contrdle. Ce sont des mécanorécepteurs situés dans
la paroi des arteres et sont sensibles a leur déformation. Cette derniére pouvant

étre en rapport a des variations de volume et/ou de pression (13).

17
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Il en existe deux types :

e[ es baroréflexes a haute pression: Ce sont les barorécepteurs sino-
carotidiens et aortiques, les fibres afférentes empruntent le trajet du nerf vague

et du glosso-pharyngien.

e[ es baroréflexes a basse pression : Ce sont les barorécepteurs cardio-
pulmonaires situés dans les quatres cavités cardiaques, la veine cave, les arteéres

pulmonaires et dans les poumons.

Toutes ces afférences, qu’elles proviennent du systéme a haute ou a basse
pression, font relais au niveau du noyau du tractus solitaire (NTS) situé¢ dans le

bulbe, qui recoit en plus, des influx suprabulbaires.

Toute variation de la PA, modifie le signal provenant des barorécepteurs et

engendre les ajustements nécessaires pour revenir a la valeur basale (14,18).

eLors d’une baisse de la PA, la désactivation des baroréflexes conduit a
une diminution du trafic nerveux afférent, et donc a une moindre stimulation du
NTS avec pour conséquence, une baisse de I’inhibition exercée sur les

efférences sympathiques et une baisse du tonus parasympathique.

e Lors d’une ¢lévation de la PA les phénomenes inverses sont obsérvés.

18
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Figure 4 : Voies de fonctionnement de I’arc baroréflexe (14).

1.1.2. Les chémorécepteurs

Les chémorécepteurs sont situés au niveau de la crosse aortique et du sinus
carotidien (15). Ils sont stimulés par une hypoxie ou par une hypercapnie
aboutissant a une hyperventilation, une tachycardie et donc a une ¢lévation de la

PA (16).
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1.2. Régulation a moyen et long terme

¢ A moyen terme, la régulation de la PA est assurée par le systéme rénine

angiotensione aldostérone (SRAA), par I’action de I’endothéline et le monoxyde

d’azote (NO) vasculaire.

Le NO est libéré lors d’une augmentation de la pression sanguine artérielle,
en réponse aux signaux constitués par des molécules d’Ach (effet
parasympathique) et de bradykinine, favorisant une vasodilatation a la fois

réflexe et localisée. L’altération endogéne du NO, contribue a une hyperactivité

sympathique (17).

oA long terme, la régulation est assurée exclusivement par le rein et

concerne la volémie.

Pl a i e oy it bl T
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Figure 5 : Mécanismes de régulation de la pression artérielle (14).
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2. Régulation de la fréquence cardiaque
Le ceeur est innervé par le SNS et le SNPS.

e[ 'innervation parasympathique, assurée par le nerf vague, se distribue
principalement au nceud sinusal, au nceud atrio-ventriculaire et, dans une
moindre mesure, au myocarde bi-auriculaire et encore moins a celui des

ventricules.

e ['innervation sympathique par contre, intéresse lI'ensemble du cceur avec

une distribution aussi marquée au niveau du ventricule qu'ailleurs (6).

La modulation de la fréquence cardiaque (FC) par la voie sympathique se
traduit essentiellement par un redressement de la pente de la phase de
dépolarisation diastolique lente du potentiel d’action, réduisant la durée du cycle

cardiaque, c’est I’effet chronotrope positif (Figure 5).

La modulation parasympathique a I’effet opposé, c’est 1’effet chronotrope

négatif. (Figure 6) (19).
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Figure 6 : Modification de la fréquence cardiaque par modification de la pente du

prépotentiel (a gauche) et par modification du potentiel seuil d’automatisme (a droite) :

stimulation sympathique (courbes en vert) (19).
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Figure 7 : (a) : Modification de la fréquence cardiaque par augmentation (moins négatif) du
potentiel diastolique maximal : stimulation parasympathique (courbe en bleu). (b): Répartition
des terminaisons du systéme nerveux autonome, sympathique et parasympathique, au niveau

du cceur (19).

Tableau 3: Actions physiologiques comparées des systémes sympathiques et

parasympathiques (20).

Efleis Systbme sympathigue Systbme parasympathigue
e miuscles [varse L
a, ( . i, Vasaeomsiriction sudalion, Aucun
plandes sudoripares)
Iris Mypdriase Mypals
Crlamdes lacrymales Frew o' effels ' Sderdtion
Glandes salivaires Salive peu abondante, visgueise Salive abondanne, Nuide
Corar Tachycardie ' Bradyveandic
Bromehes Bronchodilatation I Bromchocenstriction
Inhibition du péristalisme e des I Angmentation du péristaltisme o
Tube digestif .
g sherélions dés sécreom
Comtraction du sphincter Comtraction de l2 parod
Wessje
Relicherment de la parod Relichement de sphincier
Comtraction de sphimetes Relicherment des sphmcters
Sexuel
Ejaculsiiom Erection
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I. Définition
Le terme «dysautonomie » n’est pas un diagnostic, mais plutét une
référence a un groupe de troubles dans lesquels, il peut y avoir un ou différents

problémes concernant la fonction du SNA, se traduisant par une anomalie de la

réponse aux réflexes ou aux tests de stimulation du SNA.

I1.Classification des dysautonomies

Pr. P.A.Low membre de I’AAS (American Autonomic Society) a classifié

les dysautonomies en plusieurs groupes: (21)
A. Troubles du SNA sans atteinte du SNC ou du SNP:
L’insuffisance autonome pure
B. Troubles du SNA avec atteinte cérébrale
1. Associés a une dégénérescence polysystémique:

o Dégénérescence  polysystémique avec  insuffisance  autonome
cliniquement importante: Multiple System Atrophy (MSA), appelé¢ également
syndrome de Shy-Drager.

o Dégénérescence  polysystémique avec  insuffisance  autonome

cliniquement non importante :
- Maladie de Parkinson idiopathique (MPI)
- Autres troubles extrapyramidaux :
v' Atrophie olive-ponto-cérébelleuse héréditaire,

v' Paralysie supra nucléaire progressive,
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v Dégénérescence cortico basale,
v Maladie de Machado-joseph.
2. Non associés a une dégénérescence polysystémique:
e Troubles essentiellement dus a une atteinte du cortex cérébral:

- Atteinte du cortex frontal: provoquant une incontinence urinaire /

fécale

- Atteinte de I’insula et des annexes: provoquant des arythmies

cardiaques
- Convulsions partielles complexes
e Troubles des circuits limbiques et para limbiques:

- Syndrome de Shapiro (agénésie du corps calleux, hyperhidrose,

hypothermie)
- Convulsions autonomes

eTroubles de I’hypothalamus:

Syndrome de Wernicke-korsakoff

- Syndrome diencéphalique

- Syndrome malin des neuroleptiques
- Syndrome sérotoninonergique

- Syndrome de I’hormone antidiurétique (diabéte insipide et

insuffisance en ADH)

- Syndrome de Claude Bernard-Horner
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- Insomnie familiale fatale

- Troubles de la régulation thermique

- Troubles de la fonction sexuelle

- Troubles de I’appétit

- Troubles de la PA / FC et de la fonction gastrique
Troubles du tronc cérébral et du cervelet :

Tumeurs de la fosse cérébelleuse

- Syringomy¢lobulbie et malformation d’Arnold Chiari
- Troubles du contrdle de la PA

- Arythmies cardiaques

- Insuffisance du baroréflexe

- Apnée du sommeil d’origine centrale

- Syndrome de Claude Bernard-Horner

C. Troubles du SNA avec atteinte médullaire

Tétraplégie traumatique

Syringomy¢lie

Sclérose combinée de la moelle
Sclérose en plaque (SEP)

Sclérose latérale amyotrophique (SLA)

Tétanos
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Syndrome de I’homme raide

Tumeurs de la moelle épinicre

D. Neuropathies autonomes

1. Neuropathies autonomes aigiies :

Neuropathie panautonomique aigiie ( pandysautonomie)
Neuropathie autonome paranéoplasique aigiie
Neuropathie cholinergique aigiie

Syndrome de Guillain Barré

Botulisme porphyries

Neuropathies autonomes aigiies médicamenteuses
Neuropathies autonomes aigiies toxiques

2. Neuropathies autonomes chroniques du systéme périphérique:
Neuropathie distale a petites fibres

Neuropathie cholinergique pure

Neuropathie adrénergique pure

Insuffisance sympathique et parasympathique mixte (dysfonction

cliniquement importante du SNA) :

- Amyloidose
- Neuropathie diabétique autonome

- Neuropathie autonome chronique
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- Neuropathie autonome paranéoplasique chronique
- Neuropathie sensitive avec insuffisance autonome
- Dysautonomie familiale (syndrome de Riley-Day)

e Insuffisance sympathique et parasympathique combinée (dysfunction

cliniquement non importante du SNA) :
- Neuropathies héréditaires
- Maladies du tissu conjonctif
- Maladies infectieuses
- Pathologies a médiation immunitaire
- Affections métaboliques : urémique

- Carences nutritionnelles

Dysautonomie du grand age
E. Troubles de réduction de la tolérance orthostatique

e Syncope vaso-vagale

Alitement prolongé

Dysautonomie associée a un prolapsus de la valve mitral

Syndrome de tachycardie orthostatique (POTS)

Période prolongée sans appui

Syncope du post-effort
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F. Dysautonomie distale (acrosyndrome) paroxystique ou

intermittente
e Hyperhidrose paroxystique
e Syndrome de Raynaud
e Erythromelalgie (syndrome de Weir-Mitchell)
G. Médicaments affectant la régulation du SNA:
Parmi ces médicaments on cite:

e Les anticholinergiques: antidépresseurs-tricycliques, antihistaminiques,

antagonistes muscariniques (ex : atropine)

e Les vasoconstricteurs: agonistes des o récepteurs (ex: midodrine,

phénylpropanolamine), éphédrine, amphétamines.
e Les vasodilatateurs : antagonistes des a récepteurs, clonidine
e Les diurétiques

e Les B bloquants (ex : propanolol)

III. Syndromes dysautonomiques

Les syndromes dysautonomiques sont de plus en plus reconnus et peuvent
expliquer un grand nombre de signes fonctionnels cardiaques ou
extracardiaques. Dans ce paragraphe, nous ne détaillerons que les plus fréquents

d’entres eux.

29



Syncopes dysautonomiques: apport diagnostic de I’exploration cardio-vasculaire du systeme nerveux autonome
yncopes ay:. q ipp g P ).

A. Le POTS

Le POTS, se définit par un ensemble de signes fonctionnels associés a une
accélération de la FC supérieure ou égale a 30 battements par minute (bpm) en
position debout par rapport a la fréquence de base sans hypotension artérielle. 11

touche principalement les femmes de moins de 50 ans.

On distingue différents stades: léger, moyen a séveére en fonction de

I’accélération de la fréquence cardiaque:

¢Si la fréquence cardiaque reste inférieure a 120 bpm dans les premicres 5

min du test d’inclinaison, le POTS est jugée de degré léger a moyen.

¢Si la fréquence cardiaque est supérieure a 120 bpm, il est alors considéré

seévere (22,23).

Les symptomes comprennent des étourdissements prononcés en position
debout ou lors d’un effort méme modeste, des palpitations, des tremblements,
une faiblesse des jambes, une anxiété et des céphalées. Tous ces symptomes
sont relatifs a une mauvaise irrigation cérébrale suite & une mauvaise régulation
autonomique (127). L’¢élévation de la FC peut étre constante et étre a 1’origine

de la survenue d’une syncope avec collapsus tensionnel, c’est ce qu’on appelle

le POTS compliqué (36).

L’alitement prolongé et le manque d'exposition a des forces

gravitationnelles, comme chez les astronautes, provoquent le POTS (31).
B. La déficience sympathique

La déficience sympathique est représentée par 1’hypotension artérielle de

décubitus et I’hypotension orthostatique (HO) (24,25).
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C. La dominance vagale

La dominance vagale est souvent associée a une déficience sympathique.
Elle se caractérise par une hypotension artérielle de base et des symptomes
fonctionnels majorés par la position debout prolongée, faits de vertige, sueurs,
naus€es, faiblesse musculaire pouvant aller jusqu’a la syncope. Les tests

d’exploration du SNA montrent I’hyperactivité vagale (26).
D. L’hyperactivité sympathique centrale ou périphérique

L hyperactivité¢ sympathique central ou périphérique, s’accompagne d’une
¢lévation exagérée et pathologique de la TA et de la FC aux stimulus

sympathiques (26).
E. La fatigue chronique et dysautonomie

Streeten et coll (27), ont montré le role de la survenue de 1’hypotension
artérielle orthostatique tardive (position orthostatique prolongée) et sa relation
avec le syndrome de fatigue chronique. En effet, sur 23 patients ayant le
syndrome de fatigue chronique, 22 présentaient une hypotension artérielle

orthostatique.
F. Le syndrome de pooling veineux périphérique orthostatique

Ce syndrome fait suite au mouvement du volume sanguin vers la partie
inférieure du corps, et par conséquent a une diminution du retour veineux,
aboutissant a une diminution de la TA associée a une tachycardie orthostatique.
Il s’accompagne de malaises orthostatiques, de palpitations et de céphalées
dépendant de la durée de cette position (28). Dées le retour en décubitus dorsal,

tous les symtomes disparaissent ainsi que les signes physiques.
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G. L’anomalie des barorécepteurs

L’anomalie des barorécepteurs s’accompagne de fluctuations de la TA et
de la FC, pouvant étre ainsi responsable de pics hypertensifs associés a une
symptomatologie évocatrice de phéochromocytome (29). En moins d’une
minute, la PAS peut varier de 70 a 240 mm de Hg ainsi que la FC de 50 a 120

bpm et ceci sans rapport avec la position du patient (26).
H. Le prolapsus de la valve mitrale

Le prolapses de la valve mitrale est souvent associ¢é a une intolérance
orthostatique: ce syndrome est décrit pour la premiére fois en 1976 par H.Cecil
Coghlan de I’Uihlein Autonomic Research Laboratory (30); 600 patients suivis
pendant de nombreuses années pour prolapsus de la valve mitrale sont adressés
au laboratoire du Dr Coghlan pour des signes fonctionnels de dysautonomie

avec souvent pré-syncope, syncope ou POTS.

Les résultats des tests de la fonction autonomique ont montré une réponse

soit hyperadrénergique, soit hypervagale, soit mixte.
. La syncope dysautonomique

La syncope dysautonomique correspond a I’ensemble des pertes de
connaissance transitoires liées a une hypoperfusion cérébrale causées par une
défaillance intermittente ou permanente du SNA. Elle sera abordée plus en

détail dans le chapitre « syncope ».
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IV. Symptomatologie des dysautonomies (31)

Les symptomes des dysautonomies couvrent un large spectre et dépendent
de I’étiologie. Nous allons décrire les caractéristiques cliniques dans le cadre de

chaque systéme.
A. Symptomatologie cardiovasculaire

De point de vue cardiovasculaire, la dysautonomie peut se manifester sous

forme de:
1. Syncope dysautonomique
Elle sera détaillée dans le chapitre « syncope »

2. POTS

Le POTS a été précédemment décrit dans le paragraphe syndromes

dysautonomiques.
3. L’hypertension artérielle

L hypertension artérielle (HTA) en position couchée peut compliquer une
HO dans la dysautonomie primaire. Les mécanismes comprennent 1’altération
de l'activité baroréflexe, I’hypersensibilit¢ adrénergique, une augmentation du
volume sanguin central et les effets des médicaments utilisés pour prévenir
I’HO. Les lésions haut situées de la ME peuvent donner une grave hypertension

paroxystique dans le cadre de la dysréflexie autonome.
4. Les troubles du rythme

Dans la syncope réflexe, une grave bradycardie peut se produire en

conjonction avec une hypotension. La Syncope peut se produire en dépit de la

33



Syncopes dysautonomiques: apport diagnostic de I’exploration cardio-vasculaire du systeme nerveux autonome
yncopes ay:. q ipp g P ).

préservation de la fréquence cardiaque, parce que le retrait sympathique a lui

seul peut provoquer une vasodilatation importante entrainant une hypotension.

Dans le diabete sucré, la présence d'une neuropathie vagale cardiaque peut

augmenter la probabilité d'un arrét cardiorespiratoire pendant l'anesthésie.

Des troubles de la conduction cardiaque sont fréquents dans la maladie de

Chagas et dans I'amylose.

La tachycardie causée par I’augmentation de la décharge sympathique peut
s’accompagner d’une hypertension artérielle dans certaines pathologies telles le

syndrome de Guillain barré et le tétanos.
5. L’hypotension orthostatique

Les symptomes résultant de ’HO peuvent fournir le premier indice
concernant la maladie autonomique. Les symptomes comprennent des
¢tourdissements, des troubles visuels, et des déficits cognitifs (tableau 6) qui

peuvent précéder la perte de conscience.

Une variété de symptomes, résultent de 1'hypoperfusion d'autres organes,
comme la douleur au cou qui différe des autres types de douleur de méme sicge
par sa survenue en position debout et sa diminution par la position assise ou
couchée. La douleur précordiale, suggestive de l'angine de poitrine, peut se
produire méme chez le jeune avec artéres coronaires normales; et peut étre

provoquée par une ischémie de la paroi thoracique.

Un ¢lément clé dans l'histoire est la relation entre les symptomes et le

changement postural.
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B. Symptomatologie urologique

La polyurie nocturne se voit dans la dysautonomie primaire, les causes
comprennent la restitution de la PA parfois a des niveaux élevés en décubitus
dorsal, avec une redistribution du sang du compartiment périphérique vers le
compartiment central et l'altération de la libération des hormones (par exemple

celle du SRAA).

L'infection est courante en cas de dysfonctionnement de la vessie en

provoquant une stase urinaire.
C. Symptomatologie digestive

Une xérostomie est une secheresse buccale peut se voir dans la

dysautonomie aigué et la dysautonomie cholinergique pure.
La constipation est courante dans la dysautonomie primaire.

La dysphagie se voit dans les maladies altérant I’innervation autonome de

I’cesophage.

La gastroparésie et la diarrhée, peuvent étre un probléme angoissant dans le

diabéte sucré.
D. Symptomatologie respiratoire

Des bruits involontaires inspiratoires, stridor, et le ronflement d'apparition
récente se voient dans certaines affections du SNA telles la MSA et la maladie

de Parkinson.

L’apnée nocturne, qui se produit dans les étapes ultérieures de certaines

maladies autonomiques est causée par l'atteinte des centres respiratoires du TC.
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E. Symptomatologie sexuelle

eChez le I’homme : l'impuissance peut résulter d'une insuffisance
d'érection, qui dépend du systéme parasympathique. Le priapisme causé par des
réflexes spinaux anormaux peut survenir chez les patients présentant des 1ésions

de la moelle épiniére.

¢ Chez les femmes : I’atteinte du SNA n’apparait pas directement affecter la

fonction sexuelle, bien que cela ait été insuffisamment étudié.
F. Symptomatologie lacrymale et sudoripare

En cas de dysautonomie primaire, 1’anhidrose ou I’hypohidrose est

courante.

L’hyperhidrose faciale et tronculaire peut se voir dans la maladie de

parkinson.

Dans les blessures de la ME, il ya souvent une bande d’hyperhidrose au

dessus de la 1ésion avec anhidrose en dessous.
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Tableau 4: Quelques manifestations cliniques de la dysfonction autonomique (31).

Cardiovasculaire

» hypotension orthostatique

» hypertension de décubitus

»Labilité de la pression artérielle

» hypertension paradoxal

»Tachycardie

»Bradycardie

Sudoromoteur

» Hypo- ou anhidrose

»Hyperhidrose

» hypersialorrhée

»Hyposialorrhée

»Hypothermie

» hyperthermie

»intolérance a la chaleur

Alimentaire
» Xerostomie » Dysphagie
»stase gastrique
» Constipation »Diarrhée
Urinaire

» Nycturie

»Pollakiurie; retention urinaire

»Incontinence

Sexuelle

» dysfonction érectile

» Echec d’éjaculation

»Ejaculation rétrograde »Priapisme
OCULAIRE
» Anomalies pupillaires » Ptosis

»Alacrymie

» Larmoiement anormal au cours de I'alimentation
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Tableau 5: Quelques symptomes liés a I’hypotension orthostatique. (31)

e Hypoperfusion cérébrale
v vertiges

v troubles visuels
— flou visuel
—scotomes
—trouble de la vision des couleurs

v’ Syncope
v’ Déficits cognitifs
v’ Convulsion orthostatique

e Hypoperfusion musculaire
v’ Douleurs sous occipitales et paracervicales

v Douleurs au bas du dos

e Hypoperfusion rénale

Oligurie

e Non spécifique
v Faiblesse
v Léthargie

v fatigue
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I. Introduction

L’¢étude du SNA fait appel a des techniques délicates parfois invasives.
Depuis les premieres découvertes des effets des fibres parasympathiques sur le
systtme cardiovasculaire par Cyon et Ludwig (32), plusieurs techniques

exploratoires ont été mises au point au cours des derniéres décennies.

Parmi les tests utilisés pour stimuler le SNA, certains provoquent des
variations de PA (épreuve d’orthostatisme, effet isométrique) et/ou des
variations de FC (respiration ample a fréquence imposée et manceuvre de
Valsalva). Ils informent de facon globale sur les fonctionnements

physiologiques du SNA.

Les principaux tests permettant de stimuler le SNA peuvent étre directs ou

indirects, et sont décrits comme suit:

II.Méthodes directes
A. La microneurographie

La microneurographie représente la seule méthode mesurant directement
les efférences postganglionnaires, permettant une évaluation dynamique des
modifications a court terme de 1’activité sympathique de maniére indépendante

de I’influence de la jonction neuro-effectrice.

L’enregistrement s’effectue au moyen d’une microélectrode en tungsténe
qui est insérée au contact des fibres sympathiques efférentes qui cheminent
autour d’un nerf (33). Une microélectrode de référence est insérée en sous-
cutanée a 2-3 cm de distance de la microélectrode de mesure. Il s’agit d’un

examen tres long et difficile, trés peu pratiqué.
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B. La scintigraphie au métaiodobenzylguanidine

Le métaiodobenzylguanidine (MIBG) est un analogue de synthése de la
guanéthidine, il est capté par les transporteurs spécifiques de la NA et concentré
dans les terminaisons sympathiques post ganglionnaires. Il permet donc, de
visualiser la qualité de distribution de D’innervation sympathique cardiaque.
Ainsi lors d’une atteinte « centrale » ou préganglionnaire, la scintigraphie a la
MIBG s’averera normale, tandis que lors d’une atteinte post-ganglionnaire la

fixation sera diminuée, voire absente. (34)

SUJET SAIN FORME AVEREE
Le cceur fixe la MIBG d’hypotension orthostatique idiopathique
\ sans f\ixation cardiaque

coeur/mediastin = 1,35

Figure 8: Exemple d'une fixation cardiaque normale a gauche et absence de fixation
cardiaque a droite dans le cas d'une dénervation sympathique cardiaque observée dans le
cadre d'une hypotension orthostatique idiopathique avancée. (Association frangaise de

I’hypotension orthostatique idiopathique) (35)
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III. Méthodes indirectes
A. Les tests d’Ewing

Parmi les tests indirects d’exploration du SNA, 5 ont été décrits par Ewing
(122,123) puis détaillés par P.Low (118), et repris dans les articles publiés du
service de cardiologie A (36,37,38,56,126,128,129). Ces tests correspondent aux

tests de réactivité cardiovasculaire et sont représentés par:
1. La contraction isométrique de I’avant bras (hand grip)

Ce test consiste a faire pratiquer par le patient une pression maximale a
I’aide d’un dynamométre pendant 15 secondes (contraction isométrique) pour

déterminer les modifications de la TA et de la FC a I’effort statique.

A T’état normal, la contraction musculaire entraine d’une part une ¢élévation
de la FC qui est due, d’abord a un retrait du frein vagal, puis a une activation
sympathique qui est effort-dépendante et temps-dépendante, et d’autre part a
I’augmetation de la PA qui est secondaire a ’augmentation du débit cardiaque et

des résistances périphériques.

ePour la réponse vagale : Ce test recherche une réponse de la FC aux 15

secondes qui suivent une pression maximale réalisée a I’aide d’un dynamometre.

ePour la réponse sympathique o périphérique : Une pression de 50% de
moins par rapport a la pression maximale d’une durée de 3 minutes, permet

d’évaluer et de mesurer la variation de la PA.

- Une réponse de 10% est considérée normale.
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- Au-dessus de 10 %, on parle d’hyperactivité. En-dessous de 10 %, on
parle de déficience vagale ou sympathique (36).

2. La manceuvre de respiration ample (deep breathing)
Elle constitue le gold standard pour explorer I’activité vagale.

A T’état normal, il existe une arythmie sinusale au décours du cycle
respiratoire sous la dépendance du nerf vague, dont I’activité diminue lors de la
stimulation des récepteurs pulmonaires par I’étirement. La FC s’accélére donc
en début d’inspiration et diminue au cours de I’expiration. Cette variation de la

FC est modifiée avec I’age et en cas d’altération du SNPS.

Le test consiste en la mesure continue de la FC au cours d’un cycle de 6
inspirations/expirations profondes, réalisées pendant 1 minute. (chaque
inspiration et expiration dure 5 secondes) a I’aide d’un enregistrement continue
par ¢lectrocardiogramme (ECG) pendant toute la durée du test a la vitesse de 25
mm/s. La FC est mesuré par la détermination de I’intervalle RR entre deux
complexes QRS adjacents, en veillant a exclure de I’analyse toute réponse
aberrante comme les extrasystoles. On tient en compte I’intervalle RR le plus
long et le plus court, et le résultat est exprimé en pourcentage : 100 x [(RRmax -

RRmin)/RRmin].

Cette épreuve peut étre difficile a réaliser lorsque les patients présentent

des troubles cognitifs (37,47).

La valeur est jugée normale a 30%, en dessous on a une déficience vagale
et une hyperactivité vagale en dessus. Ce pourcentage est généralement treés

¢levé chez les jeunes (38).
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3. Le stress mental

Ce test explore I’activité sympathique centrale, et il existe deux manieres

de le réaliser :

e Echo de stress: le patient lit en écoutant sa propre voix déja enregistrée
mais déphasée. En mesurant la variation de la PA nous pouvons mesurer le
pourcentage de I’activité sympathique centrale a selon la formule suivante: 100
x [(PA apres stimulation - PA avant stimulation)/ PA avant stimulation], de
méme que pour la FC qui explore I’activité sympathique [ centrale.
Habituellement, ce test induit une augmentation (de 10%) de I’activité
sympathique (associé¢ a une diminution du flux sanguin dans les extrémités, une
tachycardie et une hypertension artérielle). Ainsi, au-dessus de 10% on parle

d'hyperactivité, et en dessous de 10% on parle de déficience sympathique.

e Le test de stress mental (SM) : constitue une autre alternative, réalisé en
demandant au sujet de faire un calcul mental. Des auteurs ont montré que le

calcul mental entrainait une surréactivité cardiovasculaire et une modification

des valeurs de base de la variabilité de la FC (7,20,40).
4. La manceuvre de Valsalva
Cette technique permet de tester aussi bien le vague que le sympathique
périphérique.

Le patient exerce une expiration bloquée apres une inspiration profonde, en
soufflant dans un embout reli¢ 3 un manomeétre et maintenant une pression de 40

mmHg durant 12 secondes.
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Les variations de la PA, suivent principalement la réponse d’origine
sympathique, alors que les variations de la FC suivent surtout la réponse
parasympathique (bradycardie réflexe post tachycardie). Ces variations de la PA

et la FC évoluent en 4 phases successives:

e Pendant la phase I (immédiatement) (4 secondes), il existe une

augmentation bréve du volume d'éjection systolique (VES) et de la PA avec une
diminution réflexe de la FC secondaire a I'augmentation soudaine de la pression

intrathoracique transmise a 'aorte.

e Dans la phase II (durant le test) (15 secondes), tant que I’expiration est

maintenue, le retour veineux est réduit et le débit cardiaque tombe. Cela produit
une chute de la PA puis une tachycardie réflexe avec vasoconstriction

périphérique.

e Pendant la phase III (au relachement) (1a 2 secondes): aprés relachement

de la pression, la diminution de la pression intra thoracique entraine une
diminution de la PA et une augmentation réflexe de la FC de trois a quatre

battements.

e Pendant la phase IV( dite over shoot ),une augmentation de la PA
survient, alors que les Rp sont toujours élevées, ce qui induit une bradycardie et

une vasodilatation réflexe d’origine vagale (47, 56).

Chez les patients insuffisants autonomes, la tachycardie normale en phase
IT est émoussée ou absente. Le dépassement de la PA en phase IV observés chez
les personnes normales est absente chez les patients ayant une insuffisance

autonomique (41).
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5. Les tests d’orthostatisme

Ces tests explorent le baroréflexe (47). En effet, le passage de la position
de repos a la position debout, entraine toute une série de processus
physiologiques d’adaptation chez les sujets normaux. Ainsi, de grands volumes
de sang sont déplacés vers les membres inférieurs et I’abdoment sous I’effet de
la pesanteur et le retour veineux vers le coeur s’en trouve abaissé, occasionnant
une chute d’environ 40 % du volume systolique et de la PA. Des systémes de
récepteurs captent ces changements et transmettent leurs signaux au centre

cardiovasculaire, qui répond par une stimulation du tonus sympathique.

Dans les conditions physiologiques, la chute modérée de la pression
aortique est corrigée dans les 30 secondes par la mise en jeu d’arc baroréflexe,
dont le point de départ se situe au niveau des barorécepteurs carotidiens et
aortiques, ce qui entraine une vasoconstriction artérielle et une tachycardie (42,
43, 44). De ce fait, en ’absence de mécanismes compensatoires, la baisse de la

pression artérielle systolique (PAS) peut induire une syncope (45).

Actuellement, il y a deux méthodes pour évaluer la réponse de I’organisme

lors du passage de la position couchée vers la position debout (46).
5.1. L’orthostatisme passif (tilt test)

Le patient allongé sur une table basculante avec appui podal est
progressivement incliné jusqu’a 70° pendant 10 a 15 minutes. Ce test peut étre
prolongé pendant 30 a 40 minutes en fonction de la pathologie recherchée
(syncope par exemple). Une sensibilisation pharmacologique (isoprénaline,
trinitrine, etc.) peut ¢galement étre réalisée au cours de ce test. La FC et la PA

sont mesurées au cours de I’examen.
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Les courbes de leurs variations correspondant aux valeurs normales sont

empruntées aux travaux de Coghlan (7,47).

Systéme d acquisition de signaux

Inclinaison &4 707

Figure 9 : Test de la table basculante (tilt test)

Indications du tilt test:

e Dans la plupart des études, la principale indication du test d'inclinaison a
¢été de confirmer un diagnostic de la syncope réflexe chez les patients chez qui

ce diagnostic a été suspecté mais pas confirmé par I’évaluation initiale (48, 49).

o Le tilt test est également utilisé pour faire la distinction entre syncope et
épilepsie chez les patients présentant une perte de connaissance bréve associée a

des mouvements cloniques (50).

e Chez les personnes agées afin de distinguer une syncope d’une chute

(51).

e Dans un contexte de cardiopathie en 1’absence d’argument pour la retenir

comme cause directe de la syncope.
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Le tilt test n’a pas d’indications lorsque le contexte clinique est évident et

devant un épisode isolé sans facteurs de mauvais pronostic.

Interprétation du tilt test: (5 grades)

e Grade 0: résultats normaux.
e Grade I: apparition des signes suivants:

» Oscillation excessive de la PA: I’amplitude varie de plus de 20 mmHg

sur 50% de I’enregistrement: anomalie des barorécepteurs.

» Accroissement de la FC> 30 bpm qui persiste sur 50% au moins sur

les 5 minutes de I’enregistrement: POTS.

» Augmentation de la PAS >20mmHg sur 50% de [’enregistrement:
HTA orthostatique.

e Grade II: diminution de la PAS >30 mmHg durant la 1¢re minute du test

suivie d’une récupération.
e Grade III: maintien de ’HO mais asymptomatique.

e Grade IV: maintien de I’HO avec signes fonctionnels de I’intolérance

orthostatique.

RESULTATS :

Une baisse de la PAS de 30 mmHg et de la pression artérielle diastolique
(PAD) de 15 mmHg maintenue pendant au moins 5 min est considérée comme

une HO (52).
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5.2. L’orthostatisme actif (stand up)

Cette épreuve consiste a mesurer la variation de la FC et de la TA en
réponse a un lever actif réalis€ en moins de 5 secondes apres une période de
repos en décubitus. Physiologiquement, il y a une majoration précoce de la FC
permettant le maintien de la perfusion cérébrale (adaptation a 1’orthostatisme).
Ce test est en effet connu comme étant une stimulation du systéme sympathique,

et utilisé pour le diagnostic de différents types d’intholérance orthostatique.

Le protocole d’examen varie selon les protocoles cliniques et selon les
opérateurs: pour la plupart des auteurs, si la phase de décubitus préalable est de
10 a 20 minutes, la durée de la phase d’orthostatisme est d’environ 5 a 45

minutes.

Le test que nous avons 1’habitude de réaliser dure en moyenne 10 minutes.
Il est arrété en cours de réalisation lorsque le patient présente des symptomes
tels qu'un vertige, des douleurs thoraciques, une cyanose des extrémités ou un
¢tat pré-syncopal ou en cas d’augmentation ou de diminution importante de la

FC ou de la PA (36,53).

RESULTATS :

e Une baisse de la PAS de 20 mmHg et de la PAD de 10 mmHg et une
PAS au dessous de 94 mmHg, maintenue pendant au moins cinq minutes

(d’autres réduisent la durée a au moins 3 minutes) est considérée comme une

HO. (20, 56)

e Une augmentation de la FC de 30 bpm ou plus, pendant trois minutes,

est considérée comme un POTS selon P.LOW (38).
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B. Les autres tests indirects
1. Le massage sinocarotidien

Nous savons que les barorécepteurs carotidiens, une fois soumis a une
augmentation de pression, entraine de facon réflexe une baisse de la FC et de la

TA.

Chez certains individus, ce réflexe provoqué par un massage sino
carotidien (MSC) engendre une réponse anormale. En effet, une pause
ventriculaire de plus de 3 secondes et/ou une baisse de la PAS de plus de 50
mmHg définie ce qu’on appelle ’hypersensibilité du sinus carotidien (HSC).
Lorsque HSC s’associe a une syncope cela définie le syndrome du sinus

carotidien (SSC).

Le diagnostic du SSC, nécessite la reproduction des symptomes spontanés
pendant un MSC séquentiel de 10 secondes réalis¢é a droite et a gauche en
position couchée et debout, sous surveillance continue de la FC et la mesure
périodiques de PA, permettant une meilleure évaluation de la composante

vasodépressive et cardioinhibitrice (54).

-

Figure 10 : Réponse cardioinhibitrice du syndrome du sinus carotidien. (55)
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Figure 11 : Hypersensibilité vasodepressive du sinus carotidien. Notons la baisse de la PA de

plus de 50mmHg en réponse au massage du sinus carotidien (55).

Tableau 6 : Recommandations pour la réalisation du massage sino carotidien. (57)

Indications et méthodologie

Diagnostic

Le massage du sinus carotidien est recommandé
chez les patients agés de plus de 40 ans souffrant
d’une syncope d’origine inconnue apres
I’évaluation initiale. Il convient d’éviter le massage
(sténose) ou

en cas de pathologie connue

suspectée (souffle, antécédents d’accident
ischémique transitoire ou d’accident vasculaire
cérébral) de I'artere carotide (classe 1).

La surveillance électrocardiographique et Ia
mesure de la PA continues pendant le massage
carotidien sont obligatoires. On recommande une
durée de massage de 5secondes au minimum et
10 secondes au maximum. Le massage carotidien
est réalisé en décubitus dorsal puis debout sur une

table basculante, c6té droit, puis gauche (classe 1).

Le diagnostic est certain si une syncope ou
une lipothymie est reproduite pendant ou
immédiatement en

apres le massage

présence d’une asystolie dépassant 3
secondes et/ou une chute de la pression
systolique de 50 mmHg ou plus.

Une réponse positive permet d’établir le
diagnostic de la cause de la syncope en
I"'absence de tout autre diagnostic.

(classe 1)

Classel:lorsque I'évidence scientifique ou
I'accord professionnel est concordant pour
affirmer que la procédure ou le traitement

recommandé est utile.
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Il est a utile de rappeler que le MSC ne doit en aucun cas étre réalisé en cas
d’antécédents d’accident ischémique transitoire (AIT), d’accident vasculaire
cérébral (AVC) dans les 3 derniers mois ou en présence d’un souffle carotidien
en rapport avec une sténose significative sauf si le doppler des vaisseaux du cou

I’exclue (58).
2. L’hyperventilation

Aprés 10 minutes de repos, on demande au patient de respirer & une
fréquence de 2 cycles par seconde, pendant 4 minutes, puis on lui demande de

respirer spontanément et normalement pendant 5 minutes de plus. (39)

Ce test permet le diagnostic d’une insuffisance autonomique lorsque la PA

diminue de plus de 10mmHg.
3. Le test au froid

Ce test explore le systeme sympathique, et consiste a appliquer de la glace
sur le cou, le front, ou a plonger une main dans de I’eau trés froide et I'y
maintenir pendant une minute. Le stimuli thermique entraine une augmentation

du tonus sympathique vasoconstricteur.

La réponse physiologique est une augmentation de la systole de 20 mm Hg
avec tachycardie. Il y a une incertitude si 1’augmentation de la systole est
inférieure & 15 mm Hg. L’absence de réponse vasopressive est considérée

comme pathologique (59).
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4. Le test a ’eau

Il consiste a faire boire au malade 1 litre d’eau et de mesurer la FC et la TA
pendant les 15 minutes qui suivent. Le test est jugé positif quand on observe un

ralentissement de la FC aussi bien en décubitus dorsal qu’en orthostatisme.
5. La mesure de ’intervalle RR

Cette méthode évalue en pratique les réflexes cardiovasculaires en
mesurant la variation de la FC au cours des différentes manceuvres
précédemment décrites. L’ECG est enregistré en précordial, la série des
intervalles RR est calculée automatiquement. Des calculs simples peuvent

donner la moyenne de variance (20).
6. Les tests explorant la fonction sudorale, lacrymale et salivaire
6.1. Le test de schirmer

Le test de Schirmer recherche une sécheresse oculaire. Il ne doit pas étre

réalisé dans les cas suivants:
e port de lentilles de contact
e utilisation quotidienne de collyres ophtalmiques / larmes artificielles
e antécédent de chirurgie cornéenne ou de chirurgie pour cataracte

On utilisera des languettes dédi¢es dont ’embout est placé dans le tiers
externe du cul de sac conjonctival de la paupiére inférieure. Elle est laissée en
place pendant 5 minutes: le patient doit éviter de fermer les yeux de maniere
prolongée. Ensuite la languette est retirée et on lit jusqu’a quelle graduation le

papier buvard a été humecté par la sécrétion lacrymale. L’imprégnation
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physiologique est supérieure a 15 mm en 5 min. Le test est positif si

I’imprégnation est inférieure ou égale a 10 mm (60).
6.2. Le test au sucre

Il s’agit d’une méthode simple et fiable pour le dépistage des hyposialies,
et semble étre actuellement la plus sensible dans cette indication. Le principe en
est de laisser un morceau de sucre de calibre n°4 sous la langue pendant 3
minutes. Physiologiquement le morceau de sucre est totalement délité au contact
de la salive et le test est négatif. En cas d’hyposialie, le morceau de sucre est

intact: le test est positif (61).
6.3. Le test quantitatif du réflexe d’axone sudoromoteur (QSART)

Dans ce test QSART, la stimulation se fait localement (aux pieds, aux
jambes, a la cuisse et a ’avant-bras) par iontophérése d’Ach et entraine, apres
quelques secondes, une sudation sur une zone limitée de quelques centimetres.
Cette ¢évaporation de sueur peut étre quantifiée par un sudorometre. Ce test

explore donc les fibres sympathiques cholinergiques postganglionnaires.
e chez le sujet normal, il n’y a pas de différence entre les deux cotés.

e en pathologie du SNA, il y a une diminution du volume de sueur

excretée.
6.4. Le test de thermorégulation sudorale

Le stimulus consiste, a augmenter la température centrale en augmentant la
température cutanée, explorant ainsi les fibres sympathiques préganglionnaires.
C’est une technique colorimétrique qui nécessite 1’emploi de poudre ou de

bandelettes changeant de couleur lorsqu’elles sont humectées par la sueur.
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echez le sujet normal, La seule application d’une chaleur rayonnante sur le
tronc, ¢léve la température de 1 degré, ce qui est suffisant pour produire une

sudation du corps entier, avec quelques zones d’anhidrose tres limitées.

ecn pathologie du SNA, les aires d’anhidrose sont plus étendues et

dépendent du territoire 1€sé (20).
6.5 Le test explorant la pupille

Grace a des capteurs infrarouges, on mesure, dans |’obscurité, les
modifications du diameétre pupillaire apres stimulation lumineuse d’intensité et
de durée variables. La constriction pupillaire reflétant I’activité parasympathique

est suivie d’une dilatation d’origine essentiellement sympathique (20).
7. Le test au café et au tabac

Ces deux tests explorent les fibres alpha et béta périphériques. Ils
consistent a mesurer la FC et la TA avant et pendant I’administration du tabac et

du café (130).
8. Les dosages biochimiques et hormonaux
8.1 Les catécholamines et métabolites

Le dosage des catécholamines plasmatiques (NA) permet d’obtenir des

informations sur le fonctionnement du SNS (47).

La mise en orthostatisme active le SNS et augmente les taux plasmatique
de NA. Dans les atteintes du SNS, il n’y a pas d’augmentation des taux de

noradrénaline en réponse a la mise en orthostatisme.
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8.2 Le systéeme rénine angiotensine aldostérone

La mise en orthostatisme active le SRAA et augmente ’activité rénine
plasmatique chez le sujet normal. Chez les patients ayant une HO idiopathique,
la réponse de I’activité rénine plasmatique peut étre exagérée avec des taux tres
¢levés apres 10 min d’orthostatisme, de méme que pour les taux d’aldostérone

plasmatique (62).
9. Les tests pharmacologiques

Des tests pharmacologiques cardiovasculaires comme le test a la
yohimbine (agoniste des récepteurs o-2 adrénergiques) ou a la clonidine
(antagoniste des récepteurs a-2 adrénergiques) permettraient de discriminer les
atteintes sympathiques centrales (multiple system atrophy: MSA) des post-Gg

(primery autonomic failure: PAF).

D’autres substances ayant une action sur le SNS, peuvent étre utilisées dans

les tests pharmacologiques: adrénaline, isoprénaline, tyramine (20, 47).
Il existe d’autres tests indirects, nous citons :
e [’¢lectrocardiogramme ambulatoire (Holter ECG)

e [’analyse spectrale de la FC ou I’analyse du gain du baroréflexe: reste

pour I’heure du domaine de la recherche Clinique (47).

e Le test de la pression négative: Ce test est surtout utilis¢é dans les

laboratoires de recherche.
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IV. Recommandations internationales concernant Ia

pratique des tests de réactivité cardio-vasculaire

D’apres la Fédération Internationale de Neurophysiologie Clinique (FINC)
(131) et I’Europeen Federation of Autonomic Society (EFAS), il est
recommand¢ d’utiliser les 5 tests suivants en tant que tests d’étude des réflexes

cardiovasculaires:

» Le test de respiration ample (DB): qui sert a I’évaluation de la

fonction parasympathique.
» Le hand grip: qui sert a I’évaluation de la fonction sympathique.

» La manceuvre de Valsalva, stand up et le tilt test: qui servent a

I’évaluation du baroréflexe.

V. Sécurité d’emploi des Tests de la Haute Autorité de la
Santé(HAS)

La HAS a déterminé les contre-indications a la réalisation des tests et leurs

conditions d’exécution.
A. Contre-indications

e La manccuvre de Valsalva, est ainsi contre-indiquée en cas
d’insuffisance cardiaque et de rétinopathie diabétique proliférative (risque

d’hémorragie rétinienne).

e Le test du HG ne pourra pas étre réalisé chez les patients présentant des

troubles cognitifs.

o Le test de respiration ample, ne sera pas non plus effectu¢ par les

patients présentant une pneumopathie ou une bronchopathie obstructive.
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Par ailleurs il est utile de préciser que selon les recommandations de la
FINC de 2002 (47), ces tests ne doivent étre pratiqués que lorsque le patient

présente un rythme cardiaque sinusal, afin d’étre interprétables.
B. Conditions d’exécution

Les recommandations de I’ Alfédiam de 1997 indiquent qu’en présence de
tests perturbés, il est nécessaire de faire vérifier la dysautonomie par une équipe

spécialisée dans I’étude de la dysautonomie (47).

D’apres les recommandations de la FINC de 2002, il convient de connaitre
le traitement médicamenteux du patient; de nombreuses molécules pouvant en

effet modifier les tests (47, 56).

VI. Place des tests dynamiques dans la stratégie

diagnostique et thérapeutique

D’apres les critéres d’Ewing et Clarke, la détection de la dysautonomie
repose sur la réponse composite des 5 tests. En fonction du nombre de tests

perturbés, est défini un niveau d’atteinte de la dysautonomie (tableau 7).
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Tableau 7: Classification du degré de dysautonomie selon Ewing et Clarke en fontion des

résultats des tests. (63)

Résultats des 5 tests Degré de dysautonomie
« Tous les tests sont normaux ou 1 test est « limite » Pas de dysautonomie
« L'un des 3 tests mesurant la FC est anormal Dysautonomie précoce

ou 2/3 sont « limites »
« Deux tests au moins mesurant la FC sont anormaux Dysautonomie avérée

« Deux tests au moins mesurant la FC sont anormauy, Dysautonomie severe
et 1 test au moins mesurant la PA est anormal
ou les 2 tests sont « limites ».

« Tous les tests sont anormaux Dysautonomie atypique

D’apres les recommandations de la FINC de 2002 on considérera qu’il y’a

atteinte pathologique si plus de 50% des valeurs sont anormales. (47)
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CHAPIIRE IV
LES SYNCOPES
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I. Introduction

La syncope est un symptome fréquent en consultation de médecine
omnipraticienne et cardiologique potentiellement grave, ressentie comme une
“mort avérée”. Il s'agit d'un véritable carrefour de la médecine, ou
l'interrogatoire du malade et de son entourage prend une place capitale dans la
démarche diagnostique. Le mot syncope dérive des mots grecs: « syn» qui

signifie « avec » et « koptein » qui signifie « interrompre » (55).

II. Définition

La syncope est une perte de conscience transitoire (PCT), due a une
hypoperfusion cérébrale globale. Elle est caractérisée par son installation
brutale, accompagnée d’une perte du tonus postural, sa courte durée et sa

résolution spontanément compléte, avec un retour a 1’état de conscience normal

(64).

Dans certaines formes de syncope, il peut y avoir une période prodromique

avertissant que la syncope est imminente (64).

Le contréle autonomique cardiovasculaire, peut altérer la circulation vers le

cerveau et causer une syncope dite dysautonomique (90,91).
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II1. Physiopathologie
A. En situation normale

L’intégrité d’un certain nombre de mécanismes de contrdle est essentielle
pour maintenir un apport d’oxygéne cérébral suffisant. Ces mécanismes de

contrOle comprennent:

e L’autorégulation cérébro-vasculaire qui permet de moduler la
vasomotricité cérébrale pour assurer un débit cérébral constant dans

une large gamme de valeurs de la PA.
e Le contrdle local métabolique.
e Les adaptations par les barorécepteurs artériels.

e Etlarégulation du volume vasculaire. (57)

Canabral blood flow

60 140
Artarial blood pressuna

Figure 12: Courbe débit-pression de la circulation cérébrale (65).
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B. En cas de syncope:

La baisse transitoire et gobale de la perfusion cérébrale notamment de la
substance réticulée est retenue comme base physiopathologique. En effet,
différentes études ont montré que, 1’activité cérébrale cesse lorsque le débit
sanguin cérébral tombe en dessous de 16 a 18 ml/100g/minute et qu’une
interruption de la circulation sanguine cérébrale pendant 8 a 10 secondes est

suffisante pour induire une perte de connaissance (65).

Dans la plupart des cas, ’hypoperfusion cérébrale est le résultat d’une
baisse de la PA qui, elle méme dépend du débit cardiaque et des résistances
vasculaires systémiques. De ce fait, la diminution de I'un des deux peut

entrainer une syncope. (66).

Le mécanisme d’hypoperfusion cérébrale permet d’exclure les autres

causes de PCT telles, les crises d’épilepsie et la commotion cérébrale (64).
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IV. Classification

Bases physiopathologiques de la classification

;
:
:
i
;
3

Figure 13: Concept physiopathologique servant de base a la nouvelle classification des

syncopes adapté des recommandations 2009 de la Société européenne de cardiologie (64).

Il existe 2 types de syncope :
e Les syncopes cardiovasculaires

e Et les syncopes dysautonomiques : celles-ci regroupent deux entités a
savoir les syncopes réflexes et celles liées a [I’hypotension

orthostatique.
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A. Les syncopes cardiovasculaires

Elles sont les plus graves car mettent en jeu le pronostic vital. Elles

représentent 15% de ’ensemble des syncopes (66) et on en distingue 4 causes:
1. Les arythmies cardiaques (64)

Constituant la principale cause, elles induisent une insuffisance
hémodynamique pouvant étre a I’origine d’une diminution critique du débit

cardiaque, et par conséquent du débit sanguin cérébral.
Parmi les étiologies on cite:
*Le dysfonctionnement sinusal (dont la maladie de I’oreillette)
*Les maladies du systéme de conduction auriculo-ventriculaire
Les tachycardies paroxystiques supraventriculaires ou ventriculaires
*Les syndromes héréditaires (QT long, Brugada)
*Le dysfonctionnement d’un appareil implanté
* Les arythmies d’origine médicamenteuse.
2. La cardiopathie ou maladie cardiopulmonaire structurelle (64)
* Les valvulopathies
[’ infarctus-ischémie aigu€ du myocarde
*La myocardiopathie obstructive
*Le myxome de I’oreillette
La dissection aortique aigué
La péricardite, tamponnade

*[’embolie pulmonaire, ’hypertension pulmonaire
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3. Le syndrome de vol vasculaire sous-clavier (64)

Ce syndrome est la conséquence d'un rétrécissement de l'origine d'une
artére sous-claviére, s'accompagnant d'une inversion du flux de l'artére

vertébrale du méme coté.
4. L’AIT dans le territoire vertébro-basilaire

Il constitue une urgence diagnostique et thérapeutique. Cliniquement il peut
se traduire par une syncope, des troubles visuels bilatéraux transitoires ou

encore, un déficit moteur bilatéral ou a bascule transitoire.
B. Les syncopes dysautonomiques
1. Les syncopes réflexes (neurocardiogéniques)

Il s’agit d’un groupe hétérogene de conditions, dans lesquelles les réflexes
cardiovasculaires qui sont normalement utiles pour contrdler la circulation,
deviennent inappropri€s par intermittence occasionnant une vasodilataion et/ou

une bradycardie et donc une chute de la PA et de la perfusion cérébrale (68).

La syncope réflexe est classée selon la voie afférente la plus impliquée: la

voie sympathique ou parasympathique. Ainsi,

e [e terme type ‘“vasopresseur” est utilisé, lorsque 1’hypotension

causée par la perte du tonus vasoconstricteur prédomine.

e [e terme “cardioinhibiteur” est utilis¢, lorsque la bradycardie ou

I’asystolie prédomine.

e Et le terme “mixte” si les deux mécanismes sont présents (64).
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On distingue 4 étiologies de syncopes réflexes: la syncope vasovagale, la
syncope situationelle, la syncope par hypersensibilité¢ du sinus carotidien et enfin
la syncope de forme atypique .ces quatres formes seront détaillées plus loin dans
le paragraphe étiologie.

2. Les syncopes de ’hypotension orthostatique

Lors du passage de la position couchée a la position debout, le SNA
n’arrive pas parfois a maintenir des résistances vasculaires suffisantes. Il peut
s’en suivre une syncope dite orthostatique. On les retrouve fréquemment chez

les sujets de plus de 75 ans (30%) (99) et s’associent par ordre de fréquence a:
e La prise de médicaments
e Une perte de volume (hypovolémie vraie ou relative)
¢ Une insuffisance autonomique (primaire ou secondaire).

Les manifestations cliniques des syncopes liées a [I’hypotension
orthostatique et celles d’origine réflexe se chevauchent rendant parfois le

diagnostic différentiel difficile (64).

En se basant sur les variations temporelles de la PA orthostatique, 3

variantes cliniques d’HO ont été proposées:
2.1 L’hypotension orthostatique classique

Elle est définie comme une diminution de la PAS > 20mmHg et de 1a PAD
> 10mmHg a moins de 3 minutes en position debout. Elle se voit chez les

patients ayant une défaillance du SNA, ou en cas d’hypovolémie (77).
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2.2 L’hypotension orthostatique initiale

Elle est caractérisée par une baisse de la PA de plus de 40mmHg
immédiatement aprés le passage en position debout, pour ensuite retourner
spontanément et rapidement a la normale. La période d'hypotension et des

symptomes est alors courte (moins de 30 secondes) (78).
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A gauche: Cas d’hypotension orthostatique initiale chez un sujet jeune sain, le tracé

montre une chute initiale et sévere de la PA, suivie d’une augmentation de celle-ci.

A droite: Cas d’hypotension orthostatique classique chez un sujet agé atteint de
défaillance autonomique, le tracé montre que la PA commence a chuter dés que le sujet
se met en position debout et ce, a des niveaux tres bas aprés 1 minute sans qu’il y’ait

d’augmentation de la FC (77,78).
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2.3 L’hypotension orthostatique différée « progressive »

Cette forme est caractérisée par une diminution lente et progressive de la
PA en position debout. L'absence d'un réflexe de bradycardie (vagal),

différencie I’hypotention orthostatique différée de la syncope réflexe.

Cette chute retardée de la PA est moins rapide chez les sujets agés que chez les
jeunes, peut traduire une forme Iégére ou précoce de l'insuffisance adrénergique
sympathique, et peut étre révélée chez les patients suspects d’HO en prolongeant

la période de stress orthostatique au-dela de 3 minutes (79).
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Figure 15: Hypotension orthostatique différée induite par le test d’inclinaison, chez un sujet
de 31 ans (panneau supérieur) et chez un sujet de 69 ans (panneau inférieur).
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Notons une chute beaucoup plus importante de la pression artérielle chez le sujet jeune (80).

A coté des 2 types de syncopes sus décrites, certains auteurs ajoutent un
autre type de syncope appelée pseudo syncope psychogene. Lors d’une pseudo-
syncope, les patients paraissent sans connaissance et cet état dure souvent plus
longtemps qu’une syncope, et peut par conséquent ressembler a un coma. Il peut

étre observé lors d’une conversion hystérique ou d’une simulation.

Le terme syncope psychogene était utilisé, mais le concept d’hypoperfusion
cérébrale associé a la définition de la syncope rend son utilisation impropre, car
cela signifierait qu’il serait possible de bloquer la circulation sanguine cérébrale
par un procédé mental. Le groupe de travail recommande alors 1’utilisation de
pseudo-syncope psychogeéne pour décrire les patients ayant une perte de
connaissance apparente, et recommande de ne plus utiliser le terme de syncope

psychogene (57).

V. Epidémiologie

Les syncopes dysautonomiques représentent 75%, dont 60% d’origine
réflexe représentant ainsi la cause la plus fréquente des pertes de connaissance,

et 15% liée a une HO (66).

Environ 1% des enfants en bas adge, peuvent avoir une syncope vasovagale

(81).

Il y’a une trés forte prévalence des premiers épisodes de perte de
connaissance entre 10 et 30 ans; avec un pic de 47% chez les femmes et de 31%

chez ’homme au environ de 15 ans (82,83).
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VI. Etiologies des syncopes dysautonomiques

Les étiologies sont multiples, allant des plus simples aux affections les plus

invalidantes.
A. Les syncopes réflexes
On en distingue 4 causes :
1. La syncope vasovagale

e La syncope vasovagale (SVV) la plus fréquente des syncopes réflexes,
est médiée par I’émotion ou par le stress orthostathique. Elle est souvent
précédée par des prodromes d’activation autonomiques (sueurs, paleur, nausée,

hyperventilation, palpitations, baillement).

La présence de ces prodromes est un ¢lément diagnostic important de la
syncope VSS. Cependant, I’absence des prodromes spécialement chez les sujets

agés n’exclue pas le diagnostic. (66)

eDe point de vue physiopathologique, les mécanismes qui entrainent la
SVV sont controversés (67). Toutefois, le fait que la majorité des SVV survient
en orthostatisme avec la possibilté de les reproduire lors d’un test orthostatique,
suggérent que le pooling veineux est un ¢élément crucial dans la
physiopathologie (66). En effet, a 1’état normal 1’activit¢é des récépteurs
sensoriels inhibiteurs cardiaques diminue en orthostatisme en raison de la baisse
des pressions de remplissage cardiaque augmentant ainsi 1’activité sympathique.
Cependant, il a été démontré chez 1’animal, (69) qu’une contraction vigoureuse
d’un ventricule gauche presque vide de sang lors d’une hémorragie foudroyante,

peut provoquer une augmentation paradoxale de ces récépteurs inhibiteurs ce
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qui engendre le réflexe bradycardie - vasodilatation. Le méme mécanisme peut
expliquer la SVV pendant I’orthosatisme chez 1’étre humain, (69,70) expliquant
I’existence a la fois de la composante vasodepressive et cardioinihibitrice dans

la majorité des SVV.

Ce réflexe d’origine cardiaque est a I’origine du réflexe de Bezold Jarisch

(B).

Le concept des réflexes dépresseurs d’origine cardiaque, a €té introduit par

von Bezold en 1867 et plus tard relancé par Jarisch.

Le réflexe de BJ provient de récépteurs sensoriels cardiaques avec des
voies afférentes vagales non myelinisées. Le ventricule gauche, en particulier le
mur inféropostérieur, est un lieu principal pour ces récepteurs sensoriels. La
stimulation de ces récépteurs inhibiteurs cardiaques par étirage, par des
substances chimiques ou par des médicaments, augmente l'activité
parasympathique et inhibe [l'activité sympathique. Ces effets ont pour
conséquence, de promouvoir le réflexe bradycardie, vasodilatation, hypotension
(BJ) et modulent également la libération de rénine et la sécrétion de
vasopressine. Inversement, une diminution de l'activité de ces récépteurs
sensoriels inhibiteurs augmente l'activité sympathique, la résistance vasculaire,

l'activité de la rénine plasmatique et la vasopressine. (71)

C’est donc un puissant réflexe vagal cardioinhibiteur. (72)
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Figure 16: Le réflexe de Bezold-Jarisch (55).

L'explication physiopathologique fournie ci-dessus est manifestement
incomplete. Aussi, elle ne peut démontrer comment un facteur émotionnel peut
déclencher une SVV ou encore pourquoi existe-t-elle chez les patients ayant
subi une transplantation cardiaque (66). De plus les voies nerveuses reliant les
différents noyaux vasomoteurs aux centres corticaux supérieurs restent

méconnues (66).

e [’interrogatoire seul peut poser le diagnostic de SVV, toutefois plusieurs
méthodes pouvant aider au diagnostic (par exemple, des manceuvres de
Valsalva, I’hyperventilation) ont évolué¢ au fil des ans afin de déterminer la
susceptibilité d'un individu a faire une SVV. Cependant, ces méthodes sont peu
reproductibles et manquent de corrélation avec les événements cliniques (55).
L’utilisation du test orthostatique a été signalée pour la premicre fois en 1986
(48) mais depuis, la validité de ce test pour identifier la susceptibilité a faire une

SVV a été établie (55).
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Figure 17: Syncope vasovagale chez un sujet masculin sain de 22 ans. Notons qu’au début la
fréquence cardiaque et la tension artérielle sont normales puis se produit une augmentation de
la fréquence cardiaque apres 6 min d’orthostatisme.

A 11-12 minutes d’orthostatisme on assiste a une bradycardie et a une hypotension
aboutissant a une syncope. La période pendant laquelle la fréquence cardiaque tombe a des
valeurs inférieures a 50bpm, représente une période d’asystolie de 7 secondes. En position

couchée, la fréquence cardiaque et la pression artérielle se rétablissent rapidement (73).
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Figure 18: EEG d’une syncope vasovagale d’un homme de 40 ans (74).
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2. La syncope situationnelle

La syncope situationnelle se référe traditionnellement a la syncope réflexe
associée a certaines circonstances spécifiques (64). Elle est relativement rare, est

généralement diagnostiquée par I’histoire clinique (66).

Les exemples les plus courants sont la syncope mictionnelle,
défécationnelle ou encore apres une toux (66). De méme, la syncope aprés un
exercice physique, peut survenir chez les jeunes athlétes ainsi que chez les sujets
d'age moyen et les personnes agées et €tre une manifestation précoce de

défaillance autonomique avant qu'ils éprouvent une HO typique (64).

Comme dans la SVV, les deux composantes -cardioinhibitrice et

vasodépressive sont habituellement présentes (66).
3. La syncope par hypersensibilité du sinus carotidien

C’est une forme rare chez le sujet de moins de 40 ans, la prévalence
augmente avec I’age et avec I’existence de comorbidité en particulier
cérébrovasculaires. Le si¢ge central ou périphérique (le sinus carotidien) de cette

hypersensibilité est encore un sujet de discussion (66).

L’histoire classique de la syncope pendant le rasage est €également trés peu
retrouvée. Les patients présentent plutét une syncope liée a un mouvement de la
téte (66). Son diagnostic repose sur le massage du sinus carotidien (75). La
réponse pouvant €tre aussi cardioinhibitrice, vasodepréssive ou mixte. (Les
criteres de diagnostic ont été précédemment décrits dans le chapitre exploration

du SNA)
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Rappelons aussi que I’hypersensibilit¢ du sinus carotidien est souvent

associée a d’autres troubles hypotenseurs tels la SVV et I’'HO.
4. La syncope de forme atypique

Elle est utilisée pour décrire les situations dans lesquelles, la syncope
réflexe survient alors que les éléments déclencheurs sont incertains ou méme
apparemment absents. Le diagnostic repose alors, plus sur I'exclusion des autres
causes de syncope (absence de maladie cardiaque structurelle) et sur la
reproduction des symptdmes similaires avec le test d'inclinaison que sur

I’interrogatoire seul (64).
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Figurel9 : les syncopes réflexes (76).
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Avant de refermer ce chapitre, il est utile de préciser que la SVV se
distingue des autres formes de syncopes réflexes (situationnelle, par
hypersensibilité du sinus carotidien et la forme atypique). En effet, celles-ci se
voient plutdt chez les sujets agés, ayant souvent des troubles cardiovascuaires ou
neurologiques pouvant donner lieu & une hypotension orthostatique ou post
prandiale. Dans ces cas, la syncope réflexe apparait comme 1’expression d’un
processus pathologique, principalement 1i¢é a la dépréciation du SNA pour
activer les réflexes compensatoires donnant lieu a un chevauchement avec la

défaillance autonomique (121).

B. La syncope de I’hypotension orthostatique

Elle peut étre de causes :

eNeurogenes : Responsables généralement d’'une HO asympathicotonique
(¢lévation concomitante de la FC de moins de 15 bpm,) traduisant ainsi une

atteinte structurelle du SNA.

eOu non neurogenes : Responsables d’une HO sympathicotonique
(associée a une ¢lévation de la FC de plus de 15 bpm), traduisant une atteinte

fonctionnelle du SNA.

Cette distinction reste toutefois schématique pour au moins deux raisons:
d’une part certaines affections telles le diabeéte, 1’alcoolisme chronique
entrainent une hypotension tantot a FC variable, tantot & FC invariable et d’autre
part, au cours des lésions évidentes du sympathique comme la tétraplégie
spinale et les sympathectomies multiples, il existe une accélération de la FC lors

du basculage (99).
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1. Causes neurogeénes

Elles regroupent I’ensemble des affections neurologiques primaires ou

secondaires a 1’origine d’une insuffisance autonomique.
1.1. Atteintes neurologiques primaires

1.1.1. Insuffisance autonomique pure ou PAF ou Syndrome de

Bradbury-Eggleston

Il s’agit d’'une maladie dégénérative du SNA idiopathique sporadique,
caractérisée par I’évolution progressive de troubles autonomiques séveres, sans
I’apparition d’autres perturbations neurologiques (77). C’est la plus

anciennement identifiée des dysautonomies.

La cause exacte n’a pas ¢ét¢ completement élucidée, mais on suppose
actuellement qu’il ya une atteinte du SNA survenant a tous les niveaux et une
perte d’absorption de catécholamines dans les neurones sympathiques
postganglionnaires. Les conséquences sont essenticllement une altération du
baroréflexe, se traduisant par une vasoconstriction artérielle et veineuse
insuffisante et donc, une incapacité du corps a maintenir la PA surtout en

orthostatisme.

Le désordre semble se limiter aux SNS et SNPS. La médullosurrénale est

relativement épargnée au début.

Le symptome qui ameéne souvent les patients a consulter est une HO, celle
ci étant d’origine neurogene, elle est souvent présente le matin en périodes de
grande chaleur, aprés les repas et I'effort physique, c’est a dire dans des
situations caractérisées par une redistribution de la circulation sanguine. Elle

devient progressivement invalidante, responsable de syncopes de plus en plus
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fréquentes. Cette HO, est généralement accompagnée d’une HTA de décubitus.
Les autres signes cliniques sont des troubles sexuels, urinaires,

gastrointestinaux....

Le diagnostic clinique de la PAF, selon les critéres établis par I’ American
Academy of Neurology (AAN) repose sur I’atteinte isolée du SNA, représentée
essentiellement par ’HO avec d’autres signes d’atteinte autonomique a type
d’HTA de décubitus, impuissance sexuelle, incontinence urinaire et

hyposudation sans autres perturbations neurologiques.

Concernant le diagnostic paraclinique, il n’existe pas actuellement de tests
biologiques pouvant confirmer ou non le diagnostic. Seule 1’évaluation de ’'HO
et de l’atteinte autonomique, guidée par la clinique, permet de poser le

diagnostic
Les tests d’exploration du SNA objectivent:
e Au test d’orthostatisme:

Une baisse de la PAS de 20 mmHg et/ou de la PAD de 10 mmHg apres au
moins une min de passage de la position couchée a la position debout. Toutefois,
une diminution de la PAS de 50 mmHg ou plus n’est pas rare. Cette HO est de
type asympathicotonique (47,92).

e A la manceuvre de Valsalva:

Absence de tachycardie en phase2 et pas d’over-shoot ou de bradycardie en

phase4.
e Test d’hyperventilation: trés mal toléré.

eTest de SM: perturbé en cas d’atteinte des voies efférentes sympathiques.
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Figure 20: Variations de la pression artérielle et de la vitesse du flux sanguin cérébral chez un
patient de 54 ans atteint d’insuffisance autonomique pure. Malgré la tres faible pression

artérielle, le patient n’a pas ressenti de symptomes (93).

1.1.2 Maladie de parkinson idiopathique

Maladie neurodégénérative du SNC la plus fréquente aprés la maladie
d’alzheimer. Son évolution est progressive, est en rapport avec la perte
progressive des neurones dopaminergiques de la pars compacta du locus niger

avec I’apparition d’inclusion intraneuronales (corps de lewy).

Elle se caractérise par un tremblement de repos, des mouvements lents, une

rigidité musculaire et une instabilité posturale.
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Des signes neurovégétatifs peuvent étre présents tels que:

e [’HO: Peut étre inaugurale, a I’origine de chutes, de syncopes et de
troubles de conscience. Sa survenue est proportionnelle aux Iésions

anatomiques
e Les troubles digestifs tels que la gastroparésie, la constipation.
e Les troubles vésico-sphinctériens: dans 50% des cas tardifs.

e Les troubles de la sudation: présents dans 100% des cas.

L hypersudation est plus fréquentes que I’anidrose.
Les tests explorant le SNA objectivent:

- Une PA de base surtout élevée en phase “off”, ¢’est a dire lorsque le

traitement n’est pas efficace.

— Une réponse pressive au stress mental souvent altérée, de méme que la

manoeuvre de valsalva.
— Une HO asympathicotonique au test orthostatique quand elle existe.

1.1.3. Les atrophies multisystematisées(AM.S)

Les AMS sont des pathologies rares. Elles débutent entre 30 et 50 ans, et
évoluent en moyenne en 5 ans. Elles sont provoquées par I’accumulation

d’alpha-synucléine au niveau des oligodendrocytes.

Cliniquement, les AMS sont caractérisées par un syndrome parkinsonien
auquel s’adjoignent des signes dysautonomiques et cérébelleux. En fonction de
la prédominance de I’un de ces trois symptomes (parkinsonien, dysautonomique
et cérébelleux) par rapport aux autres, trois affections étaient individualisées,
respectivement la dégénérescence striatonigrique, le syndrome de Shy-Drager et

I’atrophie olivo-ponto-cérébelleuse.
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Les atteintes du SNA apparaissent précocement lors du développement de
la maladie, et affectent principalement les systémes cardiovasculaire et
urogénital. En effet, ’'HO de type asympathicotonique, les troubles de la FC,
ainsi que l’incontinence urinaire et les troubles de I’érection constituent les
premiers signes cliniques des AMS. Ces ¢léments ont d’ailleurs été retenus
comme critéres diagnostiques par Gilman et al. (94), criteres de référence

aujourd’hui.

Notons enfin, que la sécrétion d’hormone de croissance est perturbée lors
d’AMS, contrairement a la MPI et la PAF, ce qui permet de faire un diagnostic

différentiel entre ces pathologies (95).

1.1.4. Dysautonomie familiale

La dysautonomie familiale (ou syndrome de Riley-Day) est une pathologie
génétique héréditaire. Sa transmission est autosomique récessive, associée a une
anomalie du géne DYS localisé sur le chromosome 9 (9q31-33). La détection
prénatale de ce gene est possible. Cette pathologie est caractérisée par des
anomalies du développement du SNA, observables dés la naissance, avec
notamment une HO asympathicotonique et une instabilit¢ du systéme

cardiovasculaire (labilité de la PA, etc.) (47).
1.2. Atteintes neurologiques secondaires

1.2.1. La neuropathie auto-immune autonome

Cette neuropathie serait provoquée par des auto-anticorps dirigés contre les
récepteurs de I’ Ach, donnant lieu a des troubles des systemes sympathiques et
parasympathiques, avec comme expression clinique principalement une HO, une
anhydrose et des troubles gastro-intestinaux. L’HO surviendrait dans 78 % des
cas (96).
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1.2.2. Les neuropathies paranéoplasiques dysautonomiques

Cette neuropathie est trés proche de la précédente sur le plan clinique, le
diagnostic différentiel reposant sur I’existence d’une tumeur (généralement un
cancer du poumon a petites cellules) et la spécificit¢ des auto-anticorps. En
effet, on retrouve fréquemment des autoanticorps de type ANNA (anti-neural

nuclear antibodies) (96).

1.2.3. Le syndrome de Guillain-Barré(SGB)

Le SGB est une pathologie auto-immune généralement démyélinisante,
provoquant des parésthésies et des dysautonomies cardiovasculaires. Ces
derni¢res sont d’ordre sympathiques et parasympathiques induisant des
fluctuations imprévisibles de la FC et de la PA (96,97). L’HO est le plus souvent
sympathicotonique et due en partie a une absence d’augmentation des
résistances périphériques lors du basculage, anomalie qui régresse lors de la

récupération motrice (99).

1.2.4. Les neuropathies amyloides familiales ou acquises

Les amyloses correspondent a un ensemble de pathologies trés variées,
dans lesquelles une protéine normalement soluble change de conformation,
devient insoluble, et se dépose sur différentes structures anatomiques formant la

substance amyloide. Il existe trois types d’amyloses :

e Les amyloses AL, acquises, primaires, sporadiques qui peuvent étre

secondaires a un myé¢lome multiple ;

e Les amyloses AA, acquises, secondaires, inflammatoires (tuberculose,

ostéomyeélite);
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e Les amyloses AF, familiales (héréditaires) associés a des mutations de

trois protéines, la transthyrétine, I’apolipoprotéine Al ou la gelsoline.

La substance amyloide se dépose sur les fibres nerveuses du SNA induisant

des dysautonomies, notamment de fréquentes HO et des syncopes (96).

1.2.5. La neuropathie autonome diabétiqgue(NAD)

La NAD, est une complication fréquente du diabéte de type I et de type I1.
Les dysautonomies cardiovasculaires sont parmi les premicres manifestations,
avec notamment la neuropathie autonome cardiaque (NAC). Celle-ci, touche
plus de 70% des patients diabétiques et pres de la moitié présente des signes de
NAC dans les premiers 18 mois du diabete (124). Les premiers marqueurs de la
NAC inclus, la tachycardie de repos (125) ansi que la disparition de la variation
de la FC au deep breathing. En effet I’étude de El bakkali et al (126) a démontré
que la réponse vagale dans le groupe des patients diabétiques ayant une
tachycardie de repos était significativement plus faible par rapport au groupe des
patients diabétiques sans tachycardie de repos, tandis qu’il n’y avait pas de
différence significative entre les deux groupes concernant la fonction
sympathique. Ces résultats démontrent que la NAC est liée a une atteinte

parasympathique seulement (126).

La NAC a été démontrée comme €tant associ€e a une incidence plus grande
de mortalité cardiaque (98). En effet, 'une des complications cardiovasculaires
majeures du diabete reste I'ischémie myocardique silencieuse qui a été

démontrée comme étant associée a la NAC.
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1.2.6. Autres étiologies

D’autres étiologies peuvent induire des dysautonomies secondaires
(généralement associées a des neuropathies périphériques), tels I’alcoolisme
chronique, la porphyrie, les lésions traumatiques médullaires, 1’insuffisance

rénale chronique, la maladie de Chagas, le tétanos et le botulisme...

Le vieillissement cause aussi une HO asympathicotonique chez de
nombreux individus. Cela est d0 a plusieurs facteurs, essentiellement a une

moins grande sensibilité des barorécepteurs (99).
2. Causes non neurogeénes
2.1. Les médicaments

Les médicaments constituent la premiere cause a rechercher en cas d’HO
sympathicotonique. En effet, plusieurs médicaments peuvent étre responsables

de syncope en causant une HO.

On peut citer:

e Les psychotropes, notamment les antidépresseurs tricycliques qui

sont le plus souvent incrimings.

e Les antihypertenseurs, les principaux responsables d’HO sont les
centraux (clonidine, alphaméthyl-dopa), les alphabloquants
(prazosine), les diurétiques et a un moindre degré les antagonistes

calciques (99).
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2.2. L’hypovolémie
L hypovolémie est la deuxieme cause a rechercher et peut étre :
e Vraie : Liée a la déshydratation, qui peut étre en rapport avec :
v" Une diarrhée, des vomissements ou iatrogéne (diurétique).
v' Une hémorragie interne, externe ou une anémie de spoliation

e Relative : En rapport avec ’existence de varices ou, iatrogene liés a
I’utilisation de dérivés nitrés, ou d’activateurs des canaux

potassiques trop fortement dosés.
2.3. Les endocrinopathies
Les endocrinopathies peuvent étre séparées en:

e Hypersécrétions hormonales (phéochromocytome notamment a
dopamine, hyperthyroidie)

e Hyposécrétions hormonales (maladie d’Addison, hypothyroidie,
panhypopituitarisme)(99).
2.4. La compression de la veine cave inférieure au cours de la

grossesse

En fin de grossesse, certaines femmes souffrent lors du décubitus dorsal,

d'un collapsus circulatoire aigu assez grave pour imiter un choc hémorragique.

La cause a été identifiée comme étant la compression de la veine cave
inférieure par l'utérus gravide, réduisant le retour veineux et la pression

auriculaire droite (76).
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2.5. L'anesthésie régionale

L'anesthésie épidurale peut empécher la vasoconstriction réflexe dans les
segments bloqués. Bien qu’une hypotension soit normale aprés une anesthésie
locorégionale haut située, si le retour veineux est inadéquat en raison d’une

baisse du volume sanguin, la survenue d’une syncope peut se produire(76).

Tableau 8: Causes des syncopes dysautonomiques (57).

Syncope réflexe Hypotension orthostatique
Syncope vasovagale : Dysautonomie :
*  typigue + syndromes dysautonomigues
+ atypique primaires (Parkinson, atrophie

multisystémique)
Syncope par hypersensibilite du syndromes dysautonomigues
sinus carotidien secondaires (neuropathie
diabetique, amyloide)

Syncope situationnelle :

* toux, éternuements Syncope orthostatique d'origine
* stimulation gastro-intestinale ~ médicamenteuse ou alcoolique
(deglutition, défécation, douleur
viscérale) Hypovolémie ou déshydratation :
* miction * hémorragie
* manceuvre de Valsalva + diarrhée
* lever de poids * insuffisance surrénalienne

*  douleur intense
Insuffisance veineuse

VII. Approche diagnostique devant une syncope

L'évaluation initiale d'un patient présentant une perte de connaissance
breve, se compose d'une anamnese, d'un examen physique, y compris les
mesures de la PA en position couchée aux deux bras puis en position debout et
dun ECG. Des examens complémentaires peuvent étre effectués selon les

données de cette évaluation:
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MSC chez les patients de plus de 40 ans.

Holter ECG quand il y’a un suspicion de syncope arythmique.

Tests orthostatiques (lorsqu’on suspecte un mécanisme réflexe).

D'autres tests moins spécifiques tels que 1'évaluation neurologique ou
des tests sanguins, ne sont indiqués que lorsqu’on suspecte que la perte

de conscience n’est pas une syncope.
L'évaluation initiale doit répondre a trois questions clés:
(1) La perte de connaissance est-elle une syncope ou non?

(2) Existe-t-il des données cliniques importantes orientant vers un

diagnostic étiologique?

(3) Y’a t-il des données suggérant un risque ¢levé d'événements

cardiovasculaires ou de mort subite? ( stratification du risque)(64).
A. Diagnostic d’'une syncope

La distinction entre épisode syncopal et non syncopal, peut étre faite dans
la majorité des cas, grace a un interrogatoire minutieux en répondant aux

questions suivantes (84,85):
e La perte de conscience était-elle complete?
e Etait-elle transitoire, de courte durée et d’installation brutale?
e La reprise de conscience était-elle rapide et sans séquelle?

e Y’avait-il une perte du tonus postural?
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Si la réponse est affirmative pour toute ces questions, I’épisode a de forte
chance d’étre une syncope. Sinon, il faut éliminer les autres causes de perte de

conscience.
B. Diagnostic étiologique

L'évaluation initiale est en mesure de définir la cause de la syncope dans 23
a 50% des cas (86,87). En effet, les données de I’examen clinique et/ou de
I’ECG, permettent dans certains cas, de poser I’étiologie et d’établir un
traitement sans autres investigations. Si ce n’est pas le cas, des tests

supplémentaires seront nécessaires.

Le tableau 9 ¢énumere certaines des questions les plus importantes

auxquelles il faut répondre a I’interrogatoire.

Tableau 9 : Les principales données a rechercher a I’interrogatoire (57).

Questions qui
précisent les
circonstances de
survenue

Position (couchée,
assise ou debout)
Activité (repos,
changement de
position, pendant ou
aprés un effort,
miction, défécation,
toux, jeud'un
instrument & vent, etc.)

Facteurs prédisposants
(endroits surpeuplés,
surchauffés, station
debout prolongée,
postprandiale)
Evénement précipitant
COMMe une peur, une
douleur, une émotion,
un mouvement du cou

Questions
précisant signes
et symptédmes au

moment de la
syncope

Nausées,
vomissements, géne
abdominale,
sensation de froid,
sueurs, aura, vision
floue, etc.
Palpitations,
fréguence cardiague
couleur de la peau
(paleur, cyanose,
raugeur)

Questions sur
la perte de
connaissance

Fagon de

tomber :
effondrement ou
sur les genoux
Durée de la perte
de connaissance
Mouvements
anormaux
(tonico-clonigues,
myocloniques)
Comportement
automatigue
Respiration

Marsure de la
langue

&9

Questions portant
sur le retour a la
conscience

Confusion ou non,
nausées,
vomissements,
sueurs, sensation de
froid, douleur
musculaire

Couleur de la peau,
blessure

Douleur thoracigue,
palpitations

Incontinence urinaire
ou fécale

Questions sur le
contexte

Antécédents familiaux de
maort subite, cardiopathies
arythmogénes
Antécédents de
cardiopathies
Antécédents
neurclogigues : épilepsie,
narcolepsie, syndrome
parkinsonien

Troubles métaboligues :
diabéte

Médicaments
antihypertenseurs, anti-
angineux, antidépresseurs,
antiarythmigues,
diurétigues, médicaments
allongeant le QT

En cas de syncopes
récidivantes, informations
sur les récidives
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Tableau 10 : Orientation diagnostique a I’issue de I’évaluation initiale (57).

Syncopes réflexes

Syncopes liées a une
hypotension
orthostatique

Syncope d’origine
cardiovasculaire

Absence de
cardiopathie

Antécédents de
nombreuses syncopes
Apres un facteur
déclenchant

soudain et inattendu
(son, odeur,

douleur, vision)

Station debout
prolongée ou

espaces confinés,
surpeuplés,surchauffés

Syncopes associées a
des nausées, des
vomissements

Au cours d’un repas ou
au cours de la période
postprandiale

Lors de la toux, de la
miction, de la
défécation

Lors d’'un mouvement
de rotation de la téte
Lors d’une pression sur
le sinus carotidien
(tumeurs, rasage,
collier serré)

Apres un effort

Lors du passage du
décubitus ou de la
position assise a la
position debout
Apres introduction ou
changement de dose
d’un traitement
hypotenseur

Station debout
prolongée,
notamment dans un
endroit chaud

Chez un patient
présentant une
dysautonomie

e Présence d’'une
Cardiopathie
structurelle
connue

e Pendant, juste apres
un effort ou en
décubitus

e Précédées par des
palpitations ou un
angor

e Histoire familiale de
mort subite

e Traitement allongeant
le QT ou susceptible
d’entrainer une

e hypokaliémie

e Lors de mouvements

répétés des membres

supérieurs

e Différence de pression

artérielle ou de pouls

entre les deux bras
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A T’issue de I’évaluation initiale nous pouvons donc nous retrouver devant

3 situations distinctes: (57)

eDiagnostic étiologique certain: Dans ce cas il est possible qu’aucune

autre évaluation ne soit nécessaire et que le traitement si besoin, soit débuté.
Ainsi:

» Une syncope vasovagale est diagnostiquée si des événements

précipitants tels qu’une douleur intense, une émotion, une exploration

instrumentale ou une station debout prolongée sont associées a des

prodromes typiques.

» Une syncope situationnelle est diagnostiquée si la syncope survient
pendant ou immédiatement apres la miction, la défécation, la toux ou

la déglutition.

» Une syncope orthostatique est diagnostiquée lorsqu’une syncope est
reproduite lors de la mise en évidence d’une HO. La recherche d’HO
doit faire suite a une période de repos en conditions calmes de 5 a 10

minutes

e Diagnostic suspecté: Dans ce cas il devra étre confirmé par des examens

ciblés :
» Syncope liée a une hypotension orthostatique: la suspicion
d'hypotension orthostatique peut conduire a la réalisation d'un test
orthostatique, qui pourra confirmer le diagnostic et éventuellement

préciser le mécanisme, ce qui permettra d'optimiser la prise en charge

thérapeutique.
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» Syncope réflexe: Si une syncope réflexe est suspectée et en 1’absence
d’¢léments en faveur d’une cause cardiaque, il est recommandé de
poursuivre les investigations que si les syncopes sont fréquentes,
séveres ou a risque (risques de traumatisme sévere, retentissement

professionnel).

» Les examens pour explorer la syncope réflexe regroupent le massage

du sinus carotidien et le test d’inclinaison.

» Chez les patients ayant une syncope lors d’un mouvement de rotation
de la téte, il est recommandé¢ de réaliser un massage du sinus

carotidien.

e La syncope est inexpliquée: Chez les patients ayant une syncope

inexpliquée, le diagnostic le plus probable reste celui d’une syncope réflexe. Les
examens propos€s sont donc le massage du sinus carotidien et le test
d’inclinaison:

» Chez la majorité des patients ayant un seul épisode ou de rares

syncopes, sans complications ou sans situation a risque, les tests de

confirmation ne sont généralement pas nécessaires.

» En présence de syncopes récidivantes ou de situations a risque, sans
suspicion de cardiopathie ou de maladie neurologique, il est
recommand¢ en premiére intention, chez le sujet jeune, de pratiquer
un test d’inclinaison et chez les sujets plus 4gés, un massage du sinus

carotidien.
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C. Stratification du risque (88)

Une stratification du risque doit étre effectuée en cas de suspicion de

syncope cardiovasculaire. (Tableau 11)

Tableau 11 : Critéres de haut risque a court terme nécessitant une hospitalisation rapide ou

une évaluation intensive. Adaptée des nouvelles recommandations 2009 de la société

européenne de cardiologie(ESC).
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Perte de connaissance transitoire — suspicion de syncope
}
Syn én pe Perte de cn:::'] naissance
c l ! transitoire non syncopale
Diagnostic certain Diagnostic incertain

Confirmer avec un test
spécifiqgue ou une

Traitement consultation spécialisée
F--—-------- Traitement
Haut risque* Syncopes Syncopes
récidivantes, unigue ou rares,
1 bas risque bas riiqua
=
Ewvaluation P~ - ;
Et traitement I -~ Pas d'investigation
rapidement i b supplémantaire
y Examens cardiaques
| ou du E]I'EtéI'EEI MErve L
1 - -
-
e it Itarcs, guldé * Paul nécessiter des investigations
par la documentation ECG = l-: '.qur-r."rv-'.tnr '1'|-r-rl'. a court terme

Figure 21 : Organigramme diagnostique chez les patients avec perte de connaissance

transitoire adapté des nouvelles recommandations 2009 de la ESC (88).

D.Diagnostic différentiel

e Certaines affections peuvent s’accompagner d’une altération de I’état de
conscience (somnolence et coma), qui peut conduire au diagnostic erroné de
syncope. Dans ces cas, le débit sanguin cérébral est normal et 1’altération de
I’état de conscience est secondaire a une anomalie du métabolisme cérébral

(hypoglycémie, hypoxie, hyperventilation avec hypocapnie).

e[a pseudo-syncope psychogénique, est une affection psychiatrique ou la

perte de connaissance se produit sans modification hémodynamique (89).
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o[ ’¢épilepsie peut mimer une syncope et inversement. Le diagnostic
différentiel est parfois difficile, dans la mesure ou, la syncope peut
s’accompagner de mouvements convulsifs confondants. Cependant, la perte de
connaissance de 1’épileptique résulte d’une décharge ¢lectrique anormale et non

d’une perturbation hémodynamique.
VIII. Traitement des syncopes dysautonomiques
A. La syncope réflexe
1. Les options thérapeutiques
1.1. Mesures hygiéno-diététiques

La premiére étape dans la prise en charge de la syncope réflexe est

I’éducation.

e [ e patient doit étre rassuré de la bénignité de sa pathologie, et doit savoir
détecter les conditions favorisant la survenue des €épisodes syncopaux : éviter la

station debout prolongée, les ambiances chaudes, confinées et la déshydratation.

e[ e port de bas de contention pourrait étre suggéré dans certains cas, afin

d’éviter la stase veineuse périphérique.
eUn régime hypersodé peut étre proposé pour réduire le risque
d’hypovolémie.

e [es patients doivent apprendre a reconnaitre les prodromes qui précedent
la survenue de syncope afin de réaliser les manceuvres nécessaires réduisant les
symptomes (passage a la position allongée, manceuvres de contraction

musculaire isométrique).
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eles épisodes syncopaux peuvent Etre favorisés par la prise d’agents
hypotenseurs (comprenant les alphabloquants, les diurétiques et 1’alcool) qui

devrait étre évitée dans la mesure du possible.

Lorsque les conseils hygiéno-diététiques ne suffisent pas, d’autres mesures

peuvent se révéler nécessaires dans les situations suivantes :
- syncopes fréquentes altérant la qualité de vie,

- syncopes récidivantes avec peu ou pas de prodromes, exposant ainsi le

patient a un risque de traumatismes,

- syncopes survenant lors d’activités a haut risque (exemple : conduite

automobile, manipulation de machine, sport de compétition...) (64).
1.2. D’autres options thérapeutiques

1.2.1 Manceuvres de contraction musculaire isométrigue(CMI)

Récemment, les manoeuvres de CMI ont fait la preuve de leur efficacité
pour le traitement de la SVV. La CMI provoquée par le croisement des jambes
ou le serrage des poings, s’est révélée efficace pour augmenter le niveau de la
pression artérielle au début de 1’épisode. Cette mesure permettrait au patient

d’éviter ou de retarder la perte de connaissance dans la majorité des cas.

L’efficacité de cette approche, a été validée par une étude multicentrique
randomisée incluant 223 patients avec syncopes récidivantes, précédées de
prodromes décelables par les sujets. Les CMI, entrainaient une réduction
significative de la charge syncopale annuelle: le taux de récidives de syncopes

¢tait de 51 % dans le groupe contrdle contre 32 % dans le groupe bénéficiant des

CML
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La réduction de risque dans le groupe traité¢ était de 39 % et donc

hautement significative (p = 0,018) (100).

1.2.2 Entrainement a ’orthostatisme

Une autre approche non pharmacolologique proposée comme traitement
des syncopes réflexes récidivantes est 1’entrailnement a 1’orthostatisme. Cette
technique consiste a pratiquer une station debout contre un mur d’une durée
progressivement croissante, allant jusqu’a 30 minutes, a raison de 6 a 7 jours par

semaine, pendant au moins 4 semaines.

Une ¢étude randomisée réalisée chez 125 patients avec SVV récidivantes, a
montré que le taux de récidives a 1 an dans le groupe pratiquant I’entrainement

n’était que de 27 % contre 70 % dans le groupe contrdle (101).

Toutefois, I’inconvénient majeur de cette technique est la faible compliance

observée dans le groupe traité.

1.2.3 Les moyens médicamenteux

De nombreux agents pharmacologiques, ont été¢ évalués pour le traitement
de la SVV. Malheureusement, dans la plupart des cas, les résultats sont
décevants. Ces agents comprennent entre autres, les bétabloquants, la
disopyramide, la scopolamine, la théophylline, I’éphédrine, 1I’étiléfrine, la
midodrine, la clonidine et les inhibiteurs de recapture de la sérotonine.

Les études non controlées ou se déroulant sur de courtes périodes, ont mis
en évidence un certain bénéfice des traitements pharmacologiques qui n’a pas

été confirmé par des études contrdlées contre placebo et comportant des suivis

de longue durée.
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eLes alpha stimulants (étiléfrine et midodrine) : Ils ont été utilisés pour

pallier a I’insuffisance de la vasoconstriction réflexe dans la SVV.

» L’¢étiléfrine s’est révélée inefficace aussi bien pour prévenir la syncope
observée lors du test d’inclinaison que pour réduire la fréquence de récidives a

long terme (102).

» En ce qui concerne la midodrine, son administration en dose unique 1
heure avant le test d’inclinaison, a été¢ associée a une réduction significative de
récidives de syncopes induites lors du test (103). Son administration pendant 1
mois, s’est également révélée supérieure au placebo pour réduire la fréquence
des syncopes et allonger la durée avant la récidive des symptomes chez les

patients présentant des syncopes réflexes fréquentes (104).

L’inconvénient de ces études, est que de nombreux patients présentant une
syncope hypotensive ont été inclus. D¢s lors, I’extrapolation des résultats a tous
les patients présentant des SVV doit se faire avec la plus grande prudence. Par
ailleurs, la midodrine comporte plusieurs inconvénients : la courte durée de vie
du médicament nécessitant plusieurs prises journalires, et les effets secondaires
(notamment de type urinaire chez le patient 4g€) limitent son utilisation a long

terme.

eLa fludrocortisone: Elle est largement utilisée chez les patients adultes
présentant des syncopes réflexes, mais aucune étude n’a confirmé son efficacité.
Une seule étude randomisée en double aveugle a été réalisée dans la population

pédiatrique, mais n’a pas conclu a I’efficacité de la fludrocortisone (105).
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eLes bétabloquants: Le mécanisme d’action présumé des bétabloquants
pour la prévention des récidives syncopales, est la diminution (par leur effet
inotrope négatif) de I’activation des mécanorécepteurs ventriculaires a 1’origine
du réflexe syncopal. Toutefois, cette hypothése n’a pas été confirmée par les
¢tudes cliniques et les bétabloquants ont été inefficaces pour la prévention des
récidives syncopales dans la majorit¢ des études a longue durée de suivi, en
particulier lorsqu’elles étaient randomisées. Des lors, leur utilisation comme

traitement de la SVV n’est pas recommandée (64).

eLa paroxétine (un inhibiteur de recapture de la sérotonine) : Il a été
¢valuée dans une étude monocentrique randomisée chez les patients avec
syncopes récidivantes apres échecs d’autres traitements (106). Comparée au
placebo, son utilisation était associée a une diminution de survenue de syncopes
lors des tests d’inclinaison (17,6 % vs 52,9 %, p < 0,0001). Toutefois, ces

résultats n’ont pas été confirmés par d’autres études.

Le mécanisme d’action de la paroxétine est probablement la réduction de
I’anxiété qui, chez certains patients pourrait constituer le facteur déclenchant de
la syncope. Son utilisation chez les patients n’ayant pas de troubles

psychiatriques significatifs devrait étre sujette a caution.

1.2.4. La stimulation cardiaque

La stimulation cardiaque avait été initialement proposée comme approche
thérapeutique de la SVV a réponse cardio-inhibitrice prédominante au cours du
test d’inclinaison. L’intérét de la stimulation cardiaque est assez limité, mais
cette approche peut étre envisagée en cas de syncope avec asystolie prolongée

documentée lors d’épisodes spontanés chez le sujet agé.
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2. Indications
2.1. La syncope vasovagale

e[e test d'inclinaison peut étre utilis¢é pour apprendre au patient a

reconnaitre les symptomes avant-coureurs de la syncope.

eTous les patients doivent connaitre les manceuvres de CMI, qui forment

désormais la pierre angulaire de la thérapie avec I'éducation et le réconfort.

¢ Chez les patients qui continuent a faire des syncopes, malgré les mesures
hygieno-diététiques et les manceuvres de CMI. L’entrainement a 1’orthostatisme
peut étre tenté, en particulier dans les cas trés symptomatiques, chez les patients

jeunes bien motivés, malgré 1'absence d'une efficacité prouvée (64).
2.2. La syncope situationnelle

Les stratégies thérapeutiques sont similaires a la SVV. Cependant, le
traitement de la plupart des formes de syncope situationnelle, repose largement
sur I’éviction de l'événement déclencheur. Cela peut étre difficile, mais la
réponse peut étre atténuée par le maintien du volume central et des changements

plus lents dans la posture (64).
2.3. La syncope par hypersensibilité du sinus carotidien.

La stimulation cardiaque semble étre bénéfique en cas de syncope par
hypersensibilit¢ du sinus carotidien. Et bien que seulement deux essais
relativement petits, randomisés et controlés ont été entrepris, la stimulation est
reconnue comme le traitement de choix, lorsque la bradycardie est documentée

(107,108).

100



Syncopes dysautonomiques: apport diagnostic de I’exploration cardio-vasculaire du systeme nerveux autonome

B. La syncope due a I’hypotension orthostatique

e[ ’¢ducation du patient avec les conseils hygieéno-diététiques, décrits ci-
dessus, peuvent nettement améliorer les symptomes orthostatiques, méme si
I’augmentation des chiffres tensionnels est relativement faible (10 a 15 mm Hg);
le fait que ces chiffres en position debout se situent dans la zone

d’autorégulateur peut faire une différence fonctionnelle importante.

ela stratégie principale de traitement des défaillances autonomiques

induites par les médicaments, est 1'¢limination de I'agent incriminé.

e[ ’expansion du volume extracellulaire est un point important. En
l'absence d'hypertension, les patients doivent prendre suffisamment de sel et

d'eau, en ciblant 2-3 L de liquides par jour et 10 g de NaCl (109).

e[ ’ingestion rapide d'eau fraiche est reconnue pour étre efficace dans la

lutte contre 1'intolérance orthostatique, et I’hypotension post prandiale.

e Dormir avec la téte du lit surélevée (10°) empéche la polyurie nocturne,
maintient une répartition plus favorable des fluides corporels, et améliore

I’hypertension nocturne.

o[ ’insuffisance veineuse chez les patients agés, peut étre traitée avec des
gaines abdominales ou des bas de contention. Les manceuvres de CMI tels que,
le croisement des jambes et I’accroupissement devraient étre encouragées chez
les patients ayant des symptomes avant coureurs et capables de les effectuer

(110).
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e Contrairement a la syncope réflexe, l'utilisation d’un alpha agoniste (la
midodrine), est un complément utile au traitement de premiére ligne chez les
patients atteints de défaillance autonomique chronique. Il ne peut pas étre
considéré comme un remede, ni utile chez tous les patients touchés, mais il est
trés utile chez certains. Il n'y a pas de doute que la midodrine augmente la PA
aussi bien en position couchée qu’en position debout et qu'elle améliore les
symptomes de I’HO. La midodrine (5-20 mg, trois fois par jour) a été reconnue

pour étre efficace dans trois essais randomisés contrdlés par placebo (111).

ela fludrocortisone (0,1-0,3 mg une fois par jour), est un
minéralocorticoide qui stimule la rétention de sodium rénale et augmente le
volume du fluide. Les données en faveur de la fludrocortisone proviennent de
deux petites études d'observation et d’un essai en double aveugle chez 60
patients; les études observationnelles ont montré un apport bénéfique de la
fludrocortisone sur le plan hémodynamique et, dans l'essai, les patients traités

¢taient moins symptomatiques avec des tensions ¢levées (112).

e Des traitements supplémentaires et moins fréquemment utilisés, seuls ou

en combinaison, comprennent

» La desmopressine : elle agit au niveau des récepteurs V2 (récepteurs de
la vasopressine) des tubes collecteurs des reins, elle prévient la perte d’urine

nocturne et a un effet positif sur la tolérance orthostatique matinale (132).

» L’érythropoiétine dans I'anémie, pyridostigmine, l'utilisation de cannes,
de petits repas fréquents, et l'exercice judicieux des jambes et les muscles

abdominaux, d’ou I’intérét de pratiquer la natation.
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OBJECTIFS
SCIENTIFIQUES

-
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L’objectif principal de notre étude, est de décrire le profil autonomique
chez les patients adressés pour une syncope vraie et dont le bilan étiologique

conventionnel est resté négatif.

L’objectif secondaire, est de déterminer les différentes formes de

dysrégulation autonomique qui peuvent conduire a la survenue d’une syncope.
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MATERIELS
ET METHODES
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I. Matériel

L’unité du SNA du service de cardiologie A de CHU Ibn Sina, est équipée

du matériel suivant :

v

Un Dynamap (CRITIKON, 1846 XP) permettant le monitorage de la
PA.

Un écran d’affichage (LCD CS 503 E, HELLIGE, EK 512 E)
permettant le monitorage de la FC et de la PAS.

Un appareil pour [Denregistrement de 1’¢lectrocardiogramme

(HELLIGE CS 503E, SCILLER AT-102).
Un appareil pour I’effort manuel : dynamométre.
Une table d’inclinaison ou Tilt test.

Une tubulure reliée a un manometre pour la pratique de la méthode

de Valsalva.
Electrodes.
Un chronométre.

Un programme informatique pour la saisie et ’analyse statistique des

données (EXCELL, SPSS version 13).

Des moyens de réanimations complétes étaient disponibles durant
I’étude : défibrillateur, systéme d’oxygénation, matériel pour prise de

voie veineuse...etc
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Figure 23 : Dynamap, mesure de la PA, PAM, FC.
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Figure 24 : Scope.

II. Patients

Il s’agit d’une étude rétrospective, descriptive et de prévalence réalisée
entre janvier 2014 et mai 2015, et qui avait inclus 60 patients ayant présenté au
moins un épisode de syncope. L’¢étude a été réalisée a I'unité d'exploration du

SNA, au service de cardiologie «A» du CHU Ibn Sina.

La présence ou l'absence des signes fonctionnels chez les patients, a pu étre
estimée a l'aide d’un questionnaire incluant la survenue de la syncope.

(Annexel).

L’¢étude du SNA par les tests de réactivité cardiovasculaires, avait pour but
de confirmer le caractére dysautonomique de la syncope. Tous les patients
¢taient adressés par des médecins spécialistes : des neurologues, des gastro-
entérologues, des endocrinologues, des pédiatres et des cardiologues pour le

diagnostic éventuel d’une syncope dysautonomique, aprés avoir pratiqué chez ce
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type de patient, un bilan a la recherche d’une pathologie cardiaque ou extra

cardiaque pouvant étre responsable de la syncope.

Les patients qui étaient inclus dans cette étude, avaient suivi un ensemble

de tests, pour déterminer I’origine de la syncope.
A. Les critéres d’inclusion

Les patients inclus dans cette étude, avaient une syncope dont le bilan
¢tiologique conventionnel n’avait retenu aucune cause cardiaque ou extra

cardiaque de la syncope.
B. Les criteres d’exclusion

Les patients ayant une syncope d’origine non dysautonomique, ou les
patients suivis pour une pathologie psychiatrique, ou ayant une cause
cardiovasculaire expliquant la syncope, ainsi que les patients sous traitement
pouvant modifier le profil autonomique tels les bétabloqueurs, inhibiteurs de la

recapture de la sérotonine, ont été tous exclus de cette étude.

III. Méthodes

Tous les tests d’exploration du SNA, ont été réalisés dans le Centre de
diagnostic et de traitement des dysrégulations autonomiques au département de
Cardiologie A du CHU Ibn Sina de Rabat, selon la méthodologie décrite par
P.Low (118) et, par les articles publiés (36,37,38,56,126,128,129).

Les tests du SNA ont été pratiqués chez tous les patients a jeun, et aprés

arrét de tout traitement pendant au moins 48h.
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Le patient était d’abord placé dans une ambiance calme, en décubitus

dorsal sur une table d’inclinaison. La PA et la FC de base ont été mesurées au

repos, toutes les 5 minutes pendant au moins 30 minutes et un ECG de base a été

effectué. Par la suite, le patient subit les différents tests d’exploration du SNA,

entrecoupés de périodes de repos.

Chaque test autonomique a donné lieu a une mesure de la PA et de la FC

apres stimulation autonomique par rapport a 1’état de base. Ces mesures ont été

saisies sur des fiches prédéfinies (Annexe 2)

Les épreuves utilisées dans leur ordre de déroulement sont les suivantes :

1.

2.

Le Deep Breathing (DB) ou respiration profonde;

Le test de Hand Grip (HG) ou contraction isométrique de I’avant

bras;
L’hyperventilation;
Le Stress Mental (SM);

Le Test orthostatique (TO) : tous les tests orthostatiques étaient de 10
minutes sauf 1, qui a été étendu a 60 minutes. Les mesures de la PA

et de la FC ont été réalisées a la fréquence de 3 par minute.

Le mode de déroulement des tests a ét¢ précédemment expliqué dans le

chapitre exploration du SNA.

Dans la présente étude, seules les valeurs de la PAS au TO ont été

analysées a t0 a 15 secondes, 30 secondes, Iminute, 2 minutes, 3 minutes, 5

minutes, 7 minutes et 10 minutes, ainsi que I’évolution de la FC.
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Les tests d’étude de la fonction parasympathique ont été:

» Le test de respiration profonde qui représentait le gold standard, la

réponse était considérée normale a 30%.
» Le hand grip 15 secondes, la réponse était considérée normale a 10%.
Les tests d’étude de la fonction sympathique ont été:

» L’activité sympathique alpha périphérique était mesurée par le hand grip

1 minute, et par la variation de la PA au cours du TO.

» La réponse sympathique centrale, est uniquement donnée par le stress

mental, la réponse alpha et béta était considérée normale a 10%.

Dans une premicre étape, nous avons procédé a I’analyse du TO pour
établir le diagnostic précis de la syncope dysautonomique. Plusieurs formes

cliniques ont été déterminées:
e TO normal (élévation normale de la FC et de la TA),
e Déficience sympathique alpha périphérique (DSAP),
e Hyperadrénergie sympathique béta périphérique (HASBP)
e HASBP compliqué d’HO sévere ou de syncope ou de pré-syncope,
e Tachycardie orthostatique (tachy ortho),
e Anomalie des barorécepteurs (AnBR),

e Réflexe de Bezold-Jarisch (BJ).
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Dans un deuxiéme temps, nous avons analysé les résultats des autres tests
sus-cités, et qui nous ont permis d’étudier la réponse vagale, la réponse
sympathique centrale alpha, béta et la réponse sympathique alpha périphérique

au HG.

Ainsi, nous avons pu distinguer les différentes formes cliniques de

dysfonction autonomique retenues comme responsables de syncope a savoir :

¢ DSAP : Retenue soit sur I’absence d’¢lévation de la PA en orthostatisme
(tension orthostatique basse : PAS< a 100mmHg et/ou PAM< a 70mmHg), soit
par la survenue d’une hypotension orthostatique (HO) (baisse de la PAS> 20
mmHg et/ou de la PAD>10mmHg par rapport au décubitus dorsal) qui sera
considérée neurogene, c’est a dire asympathicotonique en 1’absence d’élévation
concomitante de la FC ou non neurogene, c’est a dire sympathicotonique en cas

d’élévation concomitante de la FC.

*» HASBP : POTS, lorsque la FC augmente de plus de 30bpm par rapport a

la FC de décubitus, sans chute tensionnelle.

* HASBP compliquée : POTS compliqué d’HO sévére, de syncope ou de
pré-syncope.

¢ AnBR : lorsqu’il y’a une fluctuation importante de la PAS de plus de
20mmHg en orthostatisme, ou lorsqu’il y’a une fluctuation de la FC de plus de

10 bpm, ou en I’absence d’¢lévation de la FC en orthostatisme de plus de 10

bpm par rapport au décubitus dorsal.
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¢ Réflexe de BJ : diagnostiqué soit lors du TO, par la baisse simultanée de
la TA et de la FC, soit par I’anamnése qui révele la survenue de la syncope lors
d’un lever nocturne ou lors d’un réflexe reproduit par un stress (vue du sang,

injection, émotion, douleur....).
¢ L’hyperactivité¢ vagale (HAX).

L’hyperactivité¢ vagale, peut étre isolée ou associée aux autres formes

cliniques, ainsi un méme patient peut appartenir a deux catégories.

Toutes ces formes cliniques de dysfonction autonomique, ont été données
en valeurs absolues et en pourcentage tout en précisant ’4ge moyen des patients,

I’indice de masse corporelle (IMC) moyen et les écarts types.
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ANALYSES
 STATISTIQUES

P e N
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Les statistiques descriptives incluent les rangs, la moyenne et 1'écart type
pour les variables quantitatives et la fréquence et le pourcentage pour les
variables qualitatives. Les comparaisons de groupes ont été réalisées par le test
t-Student des échantillons indépendants pour les variables quantitatives et le test
¥2 pour les variables qualitatives avec des intervalles de confiance (IC) a 95%.
Les valeurs de p ont été considérées comme statistiquement significatives quand
elles atteignent des valeurs inférieures a 0,05. Toutes les analyses statistiques
ont été effectuées a l'aide du programme SPSS (version 13.0; SPSS Inc,
Chicago, IL, USA).
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RESULTATS
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I. Caractéristiques des patients

L’age moyen des 60 patients était de 34,5 £ 18,5 ans, avec des extrémes
allant de 7 a 80 ans, avec 68% de femmes. L IMC moyen était de 23,56 + 5,32
Kg/mz, la PAS moyenne de base était de 112,7 £ 16,3mmHg, la PAD moyenne
de base était de 65,4 + 9,3mmHg et la FC moyenne de base était de 65,8 + 11,3
bpm (Tableau 12).

Tableau 12: Caractéristiques des patients.

Paramétres Valeurs

Age (an) 34,5+ 18,5
Sexe (F/H) 41/11 (68%/32%)
IMC (Kg/m?) 23,56 5,32
PAS (mmHg) 112,7 + 16,3
PAD (mmHg) 65,4+9,3

FC (bpm) 65,8+ 11,3

Les valeurs sont exprimées en moyenne + €cartype, et en effectif (pourcentage).
F/H : femmes/hommes

IMC : indice de masse corporelle

PAS : pression artérielle systolique

PAD : pression artérielle diastolique

FC : fréquence cardiaque
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I1.Au plan fonctionnel, clinique et paraclinique
A. Au plan fonctionnel

Les 60 patients €taient tous adressés pour syncope. 25 patients (soit 41,6%)
avaient présenté un seul épisode de syncope, 18 patients (soit 30%) avaient
présenté entre 2 et 3 épisodes de syncope et 17 patients (soit 28,4%) avaient

présenté plus de 3 épisodes de syncope (Tableau 13).

Tableau 13: Répartitions des patients en fonction du nombre d’épisodes de syncope.

Nombre de syncopes 1 | Entre2et3 Plus de 3

Nombre de patients 25 18 17

Concernant les circonstances de survenue de la syncope, 21 patients (soit
35%) étaient en orthostatisme, avec 27% de sexe féminin, 15 patients (soit 25%)
¢taient en situation de stress, d’émotion avec 17% de sexe féminin, 2 patientes
(soit 3,3%) au cours d’un effort physique, 1 patient (soit 1,6%) avait fait une
syncope en post miction, 1 patiente (soit 1,6%) avait fait une syncope en post
prandial , 20 patients (soit 33,3%) n’arrivaient pas a décrire les circonstances de

survenue de leur syncope, avec 25% de sexe féminin (Figure 25).
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Post prandial
1(2%)

Post miction
1 (2%)

Effort
2 (3%)

Figure 25 : Répartition des patients selon les circonstances de survenue de la syncope. Les

valeurs sont exprimées en effectif (pourcentage).

Tous les patients avaient comme signes fonctionnels de dysautonomie: une
intolérance orthostatique, des troubles cardiovasculaires, des troubles
neurologiques et gastro-intestinaux. Parmi ces patients, 30 patients (soit 50%)
présentaient de plus, des troubles vasomoteurs, et 7 patients (soit 11,6%) avaient

des troubles sexuels et génito-urinaires. (Tableau 14)

Parmi 60 patients, 7 patients (soit 11,6%) étaient diabétiques, 1 patient (soit
1,6%) était hypertendu, 2 patients (soit 3,3%) étaient suivis pour pathologie
thyroidienne non documentée sous Levothyrox avec bilan hormonal normal, et 1

patiente (soit 1,6%) était suivie pour MSA.
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Tableau 14: Répartition des patients selon les signes fonctionnels

Signes fonctionnels Effectif Pourcentage (%)
Intolérance orthostatique 60 100
Troubles cardiovasculaires 60 100
Troubles neurologiques 60 100
Troubles gastro-intestinaux 60 100
Troubles vasomoteurs 30 50
Troubles sexuels 7 11,6
Troubles génito-urinaires 7 11,6

Les valeurs sont exprimées en effectif et en pourcentage.

B. Au plan clinique et paraclinique
1. Au plan clinique

Les patients qui étaient vu en consultation pour une exploration du SNA,
avaient généralement un examen clinique normal, sauf 2 patients (soit 3,3%) qui

avaient un souffle systolique d’insuffisance mitrale.
2. Au plan paraclinique

34 patients (soit 56,6%), avaient déja fait une échocardiographie
transthoracique (ETT), 2 de ces patients (soit 3,3%) avaient une insuffisance
mitrale grade I-II et un prolapsus de la grande valve mitrale, 5 patients (soit
8,3%) n’avaient pas communiqué le résultat d’ETT et 27 patients (soit 45%)
avaient une ETT normale. 6 patients (soit 10%) avaient bénéfici¢ d’une épreuve
d’effort dont le résultat était normal, 2 patients (soit 3,3%) avaient fait une

coronarographie révélée normale, 21 patients (soit 35%) avaient fait un holter
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TA, 14 de ces patients (soit 23,3%) avaient un holter TA normal et 6 patients
(soit 10%) ne disposaient pas de résultats. 10 patients (soit16,6%) avaient
bénéficiés selon le contexte, d’autres examens complémentaires tels la TDM,

IRM cérébrales et I’¢électroencéphalogramme (EEG) qui étaient normaux.

III. Réponse au test orthostatique

L’analyse du TO avait montré que 9 patients (soit 15%) avaient un TO
normal, 6 patients (soit 10%) avaient une DSAP, 17 patients (soit 28,3%)
avaient une HASBP, 7 patients (soit 11,6%) avaient une HASBP compliquées,
13 patients (soit 21,6%) avaient une tachycardie orthostatique, 7 patients (soit
11,6%) avaient une AnBR et que 1 patient de 35 ans (soit 1,6%) avait le réflexe
de BJ. (Figure 27).

Ce dernier était survenu lors du test orthostatique de 60 minutes. Aussi, la
FC du patient avait augmenté en orthostatisme de 52 a 62 puis de 83 a 100 bpm.
Par la suite elle avait baissé de 59 jusqu’a 25 bpm comme en témoigne ’ECG ci

dessous. Quant a la PA, elle avait chuté a 53 mmHg de systolique.

Figure 26: ECG d’un patient inclus dans notre étude, démonstratif du réflexe de Bezold-

Jarisch produit lors du Test orthostatique.
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Reflexe de BJ
1(1%)

Figure 27: Répartition des patients selon les résultats de ’analyse du test orthostatique. Les

valeurs sont exprimées en effectif (pourcentage).

¢ TO normal : test orthostatique normal

e Tachy ortho : tachycardie orthostatique

¢ HASBP : hyperactivité sympathique béta périphérique
¢ DSAP : déficience sympathique alpha périphérique

¢ AnBR : anomalie des barorécepteurs

o Réflexe de BJ : réflexe de Bezold-Jarisch
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IV. Réponse vagale

La réponse vagale moyenne mesurée par le test de Deep Breathing et le test
de Hand Grip était respectivement de 53,1 += 22,1% et de 20,19 £ 14,5%
(Tableau 15).

Tableau 15: Réponses relatives a la mesure de I’activité vagale par le test de Deep breathing

(DB) et le test de Hang grip (HG).

Tests cardiovasculaires autonomes | Réponse Valeurs (%)

Deep Breathing Vagale 53,10+ 22,1
Hand Grip Vagale 20,19 + 14,5

Les valeurs sont exprimées en moyenne + €cartype.

Les résultats obtenus par le test de DB avaient montré que 30 patients (soit
50%) avaient une HAX, avec 33% de sexe féminin, 25 patients (soit 41,6%)
avaient une activité¢ vagale normale (AX normale) avec 33% de sexe féminin et
5 patients (soit 8,4%) avaient une déficience vagale (Déficience X) avec 1,7%

de sexe féminin (Tableau 16).
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Tableau 16: Répartition des patients en fonction de la réponse vagale mesurée par le test de

Deep Breathing.
Réponses Nombre/proportion des patients  Proportion du sexe féminin
HAX (%) 30 (50%) 33%
AX normale (%) 25(41, 6%) 33%
Déficience X (%) 5(8, 4%) 1,7%

Les valeurs sont exprimées en effectif (pourcentage).
e HAX : hyperactivité vagale
e AX normale : activité vagale normale

e Déficience X : déficience vagale

V. Réponses alpha et béta sympathiques centrales:
A. Réponse béta sympathique centrale

La réponse béta sympathique centrale mesurée par le test du SM était de

20,2 + 13,7% avec des extrémes allant de 3,4 a 81%.

Les résultats obtenus par le test de stress mental ont montré que parmi 60
patients, 34 patients (soit 56,6%) avaient une hyperactivité béta sympathique
centrale (HASBC) avec 42% du sexe féminin, 23 patients (soit 38,4%) avaient
une activité béta sympathique central normale (ASBC N) avec 28% du sexe
féminin et 3 patients de sexe féminin (soit 5%) avaient une déficience

sympathique béta centrale (DSBC). (Tableau 17)
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Tableau 17: Répartition des patients en fonction de la réponse sympathique béta centrale

mesurée par le test de stress mental ou Echo de stress.

Réponses Nombre/proportion des patients Proportion du sexe féminin
HASBC (%) 34 (56,6%) 42%
ASBC N (%) 23(38,4%) 28%
DSBC (%) 3 (5%) 5%

Les valeurs sont exprimées en effectif (pourcentage).
e HASBC: hyperactivité¢ sympathique béta centrale
e ASBC N: activité¢ sympathique béta centrale normale

¢ DSBC: déficience sympathique béta central

B. Réponse alpha sympathique centrale

La réponse moyenne sympathique alpha centrale mesurée par le test du SM

¢tait de 16,7 = 7,5% avec des extrémes allant de 1% a 37,5%.

Les résultats obtenus par le test du SM ont montré que parmi 60 patients,

37 patients (soit 51,6%) avaient une hyperactivitiec sympathique alpha centrale

(HASAC) avec 45% de sexe féminin, 17 patients (soit 38,3%) avaient une

activit¢ sympathique alpha centrale normale (ASAC N) avec 23% de sexe

féminin et 6 patients (soit 10,1%) avaient une déficience sympathique alpha

centrale (DSAC) avec 7% de sexe feminin. (Tableau 18)
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Tableau 18: Répartition des patients en fonction de la réponse alpha sympathique centrale

mesurée par le test de stress mental.

Réponses Nombre/proportion des patients  Proportion du sexe féminin
HASAC (%) 37 (51, 6%) 45%
ASAC N (%) 17 (38, 3%) 23%
DSAC (%) 6 (10, 1%) 7%

Les valeurs sont exprimées en effectif (pourcentage).

e HASAC: hyperactivité sympathique alpha centrale.

e ASAC N: activité sympathique alpha centrale normale.

e DSAC: déficience sympathique alpha centrale.

VI. Réponse sympathique alpha périphérique

La réponse moyenne sympathique alpha périphérique mesurée par le test de

HG ¢était de 20,1 = 11,4%. La réponse moyenne sympathique alpha périphérique

adrénérgique mesurée par le TO était de 7,1 £+ 2,3%. (Tableau 19)

Tableau 19: Réponses relatives a la mesure de I’activité sympathique alpha périphérique au

Hand Grip (HG) et au test orthostatique (TO).

Tests cardiovasculaires Réponse Valeurs (%)
autonomes

Hand grip Alpha sympathique périphérique 20,1+11,4
Test orthostatique Alpha sympathique périphérique adrénérgique 7,1+ 2,3

Les valeurs sont exprimées en effectif (pourcentage) + écartype.
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VII. Profils autonomiques des patients

L’analyse des différents tests de réactivité cardiovasculaire, nous a permis
de distinguer deux catégories de groupe selon leur profil autonomique et selon

les données de I’interrogatoire:

» Groupe 1: Patients présentant un profil concluant a une cause

autonomique de la syncope.

Composé de 52 patients (soit 86,7%) avec age moyen de 31,3 £ 16,4 ans,

avec 73% de femmes ; et dont les résultats étaient comme suit:

L’HAX : retrouvée chez 30 patients (soit 57,7%) avec 38,4% de femmes, la
DSAP retouvée chez 6 patients (soit 11,5%) avec 5,7% de femmes, le
POTS retrouvé chez 17 patients (soit 32,7%) avec 25% de femmes, le POTS
compliqué d’HO sévere retouvé chez 7 patients (soit 13,4%) avec 11,5% de
femmes, I’ AnBR retouvée chez 7 patients (soit 13,4%) avec 9,6% de femmes et
le réflexe de BJ retrouvé chez 25 patients (soit 48%) avec 32,6% de femmes

(Tableau 20).
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Tableau 20: Répartition des patients et résultats de ’age, de I'IMC en fonction des différents

profils autonomiques expliquant la syncope.

Nombre/ | Proportion
Profils autonomiques proportion du sexe Age (an) IMC (Kg/m?)
des patient feminin
HAX 30(57,7%) 38,4% 26,13 +14,20 | 21,61 +4,98
POTS 17 (32,7%) | 25,0% 23,94 £14,09 | 21,0645,49
POTS compliqué 7 (13,4%) 11,5% 18,28 £5,76 18,33 +£2,57
Tension orthostatique | 5 (9,6%) 3,8% 26,6 £12,90 | 20,46%1,79
basse
HO non neurogéne 1(1,9%) 1,9% 59,0 £ 0,00 25,23 +0,00
DSAP HO neurogene 0(0,0%) 0,0% 0,00 £0,00 0,00 £0,00
AnBR 7 (13,4%) 9,6% 45,28 + 16,04 | 26,93 + 3,89
BJ 25 (48%) 32,6% 28,68 +16,32 | 23,56+ 5,87

Les valeurs sont exprimées en moyenne + ecartype et en effectif (pourcentage)

e HAX : hyperactivité vagale

¢ POTS : postural orthostatic tachycardia syndrom

e DSAP : déficience sympathique alpha périphérique

¢ HO non neurogene : hypotension orthostatique non neurogene

¢ HO neurogene : hypotension orthostatique neurogene

¢ AnBR : anomalie des barorécepteurs

e BJ : Bezold-Jarisch
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» Groupe 2: Patients présentant un profil autonomique non

concluant quant a la cause de la syncope.

Composé de 8 patients (soit 13,3%) avec un age moyen de 55,3+ 19,2 ans

et 75% de femmes. Au sein de ce groupe nous avons distingué :

Un TO normal chez 3 patients (soit 37,5%) avec 25% de femmes, une
tachycardie orthostatique chez 5 patients (soit 62,5%) avec 50% de femmes, une
réponse vagale normale chez 6 patients (soit 75%) avec 62,5% de femmes, et

une déficience vagale chez 2 patients (soit 25%) avec 12,5% de femmes.

Au total : 86,7% des patients avaient un profil en faveur d’une cause

autonomique de la syncope avec :
¢ 57,7% d’hyperactivité vagale.
©32,7% de POTS.
¢ 13,4% de POTS compliqué d’hypotension orthostatique sévere.
¢9.6% de TO basse.
¢ 1,9% d’HO non neurogene
¢13,4% d’AnBR.
oEt 48% de réflexe de BJ.

13,3% des patients avaient un profil autonomique non concluant quant a la

cause de la syncope avec :
©37,5% de TO normal

©62,5% de tachycardie orthostatique
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®75% de réponse vagale normale
®25% de déficience vagale

Par ailleurs, nous avons comparé les caractéristiques et les résultats des
différents tests autonomiques chez les patients qui avaient présenté le réflexe de

Bezold Jarisch par rapport a ceux qui ne I’avaient pas (Tableaux 21 et 22)

Tableau 21: Comparaison des caractéristiques des patients avec et sans BJ

Parametres Sans B (n = 35) Avec BJ (n = 25) P

Age (an) 38,1+19,1 30,0+17,1 0,08
Range (years) (11-80) (7-65)
Sexe (F/H) 28(80%)/7(20%) 18(69,2%)/7(30,8%) 0,37
Poids (Kg) 62,5+ 15,00 62,3 +21,00 0,97
Taille (cm) 162,6 + 9,00 160,1 + 14,60 0,42
IMC (Kg/m?) 23,5+ 5,00 23,5+5,70 0,98
PAS de base (mmHg) 113,4+ 18,20 110,7 + 15,00 0,54
PAD de base (mmHg) 73,3+12,1 77,6 +10,4 0,41
FC(bpm) 64,38 + 9,80 66,5 + 14,5 0,49
Les valeurs sont exprimées en moyenne =+ ecartype et en effectif (pourcentage). p est
significatif si < 0,05.

IMC: Indice de masse corporelle.
FC: Fréquence cardiaque.
PAS: Pression artérielle systolique.

PAD: Pression artérielle diastolique.
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Tableau 22: Comparaison des résultats des tests de réactivité cardiovasculaires

chez les patients avec et sans le réflexe de Bezold Jarisch.

Parameétres Sans B] (n =35) | AvecB]J (n = 25) P
XDB (%) 48,1 + 18,42 48,8 + 23,51 0,89
XHG (%) 20,45+ 10,84 19,90+ 10,9 0,88

Alpha SP (%) 20,37 + 10,88 19,8 + 12,45 0,84

Alpha SC (%) 17,18 + 7,18 16,94 + 7,60 027

Beta SC (%) 21,19 + 11,24 18,31+ 9,41 0,42

XORTH (%) 23,14+ 10,5 27,41+ 7,45 0,51

Alpha ORTH (%) 8,29 + 3,96 5,7 +2,94 0,03*
Beta ORTH (%) 22,02 + 14,92 14,34+ 7,00 0,003*

Les Valeurs sont exprimées en moyenne =+ ecartype, et en effectif (pourcentage). *: p est

significatif s1 <0, 05.
XDB (%) : Réponse vagale mesurée par le test de Deep Breathing
XHG (%) : Réponse vagale mesurée par le test de Hand grip
Alpha SP (%): Activité alpha sympathique périphérique mesurée par le test de Hand
grip
Alpha SC (%): activité alpha sympathique centrale mesurée par le test de stress mental
Beta SC (%): Activité beta sympathique centrale mesurée par le test de stress mental

XORTH (%): Réponse vagale mesurée par le test orthostatique.

Alpha ORTH (%): Activité¢ alpha sympathique adrénérgique mesurée par le test
orthostatique.

Beta ORTH (%): Activité beta sympathique adrénérgique mesurée par le test
orthostatique.
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Nous pouvons dire a travers les résultats obtenus, qu’il y avait une
différence significative de I’activité sympathique alpha et béta périphérique
adrénérgique mesurée par le test orthostatique. Celle-ci, était significativement
moins élevée chez les patients attaints de Belzod jarish par rapport a ceux qui

n’ont pas présenté cette maladie comme le montrent les deux dernicres lignes du

tableau 22.
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DISCUSSION
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La syncope est un symptome fréquent, dont la complexité de I’enquéte
¢tiologique tient au fait qu’elle peut relever de causes bénignes, mais également
de causes graves pour lesquelles, un diagnostic doit étre établi au plus vite car la

récidive peut se faire sous la forme d’une mort subite. (88)

Dans la seule étude francaise prospective publiée, les syncopes représentent
1,2% des admissions aux urgences (57). Aux états unis, elle représente 1 a 3%

des admis (113).

C’est un véritable handicap, altérant la qualit¢ de vie des patients
lorsqu’elle devient récurrente, au méme titre que les autres maladies chroniques.
Elle est prise en charge soit par les neurologues ou les cardiologues, et peut étre
d’origine cardiovasculaire dans 15% des cas, ou dysautonomiques dans 75% et

d’origine indéterminée dans 10% (66).

Le SNA est un systéme régulateur, qui intervient au niveau de toutes les
fonctions de I’organisme. Ses anomalies majeures, peuvent étre une exagération
ou une déficience des systeémes sympathiques et/ou parasympathique centraux
ou périphériques. Les patients concernés, présentent une symptomatologie riche
et polymorphe chez lesquels 1’étude du profil autonomique est justifiée (38). En
effet, selon P.K.Jones et al (119), bien que I’évaluation clinique initiale de la
syncope implique une anamnése détaillée et un examen clinique, les tests
cardiovasculaires d’exploration du SNA, constituent la pierre angulaire pour
identifier une cause autonomique d’une syncope dont le bilaln étiologique

conventionnel est négatif.
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Le test orthostatique en particulier, est un examen important dans
I’évaluation du profil autonomique des patients souffrant de syncope, puisqu’il
constitue D’outil de diagnostic de nombreuses dysfonctions autonomiques
pouvant aboutir a une syncope telles I’hypotension ortostathique, la syncope
réflexe (ou neurocardiogénique) principalement la syncope vasovagale ou
encore le POTS (119). Dans notre série, nous avons diagnostiqué une cause

autonomique de la syncope a 1’aide du TO chez 63% des malades.

L’objectif de notre travail, était d’établir le profil autonomique des patients
adressés a I'unité¢ d’exploration du SNA de cardiologie A pour syncope et de

confirmer I’origine autonomique de celle ci.

Nous avons exploré 60 patients de Janvier 2014 a Mai 2015 sur un total de
395 patients, représentant ainsi 15,1 % des patients adressés pour syncope et

dont I’age moyen était de 34,5+/- 18,5 an avec 68% de femmes.

Sur le plan résultat global, il est difficile de retrouver un tableau particulier
vu lDexistence de différentes formes pouvant expliquer la syncope

dysautonomique.

Toujours est-il, que le mode de survenue de la syncope qui dépend de son
¢tiopathogénie, reste suggestif d’une cause dysautonomique lorsqu’elle survient
en post prandial, lors d’une miction, en situation de stress relatif a
I’orthostatisme ou a une autre cause. Dans notre série preés du 1/3 a fait une
syncope en orthostatisme, moins du 1/3 en situation de stress émotionnel, pres

1/10 en post prandial, en post miction et lors d’un effort.
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Au plan fonctionnel, on note un polymorphisme fonctionnel. En effet tous
les patients présentaient une intolérance orthostatique, des troubles
cardiovasculaires et le 1/10 avait de plus des troubles sexuels et génito-urinaires.
C’est ce que confime I’étude de I.El Honsali et al ou les patients inclus

présentaient une symptomatologie riche et polymorphe (38).

L’examen clinique de nos patients était généralement normal, ce qui rejoint

les résultats de 1.El Honsali et al (38).

L’exploration paraclinique, n’avait révélé aucune anomalie a la
coronarographie, au Holter tensionnel, a I’épreuve d’effort, a la TDM et IRM
cérébrale. Seule I’ETT avait révélé un prolapsus de la GVM chez 3% des
patients. Selon le Dr Coghlan, il y’a une connexion entre le prolapsus de la
GVM et la dysautonomie, notamment le POTS, la pré-syncope et la syncope

(30).

Si on se concentre sur le test orthostatique, celui-ci nous permet de

distinguer 3 formes cliniques de dysrégulation autonomique a type:

eHyperadrénergie béta périphérique (€lévation exagérée de la FC):

retrouvée chez prés des 2/3 de nos patients, essentiellement a type de POTS
compliqué dans 12% d’un état pré syncopal. Selon Robert S.Sheldon et al (114),
le POTS est un syndrome clinique caractéris€ par une augmentation de la FC>30
bpm en position debout par rapport a 1I’état de base (ou >40bpm chez les sujet
agés de 12 a 19 ans) et ce en I’absence d’hypotension orthostatique et qui peut
se compliquer d’un état présyncopal. L auteur Khalil Kanjwal (117) quant a lui,

a démontré la coexistence de la syncope vasovagale avec le POTS.
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e Déficience sympathique alpha périphérique (chute de la pression artérielle

en position debout): Dans notre série 10% des cas seulement. Selon Fabrizio
Ricci et al (115), la chute tensionnelle orthostatique (HO) aggrave Ila
morbimortalité, sa prévalence dépend de I’age (aux alentours de 5% chez les
patients de moins de 50 ans et de 30% chez ceux de plus de 70 ans) et peut étre

responsable de syncope.
Elle est soit neurogéne ou non neurogene.

- Neurogene: en particulier dans I’insuffisance autonomique primaire qui
peut étre secondaire a la maladie de Parkinson, MSA ou Insuffisance
autonomique pure (IAP). Cette pathologie est largement décrite dans la
littérature (77,116) et dans 1’'unit¢é de diagnostic et de traitement des
dysrégulations autonomiques du service de cardiologie A Ibn Sina. Cependant
les cas de syncope vraie n’ont pas €té retenus dans notre série car les malaises

des patients aboutissent rarement a une syncope.

- Non neurogeéne: rarement responsable de perte de connaissance. Dans

notre étude, 1 seul cas a été retenu.

e Anomalie des barorécepteurs: qui correspond & une fluctuation de la FC et

de la TA aussi bien a I’état de base qu’en orthostatisme. Elle est retrouvée chez

12% de nos patients.

A coté du test orthostatique, le Deep Breathing utilisé pour explorer le
systtme parasympathique selon la méthode décrite par P.Low (118) et
développée dans I’article de S.Aboudrar et al (37), nous a permis de retouver
une autre forme pouvant €tre responsable de syncope. Dans notre série, la moitié

des patients présente une hyperactivité vagale majeure pouvant atteindre 100%
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et qui est responsable de syncope surtout nocturne, en post miction et en

orthostatisme.

Par ailleurs, le stress mental vient appuyer I’existence de dysrégulation

autonomique en central, qui peut accompagner la dysrégulation périphérique.

Une Remarque intéressante a faire, est que lorsqu’il existe une
hyperadrénergie périphérique a 1’origine du POTS ou POTS compliqué, dans la
quasi totalité des cas, ’hyperadrénergie est également centrale. Cette association
est notée dans notre série chez plus des % des patients qui ont cette
hyperadrénergie béta périphérique, mais n’est pas tellement rapportée dans la

littérature.

Une cinquieme forme, et la plus démonstrative dans notre travail ainsi que
dans la littérature responsable de syncope, correspond au réflexe de Bezold
Jarisch. Selon Allyn L. (71) l'origine de ce réflexe se trouve au niveau des
récepteurs sensoriels cardiaques localisés précisément sur le myocarde
inféropostérieur et qui sont reliés a des afférences vagales. La stimulation de ces
récepteurs inhibiteurs cardiaques par étirage, par des substances chimiques ou
par des médicaments augmente l'activité parasympathique et inhibe l'activité
sympathique. Ces effets ont pour conséquence de promouvoir le réflexe
bradycardie, vasodilatation et hypotension (BJ). Ceci explique la bradycardie,
I’hypotension et les désordres gastro-intestinaux dans [I’infarctus postéro-
inférieur du myocarde. Les symptomes selon Shah et al (120) surviennent en
orthostatime, a I’émotion, au stress et en cas de douleur et peuvent déclencher
un épisode de syncope, particulierement parmi les jeunes. Le diagnostic de ce

réflexe étant fait par le test orthostatique prolongg.
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Dans notre série, un seul cas démonstratif a ét¢ vu, du fait probablement
qu'un seul test orthostatique de 60 minutes a ¢été pratiqué. Ainsi, la FC du
patient avait augmenté en orthostatisme de 52 a 62 puis de 83 a 100 bpm. Par la
suite elle avait baissé de 59 jusqu’a 25 bpm. Quant a la PA elle avait chuté

jusqu’a 53 mmHg de systolique.

Signalons que lorsqu’on assiste a un début de chute de FC et de TA, le test
orthostatique est arrété et le diagnostic de BJ est retenu sur un faisceau
d’arguments: d’abord un bilan conventionnel négatif, ensuite un contexte
particulier relatif & la survenue de la syncope en situation de stress, en milieu
nocturne chez un sujet jeune, maigre et grand de taille. Dans notre série pres de

la moitié correspond a cette forme.

Par ailleurs, le TO nous a permis de montrer qu’il existe une réponse
significativement plus faible alpha, béta périphérique chez celui qui a le BJ
(respectivement de 5,742,94% et 14,34+£7%) par rapport a celui qui n’a pas le BJ
(alpha= 8,29+3,96% , béta=22+14,9%).

En définitif, nous avons trouvé un profil de dysrégulation autonomique
chez pres de 90% des patients dont le bilan conventionnel d’une syncope était

négatif.

L’attitude thérapeutique a été longtemps trés difficile a déterminer bien
qu’il existait I’Européen fédération of autonomic society (EFAS) et I’ American
Autonomic Society (AAS). Fort heureusement, en 2015 un certain nombre de
sociétés savantes (114) ont sorti un consensus de traitement du POTS et de la

syncope neurocardiogénique.
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Ainsi, sur le plan thérapeutique (bien que 1’objet de ce travail n’est pas de
rapporter le coté thérapeutique), les patients sont traités en fonction de leur
forme de dysrégulation autonomique et ce en augmentant la volémie, en donnant
des alpha stimulants, en diminuant I’intensit¢é vagale et en prescrivant des
minéralocorticoides. Tous ces moyens thérapeutiques ont permis d’alléger les
symptomes des patients et chez certains de normaliser leur profil autonomique

de controle avec disparition des symptomes.

I1 est utile de rappeler que 1’unité de dysrégulation autonomique est ouverte
depuis 1998 et que pres de 4000 patients ont €té explorés jusqu’a ce jour, ceci
pour dire que I’expérience est vaste, que les traitements sont efficaces et qu’il

y’a une satisfaction aussi bien du patient que du médecin.
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Les tests d’exploration du SNA sont longs et difficiles, il est recommandé

qu’en présence d’une syncope, la durée du test orthostatique doit étre d’environ

60 minutes.

Certains progres sont en cours pour automatiser 1’analyse de résultats.

Les parties non ¢tudi€¢es dans ce travail restent a développer comme par

exemple les tests de contréle du SNA et I’évolution sous traitement.
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La syncope est un motif fréquent de consultation médicale, qui recouvre
des situations diagnostiques et pronostiques trés diverses qui vont de la banale
réaction vasovagale a la mort subite. Dans notre série elle a représenté 15% des

consultations a I’unité d’exploration du SNA de cardiologie A en 16 mois.

Il s’agit d’un symptome dont une origine cardiovasculaire sous jacente
devra toujours étre écartée avant de conclure a une cause dysautonomique

(réflexe ou hypotension orthostatique).

Au terme de notre étude menée sur des patients adressés pour syncope dont
le bilan étiologique conventionnel était négatif, nous soulignons que les tests
cardiovasculaires d’exploration du systéme nerveux autonome, a c6té des
circonstances de survenue de la syncope constituent la pierre angulaire pour
identifier la nature de la dysautonomie responsable de la syncope. C’est ainsi
que nous avons montré 1’existence d’une dysfonction autonomique chez pres de
90% de nos patients sous forme d’hyperactivité¢ vagale majeure, de POTS, de
POTS compliqué de pré-syncope, de déficience sympathique alpha
périphérique, d’anomalie des barorécepteurs et enfin de réflexe de Bezold

Jarisch.

Ce réflexe est largement décrit dans la littérature, retrouvé chez 48% des
nos patients dont la syncope était survenue en situation de stress relatif a
I’orthostatisme ou a une autre cause, et chez qui I’étude du profil autonomique
au test orthostatique a montré I’existence d’une réponse significativement plus
faible alpha (p<0,03) et béta (p<0,003) périphérique par rapport a ceux qui n’ont

pas ce réflexe.

Au final, la syncope dysautonomique n’est pas rare, cependant elle reste un

diagnostic d’élimination. Son pronostic dépend de la cause.
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UNITE D’EXPLORATION DU SNA

APPRECIATION FONCTIONNELLE DE LA DYSAUTONOMIE

Nom , Prénom
Age

N° dossier
Date d’examen
Téléphone

1/ INTOLERANCE ORTHOSTATIQUE
non
Sensation de téte vide (light headedness)
Troubles neurologiques( vertiges, tremblement..)
Soif intense

Paleur

Malaise au lever le matin

Malaise suite 4 une atmosphére chaude
Exagérée par le port de vétements chauds
Douleur cervicale

Sensation de bien étre dans un climat froid

® & ¢ ¢ & @ © o o
DCCoooDooooof

e o e o o o e

2/ TROUBLES CARDIO-VASCULAIRES
non
Dyspnée
Palpitations
Douleur thoracique atypique
Inconfort thoracique

Fatigue excessive
Intolérance a I’effort

ooDoooog
E
O0oooo

3/ TROUBLES NEUROLOGIQUES

=8

non
Céphalces

‘I'roubles visuels

Syncope

Tremblement

Paresthésie

Faiblesse surtout au niveau des jambres

Troubles de la cohérence

Nervosité extréme

Anxiété

Trouble de la parole

Autres :

*dérangé par des bruits intenses( conversation en paralléle)

Ooo0oooDoOoOo0308
OoOoOoo0oCcCoOO0Qoo

Annexe (a)
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4 TROUBLES GASTROINTESTINALX

P miisetes

Wi sdetinenis
Moisleurs épi gasingues
Mildise paosl-prandial
CoaniSE Pl

LI B

S TROUBLES SUDRO-MOTEURS ET TROUBLES VASO-MOTEURS

vl e
®  BUCurs peodiscs
#  LExtrémiics chades
=  Mloabeur des mains
= Rouffies de chaleurs
& TROUBLES SEXUELS oui Hin
T TROURBLES GENITO-URINAIRES oeull M
N SHENES FOMCTIONNELS PULMONAIRES oai mon
WAFFECTHMNS ORGANIDUES ENIMERINIENSNES ET SNA

i min
= [Miabdie
= Thyrodde
= Surrénale
= Augires
IV AFFECTION SEURDLIEGIQUES ET 854

vl P

= Shy Dragger
& Parkinson
& Aailres

T AFFECTHINS ORGANIQUES CARDIOYASCULAIRES ET SNA

il i
& Hypereision ariériclle
= Infarcias du myocands
s Apmpine de paoiirine
= In=uffisanoe cardingues
= Valvulopathie
= Cardicmyopathic
12/ AUUTRES
1 BILANS FAITS sl nan
&  FBohozardiographic
& Holer TA
& [Epeeuve d elMor + Thalliam
#  Coionaregiaplioe

Annexe (b)

Annexe 1 (a et b) : Photos de la fiche d’appréciation fonctionnelle de la dysautonomie
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INTERPRETATION DES TESTS 14

1. Analyse de 'ECG '5

1 = ECG do base : !
Rythma réguler & cycles fma, (FC : | A

2. Dwewp Breathing
#  Réponss vagale & % (N 30 %NFC - )
= Deminution de la TA de mmHg & mmikg

3. Test de Hand grip

e Ribponss vagals & % (M 10 RWFC )
= Réponse o sympathigue phaphbngue & %
»  Aupmentation de la TA de mmig & mmibg

4. Hyporventilation
= Augmentation de la FC de ofmn & cinf

~ * Diinution de la TAde mmkg & mmHg

At ..
B |
B S e s, et

Annexe (¢)
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Annexe (d)
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Annexe (e)

Annexe 2 (c,d et e) : Photos de la fiche d’appréciation des renseignements

cliniques,d’interprétation des tests du SNA et des suggestions thérapeutiques.
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RESUME

Titre : SYNCOPES DYSAUTONOMIQUES: APPORT DIAGNOSTIC DE L’EXPLORATION
CARDIO-VASCULAIRE DU SYSTEME NERVEUX AUTONOME

Auteur : Khaoula loubaris

Mots-clés : Systéme nerveux autonome (SNA) — Réflexe de Bezold Jarisch — Syndrome de Tachycardie
Posturale Orthostatique compliqué - Déficience sympathique alpha périphérique-
Hyperactivité vagale

La syncope est un symptome fréquent de consultation potentiecllement grave.

L’objectif de ce travail est I’étude du profil autonomique cardio-vasculaire des patients
adressés pour suspicion de syncope dysautonomique chez qui, le bilan étiologique

conventionnel était négatif.

Matériel et méthodes : 1l s’agit d’une étude rétrospective, portant sur 60 patients vus a

I’unité d’exploration du SNA du service de cardiologie A d’Avicenne. L’age moyen de nos
patients était de 34,5+18,5 ans dont 68% ¢étaient des femmes. Tous les patients avaient une
symptomatologie fonctionnelle polymorphe et étaient divisés en deux groupes : groupe 1 dont
la syncope était d’origine dysautonomique et groupe 2 dont la syncope n’était pas d’origine
dysautonomique. Les tests autonomiques cardiovasculaires pratiqués ¢étaient le deep
breathing(DB), le hand grip(HG),le stress mental(SM), I’hyperventilation et le test
orthostatique(TO).

Résultats : Dans le groupe 1, (N= 52 patients), différentes formes cliniques de
dysrégulation autonomiques ont été observées telles que : le réflexe de Bezold Jarish présent
chez 48%, I’hyperactivité vagale présente chez 57,7%, le POTS chez 32,7%, le POTS
compliqué chez 13,4%, la déficience sympathique alpha périphérique chez 11,5% et
I’anomalie des barorécepteurs chez 13,4%. Dans le Groupe 2 (N=8), le profil autonomique ne

montrait pas d’anomalies expliquant la syncope.

Signalons que le profil autonomique peut €tre strictement normal chez les patients ayant

fait une syncope réflexe.

Conclusion : Cette ¢tude montre que la syncope dysautonomique n’est pas rare, et qu’il
faut I’évoquer devant un patient présentant une symptomatologie fonctionnelle variée et un
bilan conventionnel étiologique négatif. La cause demeure dominée par le réflexe de Bezold

Jarisch.

152



Syncopes dysautonomiques: apport diagnostic de I’exploration cardio-vasculaire du systeme nerveux autonome
yncopes ay:. q ipp g P ).

SUMMARY

Title : DYSAUTONOMIC SYNCOPE : DIAGNOSTIC CONTRIBUTION OF
CARDIOVASCULAR AUTONOMIC EXPLORATION

Author: Khaoula loubaris

Keywords: autonomic nervous system (ANS) - Bezold Jarisch reflex - complicated Postural Orthostatic
Tachycardia Syndrom-Alpha peripheral sympathetic impairment- Vagal hyperactivity.

Syncope is a common symptom in medical consultation potentially serious.

This work aims to study the autonomic cardiovascular profile of patients referred for

suspected autonomic syncope in whom, the conventional etiological assessment was negative.

Equipment and methods : This is a retrospective study of 60 patients, seen at the ANS

exploration unit in cardiology department of Avicenne. The average age of our patients was
34.5 + 18.5 years. The females accounted for 68%. All patients had a polymorphic functional
symptoms and were divided into two groups : Groupe 1 whose syncope was dysautonomic

and groupe 2 whose syncope was not dysautonomic.

Cardiovascular autonomic tests wich were practiced are the deep breathing (DB), the

hand grip (HG), mental stress (MS), hyperventilation and orthostatic test (OT).

Results : In Group 1: (N=52 patients), differents clinical forms of autonomic
dysregulation were distinguished, namely: Bezold Jarisch reflex present in 48%, the vagal
hyperactivity present in 57.7%, POTS in 32.7%, POTS complicated in 13.4%, alpha
peripheral sympathetic impairment in 11.5% and abnormal baroreceptor at 13.4%. In Group 2

(N=8), the autonomic profile showed no abnormality explaining syncope.

Note that the autonomic profile can be entirely normal in patients who have a reflex

syncope.

Conclusion : The results of this study shows that the autonomic syncope is not
uncommon, it must be mentionned in patients with varied functional symptoms and negative

conventional etiological assessment . The cause remains dominated by Bezold Jarisch reflex.
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