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ABREVIATIONS

ADC : Coefficient apparent de diffusion
ADEM : Encéphalomyélite aigué disséminée
ANCA : Anticorps de type péri-nucléaires anti-cytoplasme des

polynucléaires neutrophiles

ASAT/ALAT : Aspartate amino-transférase/Alanine amino-transférase.

AVC : Accident vasculaire cerebral

CHOP : cyclophosphamide, I’hydroxy-daunomycine, la vincristine et le
prednisone.

CIvD : Coagulation intra-vasculaire disséminée

DWI : Diffusion-weighted images

EH : Encéphalopathie hypertensive

FLAIR : Fluid attenuated inversion recovery

HTA : Hypertension artérielle

IRA . Insuffisance rénale aigué (IRA)

IRM : Imagerie par résonance magnétique

LDH : Lactodeshydrodenase

LEMP : Leuco-encéphalopathie multifocale progressive

MRS : Spectroscopie par résonance magnétique

PA : Pression artérielle

PAD : Pression artérielle diastolique

PAM : Pression artérielle moyenne

PAS : Pression artérielle systolique

PRES : Posterior Reversible Encephalopathy Syndrome

SEPR : Syndrome d’Encéphalopathie Postérieure Réversible

PTAI : Purpura thrombopénique idiopathique

SPECT : Single-photon emission-computed tomography

TCK : Temps de céphaline activée

TDM : Tomodensitométrie

TP : Taux de prothrombine
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) Introduction

Le syndrome d’encéphalopathie postérieure réversible ou SEPR (Posterior
Reversible Encephalopathy Syndrome), est une entité radio-clinique récemment
individualisée [1-4].

Elle est liée a I'apparition d’un cedéme vasogénique prédominant au sein
de la substance blanche et dans les régions cérébrales postérieures pariéto-
occipitales [1-4].

Le tableau clinique est peu spécifigue mais les signes neuroradiologiques
sont caractéristiques.

Plusieurs étiologies peuvent étre a l'origine de ce syndrome, elles sont
dominées par I’encéphalopathie hypertensive, la pré- éclampsie/I’éclampsie, les
thérapeutiques immunosuppressives, les maladies du systeme et les atteintes
rénales.

Un premier cas de cécité corticale réversible secondaire a une
hypertension artérielle (HTA) avec hypodensités postérieures a la TDM cérébrale
avait été décrit par Monterio et al. en 1984 [5]. Mais, il a fallu attendre 1996 pour
que cette entité soit mieux caractérisée par Hinchey et al [1].

Nous rapportons une série rétrospective de 7 cas d’encéphalopathie
postérieure réversible, colligés au service de Neurologie et de Réanimation du CHU
Hassan Il de Fés sur une période de deux ans 2008 et 20009.

Le but de ce travail est d’étudier, les caractéristiques cliniques,
neuroradiologiques, physiopathologiques, thérapeutiques et évolutives, de cette

pathologie.



1) Historique

Avant 1996 :

Le SEPR avait des dénominations variables, telles que I’encéphalopathie
hypertensive, la leuco-encéphalopathie postérieure régressive ou encore
I’encéphalopathie occipito-pariétale [1, 8-10]. Les différentes causes de SEPR ont
été généralement répertoriées dans la catégorie de I’encéphalopathie hypertensive
[9, 11-19]. Bien que la majorité de ces patients avaient une pression artérielle
n’atteignant pas la pression artérielle moyenne.

En 1996 :

Le terme de syndrome de leuco-encéphalopathie postérieure réversible a été
introduit par Hinchey et al [1] pour englober I'encéphalopathie hypertensive et ses
affections apparentées en une entité clinico-radiologique bien définie.

En 2000 :

Une étude faite par Casey et al. [9] sur 16 cas, a montré a I'IRM une atteinte
corticale chez 94% des parturientes et qui constitue 46% de I’ensemble des Iésions.
De ce fait le terme de leuco-encéphalopathie postérieure réversible n’est pas
vraiment adapté car les lésions peuvent ne pas étre limitées a la substance blanche,
d’ou la dénomination :

Syndrome d’encéphalopathie postérieure réversible ou SEPR (Posterior
Reversible Encephalopathy Syndrome).

En 2006 :

Narbone et al. [20] ont noté que les anomalies radiologiques du cerveau ne
sont pas exclusivement postérieures et que la réversibilité des Iésions dépend de la
sévérité des lésions ischémiques et d’'une prise en charge thérapeutique rapide et
adéquate. A la lumiére de ces considérations, ils ont proposé le terme «
potentiellement » au lieu de « postérieure » : syndrome d’encéphalopathie
potentiellement réversible.

Ce terme n’est pas encore validé par la majorité des auteurs.
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) Matériels et méthodes

Nous rapportons une série rétrospective de 7 cas d’encéphalopathie
postérieure réversible, colligés aux services de Neurologie et de Réanimation du
CHU Hassan Il de Fes sur une période de 2 ans; 2008 et 20009.

Le diagnostic de SEPR est retenu devant une symptomatologie, un contexte
évocateur, et I’aspect en imagerie par résonance magnétique (IRM).

Les différents parameétres étaient recueillis pour chaque patient sur une

fiche d'exploitation contenant les données suivantes :
1- Age.
2- Sexe

3- ATCD médicaux

HTA antérieure, diabéte, cardiopathie, néphropathie, prise actuelle de
médicaments, éclampsie ou pré-éclampsie antérieure, maladies de systeme,

exposition a des toxiques.

4- Antécédents obstétricaux

5-Parametres clinigues

Température (°C)
Pression artérielle systolique (PAS), diastolique (PAD) en mmHg
Signes neurologiques :
- Etat de conscience apprécié par le score de Glasgow (SG).
- Céphalées.
- Présence ou non d’un déficit neurologique.
- Examen des réflexes ostéo-tendineux.
- L’existence ou non de troubles visuels.

- L’existence ou non de crises convulsives ou d'un état de mal convulsif.
9



6- Données biologigues

@ NFS avec taux de plaquettes.
@ lonogramme sanguin.
@ Urée sanguine (g/L), créatininémie (mg/L).
Dans le cadre de la pré-éclampsie et le HELLP syndrome :
@ Bilan hépatique (ASAT/ALAT, bilirubine).
Taux LDH
Protidémie.
Bilan d'hémostase (TP, TCK, fibrinogéne)

Uricémie en mg/L.

Q 8 8 8 W

Le dosage de la protéinurie de 24 heures.

7- Neuro-imagerie

L’IRM cérébrale :
< Nous avons réalisé chez cing sur sept de nos patients :
@ Des séquences pondérées en T1 dans le plan sagittal et axial (sans puis
avec injection de gadolinium).
Des séquences pondérées en T2 dans le plan axial.
Des séquences FLAIR (fluid attenuated inversion recovery).

Des séquences angiographiques artérielles et veineuses.

Q 8 8 W

L’IRM de contrble n’a été réalisée que chez 2 patients.
= Nous avons enregistré :

@ Les localisations des atteintes cérébrales : occipitale, pariétale,
frontale, temporale, cervelet, tronc cérébral (TC) et les ganglions de la
base.

@ Le comportement des lésions en T1, T2, FLAIR, T1 avec injection de

produit de contraste.
10



La TDM cérébrale était réalisée en premier chez tous les patients, avant
la réalisation de I'IRM. Nous avons étudié les localisations des atteintes

cérébrales.

8- Etiologies du SEPR et facteurs favorisants :

Eclampsie/pré-éclampsie, Insuffisance rénale, HTA, lupus ou autres maladies
de systeme, chimiothérapie ou autre traitement immunosuppresseur, autres

étiologies.

9- Complications associées

Les complications retenues étaient les suivantes :
@ L'insuffisance rénale aigué : créatininémie > 15 mg/Il (106 pmol/l).
Le Hellp syndrome : selon les criteres diagnostiques de Sibai [7].
La coagulation intra-vasculaire disséminée (CIVD).
L'infection nosocomiale.
Hématome rétro placentaire.
Hémorragie de délivrance.
Séquelles neurologiques

Transformation hémorragique du SEPR

Q 8 8 8 ¥ ¥ 8 B

Autres

10- Prise en charge thérapeutique

Les différentes procédures thérapeutiques étaient notées :
* Les Traitements antihypertenseurs (alpha-méthyl dopa, inhibiteurs

calciques, diurétiques, beta blogquants...)

11



Les Traitements anticonvulsivants:
= Les benzodiazépines, phénobarbital.
= Le midazolam, le thiopental
* Utilisation de drogues vaso-actives.

* Le traitement anticoagulant.

)(.

Remplissage vasculaire.

)(.

Transfusion des produits sanguins.
* Extraction foetale.
* Recours a la ventilation artificielle.

* Hémodialyse.

11- Evolution

L’évolution clinique, biologique et radiologique a été notée

patient a sa sortie.

pour chaque

12



[) OBSERVATIONS

Observation 1

II s’agit d’un enfant de 11 ans, admis pour des crises tonico-cloniques
généralisées associées a des vomissements.

Dans ses antécédents, il a été opéré pour une péritonite avec l'instauration
d’une antibiothérapie a base d’un aminoside une semaine avant son admission aux
urgences pour la symptomatologie neurologique sus décrite.

L’examen a I’admission assiste a 3 crises tonico cloniques généralisées avec
reprise de la conscience en post critique sans autres anomalies associées.

Le patient a bénéficié d’un bilan biologique qui a montré une créatininémie
élevée a 113 umol /I alors que le reste du bilan était normal.

La TDM cérébrale a mis en évidence des hypodensités sous-corticales
occipito-pariétales postérieures bilatérales. (Figure 1)

L’IRM cérébrale a montré de multiples foyers en hyposignal en Tl et en
hypersignal en T2 et FLAIR sous-corticaux, bilatéraux, prédominant en occipito-
pariétal postérieur. (Figure 2)

L’ARM a éliminé une thrombose veineuse cérébrale.

Le patient a été mis en condition avant son transfert en Réanimation ou il a
recu un traitement a base de Valproate de Sodium et de Benzodiazépine a la phase
aigue avec une séance d’hémodialyse pour son insuffisance rénale aigue.

L’évolution était favorable sous traitement.

Le diagnostic d’un SEPR secondaire a une insuffisance rénale aigué au décours
d’une péritonite opérée et traitée par aminosides est retenu sur les données de la

clinique et de I'IRM cérébrale.
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Fig. 1 : TDM cérébrale montrant des plages d’hypodensités de la substance blanche

bilatérales et pariétales postérieures

Fig. 2 : IRM cérébrale séquence FLAIR montrant des plages d’hypersignal de la
substance blanche bilatérales et asymétriques pariétales postérieures cortico sous

corticales.
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Observation 2

Il s‘agit d’une femme de 23 ans, admise dans un tableau de pré- éclampsie du
pré partum a 35 semaine d’aménorrhée.

La patiente ne rapporte pas d’antécédents particuliers.

Sa symptomatologie remonte a sa 35me  semaine d’aménorrhée de sa
grossesse actuelle par I'installation brutale de céphalées et de flou visuel, I’évolution
a été marquée par I’'apparition d’une crise tonico clonique généralisée.

L’examen a trouvé une patiente obnubilée ; hypertendue a 220 /120mmHg, le
reste de I’examen était sans anomalie.

La patiente a bénéficié d’un bilan biologique qui a montré une protéinurie a
1g/1, une élévation de la créatininémie a 120 umol/l, une thrombopénie a 89 000 /
mm3, une augmentation des ASAT a 115 UI/L et des LDH a 750 UI/L avec un TP
normal a 100%.

La TDM cérébrale était normale.

L’IRM cérébrale a montré de multiples foyers en hyposignal en Tl et en
hypersignal en T2 et FLAIR sous-corticaux linéaires, bilatéraux, globalement
symétriques, prédominant en occipito-pariétal, surtout a gauche (Figure 3).

L’ARM a éliminé une thrombose veineuse cérébrale.

La patiente a été mise en condition puis hospitalisée en réanimation, elle a
recu une bithérapie anti-hypertensive et un traitement anti-convulsif a base de
valproate de sodium et de benzodiazépine a la phase aigue.

L’extraction fcetale a été faite dans I'immédiat.

L’évolution a été marquée par une bonne amélioration des parametres

cliniques avec disparition des lésions radiologiques a I'IRM de contrbéle aprés 15

jours.
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Le diagnostic du SEPR dans un contexte de pré-éclampsie associée a un HELLP

syndrome a été retenu.

Figure 3 : coupe IRM axiale en séquence pondérée T2 montant des plages d’hyper

intensités de la substance blanche pariétale postérieure.

Observation 3

Il s’agit d’'une femme agée de 37 ans, admise pour des signes neurosensoriels
d’HTA compliquée de crises tonico cloniques généralisées suite a une cure de
chimiothérapie associée au Rituximab.

Dans ses antécédents la patiente est suivie pour un lymphome malin non
Hodgkinien gastrique a bilan d’extension négatif sous chimiothérapie protocole
CHOP.

Sa symptomatologie remonte au troisieme jours aprés sa deuxiéme cure de
chimiothérapie associée au Rituximab par [I’installation brutale de céphalées,
vomissements et flou visuel, compliqués par I’'apparition d’une crise tonico clonique
généralisée.
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L’examen a trouvé une patiente consciente ; hypertendue a 230 /7100mmbhg, le
reste de I’examen était sans anomalies.

La patiente a bénéficié d’un bilan biologique qui était normal.

La TDM cérébrale était normale.

L’IRM cérébrale a montré de multiples foyers en hyposignal Tl et en
hypersignal T2 et FLAIR sous-corticaux, occipito-pariétaux bilatéraux surtout a
droite. (Figure 4)

L’ARM a éliminé une éventuelle thrombose veineuse cérébrale.

La patiente a été mise en condition, elle a recu une trithérapie anti-
hypertensive et un traitement anti épileptique a base de valproate de sodium et de
benzodiazépine a la phase aigue.

L’évolution a été marquée par une bonne amélioration des parametres

cliniques.

Le diagnostic de SEPR aprées une cure de chimiothérapie associée au Rituximab

dans le cadre d’un lymphome gastrique a été retenu.

Figure 4 : Séquence FLAIR montrant des hypersignaux cortico sous corticaux

pariétaux.
17




Observation 4

Il s’agit d’'une femme agée de 26 ans, admise pour une pré-éclampsie du pré
partum.

La patiente n’a pas d’antécédents particuliers.

Sa symptomatologie remonte a sa 30eme  semaine d’aménorrhée par
I'installation d’un état de mal convulsif compliqué d’un coma.

L’examen a trouvé une patiente en coma ; hypertendue a 190 /110mmHg,
quelques instants plus tard elle a fait un arrét cardio-respiratoire récupéré en
réanimation mais elle est restée comateuse.

Le bilan biologique a montré une protéinurie a 0.6g /1, une créatininémie
élevée a 150pmol/I, une thrombopénie a 66 000/mm3, une élévation des ASAT a 98
UI/L et des LDH a 860 UI/L avec un TP normal & 99%.

La TDM cérébrale a mis en évidence des hypodensités linéaires sous-
corticales occipito-pariétales postérieures bilatérales et symétriques avec une
hypodensité au niveau du tronc cérébrale. (Figure 5)

L’IRM cérébrale a mis en évidence de multiples foyers en hyposignal T1 et en
hypersignal T2 et FLAIR sous-corticaux, bilatéraux, globalement symétriques,
prédominant au niveau occipito-pariétal postérieur sus-tentoriels, au niveau
cérébelleux et du tronc cérébral, avec des lésions hyper intenses bi-thalamiques en
rapport avec une encéphalopathie anoxique. (Figure 6)

L’ARM a éliminé une éventuelle thrombose veineuse cérébrale.

La patiente a été admise en réanimation et mise en condition, intubée ventilée,
elle a recu une bithérapie anti-hypertensive et un traitement anti épileptique a base
de valproate de sodium et de benzodiazépine a la phase aigue. Une extraction
foetale urgente a été réalisée.

L’évolution a été marquée par la survenue d’un deuxiéme arrét cardio-

respiratoire non récupéré.
18



Le diagnostic du SEPR a été retenu secondaire a une pré-éclampsie associée a un

HELLP syndrome.

Figure 5 : TDM cérébrale sans injection de produit de contraste montrant des

hypodensités frontale et pariéto-occipitale asymétriques bilatérales.

Fig. 6 : coupe axiale en séquence pondérée FLAIR montrant des plages
d’hyperintensités bi-thalamiques symétriques avec des lésions hyperintenses

linéaires immédiatement sous-corticales occipitale droite.
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Observation 5

Il s’agit d’une femme agée de 19 ans, admise pour une crise convulsive en
post partum.

La patiente n’a pas d’antécédents particuliers.

Sa symptomatologie remonte a sa premiere semaine en post partum par
I’apparition brutale de céphalées et vomissements compliqués de 3 crises tonico-
cloniques généralisées.

L’examen a trouvé une patiente confuse ; hypertendue a 160 /100 mmHg, le
reste de I’examen était sans particularité.

La patiente a bénéficié d’un bilan biologique qui a montré une créatininémie
élevée a 177umol/l, alors que le reste du bilan était normal.

La TDM cérébrale a mis en évidence des hypodensités cortico sous-
corticales occipito-pariétales postérieures bilatérales et symétriques. (Figure 7)
L’IRM cérébrale n’a pas été faite.

La patiente a été mise en condition, et traitée par des antiépileptiques a base

de valproate de sodium et de benzodiazépine a la phase aigue.

L’évolution a été favorable.

Le diagnostic du SEPR a été retenu secondaire a une élévation modérée de la

pression artérielle du post partum.

20




Figure 7: Hypodensités postérieures bilatérales a la TDM cérébrale
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Observation 6

Il s’agit d’'une femme agée de 30 ans, admise pour une pré-éclampsie du pré-
partum.

La patiente n’avait pas d’antécédents particuliers.

Sa symptomatologie remonte a sa 39¢me  semaine d’aménorrhée de sa
grossesse actuelle par I'apparition brutale de céphalées, compliqués de 2 crises
tonico cloniques généralisées.

L’examen a trouvé une patiente confuse ; hypertendue a 180 /100 mmHg,
sans déficit neurologique, le reste de I’examen est sans particularités.

La patiente a bénéficié d’un bilan biologique qui a montré une protéinurie a 9
g /1, une créatininémie élevée a 150umol/l, une thrombopénie a 75 000 /7 mm 3,
une élévation des ASAT a 74 Ul / L et des LDH a 970 Ul /L avec un TP normal a 90%.

La TDM cérébrale était normale.

L’IRM cérébrale a mis en évidence de multiples foyers en hyposignal T1 et
hypersignal T2 et FLAIR sous-corticaux, bilatéraux, globalement symétriques,
prédominant en occipito-pariétal postérieur. (Figure 8)

L’ARM a éliminé une thrombose veineuse cérébrale.

La patiente a été mise en condition, hospitalisée en réanimation ou elle a été
intubée et ventilée, elle a recu un traitement anti épileptique a base de valproate de
sodium et de benzodiazépine avec une monothérapie antihypertensive a la phase
aigue.

L’extraction foetale a été réalisée dans I'immédiat.

L’évolution clinique a été favorable.

Le diagnostic du SEPR a été retenu dans le cadre d’une pré-éclampsie

associée a un HELLP syndrome.
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Figure 8 : Séquence FLAIR montrant des hypersignaux pariétaux
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Observation 7

Il s’agit d’un homme agé de 34 ans, admis dans un tableau d’état de mal
convulsif suite a une cure de cyclophosphamide pour sa néphropathie lupique.

Dans ses antécédents le patient est suivi depuis 2 ans pour un lupus
compliqué d’une néphropathie lupique mise sous immunosuppresseur.

Sa symptomatologie remonte au quatriéme jour aprés sa deuxieme cure de
cyclophosphamide, par I’installation brutale de céphalées, vomissements et de flou
visuel, compliqués d’un état de mal convulsif.

L’examen trouve un patient confus ; hypertendue a 260 /160mmHg.

Le patient a bénéficié d’un bilan biologique qui était normal.

La TDM cérébrale a montré des hypodensités linéaires sous-corticales
occipito-pariétales postérieures bilatérales et symétriques. (Figure 9)

L’IRM cérébrale n’a pas été faite.

Le patient a été mis en condition, il a recu une trithérapie anti-hypertensive et
un traitement anti épileptique a base de valproate de sodium et de benzodiazépine a
la phase aigue.

L’évolution a été marquée par une bonne amélioration des parametres

cliniques avec disparition des lésions radiologiques a I'IRM de contréle.

Le diagnostic du SEPR a été retenu sur les critéres cliniques et radiologiques et
peut étre secondaire sur ce terrain soit a la cure de cyclophosphamide, a la maladie

lupique ou a la néphropathie.
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Fig. 9 : TDM cérébrale montrant des plages d’hypodensités de la substance blanche

bilatérales et symétriques occipitales.
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SYNTHESE DES OBSERVATIONS
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|- FREQUENCE

Sur les 2 ans 2008-2009 d’étude, 7 cas de SEPR sur différentes étiologies
ont été colligés, avec une incidence hospitaliére de 3 a 4 nouveaux cas par an.
L'age moyen de nos patients était de 25,7 + 8,97 ans, avec des extrémes de
11 et 37 ans. On a noté une prédominance féminine :
Hommes :2/7 cas. Y compris un enfant

Femmes :5/7 cas.

[I- CONTEXTE DE SURVENUE

Dans notre série les causes du SEPR sont reparties en quatre catégories :

+ 4/7 cas avaient présenté le SEPR dans un contexte puerpéral :
3/7 cas de pré-éclampsie avec HELLP syndrome dont 2 cas en pré
partum et 1 cas en post-partum.
1/7 cas en Post-partum sans pré-éclampsie avec des chiffres
tensionnels modérément élevés.

+ 3/7 cas I'avaient présenté dans d’autres contextes a savoir :
Une insuffisance rénale aigue (IRA) aprés prise d’un aminoside (1 cas).
Une cure de chimiothérapie protocole CHOP associée au Rituximab pour
lymphome gastrique (1 cas).
Un lupus érythémateux disséminé (LED) et insuffisance rénale sur
néphropathie lupique sous Endoxan (1 cas). (Tableaul)

Tableau 1 : Répartition des patients en fonction du contexte du SEPR

Etiologies du SEPR Nombre de cas
Puerpéral 4 cas
IRA 1 cas
Chimiothérapie CHOP 1 cas
Lupus 1 cas

27



[II-DONNEES CLINIQUES

A- PRESSION ARTERIELLE

La mesure de la tension artérielle a I’'admission a trouvé des pics hypertensifs

allant de 180mmHg/100mmHg a 260mmHg/160mmHg chez 5/7 cas alors que 2/7

cas avaient une pression artérielle normale. (Tableau 2).

Tableau 2 : Répartition des patients en fonction de la présence ou non d’une HTA

Pression artérielle

Nombre de cas

Hypertension artérielle (HTA)

5 cas

Pression artérielle normale

2 cas

La pression artérielle moyenne (PAM) dépassait 160 mmHg chez 1 cas.

B-SIGNES NEUROLOGIQUES

Les signes neurologiques sont dominés par :
v Des crises convulsives généralisées chez tous nos malades.

v Un état de mal convulsif chez 2/7 cas.

Vv Des céphalées sont retrouvées chez 5/7 cas.

v Des troubles visuels sont présents chez 3/7 cas.

v Une confusion mentale est retrouvée chez 2/7 cas.

v Un coma chez 1 cas.
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[V-DONNEES BIOLOGIQUES

Le bilan biologique réalisé a I'admission des patients montrait :(tableau 3)

Tableau 3 : Répartition des patients en fonction des données biologiques

Données biologiques Nombre de cas
HELLP syndrome 3 cas
Insuffisance rénale isolée 2 cas
Bilan normal 2 cas

V-DONNEES RADIOLOGIQUES

Dans notre série les lésions cérébrales prédominent au niveau des territoires
postérieurs pariétaux et occipitaux (5/7 cas), suivi par le tronc cérébral (1/7cas) puis
les zones frontales et thalamiques (1/7cas). L’atteinte thalamique était secondaire a
I’anoxie (Graphique 1 et tableau 4).

La TDM cérébrale a été réalisée chez tous les cas, elle a montré :

v Des Hypodensités postérieures de la substance blanche occipito-
pariétale, bilatérales et symétriques (4/7 cas).

v Des hypodensités du tronc cérébral (1/7 cas).

Vv Aucune anomalie (2/7 cas).

L’IRM cérébrale a été réalisée chez 5/7 cas, elle a mis en évidence :

Multiples foyers en hyposignal T1 et hypersignal T2 et FLAIR sous-corticaux
bilatéraux, globalement symétriques, prédominants au niveau occipito-pariétal

postérieur sus-tentoriel chez tous les patients et sous-tentoriel dans un cas.
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Graphique 1 : localisations neuroradiologiques des Iésions

Tableau 4 : Localisations de SEPR pour chague cas de notre étude

Cas | Occipital | Pariétal | Frontal | Temporal | Tronc Cérébral | Cervelet
1 + + - - - -
2 + + - - - -
3 + - - - - -
4 + + + - + +
5 + + - - - -
6 + + - - - -
7 + + - - - -
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VI-COMPLICATIONS ASSOCIEES AU SEPR

Les principales complications étaient :
§ HELLP syndrome : chez les 3 cas avec éclampsie.
§ insuffisance respiratoire séveére et arrét cardiaque qui se sont
compliqués d’une encéphalopathie anoxique puis du décés: chez 1 cas.

§ Insuffisance rénale aigué (IRA): 5 cas.

VII-ASPECTS THERAPEUTIQUES

A-Traitement symptomatigue

1. Traitement anticonvulsivant

Tous les patients ont recu des benzodiazépines (daizepam) et le valproate de
sodium a la phase aigue.

Le phénobarbital a été administré chez 5/7 cas ayant présenté un état de mal
convulsif.

2. Traitement antihypertenseur

@ Les 5/7 cas ayant présenté une hypertension artérielle ont recu :
v Une monothérapie anti-hypertensive dans 1/7 cas.
v Une bithérapie chez 2/7 cas.
v Une trithérapie chez 2/7 cas.
@ Les anti-hypertenseurs utilisés sont :
Vv Les inhibiteurs calciques (nicardipine),
Vv Les bétabloquants (labétolol)
v la méthyl-dopa

3. Mesures de réanimation

v L’intubation avec ventilation artificielle s’est avérée nécessaire chez 2

patientes ayant présenté une éclampsie.
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v Rééquilibre hydroéléctrolytique et transfusion sanguine chez les cas
avec HELLP syndrome.
v Perfusion des drogues vasoactives chez I’éclamptique qui a fait un arrét

cardio circulatoire compliqué d’une anoxie cérébrale.

B- TRAITEMENT ETIOLOGIQUE

Extraction fcetale chez les patientes éclamptiques en pré partum.

Prise e charge de I'IRA par des séances d’hémodialyse chez le cas traité par un
aminoside.

Pour le cas suivi pour un lymphome gastrique sous chimiothérapie protocole
CHOP associée au Rituximab, I'arrét transitoire de la perfusion de la chimiothérapie
était la regle mais I’arrét définitif reste a discuter.

Pour le cas suivi pour une néphropathie Ilupique traitée par
cyclophosphamide, le traitement adapté de son insuffisance rénale et de son HTA et

le recours a un autre immunosuppresseur restent également a discuter.

VIII-EVOLUTION

L’évolution a été marquée par une amélioration compléte avec disparition des
crises convulsives, normalisation des chiffres tensionnels et amélioration de
Iinsuffisance rénale chez 6/7 cas.

On a déploré le décés d’une patiente éclamptique suite a une encéphalopathie
anoxique secondaire a un arrét cardiaque.

Une Imagerie de contrdle, aprés 15 jours a 1mois, n’a été réalisée que chez
2/7 cas et elle avait montré une rémission complete des lésions confirmant le

diagnostic d’encéphalopathie postérieure réversible.
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DISCUSSION
ET COMMENTAIRE




- INTRODUCTION

L’encéphalopathie postérieure réversible est une entité rare de description
récente. Il a fallu attendre I’'année 1996 pour que ce syndrome soit individualisé par
Hinchey et al [1].

Il s’agit d’un syndrome neuro-radio-clinique caractérisé par I’association de
céphalées, d’une confusion mentale, de troubles visuels, de troubles moteurs et de
crises convulsives avec des lésions multifocales prédominant dans les régions

occipito-pariétales postérieures a I’'imagerie cérébrale.

[I- PHYSIOPATHOLOGIE

Les mécanismes physiopathologiques responsables du SEPR ne sont pas
encore bien définis. Différentes théories parfois contradictoires ont été rapportées
mais deux d’entre elles restent les plus acceptées : [21-25]

- La premiere : qui est la théorie la plus commune et la plus populaire, elle met
en jeu une perte de I’autorégulation vasculaire cérébrale, avec hyperperfusion.

- La deuxiéme : met en jeu une vasoconstriction, avec hypoperfusion.

A- PREMIERE THEORIE

C’est la théorie la plus ancienne dite d’hyperperfusion, elle retrouve son
originalité dans le fait que le SEPR survient souvent sur un terrain avec une tension
artérielle (TA) élevée a titre d’exemple I’éclampsie [11, 13, 24, 26, 27, 68-70].

L’autorégulation est une fonction intrinséque de la vascularisation cérébrale,
elle est assurée dans 80% par les artérioles d’un diamétre de 30-300 um [28, 29], qui
possédent un tonus désigné pour maintenir un flux sanguin stable au cours des

fluctuations de la pression artérielle (PA) [28, 30]; ce qui explique la survenue d’une



vasodilatation en cas de la diminution de la PA et une vasoconstriction en cas de son
augmentation [29, 30].

Cette régulation dépend des facteurs secrétés par I’endothélium a savoir des
facteurs de relaxation (I’oxyde nitrique) et des facteurs de vasoconstriction (le
thromboxane A2 et I’endothéline) [28].

Cette capacité intrinseque d'autorégulation fonctionne dans une fourchette de
pression artérielle moyenne (PAM) entre 40 mmHg et 160mmHg [28, 31-34], au-dela
de ces limites, la pression de perfusion cérébrale dépend directement de la TA sans
intervention du systeme de régulation.

Dans notre série 1 cas avait une PAM dépassant 160mmhg avec les
complications décrites ci-dessus ce qui plaide en faveur de cette théorie.

L’innervation sympathique péri-vasculaire de la circulation cérébrale
postérieure et vertébro-basilaire est moins riche que celle de la circulation cérébrale
antérieure et sylvienne ce qui expliquerait le déficit d’autorégulation prédominant
dans les régions postérieures au cours du SEPR [3,41]. Cette innervation sympathique
protectrice est encore plus réduite au niveau des artéres perforantes de la substance
blanche ce qui expliquerait aussi la prédominance des Iésions dans les régions sous

corticales [42].

B- DEUXIEME THEORIE

C’est une théorie récente, encore mal connue. Contrairement a la premiére,
des études ont prouvé que c’est I'ischémie qui cause les anomalies du parenchyme
cérébral [60, 61-66].

De larges séries ont constaté que 20 a 30% des patients qui développent un
SEPR [1, 43-45, 49-51, 62] ont une PA normale au moment de la toxicité cérébrale,

ou leur TA ne dépasse pas les limites d’autorégulation.
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Dans notre série, deux cas avaient une TA normale au moment de SEPR.

L’atteinte systémique qui accompagne le SEPR (méme sans HTA) pourrait étre
suffisante pour déclencher la neuro-toxicité :

- Le SEPR est presque exclusivement vu associé a une atteinte systémique a
savoir la transplantation, les infections, le sepsis, les états de choc, I’éclampsie, les
maladies auto-immunes, I'insuffisance rénale et la chimiothérapie post-cancéreuse
[43-46, 72].

- Malgré la diversité de ces conditions, elles sont associées au méme profil
clinique et radiologique [36] ce qui est soutenu également par un méme substratum
physiopathologique qui démarre par une activation du systéme immunitaire, puis
une activation des cellules endothéliales entrainant des Iésions de I’endothélium [55,
56], puis une instabilité vasculaire (vasoconstriction systémique), causant une

hypoperfusion systémique.

[I1- ETIOLOGIES ET CIRCONSTANCES FAVORISANTES DE SEPR

A- CONTEXTE PUERPERAL

Le SEPR survient plus fréquemment dans le cadre des pathologies
hypertensives de la grossesse : pré éclampsie, éclampsie [5, 6, 40, 52, 83-88, 227].

Dans la plupart des cas rapportés dans la littérature, il s’agissait des cas isolés
[84,89-98].

Un cas de SEPR de post-partum sans éclampsie a été rapporté par Yoichiro
Fujiwara [99, 100].

Le SEPR a été également associé a la rachianesthésie au cours d’une
césarienne, telle que rapportée par Chiu-Ming et Kwok-Hon en 2007 [47, 101-103].

Le HELLP syndrome est connu pour étre un facteur de gravité de I’éclampsie

[7], mais aucune étude ne s’est intéressée a la fréquence de sa survenue dans le
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cadre de SEPR, tout en sachant que les mémes mécanismes physiopathologiques
peuvent étre a I’origine du HELLP syndrome et du SEPR.
Dans notre série plus de la moitié de nos patients (4 cas) ont présenté le SEPR
dans le contexte puerpéral :
3 cas d’éclampsie avec HELLP syndrome dont 2 cas en pré-partum et un
cas en post-partum.
Un cas en post-partum sans éclampsie avec des chiffres tensionnels

modérément élevés.

B- ENCEPHALOPATHIE HYPERTENSIVE

L’encéphalopathie hypertensive (EH) est définie par la coexistence d'une
hypertension artérielle maligne et d'une encéphalopathie, avec une réversibilité lors
de la diminution des chiffres tensionnels [38,103-105-109, 203].

L’EH se présente par des céphalées au premier plan, des vomissements, une
confusion ou un coma, des convulsions et parfois des signes neurologiques focaux,
en particulier une cécité corticale.

La sévérité des signes observés dépend plus de la vitesse d'installation de
I'hypertension artérielle que des valeurs tensionnelles.

Le traitement doit étre instauré dans I'immédiat sans attendre les signes
caractéristiques que révélera I’'imagerie par résonance magnétique (IRM), qui met en
évidence des lésions cérébrales diffuses et réversibles du cortex, de la substance
blanche, du tronc cérébral et du cervelet ( hypersignaux en séquences T2),
témoignant sans doute d'un oedeme, des microhémorragies et des infarctus de
petite taille sous-corticaux.

Les causes de I’encephalopathie hypertensive les plus fréquentes sont I'HTA
essentielle, I'HTA d'origine rénale, mais toute HTA peut évoluer vers une

encéphalopathie hypertensive.
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Dans la description princeps de Hinchey et al. [1], 'EH était responsable de 4
cas sur 15 d’encéphalopathie postérieure réversible.

Dans notre série 5/7 cas avaient présenté des pics hypertensifs associés au
SEPR sans notion d’HTA antérieure a I’exception d’un cas qui est suivi pour une

néphropathie lupique qui s’est compliquée d’une insuffisance rénale et d’une HTA.

C- CHIMIOTHERAPIE ET TRANSPLANTATION

1. Agents anticancéreux

Le SEPR est surtout I'apanage de fortes doses et de combinaison d’agents
chimiothérapiques [105,110-112, 226].

Plusieurs agents ont été rapportés dans la littérature :

-Traitements immunosuppresseurs tel que la cyclosporine A [12, 40, 113], le
tacrolimus [71,74-76, 114], l'interféron «, la dexamethasone, I’érythropoiétine,
I’hydroxychloroquine, I'infliximab, le methotrexate, les Immunoglobulines
polyvalentes et les anticorps monoclonaux (rituximab, bevacizumab).

-La combinaison de multiples agents chimiothérapiques :

L’association de la cyclophosphamide, I’hydroxy-daunomycine, la vincristine
et le prednisone (CHOP) [106-108] ; l’association de [I’acide folinique, le 5-
flourouracil et I'irinotecan (FOLFIRI) [115] avec le bevacizumab [116-118] ; ou le
protocole DT-PACE (le dexamethasone, la thalidomide, le cisplatine, I’adriamycine,
le cyclophosphamide, et I’etoposide) [119].

Le protocole CHOP associé au syndrome de lyse tumorale était responsable
du SEPR chez des cas rapportés dans la littérature [109].

La toxicité secondaire aux agents chimiothérapiques peut étre expliguée :

-Soit par une dose excessive des agents, causant I’altération de la barriere
hémato-encéphalique par la diminution de I'expression de la P-glycoprotéine (Un

constituant protéique majeur de cette barriere qui empéche le passage des agents
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cytotoxiques) [24], ou par une augmentation de la pression intra-vasculaire, les
deux processus favorisent I’oedéme vasogénique [120].

-Soit par le déclenchement d’un phénoméne immunitaire, Horbinski et al.
[121] ont démontré I'activation des cellules endothéliales, des lymphocytes T et
Ilaugmentation de facteur de croissance vasculaire endothéliale (VEGF) chez un
malade qui a présenté un SEPR suite au traitement immunosuppresseur.

-D'autres facteurs tels que I'hnypoperfusion et I'hypoxie peuvent étre impliqués
dans les mécanismes responsables du SEPR [77-81].

Dans notre série un cas a présenté le SEPR suite a une cure de chimiothérapie
protocole CHOP associée au Rituximab pour lymphome gastrique.

2. Transplantation d’organe solide

L’incidence du SEPR suite a une transplantation d’organe solide était estimée
dans des études anciennes entre (2.7% et 4%) [10, 123-127, 135,136] ; d’autre
études plus récentes I’'ont estimée entre (0.4% et 0.5%) [128, 130,131] (Tableau 5).

3. Transplantation de moelle osseuse

Plusieurs mécanismes peuvent expliquer la fréquence de survenue du SEPR au
cours de la transplantation de moelle osseuse qui est de 5 a 8% [49, 51, 137, 138,
150] :

- D’une part la forte immunosuppression induite par l’irradiation du corps

entier et par I'usage des agents immunosuppresseurs a fortes doses [139].

- D’autre part la survenue de la réaction du greffon contre I’hote lors de

I’allogreffe : Le mécanisme incriminé est une réponse immunitaire médiée
par les lymphocytes T ce qui occasionne une atteinte endothéliale avec
vasoconstriction systémique [44, 49, 140, 141] et des manifestations
diffuses ressemblant a celles survenant au cours de la pré éclampsie [142,

143].
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Tableau 5 : Incidence de développement de SEPR aprés une transplantation d’organe

solide, Série de W.S. Bartynski et H.P. Tan 2008 [82].

Transplantation d’organe | Nombre de transplantation | Nombre de SEPR (%)
Foie 1522 9 (0,59)
L’intestin gréle 1191 1 (0,84)

Rein 1413 5 (0,35)
Rein-pancréas 295 1 (0,34)
Coeur 323 2 (0,62)
Poumon 468 3 (0,64)
Pancréas 82 0 (0,0)

Total 4222 21 (0,50)

D- SEPSIS, INFECTION ET ETAT DE CHOC

Le SEPR a été décrit également dans le cadre de I’état de choc hémorragique
sevére, de I'infection bactérienne, de I'infection virale (virus de I'immunodéficience
humain) [144, 145] et en post vaccinal (vaccination antirubéole).

Bartynski et al [57] ont estimé une prévalence qui est de 23,6% cas atteint de
SEPR suite a une infection, un sepsis ou un état de choc, dans une étude réalisée sur
106 malades ayant présenté ce syndrome.

Ces différentes situations sont caractérisées par la survenue du syndrome de

défaillance multiviscérale (MODS) [132-134,146-149,151].
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E- AUTRES

1. Transfusion sanguine massive, traitement par I’érythropoiétine, état

d’hypercoaqgulabilité

L’hypothése physio-pathogénique le plus souvent avancée [9, 103] est celle
d’un accroissement de la résistance vasculaire secondaire a une augmentation de
I’hématocrite [152-155], entrainant un dysfonctionnement de I’endothélium
vasculaire, et une perte de la vasodilatation hypoxique conduisant a une
encéphalopathie hypertensive par vasospasme. Ce qui peut étre responsable d’un
oedeme vasogénique ou d’'un cedéme cytotoxique, en fonction de I'importance de
Ilischémie [103, 107, 155].

2. Causes médicamenteuses

D’autres médicaments ont été rapportés dans la littérature en dehors de ceux
déja cités : [156-159, 160, 181]

Les traitements antirétroviraux et I'interféron,

La corticothérapie a forte dose,

- Les produits de contraste,

- La cocaine ou 'amphétamine,

- Les stupéfiants psychostimulants, (le méthamphétamine, I’éphédrine, la
pseudo-éphédrine, I’hydrochloride, la caféine).

- L’intoxication digitalique.

3. Maladies auto-immunes

Certaines maladies auto-immunes ont été associées au SEPR tel que le lupus
érythémateux disséminé [161], la périartérite noueuse [162], la polyangéite
microscopique, la vascularite a p-ANCA positif (anticorps de type péri-nucléaires
anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles), la granulomatose de Wegener, le
syndrome des anti-phospholipides [182], la sclérodermie systémique et la maladie

de Takayasu [163].
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Dans le cadre du lupus qui est le plus fréequemment rapporté, plusieurs
mécanismes peuvent expliquer la survenue de I'oedéme cérébral vasogenique
responsable du SEPR : [249].

§ L’HTA liée a la rétention hydro sodée et a la néphropathie lupique.

§ Le dysfonctionnement endothélial secondaire a I'auto-immunité (vascularite,
thrombose).

§ La toxicité endothéliale liée au traitement du lupus (corticoides,
immunosuppresseurs).

Le SEPR a été également décrit dans le cadre du purpura thrombotique
thrombocytopénique [164], du purpura rhumatoide [165, 185], au cours de ce
dernier le mécanisme le plus fréguemment rapporté est celui d’une vascularite
cérébrale.

Un cas de lupus a été rapporté dans notre série ; et le SEPR peut étre chez lui
secondaire aux mécanismes sus décrits.

4. Désordres métaboliques [166, 167]

Certains ont été cités dans la littérature tel que :

- Les endocrinopathies : I’hyperaldostéronisme primaire, le
phéochromocytome, la thyroidite d’Hashimoto, I’hyper-parathyroidie, la
surcharge en aluminium.

- Les désordres électrolytiques : [I’hypercalcémie, I’hyponatrémie,
I’hypomagnésémie.

5. Atteintes rénales

Les néphropathies aigués ou chroniques : les glomérulonéphrites, le syndrome
néphritique, I'insuffisance rénale [18].
Les collagénoses, la porphyrie aigué intermittente [168].

Le syndrome hémolytique urémique [169].
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Dans notre étude deux cas ont présenté le SEPR dans le contexte d’une

insuffisance rénale :

Un cas d’insuffisance rénale aigue suite a la prise d’un aminoside.

Un cas d’insuffisance rénale progressive sur néphropathie lupique.

6. Drépanocytose

7. Venin de scorpion [170].

Le tableau 6 récapitule les différentes conditions étiologiques du SEPR selon la

littérature.

Tableau 6 : Les principales conditions étiologigues du SEPR avec leur incidence.

Hinchey [1] | Pande [171] | McKinney [172] | Bartynski [57] N(,)t-re

série
Eclampsie 3 13 5 17 3
Hypertension 4 11 17 - 1
Prise 1 21 38 62 -
1/s/C - - - 33 -
Al - - 2 12 1
IR - 5 1 - 1
CHT 7 - 2 5 1
Toxique - - 3 - -
PTAI - - 3 - -
SHU - - 1 - 3
Autres - 2 4 7 -
Total 15 52 76 136 7

I/S/C : infection/sepsis/choc ; Al : auto-immune ; IR : insuffisance rénale ; CHT :

chimiothérapie ; PTAI

hémolytique urémique.

: Purpura thrombopénique idiopathique; SHU

. Syndrome
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V- PRESENTATION CLINIQUE

L’encéphalopathie postérieure réversible se présente souvent avec différents

signes neurologiques [39, 244, 245, 250] :

1/Convulsions

Elles sont observées dans deux tiers des cas.

Elles surviennent parfois d’emblée comme chez les malades de notre série qui
avaient tous présenté des convulsions généralisées, mais elles peuvent aussi
apparaitre tardivement.

Les crises sont initialement focales (visuelles bravais jacksoniennes) et limitées
au lobe cérébral atteint par le SEPR, ils ont tendance a se généraliser [144, 173] et a
se répéter.

Un état de mal convulsif est possible [174]. (Deux cas dans notre série avaient

présenté un EMC).

2/Nausées et vomissements

lls sont présents dans 75 % des cas.

Dans notre série, ils sont présents chez 3/7 cas.

3/Troubles visuels

lls sont présents dans plus de 50% des cas (3/7 dans notre étude).
lls peuvent étre a type de :

Vision floue

Scotome scintillant

Négligence visuelle [250]

Hallucinations [175]



Hémianopsie ou une cécité corticale.
La cécité corticale avec anosognosie est rare.
Un oedeme papillaire peut étre présent avec une hémorragie rétinienne

en flammeéche et exsudats.

4/Les autres manifestations neurologiques du SEPR

lIs sont habituellement : [3, 4, 176]
Un ralentissement psychomoteur.
Des céphalées inhabituelles intenses souvent diffuses ou postérieures
(observées chez 5/7 des cas dans notre série).
Une confusion (2 cas dans notre étude) voire somnolence.
Un état Iéthargique et parfois une agitation.
Les réflexes ostéo-tendineux peuvent étre vifs.
Des troubles de la vigilance et le coma (un cas dans notre série) qui est
souvent transitoire et les patients sont généralement réactifs aux
stimuili.
Chez certains patients, on peut constater un déficit moteur, voire une
incoordination des membres.
Les troubles mnésiques sévéres sont rares.
Des signes d’atteinte du tronc cérébral sont rarement présents.

Dans quelques cas, des lésions significatives du tronc cérébral a I'imagerie ont
été observées (un cas dans notre série), associées a des signes cliniques trés
modérés [176, 177].

Dans la série princeps de Hinchey et al. [1] et dans la revue de la littérature de
Pavalakis et al. [10], les symptémes les plus fréquents étaient les crises épileptiques
(respectivement 73 et 84 % des cas) comme c’est le cas dans notre série et les

troubles de conscience (73 % et 60 % des cas) (Tableau 7).
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Tableau 7 : Incidence des principales présentations cliniques du SEPR.

Chardain et al [178] % | McKinney et al [172] %
Céphalées 74 4
Syndrome confusionnel 74 14
Convulsions 70 77
Troubles visuels 46 4
Aphasie - 2
Nombre de patients 57 76

V- SIGNES NEURO-RADIOLOGIQUES

Connaitre les signes radiologiques du SEPR représente une étape diagnostique
essentielle.

Bien que les lésions de I’encéphalopathie postérieure puissent étre détectées
par la TDM cérébrale, I'imagerie par résonance magnétique (IRM) est considérée

comme I’examen de référence [1, 3,50, 67, 73].

A- TOMODENSITOMETRIE CEREBRALE

La scanographie apparait nettement moins sensible que I'IRM, mais élimine
aisément dans le cadre de I’'urgence une Iésion hémorragique.

Elle visualise des hypodensités bilatérales habituellement symétriques,
souvent sous-corticales au niveau pariéto-occipital et parfois au niveau frontal.

La sensibilité et la spécificité de cet examen ne sont pas parfaites. Dans notre
série, tous les sept cas ont réalisé un scanner cérébral qui avait montré des
hypodensités postérieures ou plus diffuses non spécifiques chez 5/7 cas, alors que

chez 2/7 cas la TDM était normale
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Dans de nombreuses circonstances cliniques l'injection de produit de

contraste iodé sera contre-indiquée.

B- IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQUE

L’IRM permet d’obtenir des images de trés haute résolution et de détecter des
Iésions focales de petite taille invisibles a la TDM cérébrale, elle retrouve également
son intérét dans le suivi de I’'oedéeme cérébral et du vasospasme au cours du SEPR.

1. Localisations des lésions

L’anomalie la plus communément observée est I’cedeme vasogénique.

L’atteinte est souvent bilatérale et symétrique de la région sous-corticale de la
substance blanche ou du cortex et qui concerne de facon préférentielle la région
postérieure des lobes pariétaux, temporaux et occipitaux [1, 3, 4].

La scissure calcarine et les structures paramédianes du lobe occipital sont
habituellement épargnées, ce qui distingue le SEPR d’un infarctus bilatéral dans le
territoire des arteres cérébrales postérieures [1].

L’atteinte peut parfois étre unilatérale et asymétrique, et peut affecter la
substance grise chose décrite dans la littérature chez 30% des patients [48, 50].

L’atteinte peut siéger également au niveau du tronc cérébral (un cas dans
notre série), des ganglions de la base [187], le cervelet, la capsule interne et les
lobes frontaux [188, 189]. Dans notre série, les anomalies en pariéto-occipital et
frontal étaient également fréquentes et présentes chez 5/7 patients.

Par ailleurs, un cas de SEPR asymétrique limité a un lobe frontal a été rapporté
chez un patient souffrant d’HTA sévere et ayant une sténose ancienne de l'artere
carotide interne [190] comme chez une patiente éclamptique dans notre série qui a
présenté également une atteinte asymétrique frontale gauche.

Les localisations concernées par ordre de fréquence selon les différents

auteurs sont listées dans le (Tableau 8) :
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Tableau 8 : Localisations neuroradiologique de SEPR avec leurs incidences.

Localisations Schwartz | Bartynski | Pande McKinney | Harandou et al
[40] [43] [171] [172] [37]
Nombre patients 20 136 52 76 13
Lobes occipitaux 95% 98% 83% 75% 92%
Lobes pariétaux 65% 98% 64% 75% 92%
Lobes frontaux 30% 68% 66% 60% -
Lobes temporaux 15% 40% 54% 52% -
Cervelet 15% 32% 29% 26% -
Corps calleux - 10% 18% - -
Thalamus - - 20% 23% -
Tronc cérébral - 13% 35% 34% -
Ganglion de la base 15% 14% 41% 11% -
SB profonde - 18% 33% - 8%

2- SEPR avec les séquences conventionnelles

Au cours du SEPR les séquences T1 montrent des Iésions iso ou hypo-intenses
a la phase initiale du SEPR.

Cette séquence T1 est également utilisée apres injection de Gadolinium.

Des prises de contraste corticales, qui traduisent une rupture de la barriere
hémato-encéphalique peuvent étre notées.

Les séquences en T2 et surtout en FLAIR (fluid-attenuated inversion recovery)
apparaissent les plus performantes en démontrant I’oedeme en rapport avec une

augmentation extracellulaire de I’eau en hypersignal [9].
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La séquence FLAIR améliore significativement la capacité de détection des
Iésions corticales ou sous-corticales visibles en T2 et doit donc étre
systématiqguement réalisée en cas de suspicion du SEPR.

Classification de la sévérité de I’'oedéme en FLAIR :

Casey et al en 2000 [9] et McKinney et al en 2007 [172] ont donné une
classification pour la sévérité de I’'cedéme en FLAIR :

- Atteinte minime : un oedéme cortical ou sous cortical de la substance
blanche, sans hémorragie parenchymateuse, ni effet de masse, ni hernie; ou une
atteinte minimale d’un seul des composantes : cervelet, tronc cérébral ou ganglion
de la base.

- Atteinte modérée : un oedéme confluent étendu au cortex de la substance
blanche profonde, sans atteinte du ventricule marginal ; ou une atteinte minime de
deux des composantes : cervelet, tronc cérébral ou ganglion de la base.

- Atteinte sévere : un oedeme confluent étendu du cortex au ventricule, ou un
cedeme et ou une hémorragie causant une déviation de la ligne médiane ou hernie.
Alternativement atteinte du cervelet, tronc cérébral et ganglion de la base.

Il faut noter que l'incidence de I’hémorragie au cours du SEPR est estimée a
15,2% avec 3 formes d'hémorragie observées ; localisée, sous-arachnoidienne au
niveau des sillons, et un hématome focal. [247]

La survenue de cette hémorragie n’est pas corrélée a I’élévation de la pression
artérielle, mais elle est plutét liée a I’étiologie du SEPR, et de ce fait, elle se voit plus
frequemment au cours de la transplantation et notamment celle de la moelle alors
qu’elle est rarement décrite au cours de la pré-éclampsie ou de I’éclampsie. [247]

Un traitement anticoagulant est également responsable de I'apparition de

I’lhémorragie au cours du SEPR.
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3- SEPR et séquences de diffusion

L’imagerie de diffusion ou diffusion-weighted images (DWI) [53, 54] :

Permet d’évaluer les mouvements browniens des molécules d’eau augmentés
en cas d’oedéme vasogénique et réduits en cas d’cedéeme cytotoxique. (Figure 10)
[255]

Le coefficient apparent de diffusion (ADC), calculé a partir des données
obtenues en séquences de diffusion, permet ainsi de différencier I'oedéme
vasogénique réversible de I’'oedéme cytotoxique, indicateur d’'un dommage tissulaire
permanent ou d’une mort neuronale irréversible d’origine ischémique[50, 191, 192].

Il a donc un intérét pronostique et non pas diagnostique.

Fig.10 : Encéphalopathie postérieure réversible [255]. Atteinte cortico-sous-
corticale fronto-pariétale bilatérale, & prédominance postérieure apparaissant :
A trés hyperintense en FLAIR,

B hypointense en séquence de diffusion,
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4. Intérét de I'IRM dans le diagnostic différentiel

L’IRM cérébrale et notamment I’'angio IRM veineuse sont utiles pour le
diagnostic différentiel, pour distinguer un SEPR atypique des autres atteintes qui
peuvent toucher ces régions entrainant un oedéme cytotoxique (encéphalopathie
hypoglycémique, anoxique ou infectieuse, myélinolyse centropontine ou
extrapontine, thrombose veineuse profonde) [196].

5. Intérét de I'IRM pour le suivi

Le suivi a I'IRM des lésions cérébrales est crucial, pour évaluer la réversibilité
et I’efficacité du traitement.

L’amélioration des images de la substance blanche, témoigne du caractéere
réversible de SEPR et confirme I’absence d’infarctus cérébral.

A I'inverse, en cas de lésions irréversibles, I'IRM montre une augmentation ou
la persistance des anomalies de signal en séquence T2 et FLAIR au cours du temps
et une atrophie tissulaire progressive. Le pronostic est alors défavorable. [189, 190,
191, 192, 193, 194, 195,196]

Dans notre série I'imagerie de contrble n’a été réalisée que chez deux cas a
J15 et J30 qui a objectivé une disparition compléete des lésions cérébrales
concordantes avec I’amélioration clinique.

6. Nouvelle classification radiologique

Une nouvelle classification radiologique a été récemment proposée par
Bartynski et Boardman [43], elle classe les anomalies radiologiques du SEPR en 4
types :

Atteinte holo-hémisphérique,
Atteinte prédominante du sillon frontal supérieur,

Atteinte pariéto-occipitale prédominante,
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Expression partielle (atteinte d’un seul lobe pariétal et ou occipital) ou
asymeétrique (caractere unilatéral au lieu du caractére habituel bilatéral)
des aspects primaires.
Le SEPR partiel et asymétrique est plus observés chez les cas éclamptiques et
les transplantés (transplantation d’organe solide) alors qu’il est rarement décrit chez

les patients avec une infection, un sepsis, et ou en état de choc [43].

C- AUTRES TECHNIQUES D’IMAGERIE

D’autres techniques d’imagerie cérébrale peuvent étre utilisées, leur place

reléve du domaine de la recherche dans le SEPR.

1. Spectroscopie par résonance magnétique (MRS) a proton

Caractérisée par une excellente valeur pronostique a la phase aigué de SEPR [19].
Cet examen permet de détecter les troubles transitoires précoces du
métabolisme énergétique aérobie. Il peut aussi montrer I'augmentation du taux de
choline et de créatine ou la diminution minime du taux du N-acétyl-aspartate,

témoins des Iésions tissulaires cérébrales en cas de SEPR [197].

2. Scintigraphie cérébrale ou single-photon emission computed tomography

(SPECT)

Montre souvent des images d’hyperperfusion a la phase aigué et

d’hypoperfusion a la phase tardive [198].
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VI- DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS

-Chez la femme en péri-partum il faut savoir éliminer :

v Une thrombophlébite cérébrale : complication classique du post-partum
immédiat [8, 179].Elle se révéle par des symptdmes non spécifiques:
céphalées, troubles de la conscience/coma, crise d'épilepsie, déficit
neurologique focal, cedeme papillaire.

Le diagnostic peut étre établi par un angio scanner mais I’angio IRM est

maintenant I’examen clé.

v Un accident vasculaire cérébral ischémique [180, 183] et ou
hémorragique, qui peut mimer parfaitement le SEPR ou parfois méme le
compliquer : Le diagnostic d’AVC est trés probable en présence d’un
déficit neurologique focal, brutal, et d’emblée maximal, mais seule
I’limagerie différencie I'ischémie de ’hémorragie cérébrale. La TDM mais
surtout I'IRM, avec séquences de diffusion-perfusion et exploration du
polygone de Willis ; permet, méme a un stade précoce, d’apporter des
arguments positifs en faveur d’une ischémie cérébrale, des éléments
pronostiques, et de visualiser I’occlusion artérielle ; les séquences
d’écho de gradient identifient les hémorragies.

v Une angiopathie cérébrale réversible du post-partum [184].

Son tableau clinique initial est sévere, mais son pronostic est excellent.
Il est caractérisé par des céphalées, des vomissements, des crises
comitiales et parfois des déficits neurologiques régressifs. L'utilisation
d'ocytocine et de bromocriptine aprées la délivrance a été incriminée,
favorisée par I'hypertension artérielle. La neuro-imagerie ne révele pas
I'existence d'hémorragie. L'angiographie montre des rétrécissements

segmentaires, régressifs en quelques mois.
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- En dehors du contexte de la grossesse les diagnostics différentiels
dépendent en fait du terrain, et on peut également penser a :

v/ Une encéphalopathie infectieuse.

Vv Une leuco-encéphalopathie multifocale progressive (LEMP) [252]:
désigne une affection démyélinisante de la substance blanche du
systéeme nerveux central observée au cours de l'immunodépression
cellulaire profonde (SIDA en particulier). elle constitue une démence
subaigué notée par l'apparition progressive de troubles neurologiques
divers en fonctions de la localisation des lésions cérébrales. Elle évolue
vers la mort en quelques mois. Le diagnostic est évoqué devant
I'apparition, chez un sujet immunodéprimé, des symptémes
neurologiques et des lésions évocatrices sur I'lRM cérébrale (des foyers
hypersignaux T2 dans la substance blanche, non rehaussés par le
produit de contraste). Aucun traitement n'a fait preuve de son efficacité
a ce jour dans cette pathologie. Un traitement antirétroviral efficace
peut seul permettre d'espérer une amélioration clinique.

v Une encéphalomyélite aigué disséminée (ADEM) [254] est une maladie
inflammatoire démyélinisante du systeme nerveux central (SNC).
Egalement appelée encéphalite post-infectieuse, elle est liée a un
mécanisme auto-immun et s'installe typiquement dans les suites d'une
infection aprés un intervalle libre de deux a 30 jours. L'ADEM est
caractérisé cliniquement par un tableau d'encéphalopathie aigué avec
signes neurologiques multifocaux. Les patients peuvent nécessiter une
admission en réanimation du fait de troubles de la conscience, de crises
convulsives ou d'une tétraplégie. L'imagerie par résonance magnétique

cérébrale est essentielle au diagnostic, en montrant des lésions



multifocales de la substance blanche du SNC sur les séquences T2 et
FLAIR. Le pronostic est généralement favorable sous traitement.

Une artériopathie cérébrale et systémique autosomique dominante
associée a des accidents vasculaires cérébraux et leuco encéphalopathie
ischémique (CADASIL) [253] est une artériopathie cérébrale responsable
de crises de migraine avec aura, d’accidents ischémiques cérébraux
sous-corticaux, de troubles de I'humeur et d’'une démence. Il s’agit
d’une affection familiale a transmission autosomique dominante
débutant chez I'adulte d’age moyen. L’imagerie par résonance
magnétique (IRM) cérébrale montre des anomalies de signal plus ou
moins diffuses de la substance blanche, associées a des lésions focales
d’allure lacunaire. Le diagnostic peut étre confirmé par un test
génétique permettant de détecter les mutations les plus fréquentes du
géne Notch3 (chromosome 19) responsables de la maladie.

Les encéphalopathies métaboliques et toxiques [251]: elles sont
fréquentes et souvent curables. Les expressions les plus fréquentes sont :
une confusion mentale ou des troubles comportementaux d'allure
psychiatrique ; des troubles de la vigilance, des myoclonies et des
épisodes comitiaux. L'apparition de cette symptomatologie se fait de
maniere aigué ou subaigué. La diffusion des signes cliniques est trés
évocatrice en soi mais des signes focaux sont parfois observeés.
L'électroencéphalogramme montre des anomalies diffuses. En I'absence de
contexte pathologique, il convient tout d'abord d'écarter I'hypothése d'une
pathologie cérébrale vasculaire ou tumorale par un scanner cérébral.

Les collagénoses ou les vascularites cérébrales peuvent s’associer au

SEPR ou étre responsables des mémes signes [185, 186].
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ViI- TRAITEMENT

Le diagnostic et le traitement adapté et rapide du SEPR permettent de prévenir
I’apparition de lésions neurologiques irréversibles et des séquelles permanentes [1, 3,4].

La stratégie thérapeutique dépend de I’étiologie et du tableau clinique du SEPR.

A- BUT DU TRAITEMENT

v Arréter les convulsions.
v Controler les chiffres tensionnels.

v Traiter la condition associée au SEPR.

B- MOYENS THERAPEUTIQUES

1. Agents antihypertenseurs

Le traitement fait appel aux agents antihypertenseurs habituels :
@ Inhibiteurs calciques (nicardipine ou diltiazem).
@ Bétabloquants (labétolol).
@ Diurétiques.

Les vasodilatateurs artériels, le nitroprussiate de sodium et le diazoxide sont
utilisés en deuxieme ligne.

La nimodipine, est un inhibiteur calcique sélectif neuroprotecteur ayant un
effet vasodilatateur cérébral spécifique [199, 200]. Il pourrait étre un traitement
idéal.

Les inhibiteurs de I'enzyme de conversion de lI'angiotensine doivent étre évités
chez les femmes enceintes en raison de leur effet toxique sur le rein foetal [119,
201].

Les dérivés nitrés ne doivent pas étre utilisés en raison de leur effet

vasodilatateur pouvant aggraver I’oedéme cérébral [202].
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2. Anticonvulsivants

Toutes les classes des anticonvulsivants peuvent étre utilisées a condition de
respecter les contre-indications particuliéres a chaque condition associée au SEPR.

Les benzodiazépines (clonazépam ou diazépam) doivent étre administrés en
premiére ligne par voie intraveineuse.

En seconde ligne ou en cas d’état de mal, il faut recourir a la fosphénytoine
ou au phénobarbital.

L’acide valproique est une option thérapeutique, notamment en cas
d’insuffisance cardiaque et chez les personnes agées.

En cas d’état de mal réfractaire, les agents de choix sont le propofol, le
midazolam et le thiopental.

Toutefois, le sulfate de Magnésium en perfusion continue garde une place
privilégiée chez les femmes enceintes notamment en cas d’éclampsie [204, 205]. Il
posséde un effet vasodilatateur, augmente le flux sanguin cérébral et évite les
Iésions ischémiques qui sont a I’origine de crises convulsives [206-218].

3. Autres

Un traitement anti-oedémateux (mannitol) et I’administration des corticoides

doivent étre discutés au cas par cas [3].

C- CONDUITE THERAPEUTIQUE

1. Mesures générales

Pendant la phase initiale du SEPR, un monitorage de la pression artérielle
sanglante est recommandé pour orienter le traitement. [23, 225].

L'hydratation par voie intraveineuse en utilisant souvent des cristalloides.

Le maintien de I'oxygénation artérielle adéquate, et la correction des troubles

de la coagulation et des troubles électrolytiques [201, 225].
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2. Traitement des facteurs déclenchant du SEPR

L’arrét du facteur déclenchant ou aggravant représente la premiéere mesure
thérapeutique :

v L’arrét  provisoire ou définitif d’une chimiothérapie, d’un
immunosuppresseur, ou d’un autre toxique.

Vv L’interruption d’une grossesse (accouchement par voie basse ou
césarienne) en cas d’éclampsie.

Vv La prise en charge adaptée d’'une HTA et d’une atteinte rénale qu’elle
soit isolée ou dans le cadre d’une maladie du systeme.

3. Arrét des convulsions

a- En dehors de I’éclampsie

Pour le traitement de I’état de mal convulsif du SEPR lié a d’autres causes que
I’éclampsie :

- L'administration intraveineuse de benzodiazépines (lorazépam ou le
diazépam) est recommandée en premiére ligne :

- Si l'état de mal persiste, les médicaments de deuxiéme ligne
comprennent la phénytoine et la fosphénytoine.

- Si I’état de mal devient réfractaire, on utilise les agents de troisiéme ligne
qui comprend le phénobarbital, les barbituriques ou les anesthésiques
type thiopental.

Une surveillance par un électroencéphalogramme permet de détecter les crises
infra-cliniques et d’adapter les thérapeutiques antiépileptiques [42].

b- En cas d’éclampsie

Chez la femme enceinte, les mémes thérapeutiques utilisées en dehors de
I’éclampsie peuvent étre utilisées, mais le traitement de choix repose sur le sulfate

de magnésium [219-224,230-233].
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La prescription d’inhibiteurs calciques pour contrbler la pression artérielle
n’est pas contre-indiquée en cas d’utilisation du sulfate de magnésium [228, 229], a
condition de réaliser une autre voie d’administration et I'injecter lentement.

La surveillance de la patiente sous sulfate de magnésium doit étre continue :

Monitorage cardio-vasculaire.

La surveillance de la saturation en O2 compte tenu des risques de dépression

respiratoire [234].

La surveillance horaire des réflexes ostéo-tendineux, car le premier signe de

surdosage est leur abolition (arrét impératif de la perfusion).

Le dosage de la magnésémie n’est pas recommandé en pratique.

L’antidote est le gluconate de calcium (2g en V) qui doit étre disponible a tout

moment.

4. Contrble tensionnel

Le contrble de I'HTA est le volet primordial du traitement.

L'objectif du traitement est de réduire la pression artérielle moyenne par des
antihypertenseurs entre 105-125 mmHg, avec un monitorage par un cathéter radial
artériel sans réduire cette pression de plus de 25% durant la premiére heure[1,3].

Une baisse importante et brutale des chiffres de la pression artérielle (PA)
expose a la diminution du débit sanguin cérébral et du débit sanguin utéro-
placentaire chez la femme enceinte.

La molécule utilisée doit étre administrée par voie parentérale et avoir un délai
et une durée d’action courts.

La dihydralazine et/ou les inhibiteurs calciques répondent a ces prérogatives
et sont prescrits en 1ére intention.

La nicardipine perfusée de facon prudente a la seringue électrique est de plus

en plus utilisée par les différentes équipes.
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D'autres antihypertenseurs peuvent étre associés : les B-bloquants et les
antihypertenseurs d'action centrale.
Le traitement antihypertenseur doit étre poursuivi pendant au moins 48

heures, par voie parentérale. Le relais est pris par une forme orale.

VilI- PRONOSTIC

A- REVERSIBILITE AU COURS DU SEPR

La réversibilité des anomalies cliniques et radiologiques en cas d’instauration
du traitement a temps est I'une des caractéristiques distinctives du SEPR [1, 47,
235], comme c’est le cas chez 6/7 de nos malades.

En fait, dans 90% des cas, les manifestations neurologiques régressent des le
septieme jour du traitement antihypertenseur et/ou étiologique [176].

Une amélioration radiologique a I’'IRM est la régle au quinzieme jour mais une
normalisation n’est parfois obtenue qu’au-dela d’une année.

Dans une étude réalisée sur une série de 10 cas, ou I'IRM de contrble était
réalisée entre le septieme jour et le huitiéeme mois a objectivé une résolution
compléte des signes radiologiques [117, 174].

Bien que sur le plan clinique, les troubles du champ visuel peuvent persister
méme apres 4 mois d’évolution [236].

Un retard diagnostique et thérapeutique peut entrainer des séquelles
permanentes qui affectent le tissu cérébral, qui se caractérisent en séquence de
diffusion par un ADC abaissé, témoin d’un cedeme cytotoxique et d’un diagnostic
tardif, avec un risque de séquelles neurologiques trés probable [3, 9, 83].

Parfois, méme avec un traitement adéquat, la récupération n'est pas compléete

[39, 237-239, 240].

60



L’interruption des états de mal convulsifs est tres importante car les malades
qui font des convulsions a répétitions ont plus de risque d’ischémie cérébrale et
donc d’évoluer vers les séquelles irréversibles [240].

En dehors du risque a la phase aigue, certains patients peuvent développer
ultérieurement des séquelles neurologiques chroniques, a type d’épilepsie partielle

[39, 240].

B- ENCEPHALOPATHIE POTENTIELLEMENT REVERSIBLE

Une évolution fatale est possible, plusieurs cas de déces au cours du SEPR ont
été rapportés [3, 20, 241] ce qui a méme poussé certains auteurs a proposer le
terme d’encéphalopathie potentiellement réversible.

Dans notre série, le déces est survenu chez une parturiente éclamptique.

Les facteurs de réversibilité :

En dehors des facteurs déja cités, certaines études ont comparé I’évolution
des lésions en fonction des paramétres suivants : la région anatomique concernée,
la condition associée au SEPR et le signal en diffusion avec le coefficient de diffusion

apparent a I'IRM [171].
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v En fonction de la région anatomique concernée : (Tableau 9).

Tableau 9 : Réversibilité des lésions du SEPR selon la localisation anatomigue (selon

Pande et al [171])

Localisation Réversibilité %
Frontal 91
Occipital 88
Cervelet 87
Temporal 86
Pariétal 76
Ganglion de la base 95
Corps calleux 89
Tronc cérébral 44
Partie profonde de SB 47
Thalamus 60

v En fonction de la condition associée au SEPR :

Le maximum de réversibilité des Iésions était décrit dans les associations SEPR
et éclampsie [243]. Par contre on voit peu de réversibilités des Iésions dans le cadre
d’une hypertension artérielle et d’une insuffisance rénale, ce qui refléte la nature
chronique du processus pathologique [171].

Notre étude a montré no seulement une réversibilité chez les éclamptiques
(2/3 cas), mais également chez les autres cas du SEPR dans d’autres contextes (HTA,
IRA, Lupus, chimiothérapie).

Un cas d’éclampsie ayant présenté le SEPR est décédé suite a une
encéphalopathie anoxique ce qui suggére que d’autres facteurs interviennent dans
le pronostic notamment la rapidité de la prise en charge thérapeutique et le degré

de toxicité systémique.
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v En fonction du signal en diffusion et le coefficient de diffusion apparent a I’'IRM :

Les zones d’hyper-signal en diffusion correspondent a des zones d’ADC
diminué et donc a des zones ou I’'oedéme est cytotoxique avec un risque de lésions

irréversibles [193-195, 242].

IX- COMPLICATIONS

Les patients atteints du SEPR sont sujets a des complications liées a leur
condition associée : infection, aplasie médullaire, thromboses, complications liées a
la grossesse.

Le SEPR, a lui seul, peut étre responsable de la survenue de complications
neurologiques : oedéme cérébral important, lésions ischémiques irréversibles ou
AVC hémorragique.

L’absence de prise en charge thérapeutique précoce peut entrainer une
aggravation clinique ou des séquelles a type de crises épileptiques ou de déficits
neurologiques .Un seul cas de sclérose mesio-temporale aprés SEPR chez un enfant
de 12 ans a été décrit dans la littérature [246].

Quelques cas de transformations hémorragiques, plus graves ont été
rapportés. Une étude récente menée par H.M. Hefzy et al [247] a estimé le taux de
survenue de I’hémorragie en cas de SEPR al5% (P= 0.7) avec des résultats
statistiquement significatifs en cas d’allogreffe de la moelle osseuse et en cas de
traitement anti-coagulants.

L’éclampsie peut étre associée a des complications mortelles telles que
I’oedeme pulmonaire, I'insuffisance rénale, I'insuffisance hépatique, la CIVD et les
accidents vasculaires cérébraux.

Chez nos parturientes, le HELLP syndrome, qui est une complication grave de
la grossesse, a été noté chez 3 parturientes sur 4, alors qu’il ne complique que 10 a

20% des pré-éclampsies/éclampsies.
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CONCLUSION




Le syndrome d’encéphalopathie postérieure réversible SEPR est une
complication encore mal connue, dont les caractéristiques sont en pleine définition.

Les facteurs en causes sont multiples, ils sont dominés par la pré- éclampsie
et I’éclampsie, L’encéphalopathie hypertensive, les traitements

Immunosuppresseurs, I'insuffisance rénale, et les maladies du systeme.

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) reste I’examen le plus performant
avec un double intérét diagnostique et pronostique, ce dernier repose sur les
séquences de diffusion.

La premiere mesure thérapeutique du SEPR repose sur l'arrét du facteur
déclenchant ou aggravant, et un traitement symptomatique a base des
antihypertenseurs et des anticonvulsivants.

La réversibilité du SEPR est en général favorable mais dans certaines

situations, elle reste conditionnée par le terrain sous jacent.
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RESUMES




RESUME

Le syndrome d’encéphalopathie postérieure réversible SEPR est une
complication récemment individualisée, le diagnostic est radio-clinique et les
facteurs en causes sont multiples et peuvent étre associés ; ils sont dominés par les
pathologies hypertensives de la grossesse,’HTA essentielle ou secondaire,la
chimiothérapie,l’insuffisance rénale et les maladies du systéme.

Le but de ce travail est d’étudier, les caractéristiques cliniques,
neuroradiologiques, physiopathologiques, thérapeutiques et évolutives, de cette
pathologie.

Nous avons mené une étude rétrospective sur 2 ans 2008 et 2009 incluant
tous les cas du SEPR ayant survenu chez des patients pris en charge au service de
Neurologie et de Réanimation au centre hospitalier universitaire Hassan Il de Fés. Le
diagnostic du SEPR a été retenu sur la présence d’une symptomatologie clinique
ayant survenu sur un terrain évocateur associée a des lésions encéphaliques
caractéristiques hyper-intenses en séquence T2 et/ou FLAIR (fluid attenuated
inversion recovery) a I'imagerie par résonance magnétique (IRM). Les parameétres
épidémiologiques, cliniques, para cliniques et évolutifs ont été recueillis pour tous
les patients.

Sept cas de SEPR sur différentes étiologies ont été colligés (3 cas d’éclampsie,
un cas en post partum sans éclampsie, un cas d’IRA, un cas de lupus et un cas
recevant la chimiothérapie pour LMNH)

L’age moyen était de 25 ans (11-37). La pression artérielle systolique sur la
pression artérielle diastolique PAS/PAD a I'admission était supérieure a 160/100
mmHg chez 5/7 cas, La pression artérielle moyenne PAM dépassait 160 mmHg chez

1 cas.
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Les signes neurologiques retrouvés étaient : des convulsions généralisées
chez tous les cas, des céphalées chez 5/7, des vomissements et des troubles visuels
chez 3/7, la confusion mentale chez 2/7 et finalement I’EME chez 2 cas et le coma
chez seulement un cas.

Les complications associées étaient le HELLP syndrome chez 3/7 cas, et
I'insuffisance rénale aigué IRA chez 5/7 des cas.

Sur le plan neuro-imagerie, les régions cérébrales les plus fréquemment
touchées sont les territoires pariétaux et occipitaux (5/7 cas), suivies par les régions
frontales et hypothalamique (1/7 cas) et le tronc cérébral (1/7 cas).

Sur le plan thérapeutique nos patients ont recu des antihypertenseurs et des
anticonvulsivants (Valproate de Sodium et Benzodiazépine) avec des mesures de
réanimation adaptées a chaque cas, par ailleurs le traitement étiologique a été
reposé sur I’extraction foetale chez les trois éclamptiques, la prise en charge de
I'IRA, I'adaptation de la chimiothérapie et ou du traitement immunosuppresseur.

En dehors d’un cas d’éclampsie qui est décédé suite a un arrét cardiaque
irrécupérable compliqué d’une encéphalopathie anoxique, L’évolution a été marquée
dans les autres cas par une régression totale de la symptomatologie neurologique et
une normalisation de la pression arterielle.

L’IRM cérébrale de contrble réalisée chez 2 cas aprés un mois avait montré
une disparition complete des lésions neurologiques.

Ce travail souligne la gravité du syndrome d’encéphalopathie postérieure
“’réversible’” en rapport avec le terrain sous-jacent et en I’absence d’une prise en

charge précoce.
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ABSTRACT

The syndrome of posterior reversible encephalopathy PRES is a recently
individualized complication, the diagnosis is based on radio-clinical combination.
Etiologies are various. The aim of this work is to study the clinical characteristics,
neuroradiologic, pathophysiologic, treatment and outcome of this disease.

We conducted a retrospective study between 2008 and 2009. We enrolled all
cases of PRES hospitalized in Hassan Il University Hospital, Fés.

The diagnosis of PRES was based on the presence of characteristic lesions:
hyper-intensities on T2 and / or FLAIR (fluid attenuated inversion recovery) in
magnetic resonance imaging (MRI). The epidemiological, clinical, biologic,
neuroradiologic and outcome data were collected for all patients. The average age
was of 25 years (11-37). The systolic blood pressure on the diastolic blood pressure
in the admission was superior to 160/100 mmHg in 5/7 cases; the blood pressure
averages PAM exceeded 160 mmHg to 1 case.

The found neurological signs were: convulsions generalized to all the cases, the
headaches to 5/7, vomits and visual disorders to 3/7, the mental confusion to 2/7
and finally the status epilepticus to 2 cases and the coma to only a case. The
associated complications were the HELLP syndrome in 3/7 of the cases, and the acute
renal insufficiency in 5/7 cases.

In a neuro-imaging, regions most commonly affected were the parietal and
occipital areas (5/7 case), followed by the frontal and hypothalamic regions (1/7 case)
and the brainstem (1 case).

On the therapeutic plan our patients received antihypertensive and
anticonvulsant drugs (Valproate of Sodium and Benzodiazepine) with measures of

resuscitation adapted to every case, the etiologic treatment was based on the
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cesarean section, the treatment of renal failure, the adaptation of the chemotherapy
and of the immunosuppressive drugs.

Except a case of éclampsia which died further to an irremediable cardiac arrest
complicated with an anoxic encephalopathy, the evolution was marked in the other
cases by a total regression of the neurological symptomatology and a normalization
of the blood pressure.

The MRI of control realized to 2 cases after one month had shown a complete
regression of neurological damage.

This work underlines the severity of the posterior ‘reversible’ encephalopathy

syndrome. This may be due to the terrain and in the absence of a premature care.
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