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ABREVIATIONS




AngioRM : Angiographie par résonance magnétique

AGL : acide gras libre

AV : acuité visuelle

BAV : baisse de I’acuité visuelle

cm : centimétre

CcoO : contraception orale

CP : plexus choroide

CCL2 : cc chimiokine ligand 2

ESA . espace sous arachnoidien

FDA : food and drug administration

GA : granulation arachnoidienne

g/dl : gramme par décilitre

HGF : facteur de croissance des hépatocytes
HTA : hypertension artérielle

HTICI : hypertension intracranienne idiopathique
IRM : imagerie par résonnance magnétique
IMC : indice de masse corporelle

kg/m2 : kilogramme par meétre carré

LCR : liquide céphalorachidien

LPA : lipoprotéine A

min : minute

mm : millimétre

mmHg : millimétre de mercure

MTHFR : méthyléne tétrahydrofolate réductase
NGF : facteur de croissance nerveux

oD : ceil droite



ODG . ceil droit et gauche

0G : il gauche

OP : cedeme papillaire

OPK : ovaires polykystiques

PAI-1 . inhibiteur de I'activateur du plasminogéne-1

PIC . pression intracranienne

PL : ponction lombaire

PTC : pseudotumeur cérébral

SA : semaine d’aménorrhée

SHBG . steroide hepatic binding globulin (globuline hépatique liant les
stéroides)

SNC : systéme nerveux central

SOPK : syndrome des ovaires polykystiques

TVC : thrombose veineuse cérébrale

VRM : veinographie par résonnance magnétique

11 B-HSD1 : 11 béta-hydroxystéroide déshydrogénase de type 1
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INTRODUCTION




L’hypertension intracranienne idiopathique (HTICI) est un syndrome
caractérisé par une élévation de la pression intracranienne en I'absence de toute
étiologie identifiable.

La premiére description de cette entité clinique remonte a 1893. Elle a été
rapportée par le médecin allemand Henrich Quink.

Dés lors, des terminologies variées se sont prétées a ce syndrome, des
suggestions physiopathologiques distinctes et ambitieuses et des essais de prise en
charge diagnostique et thérapeutique, se sont exposés et débattus tout en offrant
une abondante littérature surtout anglo-saxonne.

Ce syndrome est rare, mais il surviendrait de facon préférentielle chez les
femmes obeses et en age de procréer.

Le diagnostic de I’hypertension intracranienne idiopathique est un diagnostic
d’élimination, une batterie de causes secondaires doit étre écartée. Les céphalées et
les troubles visuels constituent les symptémes les plus fréquents. L’cedeme
papillaire sera le signe cardinal a I’examen clinique. L’imagerie cérébrale ne doit
révéler aucune anomalie, et la pression du liquide céphalorachidien est par
définition élevée au-dela de 250mm d’eau.

La prédilection de cette pathologie, potentiellement aveuglante, chez cette
sous population féminine et en dge de procréer exposerait les femmes atteintes de
ce syndrome a la grossesse. Inversement, il se peut que la femme enceinte souffre
de ce désordre.

L’avenement de la grossesse dans ce cadre nosologique va engendrer
plusieurs problématiques :

§ D’abord, y’aurait-il un lien entre la grossesse et la survenue de I’'HTICI ?
§ Comment gérer la prise en charge diagnostique ? D’une part, devant les

céphalées qui sont un symptébme fréquemment rapporté par la femme
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enceinte, et d’autre part, devant la nécessité du recours a I'imagerie dans ce
contexte particulier de grossesse.

§ Quelle sera la stratégie thérapeutique ?

8 Enfin, quel sera le retentissement de cette pathologie sur la grossesse et sur
la prise en charge de I’'accouchement ? Et de facon réciproque, y’aura-t-il un
effet de la grossesse sur I’HTICI, son évolution et son pronostic ?

A travers ce travail, nous allons tenter de répondre a ces questions a la
lumiere de trois observations d’HTICI et grossesse chez 2 femmes, suivies au service
de gynécologie et obstétrique | en collaboration avec le service de neurologie au

Centre Hospitalier Universitaire Hassan Il a Fes, avec revue de la littérature.
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GENERALITES




l. Rappel historique

L’hypertension intracranienne idiopathique (HTICI) est le plus récent d’un
certain nombre de noms, donnés au fil des années, au syndrome clinique de
I’élévation de la pression intracranienne (HTIC) sans hydrocéphalie et en I’'absence
de processus intracranien.

Le meédecin allemand Heinrich Quinck [1], I'inventeur de laiguille de la
ponction lombaire [2], a publié en 1893 la premiere description de cette entité
clinique.

Etiguetée comme méningite séreuse, Quink I’a attribuée a une hypersécrétion
du liquide céphalorachidien (LCR) par une disrégulation autonome. [3]

Quelques années plus tard, Nonne a donné le nom de pseudotumeur cérébrale
a ce tableau, tout en posant le dilemme diagnostique d’élévation de la pression
intracranienne en I’'absence de tumeur cérébrale. [4]

A partir de 1923, un grand nombre de nomenclatures a été prété pour ce
syndrome : I’hydrocéphalie otitique, [I'arachnoidite, [I’hydrocéphalie toxique,
I’hypertension méningée, I’hydrocéphalie angioneurotique et I’hydrops hypertensif
méningé. [3]

Dans les années 1930, Ile développement de la neuroimagerie,
particulierement la ventriculographie, a permis de faire une distinction plus claire
entre I’hydrocéphalie et la pseudotumeur cérébrale. [3]

En 1937, le neurochirurgien américain Walter-Dandy proposa ses criteres
diagnostiques de PTC sur une série de 22 patients [5] :

+ Signes et symptomes d’HTIC
+ Pression du LCR> 25 cm H20
+ Pas designes de focalisation, a I’exception d’une paralysie du

nerf oculomoteur externe.
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+ Composition normal du LCR
+ Des petits ventricules ou ventricules de taille normale a l'imagerie, sans
masse intracranienne.

Le terme « HTIC bénigne » a été utilisé par Foley en 1955. Il a été largement
utilisé pour décrire la PTC en la différenciant d’une étiologie néoplasique
maligne [6].

Cette terminologie d’HTIC bénigne n’a été mise en question qu’en 1969 par
Bouccheit et al. [7] devant ses conséquences visuelles préjudiciables.

Elle est loin d’étre bénigne, puisqu’elle engendre le pronostic visuel et altere la
qualité de vie. [3]

En 1989, Corbett et Thompson [8] ont lancé appel pour nommer ce tableau
clinique par une « HTIC idiopathique » dont la cause est inconnue, et de I'étiqueté
comme secondaire quand la cause sous jacente serait évidente [9]. Deés lors,
« Hypertension intracrédnienne idiopathique » devenait le terme de choix pour cette
entité clinique d’étiologie encore inconnue.

Les criteres diagnostiques de Dandy ont été ultérieurement modifiés par
Friedman et Jacobson [10], basés sur un concept moderne plus sophistiqué de
I’HTICI offert par le développement de tomodensitométrie informatisée et des
méthodes de détection et de suivi des déficits du champ visuel. lls sont valables
jusqu’a ce jour. [3]

Il est plus adapté d’utiliser la terminologie d’HTIC primaire ou secondaire ;
I’HTIC primaire ou idiopathique soit ce syndrome communément observé chez des
femmes jeunes souvent obeses. [3]

KB Digre commente : « peut étre, quand nous comprenons toutes les bases

physiopathologiques de I'HICI, cette terminologie elle-méme sera réfutée ». [9]
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1. Définition :

L’HTICI est un syndrome caractérisé par une élévation de la pression
intracranienne en I’'absence de Iésion intracranienne compressive, d’obstruction des
voies de circulation ventriculaires ou sous-arachnoidiennes, d’infections, ou
d’encéphalopathie hypertensive et d’hydrocéphalie [10].

Quand I'HTIC est jugée étre liée a une pathologie sous-jacente ou a une prise
médicamenteuse, le terme “idiopathique’ demeure inadapté : « HTIC secondaire »

sera plus approprié [23].

I1l. Epidémiologie

I11.1. Incidence

Liée au morphotype, I'incidence de I’HTICI est variable d’un pays a l’autre : La
variabilité de cette incidence est probablement proportionnelle au degré d’obésité
dans ces zones. [11]

Aux Etats Unis, Durcan a estimé l'incidence annuelle de I’HTICI dans la
population générale d’IOWA a 0,9/100000, et a 1 ,07/100000 pour la population
de Louisiane [12].

L’incidence estimée a Rochester [13] était de 1/100000 habitants.

Une étude prospective longitudinale effectuée a Benghazi (Libie), rapporte une
incidence de 2,2/100000 habitants. [14]

A Hokkaido (Japon), seul deux cas ont été identifié sur une étude en 1993
d’une population de 5,8 millions donnant une incidence de 0,03/100000 en cette
année. [15].

Au royaume Uni, I’incidence d’HTICI, dans la population générale, est de 1.56

pour 100 000 habitants. [16]
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Cette incidence augmente chez la population féminine, et se multiplie chez la
population féminine obése (Tableaul).

L’incidence globale de I'HTICI rejoint celle du syndrome de Guillain barré, les
tumeurs pituitaire et les céphalées de Horton [11].

L'incidence réelle de cette pathologie est probablement plus élevée que ce qui
est projeté a partir de ces études. Plusieurs cas de céphalées sans OP ont été
objectivés [17]. De tels cas, peuvent étre potentiellement diagnostiqués comme
d’autres syndromes de céphalées. [18]

La prévalence de I’'HTICI sans OP était de 11% [19] selon une grande série de
217 patients présentant des symptdémes neurologiques ne rappelant pas une HTICI
(POP, les symptdbmes visuels, la vision double, les acouphénes et les céphalées

quotidiennes persistantes ont été parmi les criteres d'exclusion).

Tableau 1 : L’incidence de I’HTICI selon des différentes séries publiées.

Etat d’lowa Etat de Rochester Benghazi, Hokkaido, Sheffield,
[12] Louisiane MN [13] Libbie [14] Japon [15] RU [16]
Durée d’étude 1 1 15 7 1 2
(année)
Population de base 2 914 000 4 481 000 70 000 519000 5 780000
Sex-ratio 8:1 4.3:1 8:1 15:1 1:1 15:1
Obeésite 67% 69% 70% 71% 0% _
Incidence annuelle brute pour 100 000 habitants :
Population 0.9 1.1 1.0 2.2 0.03 1.56
générale
Population _ _ 1.6 4.3 0.03 2.86
féminine
Femmes entre 15- 3.5 _ 3.3 12.0 _ _
44ans
Femmes obeses 19.32 14.9b 7.9¢ 21.4d _ 11.9¢

a : surpoids de plus de 20% chez des femmes entre 20 et 44 ans.
: obésité non définie chez des femmes entre 20 et 44ans.

: IMC supérieur a 26 chez des femmes entre 15 et 44ans

: surpoids de plus de 20% chez des femmes entre 15 et 44 ans
: obésité et age non définis

® QO O T
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[11.2. Sex-ratio

Sans doute, I’HTICI est la pathologie de la femme par excellence, avec des sex-
ratios variables entre 1 :1 et 15 :1 selon les plus grandes études publiées dans ce

sujet. [12-16] (tableaul).

111.3. Age
Survenant a tout age, I’HTICI est principalement la maladie de I’adulte jeune.

111.3.1. Chez I’enfant

Bien qu’il n’y ait pas de larges études épidémiologiques pour cette tranche
d’age, ce désordre est rare et il est moins fréquent que chez I'adulte. [3, 11]

Chez I’enfant pré-pubeére, I'HTICI semble étre moins fréquente [20]. Babikian et
al [21] ont constaté que la plupart de leurs patients atteints d’HTICI ayant un age
supérieur a 10 ans. Les enfants moins de 11 ans tendent a avoir un sex-ratio neutre,
avec un taux relativement diminué pour I’obésité. [22]

Tandis que la maladie serait plus fréquente chez les adolescentes obéses

mimant ainsi I’HTICI de I'adulte. [20]

111.3.2. Chez I’'adulte

59 % des patients étaient dans leur 3¢me décennie de vie au moment du
diagnostic selon Durcan et al [12]. Les autres séries rapportent des moyennes d’ages
d’apparition des symptémes a 28 ans [14], 29 ans [24], 31 ans [25], 35ans [26] et
36ans [27].

L’HTICI est une affection de la 2éme- 3éme décade de vie pour Rhadhakrishnan et

al. [14]
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[1l.4. Obésité :

L’obésité est présente a des fréquences élevées et variables entre 62% et
94%. [12, 13, 25, 26, 28, 29].

L’étude prospective Nord-Ameéricaine réalisée par Wall et George [25] a
montré que, 47 patients sur 50 étaient obéses avec une moyenne de gain du poids
de 7,7 kg dans les 12mois précédents I’apparition des symptémes.

Le gain du poids récent a été impliqué dans I'HTICI par plusieurs études.

[25,30,31]

I11.5. Race et prédisposition génétigue :

L’origine ethnique ne semble pas affecter I'incidence de I’HTICI. Peu d’études
ont abordé cette question, et le nombre de patients y impliqué était insuffisant. [25,
26, 32]

Des cas familiaux ont été rencontrés sans offrir un support évident pour une
prédisposition génétique. [11]

D’aprés Saber Chebel et al. [33] la revue de la littérature a mis en évidence
plusieurs cas d’HTICI familiale et sur des générations successives. L’obésité était la
seule anomalie commune entre ces patients. Les auteurs suggerent I'implication de
facteurs génétiques dans le développement de I’HTICI, et une variation d’expression

de génes au sein des membres de la famille.
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IV. Facteurs associés a I’HTICI :

A l'exception du sexe féminin et de l'obésité, il n'existe aucune association
prouvée dans I’'HTICI.

Malgré que la description de conditions associées dans le contexte d'une
maladie dite «idiopathique» semble contradictoire, une variété de conditions et de
médicaments a été liée a la maladie au fil des années sans établir un lien de
causalité.

Néanmoins, certains facteurs ont été rapportés en association avec I'HTICI

d’une fréquence suffisante pour justifier une plus grande attention. [34]

IV.1. Vitamine A :

Des études sur le déficit en rétinol chez les animaux ont montré une élévation
de la pression du LCR. En outre, des cas publiés d’élévation de la PIC chez des
enfants ayant un déficit en vitamine A ont prouvé une résolution de ce tableau apres
un traitement substitutif. [IN 11]

En miroir, ’'HTICI survient chez 50% des cas d’Hypervitaminose A. [35]

L’apport excessif de la vitamine A est impliqué dans I’association a I’'HTICI aussi
bien chez I’'animal [36] que chez ’homme.

Selon Friedman et al. [35], la plupart des cas signalés sont des
patients prenant de la vitamine A pour le traitement de lI'acné. Une consommation
alimentaire excessive de la vitamine A, provenant d'huile du foie de poissons, du
foie de requin, du lait enrichi en vitamine A et des carottes, peut aussi causer une
hypertension intracréanienne. Cette association attire I’attention sur I'importance du

rétinol dans I’équilibre de la PIC.
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IV.2. Médicaments

Des rapports de cas ont impliqué plusieurs médicaments dans I’'HTIC (tableau
2).

La survenue d’HTIC a été rapportée dans un nombre mineur de patients mis
sous tétracyclines particulierement les minocyclines [37-39], et les doxycyclines
[40-43]. Cependant, des études prospectives contrélées n’ont pas établi un lien de
causalité. De méme pour les rétinoides oraux, utilisés en dermatologie. [11]

Le sevrage de corticoides a été rapporté comme inducteur d’un tableau
similaire de celui de I'HTICI avec une résolution du tableau clinique apres
réintroduction. [11]

Les contraceptifs oraux (CO) ont été historiquement liés a ce désordre, mais
des recherches récentes ont montré qu’il n’y a pas une augmentation significative
dans le pourcentage des femmes sous CO dans le groupe d’HTICI par rapport a la
population générale. [31, 32]

Les anciennes études ont inclus probablement des cas de thromboses
veineuses cérébrales (TVC) sous diagnostiqués chez des femmes sous
hormonothérapie. Ainsi la haute prévalence de patientes sous CO dans les cohortes

d’HTICI refléterait plutdt le haut risque de TVC chez les femmes sous CO. [11]

IV.3. Troubles menstruels

L’histoire d’irrégularité menstruelle est beaucoup plus commune chez les
femmes atteintes d’HTICI par rapport aux femmes non affectées par cette
pathologie.

Dans un questionnaire d’étude de 40 patientes ayant une HTICI, un
changement dans le cycle menstruel était plus fréquemment rapporté juste avant le

diagnostic par rapport a la méme période chez 39 femmes témoins. [32]
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La survenue de menarche a I’dge de 13 ans ou avant est significativement plus
retrouvée chez les femmes ayant ce syndrome. [11]

Menarche, oligoménorhée ou aménorrhée ont précédé la survenue de I'HTICI
[11]. De larges études ont mentionné des dysfonctionnements menstruels parmi les
symptdmes rapportés. [12, 29]

Cependant, aucun dysfonctionnement hormonal spécifique démontré ne
puisse expliquer ce constat, d’autant plus que I’obésité, elle-méme, se présente en

association avec des irrégularités menstruelles. [11]

IV.4. Grossesse .

Il a été largement considéré qu’elle prédisposerait a un risque accru d’HTICI.
[44]

Ultérieurement, des enquétes rigoureuses plus poussées n‘ont pas prouvé une
relation statistiguement significative pour la grossesse entre des patientes atteintes
d’HTICI et des groupes témoins. [12, 32]

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

fréquence de cette pathologie chez les femmes en age de procréer. [34]

IV.5. Maladies

@ L’hypertension artérielle systémique :
L’HTA a été rapportée chez 14 a 31% des patients atteints d’HTICI [25, 26, 31,
45]. Dans une étude de kesler et al. [45] la pression artérielle était significativement
élevée dans la population d’HTICI par rapport a celle témoin. Par ailleurs il n’y a pas

de preuves permettant de trancher si cette constatation est une vraie association
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pathologique, ou elle refleterait simplement la haute incidence de I’élévation de la
pression artérielle chez des patients ayant un poids excessif.
@ Le syndrome des ovaires polykystiques :

Le SOPK semble apparaitre avec une fréquence plus élevée dans I'HTICI. Deux
études menées par GLUECK et al. en 2003 et 2005 [29, 46] ont objectivé une forte
association du SOPK a I’HTICI avec des taux arrivant respectivement a 40% et 57%.

@ Le syndrome des apnées du sommeil :

I est également répondu chez la population obése, mais plusieurs études

récentes ont associé ce syndrome a I’HTICI. [IN 34]
@ L’anémie ferriprive :

Les criteres diagnostiques les plus récents de I’HTICI définissent I'anémie
ferriprive sévére comme une condition qui peut se faire passer pour une HTICI. [10]

A Birmingham et Midland Eye Centre, au Royaume-Uni, entre 2005 et 2007,
Une série rétrospective de 107 nouveaux cas d’HTICI, retenus selon des critéres
diagnostiques  stricts, a trouvé six cas d'anémie microcytaire, avec des taux
d'hémoglobine inférieur a 10.2 g/dl [47]. La résolution rapide des symptomes et
I'amélioration de la fonction visuelle chez tous les patients aprés correction de
I'anomalie hématologique a été trés évocatrice d'une association entre lI'anémie et
I’hypertension intracranienne. Ainsi I’exclusion d’une anémie ferriprive est
recommandée chez tout patient présentant des signes d’HTICI.

@ D’autres comorbidités :

Le diabete sucré, les maladies thyroidiennes, I’hyperparathyroidie, les
accidents vasculaires cérébraux, la migraine, la colite ulcéreuse, le Ilupus
érythémateux aigue disséminé, la drépanocytose [12, 25, 26, 48, 49], I’hépatite A et
E [50, 51], La transplantation rénale [12], la leucémie [52] et la cystinose [53],

maladie de surcharge lysosomale, ont été associés a I’'HTIC.
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Une histoire complexe de médicaments complique souvent ces associations.

Outre, une TVC sous diagnostiquée ou simplement une coexistence fortuite ne

peuvent pas étre exclues dans la majorité des cas. [11] (tableau2)

Causes
nutritionnelles

— hypervitaminose A ou hypovitaminose A
- rachitisme par carence en vitamine D

Médicaments

- acide nalidixique, tétracyclines, minocycline,
nitrofurantoine, pénicilline, ofloxacine, ciprofloxacine

— amiodarone

— lithium

- phénytoine

— cytosine arabinoside

— cyclosporine

— danazol ou sevrage en danazol

— acide transrétinoique, trétinoine, isotrétinoine

- indométacine ou kétoproféne dans le syndrome de Bartter
— exposition a un insecticide

- lindane, chlordecone

— stéroides, incluant stéroides locaux et anabolisants, et
sevrage en corticoides

— oxytocine, hormone de croissance

— gonadotrophine chorionique humaine (béta-hCG),
dépomédroxyprogestérone

— L-thyroxine dans le traitement de I’hypothyroidisme
juvénile

endocriniens
métaboliques

Dysfonctionnements

et

— Puberté, syndrome de Turner

—  hyperthyroidie, hypothyroidie, hypoparathyroidie,
pseudo-hypoparathyroidie

— maladie d’Addison, maladie de Cushing
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Maladies systémiques
(certaines pouvant
occasionner une
occlusion veineuse)

Anomalies
hématologiques
incluant les cas
malins

Autres

— lupus érythémateux disséminé, sarcoidose, maladie de
Behcet

— mucoviscidose

- syndrome des anticorps antiphospholipides

- syndrome de Reye

- anémie ferriprive, anémie pernicieuse et autres anémies
mégaloblastiques,

- thrombocytémie et thrombocytose,

- cryofibrinogénémie, fibrinogéne anormal ou en
augmentation sérique,

- cryoglobulinémie,

— maladie de Hodgkin, maladie de Castleman,

-leucémie,

-myélome,

— déficience en protéine S, en antithrombine llI,

- hyperplasie ganglionnaire angiofolliculaire multicentrique,
— hémoglobinurie paroxystique nocturne,

— purpura thrombocytopénique,

- polyglobulie,

-Insuffisance respiratoire chronique, syndrome de Pickwick
et apnée du sommeil,

-Insuffisance rénale et urémie,

-Transplantation rénale ou hématopoiétique,

-Infection par le VIH et sida, fievre typhoide,

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

-Syndrome de Tolosa-Hunt,

-Mucopolysaccharidose ,

-Aprés arthrodése occipitocervicale et immobilisation dans
un corset,

-Pseudotumor cerebri familiale (possiblement transmission
autosomique récessive ou dominante).

26



PHYSIOPATHOGENIE

DE L'HTICI




Bien que [I’élévation de la PIC soit caractéristique dans I’HTICI, sa
physiopathologie reste méconnue.

Cette élévation de la PIC est probablement liee a un déséquilibre entre la
production du LCR, par le plexus choroide et son drainage, principalement au niveau
des granulations arachnoidiennes (GA).

Plusieurs mécanismes ont été supposés pour cette élévation de la PIC :

- Une augmentation de la sécrétion du LCR ;
- Une augmentation du volume cérébral ;
- Une élévation de Ila résistance a I'écoulement du LCR et une
augmentation de la pression veineuse cérébrale. [55]
Aucune théorie n'a été en mesure de fournir, a elle seule, une réponse

compléte a la physiopathologie probable de I'HTICI.

|. Rappels physiopathologiques

I.1. Liquide céphalorachidien (LCR)

Le liquide céphalo-rachidien (LCR) est une partie importante du liquide
extracellulaire du systéme nerveux central (SNC). Une fine régulation de sa
composition est vitale pour cet organe. [56]

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

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

produits par le métabolisme cellulaire. [56]
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Le LCR est divisé dans le SNC en deux unités intimement connectées : L'unité
interne représentée par les ventricules cérébraux (Les deux ventricules latéraux, les
troisiéme et quatriéeme ventricules) et le canal rachidien au centre, ainsi que l'unité

externe représentée par les espaces sous arachnoidiens (ESA) et les citernes. [56]

(Fig. 1)
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Fig.1: schéma mettant en évidence I’emplacement du plexuschoroide etla
distribution du LCR dans le systéeme nerveux central humain. Le LCR est représentée
par la zone grise etlesfléches indiquentle sens de circulation du LCR et les sites de

son absorption. [56]
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La physiologie du LCR repose sur trois clés principales:
- La formation active (Sécrétion);
- L'absorption passive; et
- L'écoulement unidirectionnel du LCR depuis le site de formation
jusqu’a I'endroit d'absorption.
U la formation active :

Le LCR est formé dans le systeme ventriculaire, ou le plexus choroide est le
principal site de production. D’autres sources extra-coroidales comme I’épendyme
tapissant les ventricules, et la barriere hémato-encéphalique participeraient dans le
maintien de la balance de production.

Le taux de formation du LCR chez I'Homme est de l'ordre de 0.3 & 0.4
ml/min, soit 430 a 580 ml/jour.

Le volume du LCR circulant dans le systéeme du LCR est de 160 ml, ainsi il aura
besoin de 6h et demi a 9heures pour étre renouvelé. [56]

U L'écoulement unidirectionnel du LCR :

Il est généralement admis que le LCR circule de fagon unidirectionnelle & partir
des ventricules cérébraux vers les ESA avec échange de diverses substances entre
le LCR et les compartiments interstitiels. [56]

U L'absorption passive du LCR :

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

duraux, depuis les ESA vers le sang veineux cérébral (fig. 1 et 2) par le biais d’un

gradient hydrostatique. [56]
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Fig. 2 : Schéma du site principal de I'absorption du LCR montrant la relation entre les GA

et les sinus duraux, indiqué dans le plan coronal. [56]

Malgré une étude approfondie de I'anatomie des granulations
arachnoidiennes  (Figure3), notre compréhension de leurs caractéristiques
fonctionnelles  particulierement en ce qui concerne I'écoulement du LCR, reste
limitée. Les granulations semblent idéalement placées selon une anatomie
favorable au drainage du LCR. [3] (Fig. 4)

Des canaux temporaires transmésothéliaux permettraient le passage du
LCR par un flux important a partir des ESA vers les sinus veineux. [3]

De plus, il ya plusieurs études qui suggerent une absorption importante du

LCR a partir des ESA vers le systeme lymphatique. [3, 56]
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Fig.3 : La granulation arachnoidienne. La GA de [I'homme a quatre grandes composantes: Le
noyau central composé de cellules arachnoidiennes et des fibroblastes dispersés dans une matrice
de tissu conjonctif, donnant a la granulation sa forme. Ce noyau central est contigu a I'espace sous-
arachnoidien. Présence d’une couche de cellules arachnoidiennes qui se continue avec la
membrane arachnoidienne sous-jacente. La GA est entouré d’une capsule fibreuse, incluant des
cellules endothéliales vasculaires dela lumiére veineuse et des fibroblastes de la dure-mere.
La partie apicale dela granulation arachnoidienne est couvert par une couche de cellules

arachnoide qui sont, directement en contact avec la lumiére veineuse [3]
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Fig. 4 : Granulations arachnoidiennes.Carte topographique de répartition des GA a l'aide des
données de 35 cerveaux montrant la probabilité de la présence des GA a chaque pixel
spécifiques sur un modele cérébral standard. Les GA ont une distribution caractéristique le long de
la fissure longitudinale. La Couleur la plus foncée indiquée sur I'échelle, signifie que des GA ont été
identifiées a ce pixel dans plus de 10% des cerveaux analysés. Et plus la couleur se clarifie plus le

pourcentage de GA sera petit. [3]
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En dépit de quelques autres endroits proposés dans I'absorption du LCR
(plexus choroide, tissu cérébral, etc.), les sinus veineux cérébraux restent le

principal site d’absorption du LCR dans les conditions physiologiques. [56]

|.2. Physiopathologie de I’cedeme papillaire

L’cedeme papillaire (OP) est un terme réservé au gonflement de la téte du nerf
optique secondaire a une élévation entretenu de la pression intracranienne (PIC).

Ce gonflement de la téte du nerf optique ne serait pas corrélé avec seule la
PIC. Il dépendrait de la relation entre trois facteurs: la pression du LCR, la pression
intraoculaire et la pression artérielle systémique. [57]

Une élévation de la pression du LCR, avec une pression intraoculaire basse ou
une faible pression de perfusion peut provoquer un blocage du transport
axoplasmique lent (stase du flux axoplasmique), ainsi la constitution de
I’OP. Une ischémie intraneuronale résultante peut se développer, avec des
dommages diffus des fibres du nerf optique. [57]

Le développement de I’cedéme papillaire requiert habituellement au moins 1 a
5 jours d’une augmentation persistante de la PIC au-dessus de 20 a 25 cm H20. [58]

Une étude réalisée par Mur et Blanc [IN 57] chez des patients atteints d’HTICI
avec un OP asymétrique a démontré que les déficits visuels surviendraient
seulement aux yeux avec un OP. Ceci implique que la présence de I’OP, plutét
que I’élévation de la pression du LCR soit responsable de la perte visuelle. Par

conséquent, les patients sans OP seraient a I’abri du risque de cécité. [57]
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Fig. 5:Coupe transversale du globe et du nerf optiques montrant les méninges périoptiques [37]

Malgré le blocage du transport axoplasmique lent et rapide dans I’OP par
I’HTIC, il n’y a pas d’altération de la fonction visuelle. Autrement dit, I'impulsion
nerveuse est conduite par la membrane axonale et non pas par I’axoplasme, en plus
que le blocage du flux axoplasmique soit partiel. [54]

Quand les fibres nerveuses meurent, le disque s’atrophie, devient pale et
moins cedémateux. [54].

Des signes typiques d’obstruction de la veine centrale de la rétine sont
observés au niveau de la téte du nerf optique et dans la région péripapillaire. Il
s'agit notamment d’une dilatation des capillaires de la rétine pré-papillaire, une
hyperémie de la téte du nerf, une dilatation des veines rétiniennes, des
hémorragies péripapillaires et des nodules cotonneux.

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

arachnoidien pour quitter le nerf optique a 1 cm derriere le globe. [58]
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Il. Mécanismes de I’élévation de la pression intracranienne

[1.1. Production excessive du LCR

L’hypersécrétion du LCR a été impliquée, pour la premiere fois depuis un
siecle, dans I’HTICI. Il a paru que I’alcool, le stress et les changements climatiques
entrainent une hypersécrétion du LCR et une augmentation de la PIC. [55]

En 1979, les études d’infusion ventriculaire ont démontré une augmentation
de sécrétion du LCR chez cinq patients souffrant d’HTICI, ce constat a été appuyé
par les résultats d’IRM avec un calcul du flux du LCR montrant également une
hypersécrétion du LCR dans I’HTICI. [55]

Ces études, cependant, ont été basées sur de petits échantillons, et les
hypothéses ont été formulées par modélisation mathématique. [55]

Néanmoins, la basse protéinorachie dans I'HTICI soutient cette théorie
d’hypersécrétion du LCR. Bien que cette hyporprotéinorachie ne soit pas universelle
dans I’HTICI. [55]

Dans les conditions pathologiques ou une hypersécrétion du LCR est
retrouvée tel que le papillome du plexus choroide, le tableau clinique ne rejoint pas
celui de I’HTICI [11]. Ainsi I’'absence d’hydrocéphalie dans I’HTICI ne suppose pas
cette théorie d’hypersécrétion du LCR. [55]

Cette suggestion a été réfutée par des études ne montrant aucune différence
significative dans les taux de production du LCR entre les patients et les témoins,
ou des taux encore plus bas considérés précédemment comme des valeurs
normales. [11]

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

concluantes mais elles continuent d’étre débattues dans la littérature. [55]
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11.2. Volume sanquin cérébral et cecdeme cérébral

L’cedeme cérébral a été supposé expliquer la pathogénie de I'HTICI par
altération du sodium et rétention hydrique, entrainant ainsi, un cdéme
orthostatique et un cedeme cérébral. [3]

Cette théorie a été construite sur des épreuves histologiques d’autopsies
cérébrales qui ont montré un cedéme intracellulaire et un cedéme interstitiel [11,
55], et sur des données de neuroimagerie [11, 55]. En effet, ces derniéres étaient
en faveur d’une augmentation du contenu en eau du cerveau et une augmentation
de la diffusion de I’eau au niveau de la substance blanche.

Ces études et autres par IRM, qui se sont focalisées sur I';cedéme cérébral
chez les patients atteints d’HTICI, ont montré des résultats contradictoires. [18]

A priori, I'cedeme cérébral ne serait pas présent dans I’HTICI, selon les
techniques d’imagerie par tenseurs de diffusion [59, 60] et aprés relecture des
examens histologiques. [11]

De méme, les études en PET-scan ne montrent pas d’augmentation du volume
sanguin cérébral dans I'HTICI. L’augmentation du volume sanguin cérébral dans
I’HTICI, proposée par Mathew en 1975, est donc une hypothése qui est beaucoup

moins retenue aujourd’hui. [61]

Quant au tableau clinique, la gravité de I’élévation de la PIC dans I'cedeme
cérébrale semble incompatible avec ce degré de préservation de la fonction

neurologique ainsi que I’évolution clinique généralement bénigne dans I’HTICI. [34]
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[1.3. Diminution de résorption du LCR

Récemment, la théorie la plus acceptée pour I’élévation de la pression du LCR
est I'altération de résorption de celui-ci. Bien que les bases physiopathologiques
conduisant a cette altération de la résorption du LCR ne soient pas claires. [18]

La majorité des éléments de preuve appuyant cette théorie est basée sur les
études de perfusion du LCR, qui ont démontré un drainage réduit du LCR au cours
de I’HTICI. [55]

Une 1ére étude a utilisé le test d’infusion saline intrathécale pour montrer la
résistance au drainage du LCR chez quatre patients sur cinq ayant une HTICI [55]. Des
études similaires utilisant la citernographie isotopique, ont abouti a des résultats en faveur
d’un retard important dans la circulation du LCR avec rétention du traceur radio-actif dans
les ESA [11]. Ces résultats n'ont pas été universellement reproduits. [55]

De plus, en utilisant un modele mathématique étudiant la régulation du
volume ventriculaire, Rekate et al. Ont pu montrer qu’en simulant une HTICI (en
diminuant la résorption du LCR au niveau des villosités arachnoidiennes et en
rendant le parenchyme cérébral incompressible), la PIC augmente et le volume
ventriculaire diminue. [IN 61]

Ces différentes techniques et d’autres ont permis de démontrer I’altération de
la circulation du LCR. Ainsi, la résistance a I’écoulement de celui-ci semble étre
impliguée dans la pathogénie. Cependant, peu de données sont disponibles sur le
site ou le mécanisme exact de la régulation du drainage au niveau des villosités
arachnoidiennes. [11]

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

ou par élévation de la pression veineuse cérébrale. [IN 34]
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[1.3.1. Altération de l'ultra-structure des granulations arachnoidiennes

La physiopathologie de nombreuses causes d’HTIC secondaire a été €lucidée,
et préte croyance ala supposition actuelle concernant [I'implication des
granulations arachnoidiennes (GA) dans la physiologie de I’écoulement du LCR. [3]

L'importance du drainage du LCR dans la dynamique du LCR est mise en
évidence par des observations de I'hypertension intracranienne secondaire dans des
conditions telles que le syndrome de Guillain-Barré, tumeur de la moelle épiniére,
méningites infectieuse ou maligne, et I’hémorragie méningée. [55]

Ces conditions sont caractérisées par une hypercellularité du LCR ou une
hyperprotéierorachie. Elles sont censées bloquer les GA, limitant ainsi le drainage du
LCR et générant une élévation de la pression du LCR. Ceci a été démontré
histologiquement dans I'hémorragie méningée en mettant en évidence des
globules rouges obstruant les canaux des GA [3]. Cette constatation confirme le
role de ces canaux dans I’écoulement du LCR chez I'adulte.

L’élévation de la PIC est également observée chez les patients avec une
agénésie des GA. [55]

Dans le lupus, par exemple, un infiltrat lymphocytaire a été démontré géner la
résorption du LCR au niveau cortical, des ESA et des GA. [61]

Ces observations soulignent I'importance des GA dans le drainage du LCR et
dans I'homéostasie de la PIC. [55]

Cependant, la relecture de ces études par Pietro Spennato et al. [57] ont
conclu a une hydrocéphalie associée a ces conditions et non pas une HTICI. Seuls
quelques cas d’hyperprotéinorachie ont abouti a un tableau HTICI-like.

Une autre théorie propose des anomalies du métabolisme de la vitamine A,
conduisant a une élévation des taux du rétinol et de la protéine liant le rétinol

(retinol binding protein) qui s’interféreraient avec la résorption du LCR. [35, 62]
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Le rétinol, est connu altérer la structure des villosités arachnoidiennes. Bien
que la relation entre les changements structuraux villositaires et le mécanisme de
I’élévation de la PIC demeure incertaine. [11]

Des taux significativement élevés du rétinol ont été objectivés dans le LCR des
patients souffrant d’HTICI en comparaison avec un groupe témoin, bien que les
taux sériques du rétinol aient été normaux [63-65]. Certains éléments de preuve
supportent un rble du rétinolen tant que médiateur de I'obésité. Mais
cette théorie ne parvient toujours pas a se rendre compte des facteurs de risque de
I’HTICL. [3]

Quoique cette augmentation significative du taux du rétinol dans le LCR ne
soit pas universelle chez tous les patients atteints d’HTICI, il peut y avoir un sous-

groupe de patients chez lesquels le rétinol jouerait un réle physiopathologique. [34]

11.3.2. Elévation de la pression veineuse cérébrale

Le flux de drainage du LCR dans le compartiment veineux dépend largement
du gradient de pression transmurale. Ainsi, il sera réduit par toute condition
menant a une augmentation de la pression veineuse intracranienne. [17]

La plupart des neurologues ont une expérience directe de la stricte relation
existante entre le LCR et les pressions veineuses intracraniennes par la manceuvre
de Queckenstedt: Une courte compression jugulaire bilatérale, avec surveillance
de la pression du LCR lors d'une ponction lombaire, est responsable d’une élévation
immeédiate de la pression du LCR. Si aucun changement n’est observé, une
occlusion de la communication des ESA spinales doit étre suspectée. [17]

Certains auteurs ont suggéré qu’une diminution de la résorption du LCR
serait due a la résistance générée par I’élévation de la PVC secondaire a un obstacle

au drainage veineux. [18]
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Lorsque la PIC devient inférieur a la pression intra sinusale, la résorption du LCR est
altérée. Autrement dit, les GA qui font normalement hernie & I’'intérieur des grands
sinus veineux de I’encéphale se rétractent, ce qui est le cas dans I’HTICI (rapport de
la microscopie électronique a balayage, travaux de Chazal) [61] (Fig. 6 A et B). Une
des explications possibles a la genése d’une HTICI serait donc un trouble de la

résorption du LCR avec inflation globale du LCR. [61]

Fig. 6 : A. Microscopie électronique a balayage. Granulation arachnoidienne faisant hernie dans

le sinus sagittal supérieur (PIC > PIS). B. Granulation arachnoidienne rétractée (PIC < PIS). [176]

Le mécanisme de I’élévation de la PIC est largement débattu par les auteurs,
serait-elle une cause ou une conséquence de la haute pression veineuse sinusienne
cérébrale ? Elle-méme serait-elle due a un rétrécissement anatomique sinusien ou a
I’hypertension veineuse systémique ? [11]

Il existe des preuves considérables sur des études de veinographie et de
manomeétrie montrant que les pressions veineuses sinusiennes cérébrales soient
élevées dans I’HTICI, particulierement dans les sinus veineux sagittal supérieure et

transverse. [IN 55]
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Outre, plusieurs études, utilisant la veinographie par résonnance magnétique
ont montré I'existence de sténoses sinusiennes focales [66-68]. Ces sténoses
supposent un obstacle fonctionnel a I’écoulement dans plusieurs cas d’HTICI en
I’'absence de thrombus [66]. Ceci a mené d’autres auteurs a conclure que les sinus
veineux sont anatomiquement différents dans I’'HTICI. [67]

Par ailleurs, les causes sous jacentes de ces sténoses demeurent
controversées, et peuvent étre représentées par des petits thrombi sinusiens, des
variétés congénitales, un septa luminal, ou des échancrures de GA géantes. [55]

Les résultats de certaines études supposent que ces sténoses veineuses
cérébrales seront la Iésion primitive dans I’HTICI [66]. La dilatation et le stenting
(mise en place de prothése endovasculaire) des sinus veineux cérébraux a produit
une amélioration clinique, chez certains patients ayant une HTICI, et une diminution
de la pression veineuse cérébrale en manométrie. [67, 68]

Dans une étude menée par Bono et al [IN 18], 14 patients atteints d’HTICI
avaient une sténose bilatérale des sinus transverses. Ces patients ont été suivis
pendant une période de 6 ans. Tous les patients ont bénéficié de veinographies par
résonnance magnétique (VRM) répétées suivies par des ponctions lombaires. Bien
que, la pression du LCR s’est normalisée chez neuf patients au cours de la période
du suivi grace a un traitement médical, une sténose des sinus transverses a
persisté chez tous les patients. Ce qui suggére que ces anomalies des sinus
transverses ne peuvent pas étre secondaires a I’élévation de la pression du LCR.

Des anomalies unilatérales du débit dans les sinus transverses peuvent
survenir chez 30% des individus normaux [69]. Cependant les anomalies bilatérales
sont rares et imposeraient une recherche d’une élévation de la pression du LCR. [IN

55]
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Pour d’autres auteurs, il est plus vraisemblable que ces sténoses sont une
conséquence de la pression élevée générée par le parenchyme cérébral ou par le
compartiment du LCR sur le systéeme veineux. [70]

Ceci a été étayé dans une étude de King et al en 2002 ou des patients ayant
une HTICI ont bénéficié d’une manométrie veineuse cérébrale avant et apres
ponction lombaire [IN 55]. La pression dans les sinus sagittal supérieur et
transverse s’est significativement réduite apres la PL, avec réduction subséquente de
la pression du LCR et disparition des sténoses veineuses existantes. [70-74]

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

Il est possible, aussi, que les sténoses sinusiennes cérébrales aient un réle
important dans I’aggravation de I’HTIC idiopathique par diminution encore plus du
drainage du LCR a travers les GA augmentant d’avantage la pression du LCR. [55]

Roberto De Simon [17] proposa qu’un collapsus veineux "auto-entretenu”
soit un mécanisme causal essentiel chez les sujets prédisposés. Ce phénomeéne
conduirait a une hypertension intracranienne auto-entretenue en présence d'un
large éventail de facteurs déclenchants. Le mécanisme proposé prédit la rémission a
long terme des syndromes d’HTICIfréquemment observée aprés une seule
ou quelques séries de soustractions du LCR par ponction lombaire.

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

support pour les deux explications.
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I1l. Obésité et pathogénie

L’une des caractéristiques les plus frappantes de I’'HTICI est son association
avec I'obésité. Plus de 94% des patients atteints d’HTICI sont obéses [26]. Une
réduction du poids de 35 kg en moyenne prétend une diminution de la PIC de 19
mmHg en moyenne et une disparition des symptomes d’HTICI. [61]

Le mécanisme par lequel I'obésité est liée a I'HTICI reste un sujet de débats
scientifiques.

L’obésité est définie comme un indice de masse corporelle (IMC) supérieur a
30Kg/m2. Elle est frequemment associée a une hyperlipidémie, une intolérance au
glucose et une stéatose hépatique, déterminant ainsi le syndrome métabolique :
Etat d’une diminution de la sensibilité de I’organisme a I'insuline prédisposant au
diabete type Il et a ’'athérosclérose vasculaire. [55]

Bien que I'IMC donne une estimation approximative de l'adiposité, il ne refléte
pas la répartition régionale des tissus adipeux. Ce parameétre est plus important
pour prédire les conséquences pathologiques de I'obésité. La réserve graisseuse du
corps humain peut étre subdivisée en graisse viscérale stockée autour des organes
de la cavité abdominale et en graisse sous-cutanée. Les tissus adipeux sous-cutané
et viscéral posseédent des propriétés biologiques trés distinctes en termes du
métabolisme des lipides, de leur régulation par des facteurs divers tels les
stéroides sexuels et les glucocorticoides, et des substances qu’ils libérent
(adipokines et acides gras libres(AGL)). [75]

Bien qu’une relation de cause a effet n’ait été pas définitivement établie, les
données disponibles indiquent que la graisse viscérale est un lien important entre
les multiples facettes du syndrome métabolique: a savoir I'intolérance au glucose,

I’HTA, la dyslipidémie et lI'insulinorésistance. [75]
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I11.1. Obésité et pression veineuse centrale

I11.1.1 HTICI et pression intra—abdominale

Il a été suggéré que I'obésité entraine I'HTICI via I’élévation de la
pression intra-abdominale par élévation de la pression veineuse centrale. [75]

Sugerman et al. [IN 75] supposent que I'effet de la pression de la distribution
centrale d’adiposité augmenterait la pression intra abdominale, qui ensuite
augmenterait la pression intra-thoracique et la pression du remplissage du cceur, ce
qui va aboutir a une élévation de la pression veineuse cérébrale et finalement une
HTIC. Ceci conduira théoriquement a une diminution de I’écoulement du LCR a
travers les GA.

Une petite série de cas a démontré un soulagement de la symptomatologie
chez les patients ayant une HTICI aprées usage d’un appareillage a application
externe pour réduire la pression intra-abdominale. [IN 3]

Cette théorie s'est encore accélérée a la lumiére de rapports initiaux
suggérant que l'incidence de I’ HTICI s’éléve avec la grossesse, état augmentant
la pression intra abdominale [76-78]. Toutefois, des études ultérieures ont noté
que cette association d’HTICI a la grossesse est fausse. [31]

Ceci suggere aussi que I'obésité viscérale devrait étre plus étroitement
associee avec I'HTICI. En général, les femmes non ménopausées ont tendance a
développer une obésité périphérique dans le tissu gras sous cutané, alors que les
hommes et les femmes ménopausées sont plus sujettes a I'obésité centrale avec
une accumulation viscérale de la graisse. [75]

Dans une étude de 65 patients atteints d’HTICI comparés a 25 témoins
obéses, aucune prédisposition a I'obésité centrale n’a été retrouvée dans le groupe
HTICI, malgré que les groupes aient été mal appariés pour I'age et le statu

menstruel. [IN75]
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Ainsi, cette théorie d'élévation de la pression intra-abdominale surtout ne
parvient pas a expliquer la prévalence relativement faible  de I’HTICI
dans la population obése en générale, et sa prédominance particuliere chez les
femmes en age de procréer. [75]

I11.1.2. HTICI et pressions du remplissage cardiague

Karahalios et al. [IN 11] ont rapporté une pression veineuse cérébrale élevée
avec une anatomie normale des sinus veineux cérébraux chez cing patients ayant
une HTICI. Et ils ont montré que les pressions auriculaires droites étaient élevées
ce qui leur permet de suggérer un mécanisme universel d’élévation de la pression
veineuse.

@ Syndrome d’apnée de sommeil

Le syndrome d’apnée du sommeil, condition associée a I’obésité, entraine une

hypercapnie nocturne, une défaillance cardiaque droite et une augmentation de la

pression intra-thoracique ce qui pourrait élever la PIC. [55]

I11.2. Troubles endocriniens

I11.2.1. Fonction hypophysaire

Les études réalisées sur la fonction endocrinienne dans I’HTICI ont impliqué
un nombre limité de patients. Des tests conventionnels de la fonction hypophysaire
et des autres glandes périphériques, dans une étude de 15 patients, étaient
normaux a I’exception d’une légére réduction du taux de I’lhormone de croissance
en réponse a I’hypoglycémie. [11]

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

chez les patients obéses du groupe témoin. [11]
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Des concentrations élevées de la vasopressine dans le LCR ont été notées chez
les patients ayant une HTICI en comparaison avec le groupe témoin, malgré des
concentrations plasmatiques et osmolarités similaires. [11]

L’importance de ces constatations dans la compréhension du processus
pathogénique de cette pathologie n’est pas démontrée. [11]

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

gonadique dans I’HTICI et un éventuel réle des glucocorticoides.

I11.2.2. Tissu adipeux, organe endocrine et précurseur d’inflammation

chronique

L’obésité est caractérisée par un large tissu adipeux. Ce dernier fournit non
seulement une réserve énergétique mais représente en outre, un important organe
endocrine. Cet organe a la capacité de secréter plus d’une centaine de facteurs,
incluant : des protéines, des cytokines, des acides gras et des prostaglandines. [55]

Les propriétés endocrines du tissu adipeux permettent la communication avec
d’autres nombreux organes. Ainsi, Il facilite la régulation de I’'appétit, I’lhoméostasie
énergétique, la sensibilité en insuline, la fonction reproductive, le métabolisme osseux et la
modulation immunitaire [55]

[11.2.2.1. Obésité, état pro-inflammatoire

Tres réecemment, l'inflammation chronique associée a I'obésité a été proposée
comme l'un des facteurs étiologiques possibles dans le développement de I’'HTICI.
[18]

Le rbéle de l'inflammation dans plusieurs complications liées a I’obésité,
comme la pathologie vasculaire et I'insulinorésistance met en évidence I'importance

pathologique de cette voie. [18]
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L’inflammation chronique dans I’obésité a été reconnue pour la 1ére fois
depuis plus de 10 ans, quand une augmentation de I’expression da la TNF alpha
dans le tissu adipeux a été démontrée chez les rats et les individus obéses. [55]

Depuis lors, de nombreuses études in vivo et in vitro ont démontré une
association entre I'obésité et une série de cytokines inflammatoires comme
I'interleukine-1 béta (IL-1pB), l'interleukine-6 (IL-6), interleukine-8 (IL-8), protéine-1
chimiotactique des monocytes (MCP- 1) également connu sous le nom CC-
chimiokine ligand-2 (CCL2), facteur de croissance des hépatocytes (HGF), facteur de
croissance nerveux (NGF) et I'inhibiteur de I'activateur du plasminogéne-1 (PAI-1).
[55]

Le mécanisme par lequel les cytokines inflammatoires reglent ou sont réglés
par I'obésité demeure un sujet de débat. [55]

[1.2.2.2. Leptine

La leptine est une adipokine principale. Sécrétée par I’adipocyte
proportionnellement a la masse grasse corporelle totale. La leptine circule en étant
partiellement liée aux protéines plasmatiques. Elle pénétre dans le SNC avant de
se lier aux récepteurs de I'hypothalamus. A ce niveau, elle stimule les
neuropeptides anorexigenes et inhibe les neuropeptides orexigenes. Ainsi, la
leptine peut étre considérée comme un «signal» circulant entre les réserves
énergétiques périphériques et le contréle central de la balance énergétique et
métabolique. [75]

Dans l'obésité, bien que la concentration de leptine plasmatique soit en
corrélation proportionnelle avec la masse grasse corporelle totale, I'augmentation
de leptine ne parvient pas a juguler la progression de I’obésité. La nature apparente

de cette «résistance a la leptine» n'est pas encore précisée. Les mécanismes
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impliqués incluent l'incapacité dela leptine périphérique d’atteindre
I’lhypothalamus et la défaillance des voies de signalisation. [44]

Dans une étude cas-témoin de 15 femmes atteintes d’HTICI, les
concentrations plasmatiques de leptine sont élevées au-dela du niveau qui
pourrait étre expliqué par leur IMC. [75]

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

La Leptine endogene a des effets prothrombotiques par l'intermédiaire
du récepteur plaquettaire a la leptine, ce qui contribue a la thrombose
vasculaire a la suite d’une lésion vasculaire invivo [IN 75]. L’inhibition
transitoire de la leptine endogéne protéege également les souris minces
des thromboses veineuses. Par conséquent, les taux élevés de leptine chez les
patients atteints d’HTICI augmenteraient la possibilité d'une thrombose occulte
des sinus cérébraux ou de thrombose dans les lacunes veineuses parasagittales.
[75]

Inversement, I’hyperleptinémie pourrait étre secondaire a I’'HTICI plutét que
contribuer a son égard :

Le plexus choroide qui produit le LCR, a été impliqué dans la régulation de
I'entrée de leptine dans le LCR, etéventuellement son éliminationet sa
dégradation. La barriere hémato encéphalique peut avoir également un réle dans
cette régulation. [75]

Les effets d'une augmentation de La pression du LCR et de I'hypertension
veineuse cérébrale sur le transport de leptine dans le SNC sont inconnus.

En supposant que I’hyperleptinémie reflete une «résistance a la leptine» plus
prononcée dans I’'HTICI, il existe une possibilité théorique que l'augmentation de la

pression du LCR ou I’hypertension veineuse ont un effet inhibiteur sur le transport
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de leptine dans le SNC. Cette exagération de la «résistance a la leptine» pourrait
expliquer le gain du poids précédant la survenue de I’HTICI, et la difficulté de perte
du poids. [75]

Quelque soitle sens de causalité entre I’hyperleptinémie et I’HTICI, les
femmes généralement ont des taux plus élevés de leptine que les hommes du
méme IMC. Cette différence peut étre due a une masse grasse plus importante,
accumulée dans le tissu adipeux sous-cutaneé, et elle serait influencée par les
stéroides sexuels.

La prédominance féminine observée dans I’HTICI appuierait la possibilité

que la leptine puisse étre un facteur de risque pour le développent de I’HTICI. [75]

111.2.2.3. Métabolisme lipidique et AGL circulants

Le métabolisme des lipides est nettement surexprimé dans I’obésité. Il varie
entre la graisse viscérale et sous-cutanée. Des différences entre les deux sexes
sont également observées. [75]

Les taux plasmatiques des AGL dans le LCR sont méconnus dans I’'HTICI.
Chez la plupart des sujets obéses, les AGL circulant sont jugés élevés aprés une nuit
de jeun. lls sont positivement corrélés avec la graisse viscérale. Les taux des AGL
circulants sont plus élevés chez les femmes que chez les hommes du méme IMC.
Sans doute, cette différence serait due a une plus grande adiposité sous-cutanée
et une masse grasse plus importante chez les femmes, ce qui entraine des taux
élevés de lipolyse par rapport a la masse corporelle totale. [75]

Une hypertriglycéridémie (souvent accompagnée de taux élevés de LDL-
cholestérol et taux faibles de HDL-cholestérol) est associée a une thérapie par
rétinoides synthétiques et des doses élevées de vitamine A, également associés a

I’'HTIC. Le mécanisme de I'élévation de la pression intracranienne secondaire aux
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rétinoides est inconnu. Il a été supposé da a un effet membranolytique sur les GA.
Toutefois, le rb6le des perturbations lipidiques dans I’'HTICI secondaire aux
rétinoides n'a jamais été évalué.

Du fait que le métabolisme lipidique est régi par les rétinoides et dysrégulé
dans l'obésité selon des spécificités liées au sexe, il pourrait que les lipides et les
troubles des AGL dans l'obésité contribueraient a I’'HTICI, éventuellement via des
effets sur les GA et la résorption du LCR, ou par dépbt de graisse dans les sinus

duraux. [75]

[11.2.3. Hormones sexuelles et syndrome des OPK

111.2.3.1. Hormones sexuelles et LCR

La prédilection de ce désordre chez les femmes obéses en age de procréer,
suppose que les hormones sexuelles peuvent étre impliquées dans la pathogénie de
I’HTICI. D’autant plus que le métabolisme des stéroides sexuels est affecté par le
tissu adipeux et que les effets métaboliques de I'obésité varient selon le sexe et le
statut ménopausique. [11]

Pour la compréhension de I’étiologie de I’HTICI, des investigations ont été
menées sur les anomalies des hormones stéroidiennes sexuelles. [75]

Donaldson et Horak [79] ont mis en évidence des concentrations élevées
d'eestrone dans le LCR chez six jeunes femmes obéses atteintes d’HTICI
contrairement a cing patientes témoins qui ont eu des taux normaux. Cette
constatation proposerait que I’cestrone puisse augmenter la production du LCR au-
dela de la quantité résorbable sous la pression normale, éventuellement par
stimulation du plexus choroide.

Toscano et al. ont détecté des taux élevés d’cestrogene dans le LCR avec une

réduction marquée de la rostenedione dans le LCR dans une étude de six patientes
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atteintes d’HTICI. Aucun changement dans les taux plasmatiques n’a été observé,
suggérant ainsi des modifications régionales du métabolisme des stéroides. [80]

En revanche, les niveaux d'cestrogéne dans le LCR étaient indétectables chez
tous les 15 patients atteints d’HTICI dans une étude réalisée par Soelberg et al.
Malgré que huit sur douze de leurs patients étaient des femmes en surpoids. [IN 18]

L’obésité, elle-méme, est associée a une disrégulation plus délicate de la
fonction gonadique. Cette disrégulation est méditée en partie par les effets de
I’hyperinsulinémie/ insulinorésistance sur la production hépatique de la globuline
liant les hormones sexuelles (SHBG), sur les ovaires et les glandes surrénaliennes.
[75]

L’obésité centrale chez la femme semble donner des concentrations plus
faibles de la SHBG par rapport a celle ayant une obésité périphérique. Ceci suppose
une fraction plus élevée de la testostérone libre, par conséquent une hyper

androgénie relative. [75]

111.2.3.2. Syndrome des ovaires polykystigues

L'influence des hormones sexuelles chez les patientes atteintes d’HTICI
est suggérée par plusieurs observations rapportant une histoire d’irrégularité
menstruelle. [18]

Une association entre I'HTICI et un sous-groupe particulier des sujets
obéses a été observée : deux études récentes de cas-témoins ont trouve
une importante association entre I’'HTICI et le SOPK [29, 46]. Dans ces études
d’HTICI, 93% et 95% des patientes souffrant du SOPK étaient obeéses. [75]

Le SOPK est le trouble endocrinien le plus fréquent chez les femmes. Il n'est
pas seulement une cause fréquente d’infertilité anovulatoire, des troubles du cycle

menstruel et de [I'hirsutisme, mais aussi un facteur de risque majeur dans le
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développement du surpoids, de l'insulinorésistance, du diabéte sucré, des maladies
cardiovasculaires et de cancers gynécologiques a long terme. [75]

Le SOPK se définie cliniquement par un dysfonctionnement ovulatoire
et une hyperandrogénie avec ou sans polykystose ovarienne apparente,
en l’absence d'autres endocrinopathies explicatives. [75]

Le fait que [I'HTICI touche principalement les femmes obeses non
ménopausées et en particulier celles porteuses du SOPK suggére qu'un aspect
de l'obésité unique a cette sous-population pourrait étre un facteur sous-jacent
dans la pathogenése de I’'HTICI. [75]

Toutes les autres propriétés endocriniennes de I’adipocyte peuvent contribuer
a la perturbation de la fonction gonadique dans I’obésité.

La balance androgénique est sélectivement mise en évidence dans la vision de
I’association d’HTICI et Syndrome des OPK, aussi bien que le dimorphisme sexuel de

la disrégulation androgénique dans I’obésité. [75]

I11.2.4. Glucocorticoides et 111 HSD1

De nombreux rapports de cas ont établi un lien entre I'HTIC et la
corticothérapie.

Les effets des glucocorticoides sur I'IMC ont été reconnus depuis longtemps.
lIs sont illustrés dans le syndrome de Cushing, caractérisé par une obésité centrale
et des taux plasmatiques élevés du cortisol.

Bien que I’élévation du cortisol plasmatique ne soit pas caractéristique chez
les personnes obeéses, il est de plus en plus évident qu’un dysfonctionnement de la
11B-hydroxystéroide déshydrogénase de type 1 (11B-HSD1) puisse étre

pathologique. [55]
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[11.2.4.1. Effets de la 11B-HSD

La 11B-HSD, qui réside dans la lumiére du réticulum endoplasmique, est une
enzyme de régulation bidirectionnelle de la biodisponibilité des pré-récepteurs des
corticostéroides. Elle est exprimée dans une grande variété de tissus, mais son rble
principal chez ’'Homme est la médiation de la biodisponibilité locale en cortisol.
Puissant meédiateur anti-inflammatoire, elle dirige la néoglucogenese hépatique et
régule la différenciation adipocytaire. [55]

L'activité de la 11B-HSD1 est réduite chez les femmes par rapport aux
hommes. Elle est régulée par des facteurs multiples, y compris les stéroides sexuels
[55] dont le métabolisme est suggéré aberrant dans I’'HTICI. [26]

Il est possible que la suppression de I'activité enzymatique de la 11f-HSD1
normalement observée chez les femmes puisse étre perdue dans I’HTICI comme un

résultat de ce métabolisme anormal des hormones sexuelles. [55]

11.2.4.2. La 11B-HSD1, humeur agueuse et LCR

La 11B-HSD1 peut également avoir un effet direct sur la régulation de la PIC :

Dans I’épithélium du plexus choroide, la production du LCR est générée par
un gradient osmotique créé par la pompe Na+K+ATPase et I’activité de I’anhydrase
carbonique intracellulaire. [55]

Ceci est analogue aux mécanismes de transport ionique dans la production
de I'humeur aqueuse, par [I’épithélium ciliaire oculaire, embryologiquement lié a
I’épithélium du plexus choroide.

Dans ce tissu, I’activation du cortisol par la 11 BHSD1 est supposée méditer la
production de I’humeur aqueuse et [I’homéostasie de la pression intra oculaire.
Cette activité est générée par l’'induction de génes régulateurs des corticostéroides

dans, a la fois, I’épithélium oculaire et le réseau trabiculaire. [55]
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Sinclair et al. [IN 55] supposent un mécanisme similaire au niveau du plexus
choroide, dépendant de la 11 BHSD1, contribuant a la production du LCR et le
maintien de la PIC. La mise en évidence de I'activité oxoréductase de la 11 BHSD1
chez les lapins et chez les hommes constitue un support pour cette théorie.

Contrairement au plexus choroide, les mécanismes de drainage du LCR via les
GA sont moins bien définis, mais ils sont vraisemblablement reliés aux canaux de
transport ioniques ouverts dans les sinus veineux duraux.

Dans I'xil, les glucocorticoides exogénes alterent la microconfiguration des
structures de drainage dans le réseau trabiculaire. Elles favoriseraient I'induction de
protéines sensibles aux glucocorticoides telles que la myociline. Les changements
dans les réseaux trabiculaires entrainent une élévation de résistance de drainage de
I’lhumeur aqueuse. Il en résulte une élévation de la pression intraoculaire. [55]

Un mécanisme comparable peut exister au niveau des GA expliquant ainsi,
I’élévation de la PIC dans la population a risque comme les patients atteints d’une
HTICI.

Il est intéressant de noter que, la pression intraoculaire en plus d’étre régulée
par la 11BHSD1et les glucocorticoides, elle est positivement liée a I'obésité [55].
Ceci souligne la relation potentielle de I'obésité avec la régulation des pressions
(intracranienne et intraoculaire) et la 11BHSD1.

Il est bien établi que I'activité de cette enzyme est régulée par les cytokines
inflammatoires (TNF alpha, IL1 beta, IL6) et les adipokines (leptine). Ainsi I'obésité
qui induit une disrégulation des cytokines et adipokines, peut commander I’activité
de la 11B HSD1 et favoriser un métabolisme aberrant des glucocorticoides dans

I’HTICI. [55]
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111.3. HTICI, TVC, et obésité, état prothrombotique

Il est reconnu que la thrombose cérébrale sinusienne peut mimer I’'HTICI,
et gu’elle s’échappe souvent a la détection par les investigations les plus
rigoureuses utilisant la VRM. [81]

Les thromboses partielles du sinus sagittal peuvent produire un syndrome
clinique identique a I’HTICI. Il se peut que les microthrombi autour des GA dans
les lacunes veineuses parasagittales, soit une forme fruste de TVC d’une
pathogénie similaire. [75]

En fonction de la compliance des sinus veineux, cette élévation de Ila
pression du LCR peut les comprimer et exacerber I'obstruction a I’écoulement
veineux. Ainsi I’élévation encore plus de la pression veineuse peut s’étendre aux
veines et veinules nourriciéres. Cette chaine d'événements pourrait expliquer la
réduction apparente de la compliance du parenchyme cérébrale dans I’HTICI. [81,
82]

La nature autolimitante de certains cas d’HTICI peut refléter la résolution
spontanée de microthrombi autour des granulations arachnoidiennes ou dans les
lacunes veineuses parasagittales. Alors que les récidives chez d'autres pourraient
étre epliquée une thrombose récurrente. [75]

Ceci menait a des théories que I'obstruction a I'écoulement veineux
cérébral, causée par un éventail de diverses pathologies en particulier une

prédisposition a la thrombophilie, pourrait avoir unréle dansla pathogénie

de I'HTICI. [81-83]
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111.3.1. Thrombophilie et facteurs de coaqgulation

Chez les patients souffrant d’HTICI qui n’ont pas d’anomalies apparentes en
neuroimagerie, plusieurs études ont cherché une prédisposition pour des
thromboses veineuses. [75]

Bien que l'incidence de ces facteurs de risque prothrombotiques associés
n'était pas cohérente entre les études, il apparait qu'un grand nombre de patients
atteints d’HTICI ont un risque plus élevé de thrombose veineuse par rapport aux
individus non atteints. Ainsi, une association de cause a effet directe a été
proposeée. [75]

Il est admis que le FacteurV Leiden, la prothrombine 20210 et
I’hyperhomocystéi-némie sont impliqués dans les thromboses sinusiennes
cérébrales déclarées.

Le polymorphisme du géne C677T du méthyléne tétrahydrofolate réductase
(MTHFR) est  impliqué dansle développement de I'hyperhomocystéinémie
(facteur de risque de thrombose veineuse). La MTHFR C677T homozygotie est
faiblement associée a un risque accru de thromboembolie. [75]

La Lipoprotéine A est un facteur de risque indépendant de la maladie
thromboembolique veineuse. L’APL est supposé altérer la fibrinolyse par inhibition
du plasminogene ligand, et s’activer a la surface des cellules endothéliales, des

plaquettes et de fibrine stabilisée. [75]
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[11.3.2. Obésité, état prothrombotique

L'obésité est un facteur de risque connu de thromboembolie, et il est reconnu
qu'il existe une relation proportionnelle entre les concentrations de facteurs de
coagulation et I'IMC. [75]

Des travaux récents suggerent que certaines de ces mesures hémostatiques
font partie du syndrome métabolique. L'augmentation du risque
thromboembolique dans I'obésité ne semble pas étre médiée par les taux du
facteur VIII, facteur IX, le fibrinogene, D-diméres et la protéine C réactive. [75]

0] Inhibiteur de I'activateur de plasminogene | (PAI-1)

Il est plus semblable que divers autres facteurs qui sont altérés dans
I'obésité peuvent contribuer a un état prothrombotique. Le plus important d'entre
eux est l'adipokine PAI-1, qui est corrélé avec le classique syndrome métabolique.
[75]

La PAI-1 est synthétisé par le tissu adipeux et le foie. Le role physiologique
de PAI-1 est d'inhiber les activateurs du plasminogéne, comme l'activateur tissulaire
du plasminogéne, jouant ainsi le réle d’un agent anticoagulant.

Des taux élevés de PAI-1 sont prévus de promouvoir un état procoagulant a
cause d’une dégradation de la fibrine réduite et par la suite, l'accumulation de
fibrine en intravasculaire. [75]

La production de PAI-1 dans le tissu adipeux in vitro était plus élevée chez
les femmes obéses par rapport aux femmes non obéses [44, 340]. Les explants du
tissu épiploique sécretent significativement plus de PAI-1 que le tissu adipeux sous-
cutané des mémes sujets. [75]

Outre la PAI-1, dautres désordres dans I'obésité tels que Ile
dysfonctionnement endothélial, et I'agrégabilité plaquettaire pourraient également

contribuer aux thromboses. [75]
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Ainsi, ces études suggéerent que I’hypercoagulabilité peut jouer un réle dans

I’HTICI, confirmant indirectement la possibilité que des thromboses sinusiennes

cérébrales occultes puissent étre impliquées dans la genése de I'HTICI. [75]

Susman et al.

supposent que ces thrombi

non-occlusifs tapissant les

vaisseaux duraux soient un mécanisme possible de l'altération de I'absorption du

LCR [84]. Ce qui pourrait changer de facon radicale la définition actuelle de I’'HTICI.

[11]

Figure 7 : Schéma illustrant le réle potentiel de
I'obésité et I'inflammation dans la pathogenése
de I'HTICI : La disrégulation de la production de

I'enzyme 11B-HSD1 est impliquée dans

I'obésité. En outre, l'inflammation chronique

caractéristique de I'obésité, peut influencer

l'activité de la 11B-HSD1 par la production

de cytokines inflammatoires. Une activité

aberrante de la 11B-HSD1 et le métabolisme des
glucocorticoides peuvent avoir un rble essentiel
dans la

régulation de la PIC, soit au niveau du

plexus choroide ou des granulations

()

arachnoides. Légende : (+) augmentation,

diminution. [55]
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OBSERVATIONS




. OBSERVATION N°1

Madame A.N. agée de 33 ans, originaire et habitant a Fés.
Ayant comme antécédents :

@ Une cholécystectomie

@ Une infection urinaire avec prise médicamenteuse : Augmentin+Aspégic
pendant 10 jours, arrétée 9 jours avant le début du tableau clinique de I’'HTICI.

@ Prise de contraceptifs oraux depuis 6ans.

@ 4éme geste, 3éme pare, ayant eu trois accouchements par voie basse, dont le
dernier s’est compliqué d’une hypertension artérielle gravidique et
d’hémorragie de la délivrance.

@ Un pere et une mere diabétiques, sous antidiabétiques oraux.

La quatriéme grossesse e€tait bien suivie en consultation prénatale, sans
incident jusqu’a la 22éme semaine d’aménorrhée (SA) ou la patiente a présenté de
maniere aigue des céphalées intenses en casque, insomniantes, associées a un
brouillard visuel et des vomissements en jet.

L’examen clinique retrouve une femme consciente, en assez bon état général,
obese avec IMC a 35.5 kg/m2, apyrétique, une tension artérielle a 130/70 mmHg,
une fréquence cardiaque a 90 battements/min, une fréquence respiratoire a 25
cycles/min, des conjonctives normocolorées, et absence d’cedeme des membres
inférieurs.

Les examens neurologique et obstétrical étaient normaux.

Le reste de I’examen somatique était sans particularité.

L’examen ophtalmologique a objectivé une acuité visuelle a 6/10 en ODG, le
fond d’ceil a montré un cedéme papillaire bilatérale stade I.

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) était sans anomalie décelable.

La ponction lombaire (PL) avec mesure de la pression a mis en évidence un
écoulement en jet avec une pression d’ouverture a 220 mm d’eau, et une

composition normale du liquide céphalo-rachidien (LCR).
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Une échographie obstétricale a été réalisée objectivant un bon état feetal et
une biométrie feetale & 20 SA.

Le bilan biologique était normal, y compris un taux correct d’hémoglobine.

Devant les signes cliniques d’HTIC, I’OP, et la normalité de I'IRM, le diagnostic
d’HTICI a été retenu malgré une pression du LCR qui n’atteint pas les 250 mm
d’eau mais qui dépasse la valeur normale. La bonne évolution sous traitement était
un élément d’appui du diagnostic.

La patiente est mise sous Diamox 500 mg 1 cp fois 3/jour.

Une 2éme PL évacuatrice a été effectuée le lendemain, devant la non
amélioration de la symptomatologie clinique, la Pression d’ouverture était & 180 mm
d’eau.

Le 3eme jour, et devant la persistance de céphalées, un bolus de
corticothérapie a été démarré a base d’hydrocortisone injectable, trois injections de
120 mg par jour pendant 5 jours.

Elle a bien répondu au traitement par PL évacuatrice, Diamox, bolus de
corticoides et traitement symptomatique. Nous avons noté la disparition des
céphalées et des vomissements et la régression de I’OP. Par ailleurs une hyperhémie
papillaire modérée s’est persistée. La pression intracranienne s’est stabilisée a 80
mm d’eau. Le champ visuel n’a pas été effectué.

Le suivi de la grossesse était normal, le dépistage de prééclampsie et de
diabéte gestationnel était négatif.

A 39 SA, le travail s’est déclenché spontanément et I’accouchement était par
voie basse sans péridurale donnant naissance a un nouveau-né en bonne santé d’un
poids de naissance de 3500g. Les suites de couches étaient simples, avec une bonne

évolution.

62



II.  OBSERVATION N°2

Madame A.F. agée de 20 ans, originaire et habitant a Fés.

@ Opérée a I’age de 16 ans pour un kyste de I'ovaire.

@ Suivie depuis 2 ans pour HTICI dont le diagnostic était fait suite a un
syndrome d’HTIC, OP, une IRM et angioRM normales, une pression
d’ouverture du LCR a 800 mm d’eau et une composition normale du
LCR. La patiente a été mise sous acétazolamide : Diamox 500mg 3 fois
par jour, a vie avec bonne évolution.

@ Primigeste et nullipare.

Une grossesse spontanée a été entamée, la patiente a consulté chez son
neurologue qui a recommandé I'arrét du Diamox. A 16 SA, la patiente a présenté un
autre épisode d’HTIC, fait d’hémicranies insomniantes, accompagnées de
photophobie, vomissements en jet, éclipses visuelles, brouillard visuel, vision
double, des éclairs de lumiere, acouphénes, et des lombalgies.

L’examen général a trouvé une femme consciente, en assez bon état général,
normotendue, ayant une fréquence cardiague a 80 battements/min, conjonctives
normocolorées et une obésité selon un IMC de 36kg/m2.

L’examen neurologique a objectivé une atteinte de la troisieme paire cranienne
avec une diplopie verticale au regard vers le bas. Le reste de I’examen neurologique
était normal.

L’examen obstétrical était normal.

L’examen ophtalmologique a révéelé une AV a 10/10 en ODG, un cedeme
papillaire asymétrique au fond d’ceil : OP franc en OD et discret en OG.

Le reste de ’examen somatique était sans particularité.

L’IRM cérébrale et angiolRM étaient normaux.

La PL a objectivé une pression a 330 mm d’eau et composition normale du LCR.
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Une évacuation de 30cc de LCR a été réalisée.

Le bilan biologique était normal.

L’échographie obstétricale a confirmé les constatations cliniques avec un bon
état foetal et une biométrie a 16 SA.

Le diagnostic d’'une HTIC idiopathique a été retenu sur les critéres de Dindy
modifiés :

Les signes cliniques d’HTIC,

L’cedeme papillaire,

La normalité de I'IRM et angioRM,

Et une pression du LCR qui dépasse 250 mm d’eau.

Elle a été mise sous paracétamol 1g trois fois/jour, et des PL déplétives.

La patiente s’est ameéliorée au bout d’une semaine, par PL évacuatrices et
traitement symptomatique avec régression des signes cliniques et de I'OP. La
pression intracranienne s’est stabilisee a 180 mm d’eau. Elle a subi cinq PL
déplétives a six semaines d’intervalle.

Le suivi prénatal était normal.

A 41 SA, la patiente a accouché par césarienne sous anesthésie générale sur
indication obstétricale pour oligoamnios et dépassement du terme. Le nouveau-né
avait un poids de naissance de 3400g et un Apgar a 10/10.

Les suites de couches étaient normales.

Pour L’évolution de sa maladie neurologique, notre patiente a nécessité des PL

déplétive a 2 mois d’intervalle apres I’accouchement.
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Une année plus tard, notre patiente a été réhospitalisée au service de
neurologie pour une récurrence de sa maladie avec une bonne évolution sous
traitement : régime, PL déplétives, et Diamox 1cp 3fois par jour.

Une 2¢me grossesse a été entamée, apres 1 an et demi de la 1 grossesse, sans
contraception antérieure. Et suite a I’avis de son neurologue, notre patiente a arrété
son traitement médical.

L’évolution de la grossesse était normale jusqu'a 22SA, ou elle a présenté une
récurrence du tableau clinique d’HTIC faite de céphalées en casque, une
photophobie, des vomissements en jet, des éclipses visuelles, un brouillard visuel,
une vision double, des éclairs de lumiére, des acouphenes, des lombalgies, des
cervicalgies et des douleurs de I’épaule gauche.

L’examen clinique a objectivé une diplopie verticale au regard vers le bas.

L’examen ophtalmologique a objectivé une AV a 10/10, et un OP bilatéral.

Les examens obstétrical et somatique n’ont pas révélé pas d’anomalies.

L’IRM et angioRM n’ont montré aucune anomalie décelable.

Une PL a été réalisée mettant en évidence une pression du LCR a 630 mm
d’eau, et une composition normale du LCR.

L’échographie obstétricale a montré un bon état foetal et une biométrie
concordante avec la date de ses dernieres régles. Le bilan biologique est revenu
normal.

Une scanopélvimétrie a été réalisée dans un but obstétrical revenant normal.

Le diagnostic d’une récurrence d’HTICI au cours de grossesse a €té retenu sur
les critéres ci-dessous :

Les signes cliniques d’HTIC
L’cedeme papillaire

La normalité de I'imagerie cérébrale
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Et une pression du LCR qui dépasse 250 mm d’eau.

Elle a bénéficié de trois PL évacuatrices trois jours de suite au cours de son
hospitalisation avec des pressions élevées du LCR. D’autres soustractions ultérieures
n’étaient pas nécessaires. Mise sous antalgiques seules.

Une amélioration clinique s’est installée aprées 20 jours.

Le champ visuel n’a pas été effectué.

Vers 39 SA et 2 jours, la patiente a rentré spontanément en travail avec rupture
prématurée des membranes. Mise sous antibiothérapie prophylactique.

24H apreés et devant la non amélioration de son score de Bishop, I'indication
d’accouchement par césarienne s’est posée.

Sous rachianesthésie, accouchement d’un bébé ayant un poids de naissance
de 3500 g et un Apgar a 10/10.

Les suites de couches étaient simples, avec une stabilité de sa pathologie
neurologique.

Le controle a 6 mois n’a pas objectivé des signes de récurrence.
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DISCUSSION




|. Epidémioloqgie :

I.1. Incidence-prévalence :

L’HTICI au cours de la grossesse survient avec des mémes taux et avec des
fréquences égales a ceux de la population générale. [31, 85-88]

Selon Digre [87], la prévalence de I'HTICI chez la femme enceinte est
fluctuante entre 2% et 12%. La série de Huna-Baron et kupersmith [88] appuie cette

constatation avec un taux de 5%.

[.2. Age :

Selon des différentes études publiées entres 1963 et 2009 et sur des séries de
3 a 16 patientes, I’age moyen de survenue de I'HTICI au cours de la grossesse était

de :

Tableau 3 : Les moyennes d’age retrouvées dans la littérature

Séries Nombre de cas Age moyen (ans) Ages extrémes

Greer [89]/1963 8 22 14 32
Shapiro et al [90]/1995 4 26 22 36
Diger et al [11]/1984 11 23 18 32
Koontz et al [91]/1983 9 24.8 19 29
Kartz et al [92] /1989 11 26 18 33
Huna-Baron et kupersmith

16 27.9 21 35
[88]/2002
Azza ghali et al [93]/2009 13 28.1 23 38

L’age de nos 2 patientes était de : 33 ans, 20 ans et 22 ans. Ceci rejoint I’age de
survenue de I’HTICI, rapporté dans la littérature, aussi bien chez la femme enceinte

que chez la population non gravide.
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|.3. Parité- Ethnicité

Dans les 59 cas revus par Thomas [85], pas d’association démontrée entre la

survenue de I’HTICI et la parité ou l'ethnicité.

|.4. Survenue de la grossesse par rapport a la maladie

Selon la série de Huna baron et Kupersmith [88], quatre patientes ont eu le
diagnostic d’HTICI avant la survenue de la grossesse. Alors que huit patientes ont
rapportés les symptémes d’HTICI pour la 1¢re fois au cours de celle-ci.

Par ailleurs Azza Ghali et al. [93] ont rapporté que leurs 13 patientes ont eu
leur diagnostic d’HTICI, pour la 1¢ fois, au cours de la grossesse.

Chez nos deux patientes, le diagnostic a été étiqueté chez la 1¢* patiente au

cours de la grossesse, par ailleurs la 2¢me était connue avoir une HTICI.

[.5. Survenue de symptdémes par rapport a I’age gestationnel :

Bien que I’HTICI peut survenir au cours des trois trimestres de grossesse [31,
85-88], elle survienne souvent au cours de la premiere moitié de celle-ci avec un
taux de 61% au cours du 1¢ trimestre. [IN 94]

Chez nos deux patientes, nous avons noté I'apparition de symptdmes au
cours du 2¢éme trimestre de grossesse dans les 3 grossesses : vers 22 SA (observation
N°1l), 16 SA (observation N°2, 1ee grossesse) et 22 SA (récurrence chez la 2éme

patiente).
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|.6. Obésite

L’obésité est un facteur étroitement associé a I’'HTICI aussi bien chez les
patientes non gravides [12, 13, 25, 26, 28, 29] que chez celles enceintes.

Cette association a été notée dans la littérature revue par Tang et al. Elle était
présente chez toutes les patientes enceintes décrites par Digre et al. [87]; chez
onze sur douze patientes enceintes rapporté par Huna-Baron et kupersmith [88] ;
et chez dix sur treize patientes enceintes dans I’étude de Azza ghali et al. [93] en
20009.

Quant a nos deux patientes, elles aussi, avaient une obésité morbide.
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Il. Etude diagnostique :

Le diagnostic de I’'HTICI repose sur 3 éléments essentiels :
@ Une imagerie cérébrale normale,
@ Une élévation de la pression du LCR avec composition normale du LCR, et

@ L’exclusion d'autres causes d’élévation de la PIC.

11.1. Etude clinique :

Pour de nombreux patients, I'HTICI est une affection autolimitante qui céde
soit spontanément soit, chez certains cas, juste aprés leur ponction lombaire
initiale. [18]

Dans une étude de 57 patients, les auteurs ont constaté que I’HTICI, étant
une maladie autolimitante, est d'une durée comprise entre une et plusieurs années
[95]. Il peut y avoir des récidives a tout moment [96], voir un passage a la
chronicité. [18] Tant qu’elle est présente, I’élévation de la PIC peut provoquer de
graves lésions du nerf optique avec une perte irréversible de la vision. [18]

[1.1.1. Symptomatologie :

Ce sont les signes de I'HTIC, sans préjuger a ce stade de sa nature
idiopathique. Quelques patients ont des symptomes visuels isolés avec des
céphalées minimes, chez d’autres, des céphalées chroniques accaparent I’attention
du médecin et I’OP est découvert a la suite. [54]

Les symptdmes individuels sont variables, et de méme pour I’évolution et les
conséquences de I’HTICI. [96]

Certains patients rapportent une aggravation des symptomes le matin. Les
céphalées sont souvent associées a des nausées et vomissements, ainsi que des
symptdmes visuels transitoires, y compris les éclipses visuelles, le flou visuel, les

scotomes, et la photopsie. [25, 31]
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D'autres symptdémes communs incluent des acouphénes pulsatiles, une
diplopie, et une douleur rétrobulbaire. [25, 31]

Néanmoins, les patients atteints d’HTICI ne sont pas toujours
symptomatiques. [25, 31]

Le tableau clinique de I’HTICI chez la femme enceinte, ne différera pas de celui
observé chez celles non enceintes [87, 88, 93]. Par ailleurs certains auteurs ont
rapporté une aggravation de la symptomatologie au cours de la grossesse et une
résolution habituelle aprés avortement ou accouchement [91, 97]

[.1.1.1. Céphalées

Ce sont le symptébme le plus communément présent dans I’HTICI. Elles
surviennent chez plus de 90% des cas dans la plus part des études [14, 25, 98]. Ces
céphalées soient intermittentes ou permanentes, généralement décrites comme
lancinantes ou pulsatiles, souvent généralisées, plus accentuées le matin et en
position couchée [3, 18, 96]. Elles peuvent étre provoquées ou aggravées sur
quelques secondes par les changements de posture, de la position couchée a la
position debout, I’effort physique, ou les manceuvres de Valsalva comme la rude
épreuve au cours des poussées actives pendant de l'accouchement. L’HTICI peut
aggraver une migraine préexistante. [96]

Il n’ya pas de corrélation entre la valeur de PIC et la sévérité des céphalées. [2,
54]

Huna Baron et Kupersmith [88] rapportent la survenue de céphalées chez dix
sur douze patientes soit 83%. Un taux proche de celui-ci décrit par la série de Azza
Ghali et al. [93] chez dix sur treize patientes soit 77%.

Les céphalées sont décrites chez nos deux patientes et méme au cours de la

récurrence de la 2¢me patiente.
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.1.1.2. Signes visuels

Les manifestations visuelles constitueraient le 2éme symptéme le plus répandu
aprés les céphalées; le plus souvent précédées par celles-ci [18]. Elles sont
rapportées par 40 a 70% des patients [14, 25, 26]. Elles peuvent accompagner les
céphalées ou survenir indépendamment [31].

Certaines patientes n'ont pas de plaintes subjectives, et I',edeme papillaire
peut étre découvert sur un examen ophtalmologique de routine. [96]

@ Eclipses visuelles

Ce sont de brefs épisodes d’obscurcissements visuels, souvent déclenchés par
des changements de position [31]. Diversement décrites comme des ombres, des
taches sombres, ou noires affectant un ou les deux yeux. Elles se résolvent en
quelques secondes ou minutes [11]. La brieveté de ces éclipses les distingue
d’autres causes de cécité monoculaire transitoire (migraine, accident ischémique
transitoire). Les éclipses ne seraient pas corrélées avec le degré de I'HTICI ou de
I’OP, et ne présagent pas d’une altération visuelle permanente [31].

Les séries de Huna Baron et Kupersmith [88] et Azza Ghali et al. [93]
rapportent respectivement des taux d’éclipses visuelles a 41% (cing patientes
enceintes sur douze) et 77% (dix patientes enceintes sur treize).

Seul notre 2¢me cas a présenté des éclipses visuelles au cours des deux
épisodes d’HTICI au cours de ses deux grossesses.

@ Brouillard visuel

Selon Huna Baron et Kupersmith [88] et Azza Ghali et al. [93] le brouillard
visuel est rapporté respectivement chez trois patientes enceintes sur treize et chez
deux sur douze.

Le brouillard visuel a été mentionné par nos deux patientes (au cours des 3

grossesses).
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@ Diplopie

D'autres anomalies visuelles moins communes sont la diplopie, la photopsie
ou une sensation d'éclairs de lumiére [11].

La diplopie binoculaire typiquement horizontale indique généralement une
paralysie de la sixiéme paire cranienne avec des taux variant entre 1-26% selon des
différentes études [18].

Ce parameétre a été constaté chez quatre patientes enceintes sur treize soit
30,8% dans I’étude de Azza ghali et al. [93] ; et chez trois patientes sur douze soit
25% dans I’étude de Huna Baron et Kupersmith [88].

Chez notre 2¢me cas, une diplopie binoculaire et une sensation d’éclairs de
lumiere ont été rapportées au cours de ses 2 grossesses.

.1.1.3. Autres symptémes

@ Acouphénes
60% [25, 99] a 87% [2] des patients se plaignent de bruits intracraniens
pulsatiles, prenant la forme d’acouphénes occasionnellement audibles a
I’auscultation. Ces bruits résulteraient d’une transmission des pulsations du LCR
aux sinus veineux duraux, conduisant a un flux sanguin turbulent. [99]
Une notion d’acouphénes pulsatiles a été rapportée chez notre 2é¢me cas au
cours de ses 2 grossesses.
@ Sensations vertigineuses
Elles sont differemment appréciées dans la littérature entre 2 et 38%. [100]
Chez la femme enceinte atteinte d’HTICI, Azza Ghali et al. [93] ont rapporté la
survenue de ce symptdme chez cing sur treize, soit 38,5% de leur patientes.
La sensation vertigineuse n’a été rapportée chez aucune de nos deux

patientes.
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@ Signes d’irritation méningée

Des signes d’irritation méningée peuvent survenir, incluant des nausées,
vomissements et photophobie [10]

La série de Azza Ghali et al. [93] a objectivé des nausées et vomissement chez
quatre patientes sur treize soit un pourcentage de 30,8%

Notre 2éme patiente a rapporté la survenue de nausées-vomissements et
photophobie, alors que la 1¢® n’a eu que des nausées-vomissements.

@ Douleur

Une douleur rétro-oculaire lors des mouvements oculaires, rare dans les
autres céphalées, peut aider a distinguer ce syndrome douloureux. [2, 54]

Plus rarement, les patients signalent des douleurs radiculaires au niveau de la
nuque (48%) [2], des bras ou de la région lombaire [99]. Elles résulteraient d’une
irritation des racines nerveuses secondaires a un élargissement de la dure-mere.
[99]

Nous avons trouvé la notion de lombalgies chez notre 2¢me cas au cours de la
1ére grossesse, et des cervicalgies, douleur de I’épaule gauche et lombalgies au
cours de sa 2¢me conception.

@ Symptémes psychiatriques

Il yapeu de rapports d’HTICI présentant des symptébmes psychiatriques:
affectifs, psychotiques, et dissociatifs.

Les mécanismes sous-jacents ne sont pas clairs. Un pauvre fonctionnement
psychosocial a été observé chez les patients présentant des céphalées, que ce
soit d'origine générale ou lié a I'HTICI. Cette constatation pourrait suggérer que
I'HTICI plutét faciliterait I'expression des états psychiatriques prédisposés que

les provoquerait directement. [101]
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11.1.2. Examen clinique :

11.1.2.1. Examen général

L’état général est conservé dans I’HTICI dans un contexte d’apyrexie.
L’apyrexie a été notée sur nos 3 observations.

11.1.2.2. Examen neurologique

@ Examen des paires craniennes

- Paralysie ou parésie du VIéme nerf cranien : c’est la seule paralysie des nerfs
craniens couramment produite dans I’HTICI [31]. Elle a été difféeremment
rapportée chez 1 a 26% des patients [18].

La série de Azza ghali et al. [93] a contenu quatre patientes enceintes sur

treize avec une paralysie bilatérale de la VIéme paire cranienne.

Aucune de nos deux patientes n’a présenté une atteinte de la paire cranienne

VI.

- Autres paires craniennes: L'implication d'autres nerfs craniens a été
rarement rapportée. lls sont des rapports de cas des nerfs : oculomoteur
commun(lll) [102] pathétique (IV) [IN 18], trochléaire (IIX), trijumeau (V)
[IN 102] et des cas de paralysie du nerf facial (VIl), y compris des cas de
diplégie faciale. [102]

Chez notre 2¢me patiente, nous avons noté une atteinte du nerf oculomoteur

commun au cours de ses deux épisodes d’HTICI.
@ Signes neurologiques focaux

A l'exception d’une paralysie de la 6eme  paire cranienne, un déficit

neurologique focal est extrémement inhabituel. En la présence d’un signe

neurologique focal, une autre alternative diagnostique doit étre adoptée [18].
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@ Etat de conscience

Etant un critére diagnostique, I’état de conscience est conservé et la vigilance
est strictement normale au cours de I’'HTICI. Ceci I'individualise et I'isole des autres
formes d’HTIC.

11.1.2.3. Examen gynéco-obstétrical

L’examen gynéco-obstétrical est une étape nécessaire de I’examen clinique
chez la femme enceinte.
Un examen complet et systématique va évaluer I’état feetal et maternel.

11.1.2.4. Examen ORL

Pratiqué dans le cadre du diagnostic différentiel, 'examen ORL va éliminer
une infection locorégionale pouvant étre a I’origine d’une TVC.

11.1.2.5. Examen ophtalmologique

L’examen ophtalmologique est une étape primordiale dela démarche
diagnostique chez les patientes atteintes d’HTICI. [96]

Une fois I';edéme papillaire est détecté, 'examen du champ visuel va
permettre de déterminer s’il ya un déficit du champ visuel. Les résultats de ce
dernier vont guider I'indication thérapeutique. [94]

A coté des céphalées, les altérations du CV et la baisse de I’acuité visuelle
(BAV) sont les principales causes de morbidité dans I’HTICI. [25]

@ Acuité visuelle :

En général, I'acuité visuelle ne sera affectée qu’apres l'avénement de pertes
majeures du champ visuel. [103]

L'acuité visuelle (AV) est une mesure de la clarté de la vision. Généralement
évaluée par un tableau de lettres a une distance donnée du patient.

Le niveau de I'AV ou I'aspect de la téte du nerf optique (stades de I’OP) n'ont

souvent pas une valeur prédictive sur I'état de la fonction visuelle.
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L'acuité visuelle reste habituellement normale chez les patients avec cedéme
papillaire, sauf devant un OP chronique oulorsque I'cedéeme s'étend dans les 10
degrés centrauxdu CV. [54, 58]

La BAV serait consécutive a une neuropathie optique ou plus rarement a une
atteinte maculaire secondaire a I’OP (décollement séreux, exsudats maculaires), ou
de causes plus rares listées dans le Tableau 4.

L’atteinte visuelle est insidieuse, les patients ne sont pas conscients d’une
atteinte du CV parce que la vision centrale est épargnée méme tardivement dans
I’évolution de la maladie. [54] La fréquence de perte visuelle infra-clinique met en

valeur la nécessité d'un examen ophtalmologique complet par périmétrie. [58]
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Tableau 4 : Signes rares et exceptionnels dans I’hypertension

intracranienne idiopathique. [54]

Paralysie du IV, du Il

Déviation verticale d’Hertwig-Magendie (skew deviation)

Ophtalmoplégie externe complete, et bilatérale

Ophtalmoplégie internucléaire avec paralysie verticale du regard avec ou sans ptosis

Neuropathie trigéminale

Paralysie faciale unilatérale ou bilatérale

Spasme hémifacial

Rhinorrhée de liquide céphalospinal (LCS)

Déficit hypophysaire partiel et transitoire

Hernie mortelle des amygdales cérébelleuses apres ponction lombaire

Signes ophtalmoscopiques et anomalies visuelles atypiques :

- baisse brutale d’acuité visuelle secondaire a une atteinte vasculaire : ischémie

optique antérieure aigué, occlusion de I'artére ou de la veine centrale de la rétine

— baisse d’acuité visuelle (parfois aigué) due a des altérations maculaires, incluant :
- stries choriorétiniennes
- exsudats

- hémorragies sous-rétiniennes issues de membranes néovasculaires

- hypermétropie acquise avec plis choroidiens

79




Dans I’étude de Wall et George [25], la BAV a été signalée au cours de la
premiére visite dans 13% des yeux des patients. Le risque d’atteinte de l'acuité
visuelle augmente tant que la durée de I'cedeme papillaire se prolonge. [18]

Huna Baron et Kupersmith [88] ont rapporté :

Onze patientes sur douze ont une acuité visuelle (AV) entre 20/20 et 20/30
sur les deux yeux, une seule patiente a souffert d’une BAV a 20/800 sur un ceil et

I’autre ceil a eu une légére de BAV de 20/40.

La série de Azza Ghali et al. [93] a objectivé :

Douze patientes sur treize ont eu une AV entre 6/6 et 6/36 sur les deux
yeux, une seule patiente a eu une BAV profonde sur un ceil 2/60 et une BAV
marquée sur I'autre ceil : 6/60

Chez nos deux patientes :

Le 1er cas avait une AV a 6/10 aux deux yeux, sans savoir si cette AV
diminuée soit récente et liée a I’'HTICI ou qu’elle soit ancienne.

Le 2éme cas avait une AV a 10/10 aux 2 épisodes d’HTICI.

@ Fond d’ceil

Les investigations ophtalmologiques comprennent un examen détaillé du
fond d'eeil, de préférence en utilisant une lampe a fente et / ou une ophtalmoscopie
directe. [58]

Une dilatation pupillaire chez les patientes enceintes par la tropicamide 1%
est acceptable sans risque d'effets nocifs sur le feetus ou la maman. Il faut éviter
d'utiliser la phényléphrine. [104]

Le signe Cardinal de I’HTICI est un cedéme papillaire. Il est prouvé, cependant,

que I'HTICI peut se produire en I'absence de ce signe [105, 106].
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Si aucun OP n’est évident, il n’y a pas de risque d’altération visuelle.
Néanmoins, pour chaque patient considéré individuellement, la sévérité de I’OP ne
peut pas prédire la gravité de I'altération visuelle. [54]

v Edeme papillaire

Le fond d'ceil peut mettre en évidence un OP bilatéral (Figure 8), unilatéral
(Figure 9) ou asymétrique (Figure 10) [54, 58]. Il peut étre associé a une hyperhémie
du disque, engorgement des veines rétiniennes ou a une hémorragie pré-papillaire

franche. [58]

Les stades de I'OP incluentun OP débutant, aigu, chronique ou ancien
(tableau 5). Des modifications vasculaires secondaires peuvent éventuellement
produire une atrophie optique secondaire (Fig. 8). Une fois I’atrophie optique est
évidente, une perte permanente du champ visuel est prévue. [58]

- OP simple :

C’est la constatation prédominante de I'c,edéme papillaire. Un OP débutant
apparait d’abord aux deux poéles supérieur et inférieur de la papille, puis en nasal, et

finalement en temporal. [58]
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Tableau 5 : Classification de Frisen de I’cedeme papillaire [34]

Stades Résumé des caractéristiques ophtalmoscopiques

Disque normal avec un flou nasal et temporal du disque
0 Excavation physiologique vide

Pas d’obstruction des vaisseaux rétiniens

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

1 Halo fin grisatre autour de la papille, avec une lacune en temporal
Perturbation de I'arrangement radiaire des faisceaux de fibres

nerveuses, en nasal

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

Halo fin grisatre circonférentiel

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

I’'cedéme

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

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

Elévation réguliére en dome de la papille
5 Halo grisatre, étroit et régulier autour de la papille

Effacement inconstant des vaisseaux principaux par I’cedéme
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Fig. 8 : cedeme papillaire aigu: Hémorragies évidentes de la couche des fibres

nerveuses autour de la marge de disque. [103]

Figure 9 : OP unilatéral chez une femme de 42 ans avec des maux de téte, des
acouphénes et des éclipses visuelles gauches. La pression d'ouverture du LCR était de
300 mm d'eau. A: photographie du fond d'eeil gauche montrant un gonflement de la

papille. B: photographie du fond d'ceil droit ne montrant aucun cedéme papillaire. [11]
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Figure 10 : OP asymétrique observé sur des photographies du fond d'eeil des disques

optiques droit et gauche. [58]
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- (Edeme papillaire chronique :

Le disque optique prend l'aspect d’un bouchon de champagne (Figure 11)
apreés plusieurs semaines ou plusieurs mois d’évolution.

Typiquement, les hémorragies péripapillaires sont absentes avec la présence
d’exsudats blancs recouvrant le disque (Figure 13), représentant des axoplasmes
extrudes.

Il peut aussi se développer une circulation veineuse collatérale, des vaisseaux
de shunt (Figures 13, 14) ou plus rarement, une néovascularisation sous-rétinienne
péripapillaire. Un probléme sémiologique spécifique se pose quand le fond d’ceil est
initialement observé a la phase chronique (Figure 15), entrant dans un cadre

nosologique hors sujet.

Ces signes d'cedeme papillaire chronique (gliose, péaleur, exsudats durs et

shunt vasculaires) ont été associés a une perte permanente du CV. [58]

100% des patientes étudiées dans les différentes séries ont eu un OP. [88, 93]

Huna baron et kupersmith [88] ont objectivé : Six cas d’OP léger, et six cas
d’OP marqué

Quant a Azza Ghali et al. [93] ils ont mentionné : six cas d’OP débutant, six
cas d’OP établi, et un cas avec OP chronique.

Nos 2 patientes également ayant un OP : une ayant un OP léger ; I'autre ayant

un OP asymétrique, franc dans un ceil et Iéger dans I'autre.
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Figure 11 : OP chronique (bouchon de champagne). [54]

Figure 12 : OP ancien avec des marges floues du disque. [58]
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Figure 13 : OP Chronique : a noter la disparition des hémorragies, des exsudats et des nodules
cotonneux. Mise en évidence de Vx de shunt rétinochoroidiens (fleche) dans I'eeil droit et des

taches blanches a la surface du disque optique sur I'ceil gauche (fleche). [103]

Fig.14 : Atrophie optique avec vaisseaux de shunt. [58] Fig.15 : Atrophie optique secondaire. [58]
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@ Champ visuel

L'examen le plus sensible pour évaluer la gravité d’atteinte du nerf optique
dans I’HTICI est I’'examen du champ visuel. Il consiste a évaluer la superficie totale
dans laquelle le patient peut voir des objets dans le champ périphérique tout
en concentrant le regard sur un point central. [96]

Le champ visuel normal s'étend sur plus de 90 degrés en temporal, 60 degrés
en nasal et en haut, et environ 70 degrés en bas. La plupart des tests du champ
visuel se concentre sur les 30 degrés centraux. La sensibilité visuelle est plus
grande au centre, et la fovéa, et diminue vers la périphérie. [103]

Les anomalies du champ visuel peuvent étre localisées, comme il peut y
avoir une constriction générale [58]. Une perte majeure du champ visuel

périphérique peut compliquer I'OP en la présence d’un champ visuel central
conservé. [103]

D'autres déficits, y compris les déficits nasaux, les scotomes arqués et une
constriction générale du champ visuel sont les anomalies les plus typiques. [103]

Bien qu'il y’a des avantages et des inconvénients d'utiliser les périmétries
statigue de Humphrey et cinétique de Goldmann, des études comparatives ont
montré leur fiabilité au dépit des anciens tests. [103]

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

de la maladie. [58]
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- Les différents types de déficits du CV au cours de I'HTICI :

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

§ L’élargissement de la tache aveugle (ETA)

L’ETA (Figure 16) est un déficit classique du champ visuel dans I’HTICI. Il se
retrouve pratiqguement chez  tous les patients  ayant un OP. [l
est rarement remarquée par le patient jusqu'a ce qu'il empiéte sur le point de
fixation ou il ya une extension de I'eedéme du disque dans la macula. [58]

§ Les scotomes et dépression localisée du CV :

Lorsque des faisceaux de fibres nerveuses sont endommagés au niveau du
disque optique par I’OP, le champ visuel fourni par ces fibres perd sa sensibilité, et
le résultat est un scotome ou une dépression localisée. Généralement, les scotomes
paracentraux apparaissent dans une région arquée autour du point de fixation, ou
une dépression du champ visuel nasal, ou les deux a la fois 50 (Figure 17). [58]

§ Perte du CV nasal :

La perte du champ visuel nasal est un déficit visuel commun. Son
mécanisme est considéré comme une combinaison de compression mécanique et de
Iésions ischémiques des axones au niveau du disque. [58]

§ Constriction du CV :

La constriction du champ visuel estune conséquence commune de [I’OP
chronique. Ceci peut commencer avec de petits ou de superficiels scotomes arqués
et peut évoluer vers un déficit dense, nasal inférieur ou un déficit du champ visuel

supérieur. [58]
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Chez la femme enceinte, les déficits du champ visuels s’accordent avec ceux
observés chez les autres patientes :

Toutes les patientes rapportées par Huna Baron et Kupersmith [88] avaient un
déficit plus ou moins marqué du CV : Neuf patientes ont eu un ETA, trois femmes
avaient une perte du champ visuel, une avec constriction bilatérale du CV, une avec
déficit nasal bilatéral et une avec déficit temporal unilatéral. Quatre femmes ayant
un déficit nasal bilatéral avant la grossesse n’ont pas aggravé leurs déficits.

De méme pour la série de Azza Ghali et al. [93], toutes les patientes ont eu un
déficit du CV : ETA avec déficit nasal dans dix yeux sur vingt-six, ETA isolé dans
neuf yeux, double déficit arqué dans trois yeux, déficit arqué supérieur dans deux
yeux, déficit nasal isolé dans un seul ceil et un déficit paracentral avec ETA dans un
seul ceil.

Aucune de nos deux patientes n’a bénéficié d’une évaluation du CV.

@ Corrélation OP/AV/CV

Les aspects ophtalmoscopiques de I’OP reflétent la sévérité de ['élévation
de la pression intracrnienne et I’obstruction associée de la veine centrale
rétinienne. En général, la vision centrale est préservée et la périmétrie montre
simplement un ETA. Ce qui refléete un déplacement latéral des éléments de la
rétine par I';edéme axonal. Dans I’OP sévére aigu, le champ visuel périphérique et
l'acuité centrale pourraient étre compromis par la perte des fonctions des axones
cedémacies.

En dehors de I'OP sévére aigu, le champ visuel périphérique et
I'acuité centrale sont affectés seulement dans les cas chroniques comme résultat
de la mort axonale (atrophie optique secondaire)

Bien que de nombreux patients peuvent se présenter avec un OP aigu,

d'autres sont vus d’emblée avec un OP chronique et des photos d’atrophie
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optique au moment du diagnostic. Dans ces cas, les anomalies peuvent étre trés
subtiles, mais elles fourniraient un important indice diagnostique dans I'évaluation
d'une céphalée chronique. [103]
@ Vision colorée et sensibilité au contraste

La vision colorée et la sensibilité au contraste peut également étre affectée
mais sont moins sensibles a I'évaluation que I'examen du champ visuel. [18]

Vision colorée

Les tests de couleuront été développés pour dépister les sujets
congénitalement déficients en couleur. Wall et Dalali ont constaté que la perte de la
vision colorée a été objectivée chez seulement 20% des patients atteints d’HTICI lors
de leur premiére visite. [58]

Sensibilité au contraste

Le contraste est défini comme la différence de luminance entre Ila lettre et
I'arriere-plan, divisé par la luminance de celui ci. (Figure 18)

Chez les patientsavec HTICI, la  sensibilitté ~au  contraste a été
rapporté révéler des déficitsdans50 a 75% des yeux testés. Ills etsont

significativement corrélés aux symptémes d’une perte visuelle soutenue. [58]
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Figure 18 : Graphique de Pelli-Robson de la sensibilité au contraste [34]
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@ Potentiels Visuels Evoqués (PVE)

Les tests électrophysiologiques ont été utilisés pour évaluer la fonction visuelle chez
les patients atteints d’HTICI. Une relation linéaire a été notée entre la PIC et la
latence des potentiels visuels évoqués. [58]

Une augmentation significative des latences des PVE précede les modifications de
I'acuité visuelle et du CV dans I’HTICI. [58]

Cependant, le role des PVE dans I’'HTICI est limité. Cette technique n’explore que
les 10 degrés centraux du CV, région quiest insensible aux pertes visuelles

de I'OP. [57]

I1.2. Etude para-clinigue

L’imagerie cérébrale et la ponction lombaire sont les deux plus importantes
enquétes nécessaires pour établir le diagnostic d’HTICI.

Le premier objectif est d'exclure un processus intracranien, pour lequel Le
meilleur examen est I'IRM. [96]

La neuroimagerie qui se concentre principalement sur la morphologie
intracranienne est généralement normal chez les patients ayant une HTICI.

Dans Ces dernieres années, I'IRM est devenue I’examen standard pour les
patients soupconnés d'avoir une HTICI. Elle va permettre d’exclure une pathologie
intracranienne pouvant ne pas apparaitre sur une tomodensitométrie. Ce dernier ne
sera pratiqué que Lorsque I'IRM ne soit pas disponible. [18]

Une étude rétrospective récente a été realisée par Prateek A et al. [107] chez
308 patients ayant le diagnostic d’HTICI établi par TDM informatisée. Cette étude
par IRM a mis en évidence une thrombose veineuse sinusienne cérébrale chez 7.8%
des patients présumés avoir une HTICI, et le complément VRM a ascensionné ce taux

all.7%.
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11.2.1. Imagerie par résonance magnétique :

L’IRM cérébral est I’examen de choix pendantla grossesse, mais il est
généralement évité au cours des 12 premieres semaines de gestation [108].

L’IRM et VRM avec injection du produit de contraste seraient plus
performantes. [107, 109]

Bien qu’il n'existe pas de signes radiologiques pathognomoniques d’HTICI.
Une selle turcique vide, et une diminution variable de la taille des ventricules
cérébraux ont été rapportées chez des patients atteints d’HTICI. [18]

Dans une étude rétrospective par IRM, il a été démontré que des signes tel un
aplatissement postérieur de la sclérotique (par rapport a la normale courbure du
globe), un renforcement du nerf optique prélaminaire, une tortuosité verticale du
nerf optique orbitaire, et une distension de l'espace sous-arachnoidien périoptique
(figure 19), ainsi qu’une selle turcique vide (figure 20), soient des signes sensibles et
spécifiques de I'élévation de la pression intracranienne chez les patients atteints.
[110]

Vu que PHTICI est un diagnostic d’élimination, une thrombose veineuse
cérébrale doit étre particulierement écartée par la VRM. Si I'lRM n'est pas disponible,
un angioscanner ou une angiographie conventionnelle peut étre nécessaire pour un
bilan approprié. L’IRM avec une VRM reste I’examen de choix. [96]

Les études expérimentales chez les animaux gravides exposées a des champs
électromagnétiques ne peuvent étre extrapolées a la sécurité de I''lRM chez les
femmes enceintes.

Plusieurs auteurs évitent I'utilisation de I'IRM au cours du 1¢ trimestre de

grossesse. [94, 109]
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Les recommandations actuelles consistent a informer les femmes enceintes
que méme ¢s’il n'ya pas de preuves pour démontrer les effets néfastes de
l'utilisation de I'IRM, il n'existe pas de données pour soutenir sa sécurité. [108]

§ Produits de contraste et grossesse :

Le produit de contraste utilisé en IRM (Magnevist, Berlex, Montville, NJ)
traverse le placenta et apparait aussi dans le lait maternel pendant les 24
heures suivants I'infusion. Ils sont classés dans la catégorie C. [94]

Il a été démontré expérimentalement que le Magnevist causerait des retards
de développement fcetal sans anomalies congénitales chez les rats a 2,5 fois la dose
humaine et a 7,5 fois cette dose chez les lapins. [94]

ProHance (utilisé a Altana, Singen, Allemagne) peut également avoir
des effets indésirables sur les foetus des animaux & cing fois la dose humaine. Les
pertes fcetales semblent s’élever avec des doses croissantes. Malgré ces
constatations, il n'existe pas d'études sur la sécurité des produits de contraste en
IRM chez les femmes enceintes. [94]

Les recommandations actuelles sont de reporter son utilisation chez Ila

femme enceinte sauf si les avantages I'emportent clairement sur les risques. [108]
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Figure 19 : Dilatation des gaines du nerf optique [54]

Figure 20 : Arachnoidocele intrasellaire [54]
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11.2.2. Tomodensitométrie :

La tomodensitométrie (TDM) cérébrale était I'examen de choix jusqu'a
I’lavenement de I''RM [11]. Dans le cas ou [I'IRM n’est pas disponible, une TDM
cérébrale peut révéler une lésion intracranienne exercant un effet de masse. [96]

La TDM utilise les rayonnements ionisants qui pourraient avoir des effets
délétéres sur le feoetus, la raison pour laquelle cette procédure ne constitue pas
I’examen du premier choix des radiologues.

Les produits de contrastes iodés ne sont pas contre-indiqués pendant la
grossesse mais comporte un risque de réaction allergique grave.

Les meres qui allaitent devraient attendre 24 heures apres injection
d'iode avant de reprendre I'allaitement. [94]

Une TDM sans injection préterait a un sous diagnostic des TVC [107] et des
tumeurs cérébrales isodenses [94]. En revanche, I'IRM cérébral permet de
détecter une grande majorité de ces lésions. [94]

Les patientes enceintes suggérées pour tels examens : TDM ou IRM doivent
consentir sur écrit informatif sur les risques et les avantages de la procédure a
effectuer. [94]

11.2.3. Ponction lombaire diagnostique

SiI'lRM est par ailleurs normale, l'autre étape diagnostique consiste a
effectuer une ponction lombaire. Ceci sert a établir le diagnostic de I'élévation de la
PIC ainsi que I'analyse du LCR. [96]

La mesure de la pression ouverte et fermée du LCR en décubitus latéral
relaxé n’est pas contre-indiquée chez la femme enceinte. Bien que I'augmentation
du volume abdominal au cours de la grossesse rendrait cette pratique plus difficile,
ainsi que I’obtention d’une mesure idéale de la pression d’ouverture au cours de la

PL. [94]
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Le monitoring continu de la PIC par une sonde intraparenchymateuse serait
sOr et efficace pour le diagnostic de I'HTICI lorsqu’il est indiqué. [111, 112]

Une étude récente a décrit la mesure de la PIC par IRM. Ces nouvelles
méthodes non-invasives de mesure de la PIC seraient utiles pour les patients qui
subissent des ponctions lombaires répétées pour avoir une mesure de la pression du
LCR. [18]

@ Mesure de la pression du LCR :

Pour le diagnostic d’HTICI, la pression d'ouverture lombaire du LCR doit étre
supérieure a 250 mm d'eau mesurée chez le patient en décubitus latéral, les
jambes aussi détendus que possible.

Une pression du LCR moins de 200 mm d’eau est normale (Figure 21a). Et une
pression entre 201 & 249 mm d’eau est une valeur incertaine [38]. Contrairement a
la croyance populaire, il n‘existe aucune preuve que le poids corporel influencerait
ces valeurs limites. [57]

Toute mesure de pression effectuée en position assise ou position couchée
tels que celles guidées par fluoroscopie doit étre interprétée avec prudence, car ces
lectures peuvent étre trompeuses. [18]

Vu que la pression du LCR soit naturellement fluctuante (fig.22) [57], des
ponctions lombaires répétées ou un monitorage continu de la PIC devrait étre
envisagé si I’HTICI est cliniguement fortement suspectée malgré une pression
initiale normale du LCR. [18]

Huna Baron et Kupersmith [88] ont rapporté seize mesures de pression
d’ouverture du LCR (quatre effectuées avant la grossesse) avec des valeurs entre 240
et 480 mm d’eau. Chez une patiente, la mesure de pression de LCR était impossible

pour des problemes techniques.
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Chez nos 2 patientes : une (observation N°1) a eu une pression d’ouverture de
LCR a 220 mm d’eau, et I'autre avait une valeur a 330 mm d’eau au cours de la 1¢e

grossesse et 630 mm d’eau au cours de sa récurrence.

Fig. 21 : (a). La pression d'ouverture du LCR chez un cas d’HTICI : le manomeétre de Claude
montre une pression d'ouverture du LCR a 350 mm d’eau. (b) : Suite a une soustraction

de 25 cc de LCR, la pression de fermeture s’est normalisée a 150 mm d’eau (c). [57]
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Figure 22 : Enregistrement continu de la pression du LCR par dérivation lombaire montrant

le caractére fluctuant de la pression du LCR [3]

@ Examen cytochimique du LCR
L’analyse cytochimique et bactériologique du LCR est un examen nécessaire
pour écarter une éventuelle infection, une inflammation ou la présence de cellules
tumorales. [18, 96]
A l'exception de [I’élévation de la pression du LCR, et d’une légére
hypoprotéinorrachie, aucune autre anomalie du LCR ne devrait étre trouvée. [96]

11.2.4. Examens biologiques :

Les examens biologiques trouveraient leur intérét dans le diagnostic
différenciel. Chez la femme enceinte, un bilan de dépistage et de surveillance de la
grossesse doit étre effectué de facon ordinaire, y compris un bilan de prééclampsie
et de diabéte gestationnel. En outre, une enquéte biologique poussée doit étre
menée pour éliminer une HTIC de cause secondaire, éventuellement évaluation de la
fonction rénale, le dosage des hormones thyroidiennes, le profil thrombophilique, le

fer sérique et le taux de la vitamine A. [18]
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[1.2.5. Echographie obstétricale

Des échographies obstétricales doit étre envisagées pour évaluer I’état et la

croissance foetaux.

11.3. Diagnostic différentiel

Il est bien connu que les céphalées touchent les femmes plus souvent que les
hommes, et plus souvent au cours de leur age de procréer. Les changements du
statut hormonal qui accompagnent la menarche, la période d’activité génitale, la
grossesse, et la période du post-partum influenceraient la gravité et l'intensité des
céphalées primaires. Outre, ils créeraient des conditions susceptibles de faciliter
I'apparition de céphalées secondaires. [113]

L’HTICI est un diagnostic d’élimination. Un certain nhombre d'autres causes,
chez la femme enceinte, qui pourra mimer ce tableau clinique doivent étre
éliminées. (Tableau 4).

Le diagnostic différentiel va se poser devant les données du tableau clinique

et du fond d’ceil.

Tableau 6 : les diagnostics différentiels les plus importants devant I’'HTICI [96]

Encéphalopathie hypertensive

Thrombose veineuse sinusienne cérébrale (TVC)

Syndrome de masse cérébrale

Hydrocéphalie

Anomalies du disque optique

HTIC secondaire a des médicaments ou a une maladie systémique
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[1.3.1. Devant céphalées+/-ccdéme papillaire

11.3.1.1. Encéphalopathie éclamptique

La prééclampsie et I’éclampsie sont les principales causes de morbidité
périnatale et de mortalité chez les femmes enceintes en occident. Des études ont
montré que 7,5% des grossesses sont compliquées d’une prééclampsie. 25% des
patientes souffrant d’HTA gravidique sont susceptibles de  développer une
prééclampsie/éclampsie. [113]

Le développement de prééclampsie apparait généralement apres le cinquiéme
mois de grossesse. Quant a l'éclampsie, caractérisée par la survenue de crises
tonico-cloniques généralisées chez une femme prééclamptique, elle se produit
généralement en fin de grossesse [104].

L'un des symptdomes les plus courants de prééclampsie sévere est les
céphalées. Elles sont généralement légéres a séveres en intensité, diffuses et
constantes, et souvent associées a des scotomes, brouillard visuel, vision double,
une photophobie, amaurose, ou hémianopsie [113]. Les manifestations visuelles
sont signalées par 25% des patientes présentant une prééclampsie sévere, et par
50% des patientes souffrant d'éclampsie. [104]

Par ailleurs, I'examen neurologique est habituellement négatif dans la
prééclampsie, et la présence d’un déficit neurologique focal devrait impliquer une
autre pathologie. [113]

L’atteinte  rétinienne la plus fréquente et la plus commune dans la
prééclampsie est un spasme artériolaire focale. Ces changements sont réversibles en
post-partum chez la plupart des patientes. Les hémorragies, les nodules cotonneux,
I’;edéme rétinien et I'OP peuvent aussi étre observés chez les femmes ayant une

HTA gravidique. [104]
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11.3.1.2. Thrombose veineuse cérébrale :

Le risque de TVC est élevé en post-partum, mais il est important aussi au
cours de la grossesse [113]. Secondaire a I’état d'hypercoagulabilité au cours de la
grossesse, la TVC provoquerait une élévation significative de la pression
intracranienne. [104]

Les céphalées représentent le symptéme le plus fréquent de la TVC. Elles sont
présentes dans plus de 90% des cas. Non spécifiques, elles peuvent étre le seul
symptome initial de la TVC. [113]

Dans une étude effectuée par Biousse et al. [IN 2], 93% des patients ayant une
HTIC secondaire a une TVC ont souffert de céphalées. Un tiers de ces patients
avaient une symptomatologie identique a celle de I’'HTICI.

Elles tendent a étre diffuses, progressives, associées a des nausées,
vomissements et un OP [113]. Des éclipses visuelles et une diplopie due a la
paralysie de la sixieme paire cranienne seraient éventuellement présentes.

L'acuité visuelle est souvent normale ou légérement réduite. Un ETA est
constaté sur le test du CV. Dans de rares cas, un grave rétrécissement du CV peut
étre présent. [104]

Devant cette symptomatologie non spécifique, lI'imagerie joue un role
essentiel dans le diagnostic. La thrombose du sinus sagittal n'est pas évidente a
I'examen scanographique [107]. Elle est mieux visualisable par I'IRM et
particulierement par la VRM [107].

Il est crucial pour le clinicien de poser ce diagnostic différentiel chez les

patientes enceintes qui se présentent avec un OP et des céphalées.
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11.3.1.3. Tumeurs intracraniennes

L'incidence des tumeurs cérébrales pendant la grossesse est de I’ordre de 15
pour 100,000 habitants [113].

Les céphalées qui accompagnent les tumeurs cérébrales sont souvent
associées a des nausées et des vomissements. Elles augmentent progressivement
d’intensité pendant la grossesse [113]. Elles peuvent également provoquer un
OP. [104]

Les adénomes hypophysaires, les shwanomes et les méningiomes semblent
devenir plus symptomatiques et d’une croissance plus rapide pendant la grossesse
[104, 113]. Par ailleurs, les tumeurs intracraniennes ne semblent pas étre plus
fréquentes chez les femmes enceintes par rapport a celles non enceintes. [104]

Au cours de la grossesse, I’hypophyse subit normalement une petite
augmentation du volume. Toutefois, ce changement est mineur pour provoquer des

anomalies du CV. En postpartum la glande pituitaire revoie sa taille normale. [104]

[1.3.2. Devant céphalées isolées :

Les céphalées sont rapportées par plus de 80% des femmes en age de
procréer. La majorité des patientes enceintes avec des maux de téte souffrent de
migraine ou de céphalée de tension. Une étude rétrospective de plus de 400 femmes
enceintes a signalé que 30% des candidates ont rempli les criteres de la société
internationale des céphalées pour des céphalées récurrentes primaires. [113]

Chez les patientes qui présentent des céphalées séveres de novo, avec ou sans
symptémes neurologiques, une pathologie neurologique grave ou mortelle doit

d’abord étre écartée. [113]
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11.3.2.1. Céphalées attribuées a une hémorragie méningée :

L’hémorragie méningée est la cause la plus fréquente de céphalées sévéeres et
invalidantes d’apparition brutale (céphalée en coup de tonnerre). Ces céphalées sont
souvent décrites comme les plus intenses de la vie. Les céphalées accompagnent
toutes les hémorragies sous-arachnoidiennes et 58% des hémorragies
intraparenchymateuses. Elles sont diffuse dans 52% des cas et invalidantes dans
70% des cas. La durée des céphalées dans les AVC hémorragiques est de 64.5+/-

36.5h. [113]

11.3.2.2. Céphalées attribuées a une faible PIC :

Ces céphalées se développent habituellement dans la position verticale et sont
soulagées par le décubitus. Elles représentent ainsi des céphalées orthostatiques ou
positionnelles. Ce type de céphalées est caractéristique d’une déplétion du LCR. Ces
céphalées sont habituellement bilatérales, de distribution fronto-occipitale. Elles
peuvent étre pulsatiles. [113]

Cette entité clinique a été observée comme effet secondaire iatrogene rare en
post PL de drainage du LCR dans I'HTICI. Traitée par un Blood patch épidural
(injection du sang autologue dans les ESA lombaires) aprés confirmation par IRM.

[114]

11.3.2.3. la migraine :

Le Comité Ad Hoc sur la Classification des céphalées a décrit la migraine
comme des attaques récurrentes de céphalées, trés variées en intensité, en
fréquence et en durée. Les crises sont souvent unilatérales, généralement associées
a une anorexie et parfois des nausées et des vomissements. Certaines migraines

sont précédées par, ou associeées avec, des manifestations sensorielles, motrices, et
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des troubles de I'humeur définissant ainsi la migraine avec aura. La migraine a
souvent un caractére familial.

Une étude prospective de Sances et al. sur la migraine pendant la grossesse
et en post-partum a conclu a une nette amélioration des crises au cours de la
grossesse.

Bien que la migraine est souvent améliorée avec les niveaux €élevés et stables
d'cestrogene au cours de la grossesse, l'aura peut se produire plus fréquemment ou

pour la premiére fois pendant celle ci. [113]

11.3.2.4. Céphalées de tension :

Ce sont le type le plus commun des céphalées primaires, avec une prévalence
d'environ 40% aux Etats-Unis. Contrairement a la migraine, les caractéristiques
principales de la douleur des céphalées de tension sont la localisation bilatérale, la
non pulsation, I'intensité Iégére a modérée, et lI'absence d'aggravation par l'activité
physique de routine. La douleur n'est pas accompagnée de nausées, bien que
I’absence de I'une de photophobie ou phonophobie n’exclue pas le diagnostic. [113]

Une étude a noté une amélioration chez les femmes atteintes de céphalées de
tension au cours de la grossesse. Par ailleurs, cette amélioration a été plus marquée

chez le groupe souffrant de migraine (48%) par rapport au groupe souffrant de

céphalées de tention28%. [113]
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11.3.3. Devant I’cedéme papillaire :

Le gonflement de la téte du nerf optique au cours de la grossesse peut étre

dd a de nombreuses causes.

11.3.3.1. Rétinopathie diabétigue

Le programme 2000 du diabéte de I’Académie Américaine d'ophtalmologie
considére la grossesse comme l'un des facteurs de risque de la progression de la
rétinopathie diabétique. Elle nécessite un suivi attentif. [104]

L’cedeme du disque optique uni ou bilatéral (papillite diabétique) peut
survenir chez les patientes diabétiques. Il est souvent accompagné de
télangiectasies papillaires.

La rétinopathie diabétique se caractérise par I’absence de changement dans la
vision. Par ailleurs, il peut se produire une légere réduction de I’acuité visuelle, qui
se résolue généralement dans 6 a 8 semaines en I’absence du traitement. [104]

La papillite diabétique est plus frequemment rencontrée chez les patientes
atteintes d’un diabéte juvénile. Les patientes atteintes du diabéte gestationnel ne

prouvent pas de risque de rétinopathie diabétique. [104]

11.3.3.2. Occlusion de la veine centrale rétinienne

L’cedeme du disque optique peut également se présenter dans le tableau de
I’occlusion de la veine centrale de la rétine.

Il ya un certain nombre de cas, rapportés dans la littérature, d’occlusion de la
veine centrale de la rétine au cours de la grossesse. Il a été constaté que pendant la
grossesse, l'altération de la fonction immunologique et I’élévation des taux des
facteurs de coagulation soit en faveur d’un risque accru de thromboses vasculaires.

[104]
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11.3.3.3. Névrite optique :

La névrite optique peut se présenter avec un gonflement du disque optique
aussi bien que des hémorragies péripapillaires en flammeéches. [104]

Elle se présente généralement comme une perte unilatérale de la vision avec
un déficit pupillaire afférent relatif et un déficit de la vision colorée.

Une faible incidence de névrite optique survenant pendant la grossesse,

peut étre due a l'effet immunosuppresseur de la grossesse. [104]

11.3.3.4. Pseudo-cedéme papillaire

Le terme « pseudo-ocedeme papillaire » est utilisé pour décrire des variantes
anatomiques ou des anomalies mimant un OP au fond d’ceil. Il incluant des
anomalies structurelles congénitales (hypoplasie, dysversions papillaires, papille
charnue des hypermétropes), I’lhamartome du disque, les fibres a myéline, et les
drusen de la téte du nerf optique.

Il est habituellement impossible, sur un aspect ophtalmoscopique unique, de
distinguer le vrai OP d’un pseudo-cedeme papillaire.

Le diagnostic du pseudo-cedéme papillaire est souvent élucidé par des
examens répétés du FO. Il est stable dans le temps, alors que le vrai OP sera variable
sur des examens successifs. [54]

@ Drusen du disque optique :

L’OP doit étre différencié des drusen optiques ou pseudo-cedeme papillaire
secondaire a I'hypermétropie et d'autres causes. [58]

Seules les drusen du disque optique sont fréquentes, elles sont présentes
dans 1 a 2 % de la population. Les drusen sont autosomiques dominantes et
bilatérales.

Ce sont des dépots calcifiées au sein de la téte du nerf optique. Elles
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représentent des deébris d’axones accumulés en intracellulaire (défaut du
métabolisme axonal). Absentes a la naissance, elles deviennent apparentes a la fin
de la premiére décennie de vie.

Elles sont Superficielles ou profondes (mais en avant de la lame criblée). Les
drusen prennent I'apparence d’une élévation de la surface du disque (Figures 24,
25, 26). Elles sont souvent associées a une arborescence anormale des branches
artérielles rétiniennes en « rayons de roue ».

L’échographie orbitaire met en évidence I’élévation du disque avec présence
de cbnes d’ombre tres marqués. [54]

Ainsi I’échographie orbitaire serait utile dans le diagnostic différentiel de
I’HTICI. Elle trouve son intérét devant tout cas suspect de Drusen pour éviter des
investigations neurologiques inutiles. [104]

La grossesse ne semble pas affecter I’évolution ou le résultat de drusen du

nerf optique. [104]
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Figure 23 : Papillite [54]

Figure 24 : Drusen superficielles de la papille [54]
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Figure 25 : Drusen profondes de la papille [54]

Figure 26 : Autofluorescence de drusen papillaires [54]
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Criteres diagnostiques modifiés de Dandy :

Une fois I’enquéte diagnostique est achevée et les causes secondaires sont
éliminées, le diagnostic d’HTICI sera retenu sur les critéres de Dandy modifiés.

Ces criteres ont affiné la capacité de diagnostiquer les patients avec HTICI.
- Patient conscient, avec examen neurologique normale ou :

a. (Edeme papillaire

b. Elargissement de la tache aveugle

c. Déficit du champ visuel

d. Paralysie du VI
- Augmentation de la pression du LCR >250 mm d’eau
- Formule normale du LCR (une hypoprotéinorachie modérée est possible)
- Elimination de toute pathologie intracranienne

- Elimination de toute cause métabolique, toxique ou hormonale.

+ Cas particuliers : HTICI sans cedéme papillaire

L’cedeme papillaire n’est pas un signe invariable dans I’HTICI. L’élévation de la
pression intracrdnienne sans OP est fréquemment rapportée. [115]

Dans de tels cas, I’HTICI peut apparaitre impossible de la distinguer
cliniquement des autres syndromes de céphalées chroniques. [66, 116]

En I'absence d'OP, I'obésité et I'acouphéne pulsatile peuvent étre suggestives
d’HTICI chez les patients atteints de céphalées quotidiennes. Leur présence
constituerait une indication a la mesure de la pression du LCR. [18]

Mathiew et al. suggerent que des céphalées chroniques réfractaires doivent
conduire a une PL pour mesure de pression du LCR. [IN 2] Cette PL sera la preuve

diagnostique de I’élévation de la PIC.
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lll. Retentissement :

I11.1. Retentissement de I’HTICI sur la grossesse :

Selon la littérature revue par Tang et al. [94], la plupart des rapports d’HTICI
étaient des cas isolés ou de petites séries de patientes qui ont développé une HTICI
pendant la grossesse ou elles sont tombées enceintes tout en ayant le diagnostic de
I’'HTICI.

[1.1.1. HTICI et grossesse en cours :

D’apres Giuseffi et al. [31], aucune corrélation significative entre la grossesse
et le développement de I’HTICI n’a pu étre démontrée.

L’HTICI chez la femme enceinte est associée a une issue normale de la
grossesse :

§ Les onze patientes de katz [92] avaient continué normalement leurs
grossesses.

8§ Onze patientes de Azza Ghali et al. [93] ont eu une issue normale de leurs
grossesses avec neuf accouchements par voie basse et deux césariennes
pour des indications obstétricales.

§ Quant a la série de Huna Baron et kupersmith [88], elle a comporté dix issues
normales de la grossesse avec un seul cas d’accouchement par césarienne
pour une présentation siege.

§ Chez nos deux patientes, les trois grossesses sont menées a terme avec
issues normales. Un accouchement par voie basse et deux accouchements par
césarienne pour des indications obstétricales.

Les patientes ayant une HTICI pendant la grossesse ont le méme taux

d'avortement spontané que la population générale :
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Selon Digre et al. [87], une seule patiente parmi onze a eu un avortement
spontané, et deux patientes ont eu cet incident parmi treize patientes rapportées
par Azza Ghali et al. [93]

Sur la série de Huna baron et kupersmith [88]: trois avortements spontanés
ont été déclarés, un apres un mois de traitement par acétazolamide.

Deux cas de MFIU a cinq mois de grossesse ont été survenus. L’autopsie de
I’'un des deux foetus n’a objectivé aucune malformation ou autre cause évidente de
mort. L’une des deux mamans a recu une corticothérapie intraveineuse en courte
durée.

Pourtant une patiente qui a recu le maximum du traitement médical et une
cure chirurgicale, avait une issue normale de sa grossesse.

Aucun cas d’avortement n’a été signalé sur les trois grossesses que nous
avons rapportées.

Ainsi, l'avortement thérapeutique pour limiter la progression de la maladie
n'est pas indiqué. [117-120]

Par ailleurs huna baron et kupersmith [88] ont rapporté dans leur série un seul
avortement thérapeutique qui a été effectué par un autre centre médical.

Il y’a eu des cas isolés d’HTICI chez la femme enceinte avec hyperemesis
gravidarum et aussi éclampsie. Ce sont des associations rares. [94]

Evans suggeéere que la survenue d’HTICI au cours de la grossesse, ne classe
pas cette derniere comme étant une grossesse a haut risque. [121]

[11.1.2. HTICI et futures grossesses :

Une grossesse ultérieure n‘augmenterait pas le risque de récurrence d’HTICI
plus que celui observé chez n’importe quelle femme atteinte d’HTICI, et elle serait
associée a une issue normale [87]. Bien qu’une récurrence d’HTICI a été rapportée

sur deux grossesses successives. [122]
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Ce qui peut étre déduit de I'analyse des séries publiées : [94]

§ Il n’ya pasune contre-indication a la grossesse chez les femmes atteintes
d’HTICI.

§ Il n'y a aucune contre-indication démontrée pour un traitement stimulateur de

fertilité chez les patientes atteintes d’HTICI.

I11.2. Retentissement de la grossesse sur I’'HTICI

Les auteurs ont constaté que le pronostic visuel était similaire pour les
femmes enceintes avec HTICI aussi bien que chez les femmes non gravides atteintes
d’HTICI. [87, 88, 93, 123]

Aucune patiente dans la série de Huna Baron et Kupersmith [88] ne s’est
aggravée au cours de I'accouchement, malgré que l'cedéme papillaire fat persisté
chez tous les patientes a chaque grossesse. De méme pour les patientes de la série
de Azza ghali et al. [93]

Ainsi, le pronostic de I'HTICI au cours de la grossesse et en dehors de celle-ci
semble étre identique. [94, 123]

Evans commente que le facteur de risque majeur d’HTICI au cours de la

grossesse est celui du gain du poids accompagnant celle-ci. [121]
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IV. Prise en charge thérapeutique :

IV.1. PEC de I’HTICI :

L’HTICI est une pathologie potentiellement aveuglante en I’absence du
traitement. [124]

Le traitement des gestantes présentant une HTICI est identique a celui des
femmmes non gravides [87]. Il est basé sur 2 buts principaux : le premiers est la
préservation de la vision, le 2¢me est la résolution de symptémes surtout les
céphalées et les troubles visuels transitoires.

Les gestantes présentant une HTICI doivent bénéficier du méme modéle
thérapeutique que chez la femme non gravide a I’exception de certaines contre-
indications médicamenteuses [94, 97]

La PEC de ce type de patientes fait appel a une approche d’équipe, impliquant
la patiente, son médecin obstétricien, un ophtalmologue et un neurologue. Cette
approche sera souvent la clé du succes du traitement. [94, 123]

Les modalités thérapeutiques incluent des mesures hygiéno-diététiques,
diurétiques, la corticothérapie, les antalgiques, des ponctions lombaires de

soustraction, voir une intervention chirurgicale.

IV.1.1. Moyens thérapeutiques :

IV.1.1.1. Mesures hygiéno-diététiques :

Il est bien établi que I'obésité et le gain du poids soient des facteurs liés a
I’HTICI. L’étude cas-témoins de Giuseffi et al. [31] a révélé une association
étroite entre I'obésité, I’HTICI et le gain du poids pendant les12 mois précédant le
diagnostic. Récemment le gain du poids a été impliqué aussi dans les récurrences

d’HTICI. [125]
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Cette conclusion n'a pas été mentionnée dans aucune série d’HTICI et
grossesse revues par Tang et al. [94] : La plupart des publications ont omis
de mentionner le poids et la taille effectifs des patientes, faisant
référence uniquement au degré d’obésité au moment du diagnostic.

Une étude récente menée par Sinclair et al. [126] a démontré une nette
diminution de la PIC avec une résolution de la symptomatologie et de I’OP chez des
femmes obéses atteintes d’HTICI mises sous régime hypocalorique aboutissant a
une réduction significative du poids. Cet effet a été soutenu, 3 mois, apres arrét du
régime.

La perte du poids seule peut entrainer la résolution de [I'OP[10, 111,
127]. Ainsi, il est préférable de gérer les patientes enceintes avec le minimum
d’interventions, comme le contréle de gain du poidsa 9kg [87, 111]. Huna
baron et Kupersmith [88] ont suggéré le contrdole du poids avec un régime non
cétonique et restriction modérée en sel et calories. Les symptémes visuels et les
déficits du CV sont améliorés au cours de la grossesse apres ponction lombaire de
diagnostic et un régime hyposalé chez trois patientes. [88]

Le bénéfice des mesures drastiques, telles que la réduction chirurgicale du
poids, a été démontré dans le traitement de I’HTICI chez les patients ayant une
obésité morbide, bien qu’elle ne soit pas une option thérapeutique au cours de la
grossesse. [96]

Selon Digre et al. [87] quatre de leur patientes ont subissaient un contréle du
poids.

Dans la série de Huna Baron et kupersmith [88] :

Dix patientes ont été mises sous régime hyposalé hypocalorique (non
acétonique), neuf de ces patientes ont bénéficié d’'un régime et des ponctions

lombaires déplétives avec bonne évolution de leur symptomatologie.
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Azza Ghali et al. [93] ont rapporté que huit patientes sur treize ont été mises
sous régime ; y compris cingq patientes mise sous seuls le régime et des PL

déplétives avec bonne évolution de leur symptomatologie.

IV.1.1.2. Traitement médical :

La classification de I’'US Food and Drug Administration (FDA) de sureté des
médicaments utilisés pendant la grossesse permet de classer les médicaments qui
peuvent étre utilisés, ci aprés, en toute sécurité chez les femmes enceintes

(Tableaux 6 et 7 ; pages : 136, 137). [94]

IV.1.1.2.1. Diurétiques

@ Inhibiteurs de I'anhydrase carbonique: acétazolamide.

- Généralités :

L’acétazolamide est une sulfonamide non bacteriostatique (fig. 28) dont le
mécanisme d'action est multifactoriel. Quoique son utilisation pour baisser la
pression intracranienne (PIC) ne soit pas une indication retrouvée sur le prospectus
de cette molécule, elle constitue le traitement médical principal de I'HTICI [128,
129].

Il a été rapporté qu’elle diminuerait la production du LCR chez I'homme par un
taux de 6% a 50%. Ceci fonctionne probablement par inhibition de I'anhydrase
carbonique dans le systéeme nerveux central en entravant une production anormale
et/ou excessive du LCR par le plexus choroide. [94]

Une 1¢e étude contrblée et randomisée [129] a été récemment menée afin
d’évaluer la place de l'acétazolamide dans le traitement de I'HTICI. Les résultats
(réduction du taux de céphalées, amélioration de la diplopie et des déficits visuels)

étaient en faveur d’un effet bénéfique de I’acétazolamide.
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Figure 27 : Formule schématique représentant la structure moléculaire de
l'acétazolamide, nomenclature chimique N-(5-sulfamoyle-1, 3, 4-thiadiazole-2-

yl) acétamide ou C4H6N403S2.[34]

- Acétazolamide et grossesse :

Ce médicament est classé selon la FDA comme catégorie C pour son usage
chez la femme enceinte. Il N’y a pas d’études bien contrélées chez cette catégorie de
patients. Par contre, la grossesse ne semblerait pas modifier I'impact, I'efficacité et
le dosage du médicament. [94]

Il n'y a pas d’études bien contrdlées chez les foetus humains. Il est méconnu
si I'acétazolamide traverse le placenta ou pas. Il n’y a aucune suggestion de
tératogénicité chez I'homme en dépit d'une longue expérience clinique.

Chez certains rongeurs, des anomalies inhabituelles des membres ont été
rapportées en association avec I'utilisation de I’acétazolamide. Des anomalies
similaires ne peuvent pas étre produites chez les primates et elles n'ont pas été
observées chez I'homme. [94]

L’usage de l'acétazolamide avant 20 semaines d’aménorrhée a été associé
avec un seul rapport de tératome sacro-coccygien [130], méme si ce médicament
n’a pas été confirmé étant un agent tératogéne [128].

L’étude rétrospective réalisée par Andrew et al. [128] chez des femmes

enceintes atteintes d’HTICI mises sous acétazolamide a compris 12 patientes
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étudiées, deux étaient déja sous acétazolamide pour traitement d’HTICI avant la
conception. Neuf patientes ont commencé a prendre l'acétazolamide au premier
trimestre, deux au 2¢me, et une au troisieme trimestre. L’étude n’a montré aucune
issue défavorable des grossesses, et aucune malformation congénitale
Mmajeure ou mineure n’a été mise en évidence.

Cette étude a conclu qu’il n'existe aucune preuve convaincante de la
littérature pour limiter l'utilisation de I'acétazolamide pour le traitement de I’'HTICI
pendant la grossesse. La limitation de l'usage de I’acétazolamide au premier
trimestre, serait une recommandation médico-légale plus que médicale. Andrew et
al suggerent que l'acétazolamide au cours du 1¢r trimestre ne doit étre envisagé que
si le risque d’arrét du traitement (par exemple, une perte visuelle progressive) est
suffisamment élevé pour justifier son utilisation. [128]

Bien que I'arrét de I’acétazolamide jusqu'a la fin du premier trimestre chez la
plupart des patientes atteintes d’HTICI soit sans séquelle visuelle. [128]

Concernant I'allaitement, I’acétazolamide n'est pas concentré dans le lait, et
I’exposition néonatale considérée de moins de 1% de la dose maternelle.
L'Académie américaine de pédiatrie le considére compatible avec l'allaitement. Il est
classé dans la catégorie S pour I’allaitement. [94]

- Posologie :

La dose la plus efficace n'a pas été déterminée, mais il faut commencer
souvent avec 0,5 a 1 g/jour pour des doses fractionnées et augmenter
progressivement jusqu'a un maximum de 1 a 3 mg/kg/jour en fonction de la
tolérance de la patiente. [94]

- Effets indésirables :

Ses effets indésirables sont Il'anorexie, un godt métallique aux boissons

gazeuses, et des picotements des doigts et orteils. Les patients peuvent également
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développer des calculs rénaux, une acidose métabolique, et, rarement, une anémie
aplasique. L’allergie aux sulfonamides contre-indique I’'usage de I’acétazolamide : la
patiente peut développer un syndrome de Stevens - Johnson. [94]
Il ne doit pas étre associé a des doses élevées d'aspirine, car une réaction
toxique létale peut s'ensuivre. [94]
v/ Selon les séries de comparaison :

La série de Digre et al. [87] a comporté trois patientes sur onze qui ont été
mises sous acétazolamide avec une issue normale des grossesses.

Cing patientes sur onze ont été mises sous acétazolamide dans I’étude de Katz
et al. [92]

Selon Shapiro et al. [90] trois patientes sur quatre ont recu de I'acétazolamide.

La série de Huna Baron et Kupersmith [88] a noté que quatre patientes ont été
sous acétazolamide lors de la conception, arrétée aprés découverte de la grossesse.
Une patiente a recu de I'acétazolamide a partir du 2¢me trimestre en association avec
une corticothérapie intraveineuse et une intervention chirurgicale pour sa perte
visuelle. Toutes ces grossesses avaient une issue favorable.

Selon Azza Ghali et al. [93] cinq patientes ont recu de I’acétazolamide,
commencé avant 20 SA et au décours du 1er trimestre chez trois patientes, et au-
dela chez 2 patientes. Deux ont été mises sous acétazolamide seul, trois patientes
ont été mises sous acétazolamide en association avec d’autres thérapies. Avec issue
normale des grossesses.

Notre 1¢r patiente a été mise sous Acétazolamide aprés 20 SA. Ailleurs notre
2¢éme cas était sous acétazolamide au cours de la conception, arrété aprés diagnostic
de ses deux grossesses, Sans que les bébés n’aient aucune malformation mineure

Oou majeure.
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@ Diurétigues de l'anse :

L’acide éthacrynique et furosémide ne doivent pas étre utilisés pour une
longue durée au cours de la grossesse.

Le furosémide inhibe la production du LCR en réduisant le transport du
sodium dans le cerveau. Il peut avoir un effet additif avec I’acétazolamide. [94]

Ces produits sont également classés par la FDA en tant que catégorie C au
cours de la grossesse.

Il a été prouvé que le furosémide stimule la synthése de la prostaglandine
E2, qui augment l'incidence de la persistance du canal artériel chez les prématurés.
Par ailleurs, aucun effet indésirable associé a leur administration aigué n’a été mis
en évidence. Ainsi il est recommandé que les diurétiques de I'anse ne soient utilisés
que pour une courte durée chez les patientes gravides. [94]

La posologie suggérée est de 20 mg par voie orale deux fois par jour, en
augmentant progressivement la dose jusqu'a un maximum de 40 mg/jour par voie
orale trois fois par jour avec une supplémentation potassique. [94]

Koontz et al. [91] ont rapporté I'introduction de diurétique chez quatre
patientes sur neuf.

Digre et al. [87] ont rapporté que trois patientes sur onze ont recu des
diurétiques.

Quatre patientes sur onze ont été mises sous diurétiques selon Katz et al.
[92]

Aucune de nos deux patientes n’a pris des diurétiques de I’anse.
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@ Diurétigues thiazidiques

Les diurétiques thiazidiques tel que I'hydrochlorothiazide, sont classés dans la
catégorie D pour les risques feetaux. lls doivent étre évités pour le traitement de
I’'HTICI chez la femme enceinte. La croissance foetale, et les électrolytes maternels
doivent étre suivis de trés pres si jamais les thiazidiques sont choisis comme agent

thérapeutique. [87]

IV.1.1.2.2. Stéroides

Les corticostéroides sont encore utilisés dans le traitement de I'HTICI, leur
mécanisme d'action n'est pas clair. Cependant, ils sont susceptibles
de causer I’HTICI.

La posologie sera de 1 mg/kg/jours sans dépasser 2 a 6 semaines de
traitement. [57, 131]. Tang et al. [94] recommandent une durée plus courte de
moins de dix jours chez la femme enceinte.

Des rapports de cas mentionnent que les stéroides peuvent provoquer un
faible poids de naissance. Cette constatation, cependant, pourrait refléter le
processus de la maladie chez la mere pour lequel les stéroides sont pris. A cet
effet, il peut que ce faible poids de naissance ne soit pas un effet direct du
médicament. [87]

lls sont classés dans la catégorie B en termes de facteur de risque de
grossesse. [94]. lls semblent étre les plus adéquats par rapport a la plupart des
médicaments utilisés pour traiter I’'HTICI chez la femme enceinte. [94]

Les stéroides ont été associés a une fente labiale et palatine chez les souris
et les lapins. Des études cliniques chez la femme enceinte n’ont montré aucune

augmentation de taux de malformations congénitales ou des effets nocifs sur le

feetus chez I'homme. Jusqu’a ce jour, aucune conclusion définitive ne peut étre

123



établie concernant les risques possibles de la corticothérapie chez la femme
enceinte. [94]

L’Académie Américaine de Pédiatrie considére également qu'il est compatible
avec l'allaitement. [94]

Les effets secondaires comme la prise du poids, l'acné, I'hyperglycémie,
I'nypertension artérielle, I'ostéoporose, et la psychose rendent ce médicament moins
désirable. [94]

Koontz et al. [91] ont introduis les stéroides chez trois patientes enceintes.

Digre et al. [87] ont rapporté que quatre de leurs patientes ont recu des
stéroides.

Katz et al. [92] ont administré des stéroides chez une seule patiente.

Une patiente dans la série de Huna baron et kupersmith [88] a été mise sous
stéroides. Aucune patiente n’a recu une corticothérapie dans la série de Azza Ghali
et al. [93]

Une seule de nos patientes a nécessité I'introduction de corticothérapie
intraveineuse en courte durée (observation N°1)

Toutes ces observations ont été associées a une issue normale des grossesses.

IV.1.1.2.3.Analgésiques

Divers analgésiques sont utilisés pour traiter les céphalées associées a I’'HTICI.
Parmi ces médicaments, la mépéridine et l'acétaminophéne avec codéine sont les
plus sdrs a utiliser pendant la grossesse. Mais ils ne sont pas appropriés pour
l'usage chronique. L’acétaminophéne ne semble pas étre associé a un

risque accru d'anomalies feetales chez plus de 500 feetus de meéres exposées. [94]

Cing patientes sur onze ont été mises sous analgésiques selon katz et al [92].
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Azza ghali et al. ont administré de I’Acétaminophéne paracétamol chez les
patientes qui ont souffert de céphalées intenses avec une bonne réponse.
Nos deux patientes ont été mises sous analgésiques type Acétaminophéne.

@ Propanolol et topiramate

Des médicaments utilisés dans le traitement prophylactique des céphalées chez

les patients atteints d’HTICI comprennent le propanolol et le topiramate.
Vv Propanolol

Il a été utilisé au cours de la grossesse sur de nombreuses années sans
effets tératogenes. Il a été semblable que le propanolol a été associé avec un retard
de croissance feetale, mais de telles complications étaient tres minimes. Le
propanolol n’a pas été démontré avoir de graves effets indésirables dans le
traitement de [I'hypertension artérielle  gestationnelle. Ainsi, il est préféré au
topiramate chez les patientes symptomatiques. [94]

v Topiramate :

C’est un médicament antiépileptique relativement nouveau, qui a démontré
son efficacité en tant que médicament préventif de la migraine. [94]

L’un de ses effets secondaires connus est la perte du poids chez certains
patients. Il est susceptible d'étre un inhibiteur de I'anhydrase carbonique, ainsi il
peut avoir un effet additionnel a celui de I'acétazolamide. [94]

L'information sur la sécurité du topiramate dans la grossesse est limitée. Par
conséquent, l'utilisation du topiramte comme un traitement prophylactique des

céphalées n'est généralement pas recommandée chez les femmes enceintes. [94]
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Tableau 7 : Catégories des risques des médicaments pendant la grossesse selon la

FDA (Food and Drug Administration) [94]

| Catégorie Description
A Des études adéquates, bien contréléeschez la femme enc
n'ont pas montré un risque accru d’anomalies fcetales.
B Des études chez les animaux n’ont pas montré d’effets nocifs,
sur les feetus, cependant, iln'y a pasdétudes adéquates

bien controlées chez les femmes enceintes,
Pas d’études chez I’Animal ont démontré des effets indésira
et des études adéquates et bien contrdlées chez les femmes

enceintes n’ont pas démontrées un risque sur le fcetus.

C Les études chez I’'animal ont montré un effet néfaste, etil n'y a
pas d’études adéquates et bien contrélées chez les femmes
enceintes,
ou aucune étude chez I’animal a été menées, et il n'ya pas

d'études adéquates et bien contrblées chez les femmes enceintes.

D Etudes adéquates bien contrdlées ou observationnelles chez
femmes enceintes ont démontré un risque pour le foetus.
Toutefois, les avantages de la thérapie puissent I'emporter sur

risques potentiels.

X Etudes adéquates bien contrblées ou observationnelles chez
animaux ou les femmes enceintes ont démontré la preuve po
d’anomalies fecetales.

L'utilisation du produit est contre-indiqué chez les femmes qui

sont ou peuvent devenir enceinte.
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Tableau 8 : profil maternel des médicaments utilisés pour traiter I’'HTICI [94]

Indication

Catégorie du

foetal™

risque

Toxicité au cours de la
grossesse

Recomman
dation

Acétazolamide Symptémes légers: C Tératome, déformations Précaution
Patientes ayant une rénale et des membres
fonction (chez I'animal)
visuelle(FV) stable
ou normale
Furosémide Symptémes modérés : C Augmentation de Précaution
Patientes ayant une FV I'incidence de persistance
stable ou normale du canal artériel chez les
(pour une courte durée prématurés
seulement)
Thiazidiques Aucune D (basé sur Thrombocytopénie, Contre-
analyse saignements, troubles indiqué
d’experts) ; électrolytiques quand il
B (par le est pris juste avant
fabriquant) I’accouchement
Prédnisone Présence d’'une B Hypoadrénalisme  foetal, Précaution
détérioration  visuelle mortinatalité, retard de
significative (maximum croissance ou du dévelo-
10 jrs de traitement) ppement mental,
cataracte, fente Ilabio-
palatine (chez I’animal)
Acétaminophéne Céphalées B Toxicité hépatique Précaution
Meperidine Céphalées résistantes a B ; D (si utilisation Syndrome de sevrage Précaution
I’acétaminophéne pendant une néonatal
durée longue ou a
fortes doses a
terme)
Propanolol Traitement C Retard de croissance Précaution
prophylactique des foetal, hypoglycémie,
céphalées séveres bradycardie, polydactylie,
insolubles hyperbilirubinémie,
dépression réspiratoire
Topiramate Traitement prophylac- C Non étudiée chez Précaution
tique des céphalées I’Homme, données
séveres insolubles limitées concernant sa
seulement si le propa- toxicité

nolol est inefficace ou
contre-indiqué.

*basé sur la classification de I’US Food and Drug Administration.
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IV.1.1.3. Movens interventionnels :

IV.1.1.3.1. Ponctions lombaires répétées et drainage épiniéere :

Les opinions varient quant au traitement de I’HTICI par PL déplétives pour
réduire la PIC. [10, 111, 132]

Les PL répétées ne sont pas contre-indiquées au cours de la grossesse [94].
La diminution de pression provoquée par la ponction lombaire n’est pas durable.
Effectuées 10 jours a 2 semaines d'intervalle [94], les PL répétées seront efficaces
en terme de soulagement des céphalées. [87, 88]

Cependant, chez la patiente enceinte en surpoids, les ponctions lombaires
répétées peuvent étre techniquement difficiles a réaliser et peuvent-étre mal
tolérées par la patiente. [94]

Ila été signalé queles PL répétées augmenteraient le risque du
développement des tumeurs épidermoides intraspinales chez 'Homme. [94]

Huna baronet Kupersmith[88] avaientune meilleure expérience de
PL répétées et de drainage continu du LCR sur 48 heures. llIs ont rapporté une
amélioration visuelle chez leurs patientes ayant bénéficiées de cette modalité
thérapeutique.

Azza Ghali et al. [93] ont adopté des PL répétées comme stratégie
thérapeutique, en association au contrble du poids, chez huit patientes avec une
nette amélioration de leur statut visuel.

Quant a nos deux patientes : La 1¢e a bénéficié de deux PL déplétives a un
jour d’intervalle sans recours a d’autres soustractions. Chez la 2¢éme patiente, une
série de PL a été effectuée : cinq PL déplétives a environ 6 semaines d’intervalle au
cours de la 1¢e grossesse. Pourtant au cours de la 2¢me, seulement deux PL

déplétives étaient nécessaires.
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Cette intervention, cependant, n'a jamais été systématiquement étudiés
pour le traitement de tous les patients atteints d’HTICI, et certains auteurs pensent

qu'elle ne devrait pas étre effectuée sauf peut étre pendant la grossesse. [127]

IV.1.1.3.2. Stenting des sinus veineux

Il existe plusieurs rapports en faveur d'utilisation d’un stenting des sinus
veineux dans le traitement d’HTICI, amenant a la normalisation de la PIC et la
résolution de la symptomatologie. [133, 134]

Par ailleurs, En raison de l'absence d’études prospectives et devant les
complications potentiellement graves qui peuvent se produire au cours de cette
intervention, le stenting des sinus veineux cérébraux n'est pas considéré comme

une pratique clinique de routine pour le traitement de I’'HTICI. [135]

IV.1.1.4. Movyens chirurgicaux :

Lorsque les traitements médicaux sont insuffisants ou lorsque la patiente
présente une atteinte visuelle sévere ou une détérioration rapide de la fonction
visuelle, les options chirurgicales doivent étre envisagées. [94]

Autrefois, les procédures chirurgicales utilisées ont inclus notamment les
décompressions sous-occipitale et subtemporale, I'interruption thérapeutique de
grossesse, et le déclenchement thérapeutique du travail. Actuellement, ces
procédures ne sont plus indiquées ou recommandées. [94]

L’approches chirurgicale actuelle consiste en la fenestration ou la
décompression de la gaine du nerf optique (FGNO), et en dérivation du LCR par la

voie lombopéritonéale (DLP) ou ventriculopéritonéale (DVP). [94]
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Décompression de la gaine du nerf optique

La fenestration de la gaine du nerf optique (FGNO) remonte a 1856. Elle
implique la création d'une petite fenétre dans la gaine du nerf optique (figure 29). A
travers cette fenétre, le LCR sera déversé dans l'espace rétrobulbaire, libérant ainsi
I’'exces de pression régnant dans [I’espace sous-arachnoidien périoptique.
Temporairement délaissée, Hayreh [IN 94] a mis au point un modele animal pour
I'étude de I'OP, dont il a démontré l'efficacité de I’ONSF tant dans le traitement de

I'OP que dans sa prévention.

"Window" in E:Etic
nerve sheat

‘Fenétre’ dans la gaine du

4
_ / nerf optique
=

——————

Figure 28 : Coupe transversale du nerf optique montrant le site de la fenestration de la

gaine du nerf optique. [34]

La FGNO a été déemontrée étre efficace et sre pour arréter la progression de
la détérioration visuelle. Dans certains cas, elle améliorerait la vision chez les
patients atteints d’HTICI, avec résolution de I’OP en quelques jours suivant la
procédure. [136]

La FGNO peut étre effectuée comme une procédure ambulatoire, sous

anesthésie locale ou générale. [136]
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Les complications de la FGNO (voir tableau N° 8) sont transitoires et bénignes.
Elles peuvent étre considérées négligeables devant le risque engendré par la
progression de la maladie elle méme. [136]

Cependant, le succes initial avec la FGNO peut ne pas étre permanent, et les
taux d’échec ont été décrits de 10 a 32%. [94]

Huna baron et Kupersmith [88] ont décrit un seul cas, qui a nécessité une
intervention chirurgicale type ‘FGNO’ pour un ceil, avec issue normale de la
grossesse.

Dans la série de Christopher et Sampath [136], une FGNO a été décrite au
cours d’une grossesse de 12 SA chez une femme atteinte d’HTICI. Elle s’est
stabilisée sur le plan visuel apres trois FGNO, avec une nette amélioration du statut
visuel sur une période de suivi de 5ans.

Aucune patiente dans la série de Azza Ghali et al. [93] n’a nécessité un
recours au traitement chirurgical. Et de méme pour nos deux patientes et sur leurs

trois grossesses.
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Tableau 9 : Complications de la fenestration de la gaine du nerf optique [137]

<Troubles de la motilité oculaire (par exemple : troubles temporaires de la motilité
horizontale provoqués par la désinsertion du muscle droit interne ou par une

paralysie combinée des troisieme et sixieme nerfs craniens)

e Elévation transitoire ou permanente diffuse ou segmentaire de la tonicité

pupillaire

< Bulles conjonctivales avec la formation de Dellen

«Chémosis

= Cicatrice choriorétinienne d'une traction excessive sur le globe

< Hémorragies péripapillaire secondaire a une courte blessure des vaisseaux

ciliaires

= Une hémorragie orbitaire

<Traumatismes du nerf optique

eFibres nerveuses myélinisées (notées5 mois et 6 ans aprés lintervention

stimulé par des traumatismes associés a la chirurgie de Dellen)

= Microhyphaemas

= Syndrome de I'apex Orbitaire (réactionnel aux stéroides)

< Formation de kyste du nerf optique avec une exophtalmie, la douleur et la perte

de vision

= kyste sous-conjonctival de Tenon

= Ulceres streptocoques de la cornée

= Dacryocystite

e Glaucome peropératoire a angle fermé

« Détérioration de la fonction visuelle, cécité transitoire, infarctus choroidien

« Occlusion de I' artére Centrale rétinienne ou une de ses branches

« Déces
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Dérivation du LCR :

La dérivation lombopéritonéale du LCR a été suggérée la premiere fois en
1955, elle consiste au détournement du LCR via un cathéter depuis I'espace sous-
arachnoidien lombaire jusqu’a la cavité péritonéale. Vu que les ventricules
cérébraux sont normaux ou de petite taille dans I’HTICI, la DLP est la procédure de
drainage de choix : elle est moins dangereuse et plus facile a réaliser [IN 94].
L’cedéme papillaire se résout dans 2 a 4 semaines suivant la DLP. [IN 94]

Bien que Khalid Abubaker et al. [138] concluent que les deux méthodes de
dérivation, lombopéritonéale ou ventriculopéritonéale, soient efficaces dans le
contréle des manifestations cliniques de I'HTICI en postopératoire immédiat,
ainsi qu’au long terme. Elles sont particulierement efficaces chez les patients ayant
une évolution fulminante avec un taux de 100% de réussite dans ce
groupe de patients. Les taux d'échec sont comparables entre les deux
types de shunts, mais les DLP ayant un taux plus élevé de réintervention et de

complications

Tableau 10 : DLP vs DVP au cours de I'HTICI [137]

e Les deux procédures contrdlent les céphalées, ';cedéme papillaire, la baiss

I’acuité visuelle, et les autres signes et symptémes d’HTICI

«DLP

- Nécessite plus de révi
- Risque éleve d'obstruction de s
- Céphalées dues a une hypotension intracranienne, difficile a traiter mais,

peut étre évitée par des shunts programmables

= DVP

- Révisions sont moins souvent néces
- obstruction de  Shuntest moins fréquente par rapport a Ila

- Céphalées d’hypotension intracranienne contrélées par shunt programr

- exige une craniotomie : risque d'accident vasculaire cérébral, hémorragie,

infection, crises convulsives, etc.
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- Complications :

La dérivation du LCR, cependant, n'est pas sans risque. Elle est couronnée de
succes dans des patients sélectionnés.

L'occlusion du shunt, le dysfonctionnement de la valve suivis de I'hypotension
Intracranienne secondaire, sont les complications les plus communes des shunts du
LCR. Les shunts ont le taux le plus élevé de réintervention de toutes les procédures
neurochirurgicales. [137]

Grace a la situation lombaire du point de drainage dans la DLP, un réglage
attentif du systéme valvulaire peut étre exigé pour éviter un exces de drainage du
LCR. Outre, la disponibilité récente d’appareil programmable pour la DLP peut
entrainer une incidence plus faible d'hypotension intracranienne symptomatique.
[94]

Chez la femme enceinte, le risque de dysfonctionnement de la valve est
environ de 27,5%. Il est principalement produit par une obstruction secondaire
a 'augmentation de la pression intra-abdominale au troisieme trimestre.

En raison de la grande circonférence abdominale des patientes et du trajet
latéral du systeme de dérivation, la DLP est sujette a des contraintes mécaniques et
pressionnelles, qui entrainent des problemes mécaniques fréquents (46). Le cathéter
peut également étre délogé ou déplacé avec formation de kyste abdominal ou
extra—abdominal au cours de la grossesse. [94]

Ces complications sont traitées de la méme maniere que chez les patientes
non gravides.

D'autres complications sont les dorsalgies ou les douleurs abdominales, la
déconnexion de la tubulure, et les infections du shunt. Ces derniéres sont la

deuxiéme complication la plus courante avec un taux d'environ 15%. [137]
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La majorité de ces infections se produisent dans les 2 mois suivant la mise
en place du shunt. Elles sont liées a l'introduction d'agents pathogénes au cours de
I’acte opératoire. Ces germes sont représentés généralement par le staphylocoque
coagulase négatif, diphteroides, et les autres germes gram positive des téguments.

Le traitement de I’'infection de shunt chez la femme enceinte est le méme que
chez les patientes non gravide. Une antibioprophylaxie a été proposées au cours du
travail pour prévenir l'infection du shunt et pour réduire la possibilité d’une
méningite ascendante.

Cependant, Landweher et al. [IN 94] ont remis en question cette pratique. lls
n’ont rapporté aucune infection de shunt chez leurs patientes ou chez les cas
préecédemment publiés. L’avénement des shunts modernes et des valves
unidirectionnelles également préviendrait le reflux péritonéal.

Dans la littérature revue par Digre et al. [87] le traitement chirurgical, y
compris les anciennes procédures a été associé a une issue normale de la grossesse
chez six patientes, mais deux sur sept avait une perte visuelle. Dans leur propre
série, trois patientes qui ont subi une intervention chirurgicale ont eu des
grossesses normales, mais elles ont souffert de perte de vision avant la procédure
chirurgicale. Le traitement chirurgical n'a pas affecté le résultat de la grossesse dans
leurs cas [87]

Dans la littérature revue par Tang et al. [94] ils n'ont trouvé que quatre
rapports de dérivation lombopéritonéale placée pendant la grossesse [87, 88, 90,
139]. Ces rapports documentent que la DLP est sure et efficace chez la femme
enceinte atteinte d’HTICI. D'autres rapports portant sur des patientes enceintes sans
HTICI également appuient cette indication et concluent que la dérivation du LCR

n'‘est pas absolument contre-indiquée pendant la grossesse [94]. Ces quatre
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rapports démontrent également que les résultats obstétricaux ou néonataux ne
semblent pas étre affectés par I’HTICI ou le placement d'une DLP.

Aucune procédure chirurgicale n’a été nécessaire chez nos deux patientes.

IV.1.2. Indications :

IV.1.2.1. Régles générales :

a. Mesures hygiéno-diététiques

Une limitation du gain du poids a 9 kg sera recommandée chez toute
parturiente. [111, 121]

Quand I'HTICI est asymptomatique, la perte du poids et le suivi périodique du
CV seront suffisants. Toutefois ces patientes exigent une surveillance étroite du CV
pour évaluer de trés proche une éventuelle détérioration de leur vision. [94]

Alors gu’en la présence de symptdmes, le recours aux autres modalités

thérapeutiques serait nécessaire pour réduire la PIC dans un temps opportun. [31]

b. Indications du traitement médical

Devant une patiente symptomatique avec des déficits visuels, un traitement
médical avec surveillance rapprochée doit étre envisagé.

L’acétazolamide est préconisé aprées 20 SA [128, 111]. Bien que d’autres
auteurs I’autorisent au décours du 1¢r trimestre. [93,121]

Au cours du 1er trimestre, des PL déplétives répétées seront plus
recommandées [121]. S’il est nécessaire d’associer un diurétique, le furosémide sera
plus adapté. [94]

Les corticostéroides seront prescrits en la présence d’une baisse visuelle

significative et seulement pendant une courte durée. [94, 111]
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Si un traitement antalgique est nécessaire, la mépéridine et I'acétaminophéne
avec codéine seront les plus sdrs. [94]

Indications de I'intervention chirurqgicale

Dans tous les cas, l'intervention chirurgicale précoce sera la pierre angulaire
du traitement. Les éclipses visuelles ne doivent pas étre considérées comme une
indication d’une intervention chirurgicale. [94]

Evans et Friedman [111] préconisent une corticothérapie pendant une courte
durée et une intervention chirurgicale devant une baisse visuelle importante, pour
soulager le nerf optique. [94]

Tang et al. [94] proposent une intervention chirurgicale devant :

o Des céphalées insolubles,

o Détérioration visuelle progressive,

o Atteinte visuelle significative non améliorée par les mesures hygiéno-
diététiques ou le traitement médical

0 une atrophie optique progressive et évidente ou une paleur papillaire,
et

o hypertension intracranienne idiopathique «maligne» avec une perte
visuelle rapide.

Une fois I'indication chirurgicale est posée, la question qui se pose, en suite,
c’est quelle procédure sera la plus adaptée chez la femme enceinte ?

v FGNO ou DLP :

Il n'y a aucune contre-indication obstétricale pour les deux procédures. [87]
En fonction des disponibilités, une FGNO ou une DLP sera effectuée, mais la FGNO
nécessiterait habituellement moins de temps anesthésique, ce qui est souhaitable

chez la femme enceinte. Les deux FGNO et DLP améliorent les céphalées,
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préviennent la détérioration de la vision, et dans certains cas améliorent la vision
[94].

Toutefois, si des céphalées insolubles sont l'indication de la procédure
chirurgicale, la DLP sera le traitement de choix. [87]

Si la FGNO échoue, Lee et Brazis [in 94] favorisent la DLP plutét qu’une
deuxieme FGNO. Néanmoins, les deux procédures peuvent échouer avec le temps,
peu importe laquelle est utilisée. Par conséquent, un suivi ophtalmologique étroit
est nécessaire dans tous les cas.

Les deux procédures ont leurs propres avantages et inconvénients. Il n'ya pas
eu d'études prospectives randomisées comparant leur efficacité [127]. Ainsi, la
procédure la plus adéquate pour le traitement chirurgical de I’'HTICI, en particulier

pendant la grossesse, reste une question sans réponse. [94]

VI. 1.2.2. Arbre décisionnel :

§ Chez les patientes relativement asymptomatiques :

Lorsque la patiente est asymptomatique sans atteinte visuelle et sans
anomalie du CV (un élargissement de la tache aveugle seul, n’est pas considéré
comme un marqueur menacant de la fonction visuel), seule une gestion appropriée
du poids guidée principalement par son médecin obstétricien soit nécessaire.

S'il n'ya pas de céphalées transitoires ou de changements visuels (en leur
présence, la patiente doit étre réévalué immédiatement), il serait approprié de voir la
patiente dans un mois pour controle.

Bien que cette catégorie de patientes réponde généralement bien a la
limitation du gain du poids, il est toujours nécessaire de suivre ces patientes par des

tests du CV jusqu’a la résolution de I’OP. [123]
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§ Chez Les patientes légérement touchées :

Si une patiente ait des changements mineurs du champ visuel sur un test du
champ visuel automatisé (par exemple, une dépression subtile, un step nasale, ou
une légére perte arquée du CV), et le test de confrontation du champ visuel a cinq
pieds du patient est normal :

Un traitement médical serait envisage.

L'évaluation sera effectuée au bout d’une semaine pour déterminer si les
anomalies du champ visuel s’améliorent, s'aggravent ou se stabilisent.

Si les parametres visuels s'aggravent, une nouvelle stratégie de traitement doit
étre envisagée selon le niveau de détérioration. [123]

§ Chez les patientes modérément touchées :

Elles sont des patientes ayant des déficits importants du champ visuel mais,
elles n’auraient pas d’anomalies sur le test de confrontation du champ visuel a cing
pieds. En outre, les patientes modérément touchées ne doivent pas prouver une
perte de la vision centrale (sauf s'il ya participation de la macula dans I’OP

Il serait important de commencer immédiatement une stratégie pour limiter la
prise du poids et démarrer un traitement médical.

La patiente doit bénéficier d’'une évaluation du champ visuel dans 1 a 2
jours : Si le CV serait stable ou amélioré, la patiente peut retourner en une semaine
pour une réévaluation.

Si, au contraire le CV se dégrade, la patiente peut avoir besoin de subir
rapidement une procédure chirurgicale. [123]

§ Chez les patientes gravement touchées

Si la patiente prouve une perte sévere du champ visuel sur le test de

confrontation visuelle a cing pieds du patient, avec ou sans perte de la vision

centrale, il serait approprié de traiter cette patiente en urgence.
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Les diurétiques et les stéroides par voie intraveineuse seront démarrés dans
I'intention d’une intervention chirurgicale en urgence. La fenestration de la gaine
du nerf optique sera l'approche privilégiée.

Ce type de patientes, y compris celles avec une HTICI fulminante,
nécessiterait une surveillance quotidienne jusqu'a I’amélioration ou la stabilisation
de la fonction visuelle. Ces situations délicates sont mieux gérées par les neuro-
ophtalmologistes. [123]

§ HTICI fulminante

L’HTICI malignes est définie comme suit:

- apparition brutale du tableau d’HTIC,

- la durée entre l'apparition des symptomes initiaux et la perte visuelle
grave soit inférieure a quatre semaines, avec une aggravation rapide de
la fonction visuelle en quelques jours.

Puisque le pronostic visuel est mis en jeu, elle doit étre traitée en urgence,
avec mise en route d’une corticothérapie, diurétiques, et une éventuelle procédure

chirurgicale. [131]

IV.2. Prise en charge de la grossesse :

IV.2.1. Suivi de la grossesse :

Les patientes enceintes atteintes d’HTICI doivent bénéficier d’un suivi
obstétrical comme toute autre femme enceinte, avec éventuellement des
échographies obstétricales évaluant la croissance et le bien étre fcetal.

IV.2.2. PEC de I’'accouchement

La prise en charge du travail et les indications d’un accouchement par voie
haute sont un sujet de débats [140, 141]. Le travail peut étre autorisé et

l'accouchement par césarienne serait réalisé pour des indications obstétricales
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[142]. Il n'y aaucune preuve quel’'un des modes d’accouchement serait
avantageux chez la femme enceinte atteinte d’HTICI.

Pendant l'accouchement par voie vaginale, l'utérus vide environ 300 ml de
sang dans la circulation a chaque contraction myométriale. Une élévation de la
pression du LCR se produirait en réponse aux contractions utérines. Elle est
associée a une augmentation de la pression veineuse centrale, du volume sanguin
cérébral, du débit cardiaque, et de la pression artérielle systémique. [143]

Ces exacerbations de pression du LCR en la présence d’un OP
préexistant peuvent entrainer des effets visuels facheux. [142]

Kassam et al. [143] ont rapporté que les trois patientes quiont eu un
accouchement par voie vaginale avaient une résolution de I’épisode d’HTICI avant le
début du travail.

De méme chez notre 1¢¢ patiente, un accouchement par voie basse s’est
déroulé en I’'absence d’OP, sans aide instrumentale et sans effets indésirables.

Les séries de Huna Baron et Kupersmith [88] et Azza Ghali et al. [93]
ont rapporté des accouchements par voie vaginale, sans effets indésirables, méme
en la présence d’un OP.

+ Anesthésie pendant I’accouchement

§ Accouchement par voie vaginale et anesthésie
L’augmentation de la pression du LCR au cours du travail serait
indépendante de la douleur. Cette derniere peut exagérer d’avantage cette hausse
de pression. Plus précisément, I’élévation de la PIC serait liée a des contractions
musculaires squelettiques en réponse a la douleur. Ainsi, l'analgésie péridurale
pourrait atténuer cette élévation de la PIC. [143]
Les analgésiques narcotiques ne sont pas recommandés au cours de I’HTICI,

car ils augmentent la pCO2 via une dépression des centres respiratoires. Par
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conséquent, elle en résulte une augmentation du débit sanguin cérébral et une
possible élévation de la pression du LCR [144].

L’analgésie péridurale est préférable, car elle minimiserait les variations
hémodynamiques pendant les contractions avec un effet minimal sur la pression du
LCR. [94] Cependant, il ya eu des soucis devant le volume important d'anesthésiant
locaux administrés par voie péridurale. lls pourraient augmenter encore plus la
pression intracranienne chez les patientes atteintes d’HTICI. [143]

Utilisant un modéle porcin, Grocott et al. ont démontré que I’administration de
ces grands volumes des anesthésiant locaux par voie épidurale causerait une
élévation significative et plus importante de la PIC en la présence d’une
hypertension intracranienne. [IN 143]

En fait, Aly et al. prétendent que la mise en place d’un cathéter intrathécale
va offrir la possibilité d’un drainage thérapeutique du LCR si les symptémes se
déclenchent ou s’aggravent au cours du travail. [145]

L’analgésie neuraxiale au cours du travail a été réalisée sans complications
chez les parturientes avec HTICI. [96, 146]

§ Anesthésie pour césarienne

L'anesthésie générale chez une patiente en particulier chez les femmes
enceintes et obéses (qui sont les patientes typiques avec HTICI), comporte des
risques multiples, y compris les problemes d'aspiration et des voies respiratoires. |l
est généralement préférable de I'éviter si possible. [147]

L’anesthésie neuraxiale, péridurale ou rachianesthésie, a été utilisée avec
succes pour la césarienne chez les patientes atteintes d’HTICI [132, 148].

Une attention particuliere devrait étre accordée pour les parturientes qui ont
été soumises a des soustractions récentes du LCR, puisque le risque d’un bloc plus

élevé que prévu, voir une rachianesthésie totale peut se produire. [149]
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Des cas d’accouchements par césarienne sous rachianesthésie avec succeés
ont été rapportés chez des femmes atteintes d’HTICI. [132, 148, 150]

Notre 2¢me patiente a eu deux accouchements par césarienne : le 1¢r s’set
déroulé sous anesthésie générale sans complications, et le 2éme g été effectué sous
rachianesthésie également sans complications.

§ L'anesthésie chez des patientes avec des DLP pour HTICI :

Chez une patiente avec une DLP préexistante, le produit anesthésique peut
s'échapper dans la cavité péritonéale via le shunt conduisant a une anesthésie
inadéquate [143]. L'anesthésie générale pour une césarienne serait plus
recommandée que l’anesthésie épidurale en raison de dommages possibles de la
dérivation pendant le placement du cathéter épidural. [132]

Toutefois, deux cas de succeés de l'anesthésie péridurale sur shunt sans
dommage, ont été présentés séparément. [147, 151]

Considérant l'expérience rapportée jusqu’a ce jour, karmanioulo et al
concluent que I'anesthésie neuraxiale est faisable. Elle sera une option raisonnable
chez les patientes avec des dérivations lombopéritonéales in situ.

Tang et al. [94] concluent que les décisions concernant le mode de
I’accouchement, l'anesthésie et l'analgésie ne doivent étre fondées que sur des

préoccupations obstétricales.
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V. Suivi, Evolution et Complications de I’'HTICI :

V.1. Suivi :
§ Rythme :

Une fois le diagnostic est établi sur les critéeres modifiés de dandy [10], il faut
suivre la patiente de pres pour déterminer le statut du champ visuel dans le temps,
aussi bien que le contrble des céphalées. [94]

Il est souhaitable qu’il soit effectué par un neurologue et un ophtalmologiste
[18]. I n'y a pas de consensus sur le rythme et la durée du suivi des patients
atteints d’HTICI [58]. La fréquence des réévaluations dépendrait de la gravité du
déficit du CV et de I'OP. [11, 58, 94]

Les patients nouvellement diagnostiqués et ceux ayant un déficit visuelle
important nécessiterait un contrdle toutes les 2-4 semaines jusqu'a ce que leur état
soit stabilisé. Les patients stables peuvent étre suivis tous les 3-6 mois.
L’évaluation au cours du suivi devrait toujours inclure la surveillance de I'AV, la
vision colorée et surtout le CV (soit Goldmann ou périmétrie automatisée) et
I’aspect du disque optique avec une documentation photographique du fond d'ceil.
[18]

Tang et al suggérent que les patientes doivent étre suivies pendant toute la
durée de la grossesse par un professionnel de soins oculaires ou un neuro-
ophtalmologiste. Le suivi consiste en une  surveillance du CV par périmétrie
conventionnelle automatisée et surveillance de la progression de [I'OP,
comme précédemment décrit. Le rythme des suivis sera de 1 a 3 mois, jusqu'a la
stabilisation des déficits du CV. Toutefois, les patientes doivent étre sensibilisées
pour réclamer une aggravation du flou visuel, de la diplopie et/ou des céphalées.

[94]
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§ Evolution des signes visuels

Il faut étre attentif aux signes ophtalmoscopiques associés a un déficit du
champ visuel, surtout ceux qui signaleraient des dommages irréversibles du nerf
optique.

La perte de la vision centrale est le dernier parameétre visuel qui soit affecté
dans I’HTICI, ainsi il ne doit pas étre un critére du suivi des patientes.

Les étapes de la résolution de I’OP comprennent la dilatation de la veine
rétinienne et les capillaires du disque optique. Le rétrécissement vasculaire
commence a régresser dés que la PIC est abaissée a une valeur normale.

Graduellement, I'hyperhémie du disque et I'élévation du disque commencent a
se résoudre. La derniere anomalie a disparaitre est le flou de la marge du disque
optique et les anomalies de la couche des fibres nerveuses rétiniennes
péripapillaires. Il peut y avoir également un engainement étendu des vaisseaux et
une gliose indiquant un cedéme antérieur du nerf. Cette derniere constatation peut
exister avec une vision et un champ visuel normaux. [94]

- Parameétres du suivi

L’AV ne reflete pas I'état de conservation des CV paracentral ou périphérique.
Selon une étude prospective, elle ne semble pas étre un parametre indicatif de
I'amélioration ou la détérioration générale des fonctions visuelles. [57, 58]

L'évaluation de la pression d'ouverture du LCR n’est pas fiable vu que la
pression du LCR est fluctuante [58] et aussi elle est faiblement corrélée avec la
gravité des symptomes et de I’OP [18]. Ainsi, la mesure de la pression du LCR
comme un moyen de surveillance ne puisse étre acceptable que pour les patients
symptomatiques sans déficits du champ visuel ou sans OP. [18]

Considérant que les résultats de I'examen du champ visuel fournissent des

données fonctionnelles sur le degré de détérioration du nerf optique, I'évaluation
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des changements de I’OP au fil du temps fournit souvent une mesure structurelle
utile de I'évolution clinique et de l'effetdu traitement. Il estimportant de
documenter les aspects de la papille optique avec des photographies, idéalement a
la premiére évaluation et a chaque fois qu'il y’aura un changement [57].

L'échographie du nerf optique peut fournir des informations
importantes (fig. 30) concernant la largeur de nerf et le degré de I’'accumulation du
liquide entre ses gaines (signe indirect d'hypertension intracranienne). Il serait
utile pour confirmer le diagnostic et pour le suivi. [57]

La tomographie par cohérence optique couplée aux tests du CV offrira un

nouvel outil objectif dans le suivi du patient atteint d’HTICI. [152]

G= 97.6dB
SEPT/18/28 6
TGC=-38dB

o

Figure 29 : échographie oculaire mode B mettant en évidence un OP (fleche blanche) et une

distension des gaines du nerf optique (fleches noires). [57]
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§ Déclaration de guérison
Une fois I'état de la patiente s’améliore et les intervalles des suivis
s'allongent, le succés du traitement peut étre jugé sur I’'amélioration ou la stabilité
des déficits du champ visuel, I'amélioration des céphalées et de I'cedeme papillaire,
et la disparition de la diplopie et des éclipses visuelles. [94]
Vu que les récurrences peuvent survenir a tout moment, etcomme la
détérioration de la vision peut se produire avec les récurrences de [I'HTIC, il

est conseillé que les patients soient suivis annuellement. [58]

V.2. Evolution :

Pour de nombreux patients, I’HTICI est une condition autolimitante qui céde
soit spontanément, soit dans certains patients peu aprés leur ponction lombaire
initiale.

Toutefois, les rechutes peuvent se produire avec un passage a la chronicité chez
certains patients. Kesler et al. ont signalé deux ou plusieurs récidives chez 33 de
leurs 54 patients sur une période moyenne d'observation de 6,2 ans. [45]

Dans une étude rétrospective récente menée par Shah et al. [152] a propos de
20 patients suivis pendant plus de 10 ans, I’HTICI s’est récidivée chez trois
patients dans les 12-78 mois suivant la résolution de ['épisode initial. Six autres
patients ont retardé I'aggravation sur 28-135 mois aprés une période initiale stable.
[152]

D’une part le gain du poids aurait une relation directe avec les récurrences
[125], et d’autre part une perte du poids de plus de 3.5% du poids initial sera un

facteur prédictif d’une évolution favorable. [152]
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V.3. Complications :

V.3.1. Atteinte visuelle :

La perte visuelle est la seule complication connue de longue durée de I’'HTICI.
Dans une étude de 57 patients menée par Corbett et al. [95] 24,6% des patients
avaient une déficience visuelle grave dans environ 5-41 ans aprés le diagnostic
initial. Une autre étude a noté une atrophie optique dans 17,6% des patients. [18]

De maniére générale : plus le développement de I'OP est rapide, plus le risque
de cécité est majeur, aussi plus I’OP est sévere plus la vision est altérée.

Il est donc essentiel que ces patients seront maintenus a long terme pour un
suivi étroit de leur fonction visuelle, de préférence en collaboration par un
ophtalmologiste. [18]

§ Facteurs prédictifs de I’atteinte visuelle :

Examinés par Friedman et Jacobson [57], les Facteurs prédictifs de la perte
visuelle sont :

Une prise récente du poids, un OP de haut grade,un OP au stade
atrophique, hémorragies sous rétiniennes, une perte importante du champ visuel au
moment du diagnostic, et I'HTA.

Au contraire, d'autres conditions ne semblent pas étre liéesa un mauvais
pronostic visuel :

La durée des symptdmes, les éclipses visuelles, la diplopie, les acouphénes
pulsatiles, I'intensité des céphalées, la pression d'ouverture du LCR lors de la

ponction lombaire, et la grossesse. [57]
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V.3.2. Qualité de vie :

Deux études ont démontrée que I'HTICI est associée avec des scores

médiocres pour la qualité de vie par rapport aux témoins sains. [154, 155]

V.3.3. L’atteinte cognitive

Une étude récente réalisée par Siddharth et al. s’est intéressée a évaluer le
degré d’atteinte cognitive chez dix patients souffrant d’HTICI chronique. Les auteurs
ont conclu que les patients atteints du syndrome d’HTICI peuvent avoir une
importante déficience cognitive, en particulier dans l'apprentissage et la mémoire

[156]. Plus de recherches doivent étre menées dessus.
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CONCLUSION




A travers I’étude de nos trois observations et revue de la littérature, nous
avons essayé de réaliser une approche générale de I’hypertension intracranienne
idiopathique et grossesse :

Aucune corrélation significative n’a pu étre démontrée entre la grossesse et le
développement de I’HTICI.

Le risque majeur d’HTICI au cours de la grossesse est celui du gain du poids
accompagnant celle-ci.

L’HTICI au cours de la grossesse, ne rend pas cette derniere comme étant une
grossesse a haut risque.

I n’ya pas une contre-indication a la grossesse chez les femmes atteintes
d’HTICI

L'avortement thérapeutique pour limiter la progression de la maladie n'est pas
indiqué.

Le tableau clinique de I’'HTICI au cours de la grossesse sera identique a celui
des autres patients en dehors du contexte de grossesse. Le diagnostic sera retenu
sur les mémes critéres diagnostiques modifiés de Dandy comme chez les autres
patients.

L’IRM-VRM est I’exploration de choix pour ce type de patients. Cependant, il
est préférable de I’éviter ou de reporter son utilisation au cours du 1€ trimestre de
grossesse.

La ponction lombaire dans le cadre diagnostique et thérapeutique n’est pas
contre-indiquée chez la femme enceinte.

L’indication thérapeutique est conditionnée essentiellement par [’atteinte
visuelle.

La femme gravide doit bénéficier du méme modele thérapeutique que chez

les autres patients, a I’exception de quelques contre-indications médicamenteuse et
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plus de précaution vis-a-vis I'usage des médicaments. Si nécessaire, le traitement
chirurgical de I’'HTICI ne soit pas contrindiqué chez la femme enceinte.
L’HTICI chez la femme enceinte est associée a une issue normale de la
grossesse
Les décisions concernant le mode de I’'accouchement, l'anesthésie et
I'analgésie ne doivent étre fondées que sur des préoccupations obstétricales.
Une grossesse ultérieure n‘augmente pas le risque de récurrence d’HTICI.
Le pronostic de I'HTICI au cours de la grossesse et en dehors de celle-ci
semble étre identique.
Un suivi rigoureux, au moins, par des tests du champ visuel est indispensable
pour évaluer la maladie, et prévenir la cécité.
Plus de recherches sont nécessaires sur cette entité clinique, afin de :
Mieux comprendre sa physiopathologie,
Avoir une stratégie thérapeutique et de surveillance bien codifiée,
fondée sur des études randomisées et controlées,

Mieux apprécier ses conséquences aigues et a long terme.
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RESUMES




Résumé

L'hypertension intracranienne idiopathique (HTICI) est une pathologie rare,
mais beaucoup plus fréquente chez les jeunes femmes obéses en age de procréer
(19.3 cas/100000 habitants). La physiopathologie reste encore difficile a expliquer.

Le diagnostic positif repose sur des signes d’HTIC, une imagerie cérébrale
normale, et une mesure de la pression du LCR. Le diagnostic d’HTICI est retenu
selon les critéres de Dandy modifiés récemment repris par FRIEDMAN et JACOBSON.

Les choix thérapeutiques reposent sur des études rétrospectives ou de cas, et
non sur des études randomisées. La survenue d'une hypertension intracranienne
idiopathique durant la grossesse entraine plusieurs difficultés : du diagnostic positif,
car les céphalées sont frequemment rencontrées chez la femme enceinte et leur
causes sont multiples, du retentissement sur la grossesse et les conséquences que
I'nypertension intracranienne idiopathique peut entrainer sur celle-ci, et du
pronostic et de I'évolutivité de cette pathologie dans ce contexte particulier. Nous
avons tenté de répondre a ces interrogations par l'étude de trois observations
d’hypertension intracranienne idiopathique chez deux femmes enceintes suivies au
service de gynécologie et obstétrique | en collaboration avec le service de neurologie
au CHU Hassan Il de Fés, et par une revue de littérature. Les conclusions peuvent
étre résumées de la maniere suivante : la grossesse n'est pas un facteur favorisant
de survenue de [I’hypertension intracranienne idiopathique, les  critéres
diagnostiques sont les mémes que pour les autres patients, le choix de la
thérapeutique dépend en premier lieu de l'atteinte visuelle comme chez les autres
patients, mais aussi du terme de la grossesse, la grossesse n'‘est pas contre-
indiquée chez une patiente atteinte d'hypertension intracranienne idiopathique,
I'nypertension intracranienne idiopathique n‘augmente pas le taux de complications

obstétricales, et I'accouchement peut se réaliser dans les conditions habituelles.
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ABSTRACT

Idiopathic intracranial hypertension (lIH) is a rare condition but much more
common among young obese women of reproductive age (19.3 cas/100000
inhabitants). Thepathophysiology is still difficult to explain. The diagnosis is based
on positive signsof ICHT, a normal brain imaging, and a measurement of CSF
pressure. The diagnosis of IIH is selected according to Dandy modified criteria
recently taken over by Friedman and Jacobson. Therapeutic choices are based on
retrospective studies or case studies, and not on randomized trials. The occurrence
of idiopathic intracranial hypertension during pregnancy causes several problems:
The positive diagnosis because the headaches are commonly encountered in
pregnant women and their causes are multiple. Its impact on the pregnancy and the
consequences of idiopathic intracranial hypertension can lead on this one. The
prognosis and evolution of this disease in this particular context. We tried to answer
these questions by studying three cases of idiopathic intracranial hypertension in
two pregnant women followed in the service of gynecology and obstetrics | together
with the Department of Neurology at the University Hospital Hassan Il of Fez, and a
review of literature. The findings can be summarized as follows: Pregnancy is not a
risk factor for onset of idiopathic intracranial hypertension, the diagnostic criteria
are the same as for other patients, the choice of therapy depends primarily on the
visual impairment as in other patients, but also the term of pregnancy, pregnancy is
not contrindicated in a patient with idiopathic intracranial hypertension, idiopathic
intracranial hypertension does not increase the rate of obstetric complications, and

delivery can be achieved under normal conditions.
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