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ABREVIATIONS

SCI : Syndrome cliniquement isolé

SEP : Sclérose en plaques

ONTT : Optic Neuritis Treatment Trial

NORB : neuropathie optique rétrobulbaire

AVL : acuité visuelle de loin

DPAR : Déficit pupillaire afférent relatif

PEV : potentiels évoqués visuels

IRM : Imagerie par résonnance magnétique

SB : Substance blanche

LCR : Liquide céphalo-rachidien

BOC : Bandes ologoclonales

IV : Intraveineux

IgG: Immunoglobulines G

AQP4-IgG: anticorps anti-aquaporine 4

NO : Névrite optique

NMO : Neuromye¢élite optique

NMOSD : Neuromy¢litis Optica Spectrum Disorder
RNFL : Fibres nerveuses rétiniennes péripapillaires

GCIPL : Couche de cellules ganglionnaires associée a la segmentation de la
couche plexiforme interne
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La névrite optique peut étre définie par une souffrance aigue du nerf optique dont
I’origine est inflammatoire c'est-a-dire via un mécanisme dysimmunitaire ou
infectieux [1]. Elle affecte un ou les deux nerfs optiques et I’atteinte peut étre

située en avant ou en arriere de la lame criblée [2].

La névrite optique est une affection frequente en ophtalmologie et en neurologie.
Elle touche tres souvent le sujet jeune et met en jeu le pronostic visuel. C’est une

urgence diagnostique et thérapeutique.

L’atteinte ophtalmologique est parfois isolée. Dans certains cas, elle peut
apparaitre au premier plan et étre révélatrice d’affections systémiques invalidantes

et handicapantes.

Les ¢€tiologies des névrites optiques sont diverses et vari€es, et il est fréquent de les
repartir en affections dysimmunitaires liées a une maladie systémique
(démy¢élinisante ou non) d’une part et affections idiopathiques non liées a une

maladie systémique (isolées ou récidivantes) d’autre part.

Toutefois, en pratique courante, et bien qu’actuellement il n’y a pas de consensus
sur la nosologie des névrite optiques, celles-ci sont traditionnellement classifiées
selon leur présentation clinique en formes typiques et atypiques. Cela permet de

mieux orienter la démarche diagnostique et la conduite thérapeutique.

Le profil clinique de la névrite optique typique a été décrit par 1’Optic Neuritis
Treatment Trial (ONTT). Selon I’ONTT, la névrite optique typique est
généralement associée a la SEP ou peut étre considérée comme un syndrome

démyélinisant cliniqguement isolé (SCI) présentant un risque de conversion en SEP.

Au cours de la névrite optique atypique les autres étiologies démyélinisantes ou

non démyélinisantes (auto-immunes, infectieuses, vasculaires, toxiques,



carentielles, compressives, infiltratives, post-vaccinales, héréditaires...) doivent

étre évoquees.

Le but de notre travail est de déterminer le profil clinique des névrites optiques
demy¢linisantes dans notre service d’une part, et d’autre part de faire une mise au

point de leur actualité diagnostique et thérapeutique.
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I.  Type et cadre de I’étude
Nous avons procédé a une étude rétrospective sur une série de patients suivis dans
les services Ophtalmologie A et Neurologie A de 1’hdpital des spécialités de Rabat,

de janvier a aout 2020.

Il.  Critéres d’inclusion de d’exclusion

Elle a inclus les patients présentant une névrite optique isolée et ceux dont la
névrite optique a été révélatrice d’une maladie inflammatoire démyélinisante, a
savoir la SEP et la NMO.

Nous avons exclu les patients qui présentaient des névrites optiques liées a des
pathologies inflammatoires non démyélinisantes (infectieuses, auto-immunes,
toxiques, carentielles, post-vaccinales, vasculaires, compressives, infiltratives,

héréditaires).

I11.  Meéthodologie

Nous avons distingué 2 groupes de patients :

1. Le premier groupe comprend les patients suivis pour névrite optique
typique dont :

a. Les patients ayant présenté un syndrome cliniquement isolé (CIS), a
savoir une névrite optique rétrobulbaire (NORB) associée a une IRM
typique de SEP

b. Les patients ayant présenté une NORB isolée associée a une IRM
normale

c. Les patients suivis pour SEP dont la manifestation initiale était la

névrite optique

12



2. Le deuxiéme groupe comprend les patients suivis pour névrite optique

atypique liées a une NMO.

Pour chaque groupe nous avons analysé les parameétres suivants :

v' L’age du début des symptdomes, le sexe et I’origine géographique ont été

notes.

v Concernant les données cliniques ophtalmologiques, les paramétres

étudiés sont :

Les signes fonctionnels inauguraux

Le mode de début (brutal, progressif)

Le caractere uni ou bilatéral

L’acuité visuelle initiale

La présence d’une douleur a la mobilisation du globe
La présence d’un déficit pupillaire afférent relatif
L’aspect de la papille optique a I’examen du fond d’ceil

L’acuité visuelle a 1 mois

Sur le plan neurologique, le nombre moyen de poussées par an a été déterminé.

Les manifestations cliniques associées, trés hétérogenes (liées a la topographie des

Iésions inflammatoires) ont été réparties en différents syndromes :

Syndrome pyramidal
Syndrome cérébelleux
Troubles sensitifs

Troubles vésico-sphinctériens

L’atteinte des paires craniennes

v" Sur le plan paraclinique, les explorations fonctionnelles réalisées sont :

13



e [’examen du champ visuel par la périmétrie automatisée standard
e La vision des couleurs, a la recherche d’une dyschromatopsie

e Les Potentiels évoqués visuels (PEV).

v' Pour ce qui est de la neuroimagerie, une IRM orbitaire, cérébrale et
médullaire a été réalisé chez tous les patients, a la recherche d’anomalies de

signal de la substance blanche encéphaliques et/ou médullaire.

v" Sur le plan biologique, la ponction lombaire a été pratiquée pour éliminer
certaines pathologies non démyelinisantes par des analyses chimique,
cytologique, immunologique et serologique. Elle a permis de rechercher la
présence d’une inflammation locale lorsque les résultats de ’IRM ¢taient
insuffisants ou dans certaines formes cliniques de la SEP.

Dans la SEP, elle a permis de détecter la présence de bandes oligoclonales (BOC),
d’immunoglobuline G détectées par iso¢lectrofocalisation ou I’augmentation de
I’index IgG (rapport des quotients IgG LCR/sérum sur albumine LCR/sérum > 0,7)

qui témoigne de la synthese intrathécale d’IgG.

v' Le dosage des anticorps anti-aquaporine 4 (AQP4-IgG) a été réalisé selon

I’orientation clinique.

v" Le diagnostic positif de la SEP a été posé selon les criteres de McDonald
révises de 2017 [4]. Le diagnostic de NMO a été posé a partir des critéres
révisés de 2015 [5].

v" Sur le plan thérapeutique, les molécules administrées ont été analysées.
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Les donnees ont été recueillies sur un classeur Excel et I’analyse statistique a été
effectuée a ’aide du logiciel Excel 2013. Les variables quantitatives ont été
exprimées en moyenne + déviation standard (DS). Les variables qualitatives ont été

exprimées en nombre et pourcentage.

Une recherche systematique des articles publiés dans les revues en langue anglaise
et francaise a été effectuée sur PubMed. Les différents articles ont été sélectionnés
sur leur caractére synthétique et leur pertinence en rapport avec le sujet de névrite

optique.
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I.  Données générales

1. Sexe

Au total, nous avons recruté 17 patients, tous de nationalité marocaine, dont 11

femmes et 6 hommes, avec un sex ratio femme/homme a 1,83.

2. Age

[’age moyen de survenue des premiers symptomes est de 31,12 ans (x11,07) avec

des extrémes allant de 19 a 55 ans. La tranche la plus touchée est celle des 18 a 30

ans.

Tableau I : Répartition des patients selon les tranches d’age.

Tranches d’age (ans) Nombre de patients Pourcentage (%)
18-30 10 58,82
31-40 3 17,66
41-50 2 11,76
51-60 2 11,76
Total 17 100

3. Délai de consultation

Le délai de consultation moyen est de 14 jours.
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I1.  Les névrites optiques typiques (idiopathiques et liées a l1a SEP)

A. Epidémiologie
1) Sexe
Nous avons sélectionné 16 yeux de 14 patients, dont 9 femmes et 5 hommes, avec

un sex ratio F/H a 1.8.

2) Age
L’age moyen de survenue des premiers symptomes est de 28,32 ans (£10,63) avec

des extrémes allant de 19 a 55 ans.

B. Etude clinique
1) Signes fonctionnels
La baisse de 1’acuité visuelle est la plainte la plus fréquente dans 100% des cas.
Elle est d’installation rapidement progressive chez tous les patients (100% des
cas). Elle est associée a une douleur oculaire augmentant a la mobilisation des
globes oculaires dans 62,50% des cas et a des signes fonctionnels neurologiques

(signes de localisation ou déficit sensitivo-moteurs) dans 31,25% des cas.

2) Latéralité
Latteinte est unilatérale chez 12 patients, soit 85,71% des cas. Elle est bilatérale a

bascule chez 2 patients.
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3) Examen ophtalmologique
L’acuité visuelle initiale moyenne de loin est inférieure ou égale a 1/10 dans
68,75% des cas ; comprise entre 2 et 4/10 dans 12,50% des cas et supérieure ou

¢gale a 5/10 dans 18,75% cas.

Tableau Il : Acuité visuelle initiale.

Acuité visuelle initiale Nombre d'yeux Pourcentage (%)
AVL >5/10 3 18,75
2/10 < AVL < 4/10 2 12,50
AVL <1/10 11 68,75
Total 16 100

L’examen de la motilité extrinséque retrouve une parésie unilatérale du VI et une

diplopie binoculaire chez un patient.

Concernant la motilité intrinseque, un déficit pupillaire afférent relatif (DPAR) est

objectivé dans 10 yeux, soit 62,50% cas.

L’examen du segment antérieur est sans particularité dans tous les cas. La pression

intraoculaire est dans les limites de la normale dans tous les yeux.

L’examen du fond d’ceil met en évidence une papille d’aspect normal dans 11

yeux, soit 68,75% des cas et un cedéme papillaire (papillite) dans 5 yeux (31,25%).

19



Figure 2 : Fond normal (NORB) chez un patient présentant une névrite optique unilatérale droite.

Figure 3 : Papillite unilatérale droite.
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4) Examen neurologique

e Signes neurologiques associés
L’examen neurologique retrouvait un trouble sensitif ou moteur associ¢ chez 4
patients, soit 28,57% des cas. Il était normal chez 10 patients. Le syndrome

pyramidal est le signe neurologique le plus retrouvé.

Tableau IV : Signes neurologiques associés.

Signes neurologiques associés Nombre de patients Pourcentage (%)
Syndrome pyramidal 3 21,43
Syndrome cérébelleux 1 7,14
Troubles sensitifs 1 7,14
Aucun signe neurologique 10 71,48

e Nombre de poussées par an

Le nombre de poussées par an était en moyenne de 1,46 (+0,64).

2 patients ont présenté un tableau clinique d’aggravation d’emblée progressive,

sans rémission.
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C. Données paracliniques

1. Champ visuel
L’examen du champ visuel automatisé est réalisé dans 12 yeux. Une diminution du
seuil fovéal est retrouvée dans tous les cas (100%), un déficit diffus dans 4 yeux,
un déficit paracentral dans 6 yeux et un élargissement de la tache aveugle dans 4

yeux.

Figure 4 : Scotome coeco-central de 1’ceil droit présentant une névrite optique droite.
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2. Vision des couleurs

L’examen de la vision des couleurs est réalisé sur 5 yeux. Il met en évidence une

dyschromatopsie dans 4 yeux, soit 80% des cas. Elle est normale dans 1 ceil.

e . .
Lieu d'examen ____________ ) ————________ Examinateur __ .4( QQ&S«[ tv'il_(( £
Place ol Examination Examiner K
ANALYSE DICHOTOMIQUE S W
DICHOTOMOUS ANALYSIS
7 Type Axe de Confusion
— — (‘ J. i O ((‘ 3 Axis of Confusion
! ) SQ A A PROTANE|  (ROUGE - bleu vert) BEUSSITE | —
/ O b | ] (RED - blue green) m CORRECT L_.
[ £ / DEUTANE|  (VERT - rouge pourpre - ;
7 7 3 f/«\ —| i | (GREEN - red purple [
S S TRITANE (VIOLET - jaune vert) - ECHEG 7‘/
" {(VIOLET - yallow green) u ERROR A
|
|

= Test : Crdre donne par le sulet /_( .2 _L( ;_’S ( é .g- __K 9. AA /(g /( O /(% A'(-( /(/’
Order given by patient 9 " g 4 - 13f q

5 Y
Retest : Ordre donné par le sufst ,:5 ..2 ;{( , £ a-» Q‘ T 6 (12, /{3 AD /{( /{L( /I/’
Order given by patient

TEST

P

PASTILLE o "
DE REFEREMCE

PILOY CULOR CAF

PASTILLE
DE REFERENCE
PILOT COLDR CAP

Figure 5 : Dyschromatopsie de 1’ceil droit chez un patient présentant une névrite optique droite.
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3. Potentiels évoqués visuels
Les potentiels évoqués visuels ont été fait chez 10 yeux. Une diminution de
I’amplitude et un allongement de la latence de I’onde P100 a été retrouvé dans 9

yeux, soit 90% des cas.

4. TIRM orbito-encéphalique et médullaire
Une orbito-encéphalique a été réalisé chez tous les patients qui présentaient une
névrite optique idiopathique sans déficit sensitive-moteur. Les patients au
diagnostic de SEP avaient bénéfici¢ d’une IRM orbito-encéphalique et médullaire

(protocole SEP).
Elle était sans particularités chez 5 patients (35,71%).

Elle met en évidence des Iésions inflammatoires démyélinisantes de la substance
blanche encéphalique et/ou de la moelle cervicale chez 9 patients (64,29% des
cas). Et 2 parmi eux, présentaient ces 1ésions a I’'IRM initiale alors qu’ils avaient

une névrite optique isolée.

Les localisations périventriculaires et juxta-corticale sont les plus retrouvées dans
85% des cas, suivie de la localisation médullaire (71%) puis infratentorielle (29

%).
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A : Coupe sagittale séquence T2, Hypersignal de la SB périventriculaire et infratentoriel
évoquant des lésions démyélinisantes.

B : Coupe axiale séquence T1, Hypersignal de la SB périventriculaire, de forme arrondie.

C : Coupe axiale séquence T2, Hypersignal périventriculaire

D : Coupe axiale T1, 1ésions démy¢élinisantes périventriculaires et corticales de forme ovoide

25



E et F : Coupes coronales séquences FLAIR, montrant des lésions de la SB corticale, péri
ventriculaire et infratentorielle.

G : Coupe axiale sequence T2 montrant de multiples leésions de la SB corticale et péri
ventriculaire, de forme arrondie et ovoide, confluentes par endroit et perpendiculaires a I’axe des
ventricules.

H : Coupe coronale médullaire séquence T2, montrant un Hypersignal de la moelle cervicale en
regard de C2 C3.
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5. Ponction lombaire

La ponction lombaire a ¢été réalisée chez 10 patients. L’analyse biochimique et

cyto-bactériologique était normale dans tous les cas.

La recherche de bandes oligoclonales était positive chez 7 patients.

D. Diagnostics retenus
e Syndrome cliniquement isolé (SCI) : 5 patients.

e Sclérose en plaques : 9 patients.
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E. Récapitulatif et comparaison aux données de PONTT

Tableau V : Récapitulatif et comparaison aux données de ’ONTT

Variables

Notre étude

Nombre (%)

ONTT

*Sex ratio F/H

Age moyen
Signes Fonctionnels

BAV unilatérale

BAV rapidement progressive (aigue)

BAV <1/10

Douleur a la mobilisation du GO
Examen clinique

DPAR

Dyschromatopsie

(Edéme papillaire
Examen paraclinique

Altération du champ visuel

Sensibilité aux contrastes

Lésions démyélinisantes

a I''RM encéphalique

Evolution

Amélioration de I'AV en 1 mois

1.8
28 ans (19-55 ans)

85,71
100
68,75
62,5

62,5
80

31,25

100
NR

75

Prédominance féminine

32 ans

Unilatérale

Aigue

87%

93,80%

2/3 des cas

97,50%
98%

50%

Récupération totale

*Exprimé en valeur absolue

NR : non réalisé
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F. Données thérapeutiques

Les patients suivis pour névrite optique typique ont tous recu un bolus intraveineux
de M¢éthylprednisone a la dose de 1g par jour pendant 3 jours, puis relais oral de
Prednisone 1mg/kg/jour pendant 11 jours puis arrét. Une supplémentation

potassique, calcique et un régime hyposodé ont été ajoutés au traitement.

Les patients au diagnostic de SEP ont bénéficié d’un bolus intraveineux de
Méthylprednisone a la dose de 1g par jour pendant 3 a 5 jours, puis relais par un

traitement de fond, prescrits par les neurologues, quand celui-ci était nécessaire.

G. Evolution

1. Acuité visuelle finale a 1 mois.

L’acuité visuelle finale de loin est supérieure a 5/10 dans 75% des cas.

Tableau VI : Acuité visuelle de loin & 1 mois.

Acuite visuelle finale Nombre d'yeux Pourcentage (%)
AVL >5/10 12 75
2/10 < AVL < 4/10 2 12,50
AVL <1/10 2 12,50
Total 16 100
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2. Complications
Un flou papillaire était retrouvé chez 75% des patients, malgré la récupération

de P’acuité visuelle. Une paleur papillaire était présente dans 62% des cas.

Tableau VII : Complications.

Variables Pourcentage (%)

Ophtalmologiques

Flou visuel 75
Paleur papillaire 62,5
Atrophie optique 0
Cécité 0

Neurologiques

*Déficit moteur invalidant 2
* exprimé en effectif (nombre de patients)
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I11.  Les névrites optiques atypiques : La névrite optique liée a la NMO

A. Epidémiologie
1) Sexe
Nous avons sélectionné 5 yeux de 3 patients, dont 2 femmes et 1 homme, avec un

sex ratio F/H a 1.8.

2) Age
L’age moyen de survenue des premiers symptomes est de 35,32 ans (£13,53) avec

des extrémes allant de 24 a 51 ans.

B. Etude clinique
1) Signes fonctionnels
La baisse de D’acuité visuelle était présente dans 100% des cas. Elle est
d’installation aigue chez tous les patients. Elle est associée a une douleur oculaire
augmentant a la mobilisation des globes oculaires dans 4 yeux (80%) et a des
signes fonctionnels neurologiques (signes de localisation ou déficit sensitivo-

moteurs) dans tous les cas (100%).

Nous n’avons pas retrouvé de signes fonctionnels en faveur d’un syndrome de
I’area postrema (vomissements, hoquet), ni d’un syndrome du tronc cérébral aigu,

ni d’un syndrome diencéphalique.

2) Latéralité
Latteinte était bilatérale et simultanée chez 1 patient, bilatérale a bascule chez 1

patient et unilatérale chez un patient.
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3) Examen ophtalmologique

L’AVL initiale moyenne de loin est inférieure ou égale a 1/10 dans tous les cas
(100%).

Tableau V111 : Acuité visuelle initiale.

AVL initiale Nombre d'yeux (n)
Perception lumineuse 2
Compte les doigts 2
1/10 1
Total 5

Un déficit pupillaire afférent relatif (DPAR) est objectivé dans 4 yeux, soit 80%

cas.

L’examen du segment antérieur est sans particularité dans tous les cas. La pression

intraoculaire est dans les limites de la normale dans tous les yeux.

L’examen du fond d’ceil met en évidence une papille d’aspect normal chez tous les

patients.

4) Examen neurologique
Le nombre de récidive par an était en moyenne de 3,66. L’examen neurologique

retrouvait un syndrome pyramidal et des troubles sensitifs chez tous les patients.

32



Tableau 1X : Signes neurologiques associes.

Signes neurologiques associés Nombre de patients Pourcentage (%)
Syndrome pyramidal 3 100
Syndrome cérébelleux 0 0
Troubles sensitifs 3 100

C. Données paracliniques

1) IRM orbito-encéphalique et médullaire
L’IRM orbito-encéphalique était sans particularités chez tous les patients. L’IRM
médullaire mettait en évidence une myé¢lite transverse ¢tendue a plus de 3 corps

vertébraux chez les 3 patients.

3719
71994, M, 25Y

I : Coupe sagittale médullaire séquence T2 montrant une myelite transverse étendue de C2 a D8.
J : Coupe sagittale médullaire séquence T2, montrant une myélite transverse étendue C7 a D9.
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2) Anticorps anti-aquaporine 4 (anti-AQP4)

La recherche d’anticorps anti neuromyélite optique (anti-AQP4) était positive chez

les 3 patients.

D. Diagnostics retenus

e Neuro-myé¢lite optique de Dévic : 3 patients.

E. Récapitulatif
Tableau X: Récapitulatif

Variables

Notre étude
Nombre (%)

*Sex ratio F/H
**Age moyen
Signes Fonctionnels
BAYV bilatérale
BAV rapidement progressive (aigue)
BAV <1/10
Douleur a la mobilisation du GO
Examen clinique
DPAR
Papille d'aspect normal
Syndrome area postrema
Syndrome troc cérébral et cérébral
Syndrome diencéphalique
Déficit moteur
Examen paraclinique
Myélite transverse étendue
Anticorps anti-AQP4 positifs
Evolution
BAV < 1/10 (en 1 mois)
*Récidives de névrite optique par an
Péaleur papillaire
Séquelles neurologiques

18
35 ans (24-51 ans)

67,67
100
100

80

80
100

o

100

100
100

60
3,42 (+1,53)
100
100
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*Exprimé en valeur absolue **Exprimé en années

F. Données thérapeutiques
1) Traitement des poussées
Les patients présentant une NMO de Dévic ont bénéfici¢é d’un bolus intraveineux
de M¢éthylprednisone a la dose de 1g par jour pendant 5 a 10 jours, puis mise en
route du traitement de fond dés que le diagnostic est posé. Chez un patient, un
bolus de cyclophosphamide a été institué¢ pendant le traitement d’attaque devant la

persistance du déficit sensitivo-moteur (tétraplégie).

2) Traitement de fond
En traitement de fond, 2 patients ont recu de 1’azathioprine dans un premier temps,
puis du Rituximab dans un second temps. Le troisieme patient a bénéfici¢ d’un

traitement par bolus de Cyclophosphamide.

Le traitement de fond de 1%, 2°™ ou 3°™ intention a été prescrit en tenant compte
de la sévérit¢é du tableau clinique, de la disponibilité des médicaments, des
antécédents du patient, de la tolérance de la molécule et des aspects socio-

¢conomiques.
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G. Evolution
1) Acuité visuelle finale a 1 mois
L’acuité visuelle finale de loin a 1 mois est inférieure a 1/10 dans 3 yeux, soit 60%

des cas.

Tableau X : Acuité visuelle finale a 1 mois.

Acuité visuelle finale Nombre d’yeux (n)
AVL >5/10

2
2/10 <AVL <4/10 0
AVL <1/10 3
Total 5

2) Complications

Une cécité et une atrophie optique ont été retrouvée dans 3 yeux, soit 60% des cas.

Tableau XI : Signes neurologiques associés.

Variables Pourcentage (%)

Ophtalmologiques

Paleur papillaire 100
Atrophie optique 80
Cécité 40

Neurologiques

Déficit moteur invalidant* 3
* exprimé en effectif (nombre de patients)
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l. EPIDEMIOLOGIE

La névrite optique démyélinisante est la cause la plus courante d'inflammation du
nerf optique. Elle affecte généralement les jeunes adultes agés de 20 a 45 ans, avec
une forte prédominance féminine [3,4]. Selon ’ONTT, dans sa forme typique, elle

touche surtout la jeune femme caucasienne de 32 ans en moyenne [5].

Aux Etats Unis, l'incidence annuelle est de 5/100 000, avec une prévalence estimee
a 115/100000 [5,6]. En Corée du sud, elle est estimée a 3,29 pour 100000 dans la
population adulte [7,8].

Il. TERMINOLOGIE

Il n’y a pas de consensus sur une nosologie de la névrite optique. Toutefois elle est

traditionnellement classée en formes typiques et atypiques.

La névrite optique typique est un syndrome cliniquement isolé (SCI) qui est
généeralement associée a la sclérose en plagues (SEP) chez les populations
blanches. Le SCI se caractérise par une poussée de névrite optique associée a des

Iésions typiques de SEP a I’IRM encéphalo-médullaire.
La névrite optique atypique comprend plusieurs types, a savoir :

e La neuromyélite optique (NMO)
e La névrite optique idiopathique qui n’est associée a aucune maladie
systémiqgue. On parle de névrite optique isolée sans maladie systémique

associée. Lors d’un épisode unique on parle de SION (solitary solated optic
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neuritis). Lorsque la névrite optique isolée devient récidivante, on parle de
RION (recurrent solated optic neuritis).

e La névrite associée aux anticorps anti-MOG

e La névrite optique associée a des pathologies infectieuses, inflammatoires

granulomateuses, toxiques, carentielles, infiltratives, post-vaccinales...

I1l. ETUDE THEORIQUE

A. Névrite optique typique

1. Le syndrome cliniguement isolé (SCI)
L’ONTT est une étude prospective a type d’essai controlé randomisé
multicentrique, qui a recruté (de 1988 a 1991) 457 patients atteints de névrite

optique et les a suivis pendant 15 ans afin d’évaluer leur profil clinique [5].

L’ONTT décrit la névrite optique typique comme un syndrome cliniquement isolé
retrouvé en majorité chez la jeune femme de race blanche qui présente une baisse
de I’acuité visuelle unilatérale aigué [6,9] associée a des douleurs aggravées par les
mouvements oculaires (87%). Ces douleurs pouvaient précéder la BAV dans 40%

des cas [2].

L’examen retrouve un déficit pupillaire afférent relatif, une dyschromatopsie
(93,8%), diminution de la sensibilité au contraste (98%). Une altération du champ
visuel est observée dans 97,5% [5]. Ces chiffres s’¢loignent de ceux retrouvés dans
notre étude. Cela peut s’expliquer par le fait que ces examens paracliniques n’ont

pas éte réalisées de facon systématique chez tous nos patients.
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Tous les types de déficits campimétriques peuvent étre observés. Le classique

scotome central ou caeco-central n'est en rien systématique [1,5].

Une papille d’aspect normal est retrouvée dans 2/3 des cas [5]. Choy et al. [4]
retrouvaient un cedéme papillaire plus fréquent (39%) par rapport a PONTT. En
présence d’un cedéme papillaire, celui-ci est généralement discret ou modére, sans
hémorragies ni exsudats associées [5]. La névrite rétrobulbaire et la papillite sont le
plus souvent associées a la SEP [3]. Des periphlebites rétiniennes sont parfois
retrouvées au FO et peuvent témoigner d’un risque plus ¢€levé de conversion en
SEP [10].

Les signes de Uhthoff ou de Pulfrich peuvent étre présents ou précéder la

symptomatologie [2].

L’évolution se caractérise par une récupération de I’AV au cours du premier mois,

méme sans traitement [5,9,11]. Elle est supérieure a 5/10 dans 90% des cas [12].

L’AV de loin s’améliore alors que I’AV bas contraste diminue. Il persiste une

diminution du seuil fovéal malgré la récupération visuelle.
Le diagnostic de névrite optique est clinique [2,4,5].

L’IRM orbito-encéphalique et la ponction lombaire aident a confirmer le
diagnostic en cas de doute et a évaluer le risque de développer une SEP suite a un

épisode de névrite optique [2,4,5,13].
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2. SCI et risque de conversion vers la SEP

Selon ’ONTT, une IRM cérébrale anormale au départ était un puissant prédicteur
de la SEP aprés une névrite optique isolée chez 1’adulte [12,14,15,16]. En effet,
apres 15 ans, le diagnostic de SEP a ét¢ posé chez 72% des patients qui
présentaient au moins 1 1ésion cérébrale a leur IRM initiale ; alors que seulement
25% des patients sans Iésions cérébrales a I'IRM initiale ont développé une SEP

[12,13].

De plus, 25 a 30% des SEP commencent par un SCI et 70 a 75% des SEP font une
NO dans I’évolution de leur maladie [5,12]. Le risque global de survenue d'une

SEP en présence d’une 1¢ere poussée de NO est de 50% a 15 ans [5].

3. Névrite optique et SEP
La SEP est une affection auto-immune démyélinisante du SNC touchant le

cerveau, le nerf optique ou la moelle épiniére.

Elle suit généralement une évolution récurrente-rémittente faite de phases de
poussées (lors de 1’apparition de nouvelles zones démyélinisées) et de phases de
rémission (lorsque la plaque se cicatrise avec résorption de I’cedeme et
éventuellement remyeélinisation partielle). Mais elle peut aussi étre d’emblée

progressive [2].

Dans la SEP récurrente-rémittente, entre les poussées démyélinisantes, il n'y a pas
de progression de la maladie. La premiére poussée d’un patient est appelée
syndrome cliniquement isolé. Le diagnostic de la SEP nécessite une diffusion de
ces poussées dans l'espace et dans le temps avec des preuves cliniques ou

radiographiques objectives [2].
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Les critéres de McDonald pour le diagnostic de la SEP ont été publiés pour la
premiere fois en 2001 et revus en 2005 et 2010. Ils ont été révisés dernierement en
2017 et visent a améliorer la sensibilité et la spécificit¢ du diagnostic, afin
d’instituer un traitement précoce (cf. annexe 1) [17]. Ces criteres décrivent les
aspects cliniques, radiographiques, et les preuves biologiques requises pour
prouver que la démyélinisation la maladie est disséminée dans l'espace et dans le
temps.

Ainsi, le diagnostic de SEP est posé si les criteres suivants sont remplis :

e Sur le plan clinique, il faut au moins 2 poussées pour témoigner de la
dissémination dans le temps.

e A I'IRM encéphalique et médullaire, il faut que au moins 2 des 4 régions
suivantes soient atteintes : périventriculaire, corticale ou juxta-corticale,
infratentorielle et médullaire. Cela manifeste la dissémination dans 1’espace.

e A I’analyse du LCR, la présence de bandes oligoclonales (BOC) a la méme
valeur que la dissémination dans le temps. Aussi, une poussée unique
associée a la présence de BOC dans LCR suffit pour poser le diagnostic.

La 1¢ésion du nerf optique n’est pas prise en compte pour définir la dissémination

temporale ou spatiale [2,17].

A T'IRM, les I¢ésions caractéristiques de la SEP sont hyperintenses en séquence T2,
geénéralement ovoides, d’au moins 3 mm de diametre, situées dans les régions
périventriculaire, infratentorielle, et au niveau de la substance blanche de la moelle
épinicre. La détection de Iésions corticales et juxtacorticales est plus difficile
[15,17]. Les lésions récentes sont réhaussées par le gadolinium, ce qui les
différencie des 1ésions plus anciennes et témoignent d’une diffusion radiographique

dans le temps [15,17].
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L’IRM est indispensable au suivi thérapeutique. [18]
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B. Neévrite optique atypique

La névrite optique atypique se caractérise par (cf. annexe 2) :

e [ atteinte d’un terrain d’age différent (<12 ans ou > 50 ans) ;

e La survenue chez un patient d’origine africaine ou asiatique ;

e Une présentation clinique différente, a savoir, une atteinte bilatérale
simultanée, indolore, ou trés douloureuse récidivante, d’emblée plus grave) ;

e Une ¢évolution différente (BAV sévere et précoce qui ne s’améliore pas) ;

e La présence d’un cedéme papillaire souvent associ¢ a des hémorragies

péripapillaires ;

1. Neuromyélite optique (NMO/ NMOSD)

La neuromy¢élite optique (maladie de Devic) est une inflammation démyélinisante
sévere du SNC, qui affecte préférentiellement les nerfs optiques et la moelle
épiniere. Initialement décrite par un tableau de névrite optique bilatérale
simultanée associée a une my¢élite transverse, le spectre de la NMO s’est €largi. On
parle de « Neuromyélitis Optica Spectrum Disorder » (NMOSD) qui inclu la
névrite optique unilatérale, le syndrome du tronc cérébral, le syndrome cérébral et

le syndrome diencéphalique [19].

Initialement considérée comme une variante de la SEP, la NMO est désormais une
maladie distincte souvent associée a des anticorps anti-aquaporine 4 (AQP4-IgG)

ou anti-NMO [20].

Dans la NMO, il y a une prédilection pour le sexe féminin, et 1'dge moyen

d'apparition est plus avancé que chez patients atteints de SEP [19,21]. Aux Etats-
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Unis, l'age moyen d'apparition est de 41 ans [19]. Notre étude retrouve un age

moyen de 35 ans.
Elle affecte plus fréquemment les patients d'origine asiatique ou africaine [19].

La BAV est généralement rapide et profonde [21]. C’est aussi le cas pour notre
série qui retrouve une BAV rapidement progressive et inférieure ou ¢gale a 1/10

dans 100% des cas.

Bien qu'il n'y ait pas de présentation pathognomonique de NMOSD, les
présentations treés suggestives incluent une névrite optique bilatérale simultanée,
une my¢lite transverse étendue longitudinalement et un syndrome de 1’area

postrema (hoquet incohercible, nausées et vomissements) [22].

A T'IRM orbito-cérébrale, on note souvent un hypersignal du nerf optique avec
rehaussement a I’injection de gadolinium en T1 ou T2. L’hypersignal intéresse
généralement a plus de 50% de la longueur du nerf optique et peut s'étendre a la

partie postérieure du nerf optique, voir jusqu’au chiasma [2,22].

L'IRM rachidienne montre des Iésions intramédullaires étendues longitudinalement

couvrant au moins 3 segments vertébraux [22].

L’évolution se fait vers la survenue de récurrences, méme sous traitement

immunosuppresseur ou immunomodulateur [22].

Depuis 2015, les critéres diagnostiques de la NMOSD ont été révisés (cf. annexe 3)
[19]. Le diagnostic est certain devant la présence d’anticorps anti-aquaporine 4
(AQP4-1gG) dans le sang et au moins ’un des 6 critéres suivants : une névrite
optique, une my¢lite aigué, un syndrome de I’area postrema, un syndrome du tronc

cérébral aigu, un syndrome diencéphalique aigu avec des Iésions IRM
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diencéphaliques typiques du NMOSD et un syndrome cérébral avec Iésions

cérébrales typiques du NMOSD.

Si la recherche des AQP4-IgG est négative ou indisponible le diagnostic peut étre
posé s’il existe au moins 2 des critéres suivants : une névrite optique bilatérale
simultanée, une my¢élite aigué transverse étendue et un syndrome de 1’aréa
postrema [19]. Si la premiere recherche d’AQP4-IgG est négative et que la

suspicion diagnostique est forte, il faut envisager un controle apres 3 a 6 mois [23].

Il existe de nombreux tests d'anticorps AQP4-IgG disponibles. La technique de
détection sérique par « Cell-based assay » est la plus sensible (76%) et la plus

spécifiques (99%). Elle doit étre command¢ des que possible [24].

2. SION et RION

Le diagnostic de la névrite optique isolée solitaire (SION) et de la névrite optique

inflammatoire récurrente (RION) est rétrospectif apreés un suivi prolongé.

La SION n’est associée a aucune maladie neurologique. Elle se rencontre chez des

patients non corticodépendants. Elle est rarement associée a une NMO séropositive

(environ 5%) [25, 26].
La RION est récidivante et corticodépendante.

20 a 30% des patients atteints de RION développent séropositivité pour la NMO
sur une période de suivi variable allant jusqu'a 12 ans [27, 28]. Certains auteurs
rapportent sa forte association aux anticorps anti-MOG. Une étude de 64 patients
atteints de CRION a revélé que la majorité écrasante (92%) était positive pour
MOG-IgG [29].
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La RION peut étre une manifestation de nombreuses maladies systémiques telles
que le lupus érythémateux disséminé, le syndrome des anticorps anti
phospholipides, la sarcoidose, le syndrome de Sjogren, la granulomatose de
Wegener et autres vascularites [,30,31,32,33]. Ces entités doivent étre

préalablement éliminées pour retenir le diagnostic de RION.

IV. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Le diagnostic différentiel repose d’abord sur la recherche des antécédents du

patient et 1'examen neuro-ophtalmique minutieux.

En cas de névrite optique unilatérale, il faut dans un premier temps éliminer les
autres causes de BAV aigue unilatérale, a savoir les affections intraoculaires
(rétinienne, neuropathie optiques, vitréennes, uvéales, sclérale, cornéennes) et

orbitaires (cf. annexe 4).

En cas de névrite optique bilatérale et/ou atypique, il faut distinguer celles qui sont
associées a des maladies de systeme (sarcoidose, connectivites, vascularites) de

celles qui sont isolées (SEP, NMO, SION, RION, ADEM). Cf. annexe 5 [34].
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\2

ELEMENTS CLINIQUES DE GRAVITE D’UNE NO

Les ¢léments cliniques de gravité d’une névrite optiques sont les suivants :

L’absence de perception lumineuse

L’atteinte bilatérale

Les signes neurologiques associés (confusion, diplopie, vomissement,

hoquet persistant...)

La myélite extensive associée

L’absence de récupération apres 4 semaines
La rechute a I’arrét des corticoides

Le patient immunodéprimé

A ces ¢léments cliniques s’ajoutent les données de I’IRM céréebrale et orbitaire

[35].
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VI. CONDUITE PRATIQUE

A. Bilan minimal devant une névrite optique typique

Actuellement, il n’y a pas de consensus sur le bilan minimal d'une névrite
optique qui dépend du caractére typique ou atypique de la présentation clinique

et/ou de la présence d’éléments de gravité.

Récemment, le rapport de neuro-ophtalmologie 2020 de la société francaise
d’ophtalmologie [35] recommande le bilan clinique, neuroradiologique et

biologigue minimal a effectuer devant une névrite optique typique (cf. annexe 6).

B. Bilan minimal devant une névrite optique atypique

Selon le rapport de la société francaise d’ophtalmologie, devant une névrite
optique atypique, un bilan plus large doit étre réalisé, guidé par le tableau initial

clinique et IRM, incluant le terrain et les antécédents (cf. annexe 7).
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C. OCT et névrite optique

L'OCT est une technique d’imagerie rapide, non invasive, reproductible et

largement disponible de nos jours.

Dans les névrites optiques, elle permet de confirmer un cedéme papillaire, de suivre

la perte axonale et de prédire la récupération visuelle.

Jusqu'a récemment, I’OCT ¢était principalement utilisé pour détecter les
modifications des fibres nerveuses rétiniennes péripapillaires (pRNFL) secondaire
a un ¢pisode de neévrite. Actuellement 1’¢tude de la couche de cellules
ganglionnaires associée a la segmentation de la couche plexiforme interne
(GCIPL) révolutionne notre compréhension du nerf optigue et de maladie

rétinienne, y compris la névrite optique.

Une étude prospective de 33 yeux atteints de névrite optique aigué a révéle que
I'épaississement aigu du pRNFL est fréquent (46%) dans les quinze jours suivant
I'apparition des symptomes. La perte de pRNFL n'a été détectée que 3 mois apres
l'apparition des symptomes, alors qu’un amincissement du GCIPL est observé au
bout d'un mois. Les auteurs ont conclu que 1’épaisseur de la GCIPL est un meilleur

biomarqueur que I'épaisseur du pRNFL au debut de I'évolution de la maladie [36].
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D. Recommandations thérapeutiques

1. Traitement de la névrite optique typique

Concernant le traitement de la poussée de névrite optique, ’ONTT et des études
ultérieures [37] ont démontré que [D’injection intraveineuse (IV) de
méthylprednisolone intraveineuse (MP) permet une récupération visuelle plus
rapide dans les 30 jours, c’est aussi le cas pour notre série. Mais ce bénéfice n'était
plus significatif apres une durée de 6 mois et méme a long terme [37,38]. La
prednisone orale n'était pas supérieure au placebo et €tait associ€ a un risque accru

de névrite optique récurrente [38].

Certains auteurs ont conclu qu'il n'y a toujours pas preuve convaincante qui
démontre que les stéroides IV améliorent les résultats visuels aprés 6 mois [39]. La
mise en route de ce traitement doit prendre en compte la sévérité du tableau
clinique, les comorbidités médicales du patient, sa profession, et 1'état de la vision

de I'ceil non affecté.

2. Traitement de la NMOSD

Il n'existe actuellement aucun traitement curatif de la NMOSD. Les modalités

thérapeutiques actuelles visent a arréter 1’inflammation et soulager les symptomes
[2].

Pour le traitement des poussées, le groupe d’étude pour la neuromyélite optique
(Neuromyelitis Optica Study Group (NEMOS)) recommande depuis 2014, un

traitement précoce par Méthylprednisolone IV a la dose de 1g/jour pendant cing
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jours. Si les symptdmes s’aggravent ou ne s’améliorent pas, des plasmaphéréses

sont recommandées [40].

Certains auteurs suggerent qu’un traitement précoce et simultané associant MP IV
et plasmaphérese peut ameliorer les résultats [41,42]. D’autres encore rapportent
de meilleurs résultats cliniques chez des patients traités par MP IV et échanges

plasmatiques dans les 48 heures suivant apparition des symptomes [43].

Concernant le traitement de fond, 1l est recommandé d’instituer une
immunosuppression a long terme une fois le diagnostic posé, afin d’éviter

I’accumulation des séquelles neurologiques a chaque récurrence [40].
Ce traitement de fond est géré par les neurologues.

L'azathioprine et le rituximab sont médicaments couramment prescrits et des

agents de premiere intention selon le groupe NEMOS.

Une étude prospective multicentrique récente a révélé que le rituximab permettait
une diminution du taux de rechute et amélioration des scores d'incapacité apres

deux ans de traitement [44].

Les agents de deuxiéme intention sont le mycophénolate mofétil, le méthotrexate

et le mitoxantrone [40].

Actuellement pour le traitement des affections du spectre NMO (NMOSD), des
essais cliniques sont en cours pour le tocilizumab (anticorps monoclonal anti-1L6),
inebilizumab (anticorps monoclonal anti-CD19) et eculizumab (anticorps

monoclonal anti-C5).

Le traitement NMOSD le plus spécifique en cours est I’Aquaporumab. C’est un

anti-anticorps AQP4 qui bloque sélectivement I'AQP4-IgG. Il s'est montré
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prometteur dans les études animales [45], actuellement certaines ¢tudes chez

I’homme doivent encore avoir plus de recul [36].
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CONCLUSION

La névrite optique surtout les femmes jeunes. Les étiologies sont diverses et
variées, dominées par I’atteinte démyélinisante. Son diagnostic est clinique et en
genéral aise, et ce d’autant plus que les criteres révises facilitent le diagnostic de la
SEP et la NMO. Le diagnostic différentiel repose sur la recherche des antécédents

et I’examen neuro-ophtalmologique minutieux.

L’arsenal thérapeutique actuellement disponible améliore le pronostic de ces
affections handicapantes. La prise en charge est pluridisciplinaire associant
ophtalmologues, Neurologues, Neuroradiologues, Internistes, biologistes, voir

Kinésithérapeutes.
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RESUME

INTRODUCTION

L’atteinte démy¢linisante est la cause la plus courante d'inflammation aigué¢ du nerf
optique. Le but de notre travail est de déterminer le profil épidémiologique, clinique,
paraclinique, thérapeutique et évolutif des névrites optiques démy¢linisantes d’une part,
et d’autre part de faire une mise au point de leur actualité diagnostique et thérapeutique.

MATERIEL ET METHODE

Nous avons procédé a une etude rétrospective des patients suivis dans les services
Ophtalmologie A et Neurologie A de 1’hopital des spécialités de Rabat, de janvier 2016 a
juillet 2020 pour un tableau de névrite optique idiopathique ou liée a une affection
démyélinisante.

RESULTATS
Nous avons recruté 17 patients, dont 11 femmes et 6 hommes, avec un sex ratio F/H a
1,83. L’age moyen de survenue des premiers symptomes est de 31,12 ans (£11,07). Les

étiologies retrouvées étaient le SCI dans 29% des cas, la SEP dans 53% des cas, et a une
NMO dans 18% des cas.

DISCUSSION
Les aspects épidémiologiques, cliniques et évolutifs au cours des névrites optiques
démyélinisantes permettent de différencier les formes typiques des formes atypiques.

La névrite optique typique est un syndrome cliniquement isolé (SCI). Les examens
complémentaires tels que I'IRM cérébrale permettent d’évaluer le risque de conversion
du SCI vers une SEP. L’étude en OCT des fibres nerveuses rétiniennes péripapillaires, de
la couche de cellules ganglionnaires associée a la segmentation de la couche plexiforme
interne permet de suivre la perte axonale précoce et de prédire la récupération visuelle.

Devant toute névrite optique, un bilan minimal doit étre réalisé.

CONCLUSION
Dans notre contexte, les névrites optiques typiques sont les plus fréquentes et la
neuromyeélite optique de Devic est la forme atypique essentiellement retrouvee.

Les critéres révisés facilitent le diagnostic et ’arsenal thérapeutique actuellement
disponible améliore le pronostic de ces affections handicapantes. La prise en charge est
pluridisciplinaire.

Mots clés : Névrite optique, Sclérose en plagues, Neuromyélite optique.
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ABSTRACT
INTRODUCTION

Demyelinating involvement is the most common cause of acute inflammation of the optic
nerve. The aim of our work is to determine the epidemiological, clinical, paraclinical,
therapeutic and evolutionary profile of demyelinating optic neuritis on the one hand, and
on the other hand to update their diagnostic and therapeutic relevance.

MATERIAL AND METHOD

We carried out a retrospective study of patients followed in the Ophthalmology A and
Neurology A departments of the Rabat Specialty Hospital, from January 2016 to July
2020 for a picture of idiopathic optic neuritis or linked to a demyelinating disease.

RESULTS

We recruited 17 patients, including 11 women and 6 men, with an F / M sex ratio of 1.83.
The average age of onset of first symptoms is 31.12 years (x 11.07). Etiologies found
were CIS in 29% of cases, MS in 53% of cases, and NMO in 18% of cases.

DISCUSSION

The epidemiological, clinical and evolutionary aspects during demyelinating optic
neuritis make it possible to differentiate the typical forms from atypical forms.

Typical optic neuritis is a clinically isolated syndrome (CIS). Additional examinations
such as brain MRI can be used to assess the risk of converting from CIS to MS. The OCT
study of the peripapillary retinal nerve fibers, the ganglion cell layer associated with the
segmentation of the inner plexiform layer can monitor early axonal loss and predict
visual recovery.

Before any optic neuritis, a minimal assessment must be carried out.

CONCLUSION

In our context, typical optic neuritis is the most frequent and NMO is the essentially
atypical form found.

The revised criteria facilitate diagnosis and the therapeutic arsenal currently available
improves the prognosis of these disabling conditions. The care is multidisciplinary.

Keywords : Optic neuritis, Multiple sclerosis, Optic neuromyelitis
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Annexe 1 : Criteres révisés de McDonald 2017

Mumber of lesions with objective dinical evidence Additional data needed for a diagnosis of multiple sclerosis
22 clinical attacks =2 Mione*
x2dlinical attacks 1 (aswell as clear-cut historical evidence of a previous Mone*
attack immolving a lesion in a distinct anatomical locationt)
22 clinical attacks 1 Dissemination in space demonstrated by an additional clinical attack
implicating a different CNS site or by MEIZ
1 clinical attack 22 Dissemination in time demonstrated by an additional clinical attack or by
MR1S OR demonstration of C5F-specific oligodonal bandsq
1 clinical attack 1 Dissemination in space demonstrated by an additional clinical attack
implicating a different CNS site or by MEIZ
AND

Dissemination in time demonstrated by an additional clinical attack or by
MRI§ OR demonstration of CSF-specific oligodonal bandsq]

I the 2017 McDonald Criteria are fulfilled and thera is no better explanation for the dinical presentation, the diagnaosis is multiple sdierosis. If multiple sderosis is suspected by
virtue of a dinically isolated syndrome but the 2017 McDonald Criteria are not completely met, the diagniosis is possibile multiple sclerosis. If another diagnosis arises during the
ayalation that better explains the dinical presentation, the diagnosis is not multiple sclerasis. An attack is defined in panel 1. *No additional tests are required to demonstrate
dissamination in space and time. However unless MR is not possible, brain MR should be obtained in 2l patients inwhom the diagnosis of multiple sderosis is being
wonsidered. In addition, spinal cord MR or C5F examination showld be considered in patientswith insufficient dinical and MBI evidence supporting multiple sclerosis, with a
presentation other than a typical dinically isolated syndrome. or with atypical features. If imaging or other tests {ag, C5F) are undertaken and are negative, caution needs to be
taken before making a diagnosis of multiple sclerosis, and altemative diagnoses should be considered. f0linical diagnisis based on objective dinical findings for bvo attacks is
miast secure. Reasonable historical evidence fior one past attack, inthe absence of documenited objective newrological findings. can include historical eventswith symptoms
and evolution characteristic for a previous inflammatory demyelinating attack: at least one attack, however, must be supported by objective findings. In the absence of residual
objective evidence, caution is nesded. $The M oniteria for dissemination in space are described in panel 5. §The MR critenia for dissemination in time are described in panel 5.
A The presence of C5F-spedfic oligodonal bands does not demonstrate dissemination in time per s but can substitute for the requirement for demionstration of this measure.

Table:The 2017 McDonald criteria for diagnosis of multiple sclerosis in patients with an attack at onset
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Annexe 2 : Caractéristiques des névrites optiques typiques et atypiques

Typical Atypical
Age Young adult Age =50years or <12 years
Ethnic origin  White African, Asian, or Polynesian descent
Laterality Unilateral symptoms Bilateral simultaneous or rapidly sequential
Pain Mild periocular pain; Severe periocular pain waking patient from sleep, painless
WOrse on eye movement visual loss, pain persisting longer than 2 weeks
Vision Mild to moderated uniocular  Severe visual loss (worse than 6/60 or 20/200), no recovery
visual loss followed by starting within 3 weeks of onset, progression of visual loss
spontaneous improvement  for more than 2 weeks
Appearance  Normal or swollen opticdisc ~ Severe optic disc swelling, macular star (neuroretinitis),
optic disc haemorrhages, anterior—posterior segment
inflammation, marked retinal exudates
Other Uhthoff's phenomenon, Family history, neoplastic history
Pulfrich effect, previous self-

limiting neurological episodes

Table 2: Features of typical and atypical optic neuritis

Toosy, A.T., Mason, D.F. & Miller, D.H. Optic neuritis. Lancet Neurol. 13, 83-99 (2014).
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Annexes 3 : Criteres 2015 pour le diagnostic des affections du spectre de la
NMO (NMOSD)

A MBADISD Core Clinical Characteristics
DOptic neuritis
Acute myelitis
Area postrema syndrome
Acute brainstem syndrame
Symptomatic narcolepsy or acute diencephalic dinical syndrame®
Symplomatic cerebral syndrame®
* Wik cormirpovading NMOSD-nypis of beoi brsions

B AOP4-1gG Positive AOP-IgG Negative/Unknown
Core Clinical Characteristics Needed 21 = 7 unigue
[one must be #1-3 briow)
Neursimaging N additional requirements needed Bust fulfill additional MRI
requirements**
C = RRSOSD additional MRI requirements

fuien AQP-IGG s ranepative or wikndwn ]

1. Aogte optic peunitis

o Bewin MR noreal ar eon-spaclic white matter charges only

o Extensive T2 hyperinteras or T1 gadalinum enhancing eptic rerve lagioni

= x%0% of the Opti nerve: h"qﬂ‘n or chizzmal imvekement [Flgum n

2. houte mypelits

a  Longitudinaly extensiee (RArBVErsE myekti |LﬂMI‘ Imeiving 3f=3 CoRtiguous spng coed segments

G wf= §eontigueus segments of wpiral cord mraphy in patients with & kistary of trarsvense mysith
B Ares postrema syndreme

o Doal mlll'r'.flm Pﬂi.'lm'l'l'limlh'.lf'i
4. Aoste brainstem syndrome

o Penepencymal brainstem kesions

Fig. 2 — Neuromyelitis optica spectrum disorder (NMOSD) diagnostic criteria. NMOSD diagnostic criteria vary based on
aquaporin-4 (AQP4) immunoglobulin G (IgG) status. Cell-based assay is strongly recommended. In AQP4-1gG-positive
patients, the diagnosis is rather straightforward. In addition to the positive AQP4-1gG, the patient needs to have at least one
core clinical characteristic (A). In patients with negative or unknown AQP4-1gG status, the diagnostic criteria are more
stringent These patients must have at least two unique core dinical characteristics ({disseminated in space), and at least
one of the core clinical characteristics must be optic neuritis, transverse myelitis, or area postrema syndrome (B).
Additionally, patients with negative or unlmown AQP4-IgG status must fulfill additional MRI requirements to make the
NMOSD diagnosis (C ). Altemnative diagnoses must also be excluded for all patients diagnosed with NMOSD. Adapted from
Wingerchuk DM, et al.”’
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Annexes 4 : Diagnostic différentiel d’une névrite optique unilatérale aigue

Clinical duwes

Optic nerve
lschaemic optic neuropathy

Optic nerse compression

Lebeer's hereditary optic newropthy
Toxcicoptic neuropathy

Nutritioral aptic neuropathy
Drug-induzed

Disbetic papllopathy

Infectious

Post-infectous

Travratic aptic nevropathy
Retina

Central senous retincpathy
Cystoid mandar oederna

Big Hird spat syndromef acute zonal
coault carter retinopathy [ATDOR)

Reetinal detachment

Central retiral artesy oorusion
Central retiral wein ooclsion
Lk eal membrane

Lhveitis

Vitreous

Vitreous haemarthage
Comea

Acute clased-angle glascoma
Herpes simplex keratitis
Sdera

Posterior sderitis

Oirbit:

Orbital cellulitis

Optic perincuritis

Oither
Functicnal

Adagted from lenkirsand Toozy &

Mon-arteritic painkess, acute; disc savelling invaniably during acste epode; altitudinal field defect, poor recowery, vasoular risk factars

Msteritic (usually associatedwith giant-cdl artentis): high errtfirooyte sedimentation rte, painless, aoute disc sadling, altttudinal fiddd |cas, severe
wisual loss, could be bilateral if untreated, systemic symptomsof myalgia, fatigue, temporal headache, jaw dawdication

Prognesshee symptoms, usually painkess {pmept aneurgsms, mucooele)

Usually men, bilateral simultaneous or sequential optic neuropathy, painkess

Methanol posaning (sometimes ssen in alcohol-dependent patients), tobacoo or aloohol amblyopiy, bilateral invoheement

812 deficiency, risks for makbsorption

Ettamburtod in treatment of fubsroulosis

Pairless acute disc swelling with signs of diabetic retinocpathy and mild v isual loss, unslly good recovery

Lyme disease: tick exposure, enthema chronicum migrans, rdoulonevropathy, neurcnetinitis, vitrtis, meningeal imeolsement, retinopathy, GGF odls
Syphilis: risk factors, genital ulcers, msh, newnonetinitis, vitritis, dorsal-column ineobeement

Viral [HIV, Epstein-Banr wirus, oytomegal ovirus):viral prodrome, witritis, C5F cells

Tuberouasis: history of exposure, witritis, abnomal dhest diograph

Toxophsmoses active charionetinitis with retinal cederma, disc swelling, HV positive

Tonocariasis: neuraretinitis, ecsinophilia

HBartondla: histary of cat scratch, rewnoretinitis, ymphadencpathy

Bilateral, post-wiral, more commaon in children than in adufts

Histary of traumna, facial or intracranial injusy

Pairless central blurring and photopsia, macular abnormalities an fundoscopy, wsually good recoversy

Pairless, central buring; risk factors include cataract operation, retinal arteryfeein ocdusion, diabetes, intraoouber inflammation; maoular cederma
obsened

Poorly understocd mainless enlargernent of blind spat, photopsias, sometimes associatedwith disc saedling, usually seif-limiting

Foaters or flashing lights then peripheral field loss (shadow ) progressing certrally, abniormal red refiec, retinal separation visible; might have refative
afferent pupdlary defect

Pairless, sudden sevene wiwal koss, retinal cederna, chemy red spat, retinal embali

Viariable centralvisual blurting, disc seeelling, tortuous wessels, multiple retinal haemaonhages, cotton-sroal spats

Arvtericr: painful blurring of wision with reddening of eye and phatophobi, dilated diary wessds, keratitic preapitates; cells in anterior chamber
Postenor: floabers, blurned wision, wEreous cells, choroneginits seen on ecamination

Pairless vizual loss, no red reflee, pre-ecisting profiferative retinopathy or retiral vein codusion

Blurred wision and haloes, pairdid red eye, photophobia, rawsen, foed pupil, comeal oedema, high intraccular pressure, shallow arterar dhambser
Visual blurring, wisible ucer on flucrescein staining, history of corneal injury, contact lens use, herpeticV] rash

Severe painwakes patient from sleep, proptosis, disc swelling
Proptosis, other cranial nerse imeobeement
A type of orbital inflarmmatooy disease, clder age, central vision sparing, severe pain, amsociated with connective tissue, autoimmune disese or infection

{eg. srphilis, Lyme]. good response to steroids

Variability, no chjectiee signs such as relative afferent pupilary defedt, normal visual evoloed potertials

Tabdle 1: Examples of cawses of aoute monocular viswal loss other than immune- mediated optic newrtis, by anatomical region and condition
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Annexes 5 : Diagnostic différentiel des névrites optiques unilatérales et/ou
atypiques

Features
Mo systemic disease
Muitiple sclerosis-associated optic Typical symptoms of optic neuntis, vsually disseminated white-matter brain besions suggest e of demyelination,
neurits C5F- positi e oligodonal bands (unmatched); if first episcde @n be called demyefinating dinically isolated sprdrome
Salitary solabed optic neurtis Dagrosed after extended fiolles.-up; normal brain 8 R, isolabed optic neuwritis
Weuromyelitis optica-assoniated Pasitree antibodies to aguapaorin 4 or myelin- oligodendrocytes, longitudinally ecbensiee cond lesion [myelitis).
aptic nevuritis (5 pleootosis. negatees oligodional bands, normal MBI brin ar abnomalities atypical for M5 [hypothalamas,
third wentrice, medudla)
{Chronic relapsing infammatory Tendency to relapsewhen off sberoids, nomal MRS brain, optic nerse sheath enhancerment, might become bilaterl,
apiic neuropaihy nieeds dironic MmuUnNosUppEsson
Recurrent isolabed optic neuritis Dagrosed after extended fiollow-up; normal brain M A, noother nevrological seguelae

Mcute dememninated encephalommpelitis  Enhandng brain lesions, severe bilatenl optic neoritis, maone common in chilidnen than in adulis

Systemic disease

Earroid Cher sigrs of intaooubr inflammation, optic neree sheath enhancement, whitte matter brain lesions, meningeal
erhancement, respimtony s mptoms, abrormal chest mdicgraph, (5F pleccytosis, matdhed aligodonal bands

Connective tesue disease (eg, lopus) 5kin rash, arthritis, alopecia, positiee autoantibodies [double- stranded DY for lupus], mised inflammatory mariers

Wasnulitis {pg, polyarterits nodos, Ischaemic presentation if purewasculitic compressre presentation if sine-rosal dsegse

‘Wegener's granulomatoss) Pasitree anti-neutrophil optoplasmic antibodies

Table 3:Main cavses of immune- mediated optic meuritis
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Annexes 6 : Bilan minimal devant une névrite optique typique

Bilan minimal d'une névrite optique typique

Bilan neuro-ophtalmologique complet (AV, VC, OM, DPAR,
Clinique CV, LAF, PIO, FOD, OCT, RNM)

Examen neurologique

IRM cérébrale et orbitaire

Imagerie IRM médullaire non systématique, peut montrer une
dissémination dans I'espace (SEP)

NFS, VS, CRP, glycémie a jeun, bilan hépatique, enzyme de

Bilan biologique , o7 .
conversion de I'angiotensine

Bilan infectieux TPHA-VDRL, sérologie de Lyme en zone d’endémie

Anticorps anti-nucléaires, anti-DNA natifs, anti-MOG, anti-

Bilan auto immun AQP4, ANCA

Bilan avant bolus de

corticoides Radiographie thoracique et ECG

La présence de BOC peut remplacer le critere de

Ponction lombaire dissémination dans le temps pour la SEP (Mac Donald 2017)

Neuro-ophtalmologie : Rapport de la société frangaise d’ophtalmologie 2020.
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Annexes 7 : Bilan minimal devant une néevrite optique atypique

Bilan minimal d'une névrite optique atypique et/ou avec éléments de gravité

Clinique

Imagerie

Bilan biologique

Bilan infectieux

Bilan auto immun

Bilan avant bolus de
corticoides

Ponction lombaire

Bilan neuro-ophtalmologique complet (AV, VC, OM,
DPAR, CV, LAF, PIO, FOD, OCT, RNM)

Angiographie fluo et ICG, clichés monochromatiques
autofluo. Examen clinique complet : neurologique,
cutanéomuqueux, aires ganglionnaires

IRM cérébrale et orbitaire
IRM médullaire

Scanner TAP
Scintigraphie

NFS, VS, CRP, glycémie a jeun, bilan hépatique, enzyme
de conversion de I'angiotensine, bilan phosphocalcique et
lysozyme sérique

TPHA-VDRL, sérologie de Lyme, bartonellose,
toxoplasmose, cryptococcose, HIV1&2, HSV, VZV, EBV,
CMV, hépatites et quantiféron, a compléter selon les
besoins

Anticorps anti-nucléaires, anti-DNA natifs, anti-MOG, anti-
AQP4, ANCA

Biopsie des glandes salivaires

Radiographie thoracique et ECG

BOC, méningite virale, bactérienne, fongique ; en urgence
apres I'imagerie si trouble de la conscience et/ou
vomissement ou syndrome méningé

Neuro-ophtalmologie : Rapport de la société frangaise d’ophtalmologie 2020.
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