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Avant-propos la sixitme @dition

Cette sixitme @dition du rdfdrentiel de neurologie, en ad@quation avec le programme des ECNi du
second cycle, a @t@ actualisde moins de deux ans aprts la cinquitme @dition, ce qui a permis d’enrichir
les diffgrents chapitres et en particulier I'iconographie, d’ajouter des dossiers de mise en situation
pratique, mais @galement de prdciser pour chaque item la hidrarchisation des objectifs de rang A et
de rang B, afin de faciliter 'apprentissage selon les recommandations de la rgforme du second cycle.
Les connaissances de rang C qui concernent le troisitme cycle sont parfois mentionnges dans des
rubriques «Pour en savoir plus». Elles ne feront pas I'objet de questions aux ECNi mais permettront
aux @tudiants qui souhaitent se destiner la discipline de neurologie d'@largir leurs connaissances
avant leur prise de fonction.
Comme pour chaque @dition, les @tudiants pourront @galement consulter le site internet du collkge
des enseignants de neurologie (www.cen-neurologie.fr) pour des rappels utiles de s@miologie avec
des vid@os illustratives. Le r@f@rentiel sera @galement disponible en totalitd sur ce site dans I'onglet
du deuxitme cycle.
Nous tenons remercier tout particulitrement les enseignants du Colltge de neurologie et @galement
des autres disciplines, qui ont participd la r@daction, [I'actualisation et la relecture des chapitres
de ce r@f@rentiel.
Nous espdrons que ce livre permettra au plus grand nombre d’@tudiants en m@decine d’acqu@rir
les connaissances de notre discipline, non seulement pour la prdparation de I'ECNi, mais aussi pour
mieux appr@hender leur pratique en stage, puis leur parcours professionnel.
Professeur Luc Defebvre, président du CEN
pour le CollLge des enseignants de neurologie
et le comit@ @ditorial du r@f@rentiel :
Yannick Bgjot, Mikael Mazighi, Alain Cr@ange et Luc Defebvre
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Note de I’'@diteur

Dans le respect de la R@forme du deuxitme cycle des @tudes m@dicales (R2C), les connaissances ras-

sembl@es dans cet ouvrage sont hidrarchisdes en rang A, rang B et rang C I'aide de balises et d’'un

code couleur :

@ cConnaissances fondamentales gue tout @tudiant doit conna tre en fin de deuxitme cycle.

B connaissances essentielles  la pratique mais relevant d’un savoir plus sp@cialis@ que tout interne
d’une sp@cialit@ doit conna tre au premier jour de son DES.

0 Connaissances sp@cifiques un DES donn@ (troisitme cycle).

Au sein des tableaux de hig@rarchisation des connaissances, les objectifs grisgs avec ast@risque *
ne sont pas abord@s dans I'ouvrage (dans la version ebook de I'ouvrage, cette information est

signalde uniquement par I'ast@risque *).




Table des compléments en ligne

Des compléments numériques sont associés a cet ouvrage. lls sont indiqués dans la marge par des
pictogrammes B2 qui renvoient vers les vidéos ou enregistrements sonores.

Pour accéder a ces compléments, connectez-vous sur www.em-consulte.com/complement/477437
et suivez les instructions pour activer votre acces.

Enregistrement sonore 3.1.
Dysarthrie paralytique au cours d’une scl@rose latdrale amyotrophique.

Enregistrement sonore 3.2.
Dysarthrie parkinsonienne.

Viddo 7.1.

Exemple d’exploration neurophysiologique : examen du nerf m@dian en
@lectroneuromyographie.

Viddo 7.2.
Syndrome du canal carpien.

Viddo 7.3.
Neuronopathie sensitive.

Vid@o 7.4.
Polyradiculon@vrite aigu®.
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Viddo 11.1.
Paralysie faciale centrale gauche.

Viddo 11.2.
Paralysie faciale p@riph@rique droite.

Viddo 11.3.
H@mispasme facial gauche.

Vidgo 12.1.
Examen des amplitudes oculomotrices. Patient pr@sentant une diplopie horizontale.

Viddo 12.2.
Examen sous @cran. Patient pr@sentant une diplopie horizontale.

Viddo 12.3.
Paralysie compltte intrinstque et extrinst.que du 1l gauche.

Viddo 12.4.
Ophtalmopldgie internucl@aire gauche.

Vid@o 13.1.
Exemple de nystagmus vestibulaire ressort, de direction horizonto-rotatoire battant droite.



Table des compléments en ligne

Vid@o 13.2.
Exemple de nystagmus vestibulaire p@riphdrique.

Viddo 13.3.
Man uvre de Dix et Hallpike gauche.

Vid@o 13.4.
Man uvre du Head-Impulse-Test (man uvre d’Halmagyi).

Viddo 13.5.
Man uvre de Fukuda.

Viddo 13.6.
Man uvre des index.

Vid@o 13.7.
Nystagmus observ@ dans le vertige paroxystique positionnel b@nin (ici  droite).

Viddo 16.1.
Tremblement de repos du membre sup@rieur.

Viddo 16.2.
Tremblement de repos du membre inf@rieur.

Viddo 16.3.
Signe de la roue dent@e (rigiditd).
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Viddo 16.4.
Akindsie.

Vidgo 17.1
Tremblement de repos.

Viddo 17.2.
Marche et tremblement.

Viddo 17.3.
Syndrome parkinsonien mod@rg.

Vid@o 17.4.
Micrographie.

Vid@o 17.5.
Tremblement d’attitude et d’action.

Vidgo 17.6.
Flapping tremor (myoclonies rythm@es).

Viddo 17.7.
Tremblement de la tEte.

Viddo 17.8.
Dysarthrie et hyperm@trie.



Table des compléments en ligne

Viddo 17.9.
Hyperm@trie.

Viddo 17.10.
Asynergie.

Viddo 17.11.
Ataxie et dysarthrie c@r@belleuses.

Viddo 17.12.

Forme mod@r@e de syndrome c@r@belleux.

Vid@o 17.13.
Chor@e.

Vid@o 17.14.
H@miballisme.

Vid@o 17.15.
Dystonie du pied.

Vid@o 17.16.
Dystonie du cou (torticolis spasmodique).

Vidgo 17.17.
Dystonie de la face (bldpharospasme).

Viddo 17.18.
Myoclonies.

Vidgo 19.1.
preuve de Romberg.

Viddo 19.2.
Marche c@r@belleuse.

Viddo 19.3.
Marche ataxie proprioceptive.

Viddo 19.4.
Marche spastique.

Vid@o 19.5.
Marche avec steppage.

Vid@o 19.6.
Marche dandinante.

Vidgo 19.7.
Marche avec dystonie du pied.

Viddo 19.8.
Marche lente Parkinson.




Table des compléments en ligne

Vid@o 20.1.
Syndrome d’apn@e du sommeil (SAS) obstructif.

Vid@o 20.2.
Trouble comportemental en sommeil paradoxal.

Viddo 20.3.
Syndrome des jambes sans repos (vitesse acc@ldrde, patient dveilld).
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Abréviations

AAH
ACE
ACI
AG
AGEFIPH
AINS
AIT
ALD
AMAN
AMS
APA
ARM
ATUc
AVC
BAV
BDU
BDzZ
BHE
BPCO
BREF
CADASIL

ccQ
CDAPH
C3G
CGTC
CIDN
CMRR
COMT
COX
CPAP
CRAT
CRP
CTA
CVF
DA
DaT
DDC
DLFT
DLMO
DNET
DNF
DREZ
DS
EBV
ECBU

Allocation aux adultes handicapés

Artére carotide externe

Artére carotide interne

Anesthésie générale

Association de gestion du fonds pour I'insertion professionnelle des personnes handicapées
Anti-inflammatoire non stéroidien

Accident ischémique transitoire

Affection de longue durée

Acute Motor Axonal Neuropathy ou neuropathie motrice axonale aigué
Atrophie multisystématisée

Allocation personnalisée d'autonomie

Angiographie par résonance magnétique

Autorisation temporaire d'utilisation de cohorte

Accident vasculaire cérébral

Bloc auriculoventriculaire

Bilan urodynamique

Benzodiazépine

Barriere hémato-encéphalique

Bronchopneumopathie chronique obstructive

Batterie rapide d'efficience frontale

Cerebral Autosomal Dominant Arteriopathy with Subcortical Infarcts and Leukoencephalopathy
ou artériopathie cérébrale autosomique dominante avec infarctus sous-corticaux et
leucoencéphalopathie

Céphalée chronique quotidienne

Commission des droits et de I'autonomie des personnes handicapées
Céphalosporine de troisieme génération

Crise d'épilepsie généralisée tonicoclonique
Contréle inhibiteur diffus induit par la nociception
Centre de mémoire de référence et de recherche
Catéchol-O-méthyltransférase

Cyclo-oxygénase

Continuous Positive Airway Pressure

Centre de référence sur les agents tératogénes
C-Reactive Protein ou protéine C réactive
Céphalée trigémino-autonomique

Capacité vitale forcée

Dopamine

Dopamine Transporter

Dopa décarboxylase

Dégeénérescence lobaire frontotemporale

Dim Light Melatonin Onset

Dysembryoplastic Neuroepithelial Tumor ou tumeur neuro-épithéliale dysembryoplasique
Dégénérescence neurofibrillaire

Dorsal Root Entry Zone

Déviation standard

Epstein-Barr virus

Examen cytobactériologique des urines
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Abréviations

ECG Electrocardiogramme
EEG Electroencéphalogramme
EMG Electromyogramme
EN Echelle numérique
ENMG Electroneuromyographie
EOG Electro-oculographique
EVA Echelle visuelle analogique
EVS Echelle verbale simple
FIPHFP Fonds pour l'insertion professionnelle des personnes handicapées dans la fonction publique
FLAIR Fluid attenuated inversion recovery
FLASH MRI  Fast Low Angle Shot Magnetic Resonance Imaging
FO Fond d'ceil
FRAA Formation réticulée activatrice ascendante
FTA Fluorescent Treponemal Antibody
GABA Gamma amino-butyrique (acide) ou acide gamma-aminobutyrique
GB Globule blanc
GCS Glasgow Coma Scale
GR Globule rouge
GT Gammaglutamyl-transférase
GIR Groupe iso-ressource
HAD Hospital Anxiety Depression
HBPM Héparine de bas poids moléculaire
HED Hématome extradural
HIC Hypertension intracranienne
XXX HLH Hémianopsie latérale homonyme
HSA Hémorragie sous-arachnoidienne
HSD Hématome sous-dural
HSV Herpés simplex virus
HTA Hypertension artérielle
HTIC Hypertension intracranienne
IAH Index d'apnées hypopnées
IASP International Association for the Study of Pain
ICHD International Classification of Headache Disorders
ICOMT Inhibiteur de la catéchol-O-méthyltransférase
IHS International Headache Society
IMAO-B Inhibiteur de la monoamine oxydase B
IPAQSS Indicateur pour I'amélioration de la qualité et de la sécurité des soins
IRM Imagerie par résonance magnétique
ISAT International Subarachnoid Aneurysm Trial
v Intraveineux
LCS Liquide cérébrospinal
LEMP Leucoencéphalopathie multifocale progressive
LP Libération prolongée
MA Maladie d'Alzheimer
MAA Migraine avec aura
MAG Myelin-Associated Glycoprotein
MAPA Mesure ambulatoire de la pression artérielle
MDPH Maison départementale des personnes handicapées
MEOPA Mélange équimoléculaire oxygene-protoxyde d'azote
MMSE Mini Mental State Examination

MNc Motoneurone central



Abréviations

MNP
MPN
MSA
NA
NF1
NFS
NIHSS
NMDA
NMMBC
NOIAA
NORB
NPI
OACR
OCT
ORL
OVCR
PAD
PAN
PAS
PCH
PCR
PEA
PEM
PES
PIC
PL
PNDS
PNET
POM
PPC
PPSB
PRES
PRN
PSA
PSG
PUM
QLH
RCP
RCP
REM sleep
RGO
RQTH
RR
rTMS

rt-PA
SA
SAQS
SARVAS
SAS

SC

Motoneurone périphérique

Mouvement périodique nocturne

Migraine sans aura

Noradrénaline

Neurofibromatose de type 1

Numeération-formule sanguine

National Institute of Health Stroke Score
N-méthyl-D-aspartate

Neuropathie motrice multifocale avec blocs de conduction
Neuropathie optique ischémique antérieure aigué

Névrite optique rétrobulbaire

Neuropsychiatric Inventory ou inventaire neuropsychiatrique
Occlusion de I'artére centrale de la rétine

Optical Coherence Tomography ou tomographie par cohérence optique
Otorhinolaryngologie

Occlusion de la veine centrale de la rétine

Pression artérielle diastolique

Périartérite noueuse

Pression artérielle systolique

Prestation de compensation du handicap

Polymerase Chain Reaction ou réaction en chaine par polymérase
Potentiel évoqué auditif

Potentiel évoqué moteur

Potentiel évoqué somesthésique

Pression intracranienne

Ponction lombaire

Protocole national de diagnostic et de soins

Primitive Neuroectodermal Tumor ou tumeur neuro-ectodermique primitive
Paralysie oculomotrice

Pression positive continue

Prothrombine proconvertine (facteur) Stuart (facteur antihémophilique) B
Encéphalopathie postérieure réversible

Polyradiculonévrite

Prostate Specific Antigen

Polysomnographie

Potentiel d'unité motrice

Quadranopsie latérale homonyme

Réunion de concertation pluridisciplinaire

Réflexe cutané plantaire

Rapid Eye Movement sleep

Reflux gastro-cesophagien

Reconnaissance de la qualité de travailleur handicapé
Risque relatif

repetitive Transcranial Magnetic Stimulation ou stimulation magnétique transcranienne

répétitive

recombinant tissue-Plasminogen Activator

Semaine d'aménorrhée

Syndrome d'apnée obstructive du sommeil

Syndrome d‘augmentation de résistance des voies aériennes supérieures
Syndrome d'apnées du sommeil

Sous-cutané




Abréviations

SDC Structure spécialisée douleur chronique
SDRC Syndrome douloureux régionaul complexe
SEP Sclérose en plaques
SEP RR Sclérose en plaques rémittente récurrente
SIADH Syndrome de sécrétion inappropriée d'hormone antidiurétique
sida Syndrome d‘immunodéficience acquise
SJSR Syndrome des jambes sans repos
SLA Sclérose latérale amyotrophique
SLI Stimulation lumineuse intermittente
SLP Sommeil lent profond
SNC Systéme nerveux central
SNP Systeme nerveux périphérique
SP Sommeil paradoxal
SPGR Spoiled Gradient Recalled Echo
SUNCT Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache attacks with Conjonctival injection and Tearing
SVCR Syndrome de vasoconstriction réversible
TCA Temps de céphaline activé
TDM Tomodensitométrie
TENS Transcutaneous Electrical Nerve Stimulation ou neurostimulation électrique transcutanée
TEP Tomographie par émission de positons
TGO Transaminase glutamique-oxaloacétique
TGP Transaminase glutamique-pyruvique
TILE Test itératif de latence d'endormissement
TME Test de maintien de I'éveil
TP Taux de prothrombine
TPHA Treponema Pallidum Hemagglutinations Assay
TPMT Thiopurine S-méthyltransférase
TSH Thyroid-Stimulating Hormone
TTS Temps total de sommeil
TVC Thrombose veineuse cérébrale
UNV Unité neurovasculaire
VDRL Venereal Disease Research Laboratory
VIH Virus de I'immunodéficience humaine
VNI Ventilation non invasive
VPL Ventro-postéro-latéral
VPPB Vertige positionnel paroxystique bénin

WEFNS World Federation of the Neurosurgical Societies



ltem 76 Addiction

I’alcool. Complications
neurologiques de
I"alcoolisme

I.  Complications neurologiques de I'intoxication alcoolique aigué

II. Complications neurologiques aigués du sevrage alcoolique

Ill. Complications neurologiques de I'intoxication alcoolique chronique
IV. Complications neurologiques indirectes de I'alcoolisme

Objectifs pédagogiques

Repdrer, diagnostiquer, @valuer le retentissement d'une addiction ['alcool.

Expliquer les indications et principes du sevrage th@rapeutique.

Savoir rechercher et reconna tre les signes d'un syndrome de sevrage lalcool et les
accidents de sevrage (convulsion et delirium tremens).

Savoir diagnostiquer une intoxication alcoolique aigu® avec ou sans coma @thylique.
Connatre les signes de l'enc@phalopathie de Gayet-Wernicke, ses m@canismes et
complications.

Connatre les complications m@dicales g@n@rales principales de la consommation
dalcool.

Savoir prendre en charge un accident de sevrage (crise convulsive ou delirium tremens).

Hiérarchisation des connaissances

Rang | Rubrique Intitulé Descriptif
(A Pr@valence, Conna tre les principaux chiffres lids
gpiddmiologie la consommation d'alcool en France
(source : BEH 2019)
(A Dgfinition Conna tre les d@finitions des termes
suivants : addictologie, non-usage,
usage faible risque, m@susage,
usage risque, usage nocif (CIM 11),
d@pendance (CIM 11)
(A) Définition Comparaison d@pendance (CIM 11) | La d@pendance (CIM 11) correspond aux
et trouble de l'usage de l'alcool troubles de l'usage d'alcool mod@r@
(DSM 5) s@vtre (DSM 5)
(A) Diagnostic Conna tre les rept.res de consom- Reptres de Sant@ publique France définis
positif mation d'alcool d@finissant 'usage en 2017 et communiqu@s en 2019
faible risque
Neurologie

© 2021, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés
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Rang | Rubrique Intitulé Descriptif
(A Diagnostic Savoir diagnostiquer usage nocif et Le diagnostic de d@pendance repose sur
positif d@pendance selon les crittres de la l'association de trois crittres au moins
CIM 11 dans l'ann@e qui prdct.de et le diagnostic
d'usage nocif requiert I'Zlimination du
diagnostic de d@pendance (ils s'excluent
mutuellement)
(A) Diagnostic Savoir d@pister un m@susage d'alcool : | Le d@pistage du m@susage d'alcool est
positif verres standards, consommation systgmatique pour tout nouveau patient,
ddclar@e, AUDIT-C en particulier aux urgences, et repose sur
l'interrogatoire, au mieux avec l'aide du
questionnaire AUDIT-C
(A) Diagnostic Savoir rechercher et reconna tre les Faire le diagnostic clinique, @liminer les
positif signes d'un syndrome de sevrage diagnostics diffgrentiels
I'alcool et les accidents de sevrage
(convusion et delirium tremens)
(A Identifier une Savoir diagnostiquer une intoxication | Faire le diagnostic clinique, @liminer les
urgence alcoolique aigu® avec ou sans coma | diagnostics diffgrentiels, rechercher hypo-
gthylique (diagnostic diffdrentiel) et | glyc@mie, aciodoc@tose, hyponatrdmie
rechercher les troubles m@taboliques
associfs
(A Diagnostic Conna tre l'association fr@quente Les troubles psychiatriques associds au
positif du m@susage d'alcool avec d'autres m@susage d'alcool peuvent Etre primaires
pathologies addictives et psychia- (existant avant l'installation du m@susage,
triques, qu'elles soient primaires ou qui peut avoir une fonction autothfra-
secondaires peutique) ou secondaires (la consom-
mation d'alcool entra ne des sympt mes
voire des troubles psychiatriques, anxieux
ou d@pressifs en particulier)
(A) Diagnostic Conna tre les principales complica-
positif tions sociales du m@susage d'alcool et
le lien avec la pricaritd
(A Examens Conna tre les marqueurs biologiques | Les marqueurs usuels de consommation
compl@mentaires | usuels de consommation d'alcool : dalcool sont l'alcool@mie, la gamma GT,
alcoolemie, GGT, volume globulaire | le VGM et la transferrine d@sialylde
moyen, transferrine d@sialysde
(A) Diagnostic Conna tre les complications m@di-
positif cales gdnfrales principales de la
consommation d'alcool
(A) Dfinition Conna tre les principes de base de
la pr@vention primaire du m@susage
dalcool
B | Prise en charge | Conna tre le RPIB (rep@rage pr@coce | Le RPIB comprend le d@pistage systd-

et intervention brtve) et son contenu

matique d'un m@susage d'alcool et une
intervention brtve en cas de m@susage
sans d@pendance
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Rang | Rubrique Intitulé Descriptif
(A Prise en charge | Conna tre les principes de la prise en | La prise en charge doit Etre globale,
charge biopsycho-sociale et pluridisciplinaire,
et les objectifs gdn@raux peuvent Etre :
un arrkt complet des consommations ou
abstinence; le retour unusage faible
risque; voire une rgduction des consom-
mations dans un objectif de r@duction
des risques
(A) Prise en charge | Conna tre les principes de I'entretien | Cf.item 1
motivationnel
B | Prise en charge | Savoir prendre en charge un sevrage | Le sevrage de l'alcool peut Etre rdfalis@
encadr@ d'alcool en ambulatoire, par tout m@decin, ou
lors d'une hospitalisation, et n@cessite
la pr@vention des signes et accidents de
sevrage
B | Prise en charge | Savoir prendre en charge un acci- Un accident de sevrage ndcessite une
dent de sevrage (crise convulsive ou | hospitalisation et doit Etre traitd par
delirium tremens) benzodiaz@pines demi-vie longue forte
dose, ddgressive sur une deux semaines,
vitamine B1 parent@rale et hydratation
adaptfe
B | Prise en charge | Conna tre I'existente des groupes
dentraide et des structures de soins
en addictologie
5] Prise en charge | Conna tre l'existence de m@dica- M@dicaments d'aide la diminution de

ments spdcifiques dans la d@pen-
dance [lalcool

la consommation (nalm@ftne, bacloftne)
et au maintien de I'abstinence aprts un
sevrage (acamprosate, naltrexone, disulfi-
ram, baclofene)

@ L’alcoolisme est la cause directe ou indirecte de 15 25 % des hospitalisations et d’environ
41000 d@cks par an en France®.
L’identification d’un alcoolisme chronique est le plus souvent ais@e : consommation excessive
reconnue, pr@sence de plusieurs signes cliniques (facits vultueux, couperose du visage, parfois
rhinophima) et de signes biologiques (macrocytose, augmentation des -GT).
Plusieurs m@canismes peuvent expliquer les effets de Ialcool sur le systtme nerveux :
toxicit@ directe : I'alcool se fixe sur les phospholipides membranaires, notamment sur les
rgcepteurs des systtmes gabaergique et glutamatergique, entra nant une dysfonction des
canaux ioniques;
toxicit@ indirecte : carences vitaminiques (dues
chronique), cons@quences de I'atteinte d’organes retentissant sur le cerveau (insuffisance
h@patique, cardiomyopathie alcoolique, d@pression immunitaire) ou de troubles induits
(traumatismes cr niens, accidents).

une mauvaise nutrition et une gastrite

D’aprts le Bulletin @piddmiologique hebdomadaire de f@vrier 2019; www.santepubliquefrance.fr/
determinants-de-sante/alcool.

I Connaissances
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Quand la symptomatologie n’est pas typique, il faut penser une autre cause que I'alcool et ne pas
facilement attribuer une symptomatologie neurologique au seul alcoolisme connu d’un patient.
L’alcoolisme chronique est habituellement associ@ un tabagisme chronique et aux
complications neurologiques de celui-ci (m@tastase c@r@brale d’un cancer bronchique,
enc@phalopathie respiratoire due une BPCO, etc.).

Plusieurs de ces complications doivent Etre prdvenues en prescrivant chez tout patient alcoolique
hospitalis@, quelle gu’en soit la raison, un suppldment vitaminique B1, B6, B12, folates et PP.
Les complications neurologiques de I'alcoolisme chronique sont souvent assocides chez un
mEme patient.

I. Complications neurologiques de I'intoxication
alcoolique aigué

A. lvresse simple

Cons@quence de I'action de I'alcool notamment sur la substance r@ticul@e du tronc c@rdbral,
les noyaux vestibulaires, le cervelet et le cortex, I'ivresse banale associe jovialitd, hypomanie
(parfais tristesse), propos incoh@rents et dysarthrie, troubles c@r@belleux et vertiges.

Le diagnostic repose sur la mesure de I’alcool@mie.

B. Ivresse pathologique

L’ivresse pathologique associe des troubles du comportement (agressivitd, violences,
dangerositd, actes clastiques ddlictueux), parfois des hallucinations et un dglire. Elle est suivie
d’un sommeil profond et d’une amn@sie lacunaire.

C. Ivresse convulsivante

Par abaissement du seuil @pileptogtne, il s’agit le plus souvent d’une crise g@ndralisde unique
au cours d’une intoxication aigu® chez un buveur occasionnel, ne n@cessitant pas de traitement
antigpileptique.

D. Coma éthylique

En cas d’absorption massive d’alcool, une enc@phalopathie peut s’installer sous la forme d’une phase
d’obnubilation puis de stupeur, enfin de coma @thylique qui peut comporter des signes de gravitd
(aractivitd, mydriase, hypotonie, d@pression respiratoire, hypothermie, hypotension) engageant le
pronostic vital et ndcessitant alors le transfert en rdanimation og seront prdvenues les complications.
Des s@quelles (compressions nerveuses p@riph@riques tronculaires et/ou plexuelles, troubles
mn@dsiques post-anoxiques) sont possibles.

Trois troubles m@taboliques devront systdmatiquement Etre recherch@s dans ce contexte car susceptibles
d'engager le pronostic vital : hypoglyc@mie, acidocftose, hyponatr@mie (principalement chez le gros buveur
de bitre), quiil conviendra de ne pas corriger trop rapidement (risque de myglinolyse centropontine, cf. infra).
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II. Complications neurologiques aigués du sevrage
alcoolique

L’alcool agit comme agoniste des rdcepteurs GABA (fonction inhibitrice). Le sevrage entra ne
une diminution de la transmission gabaergique, avec pour cons@quence une hyperexcitabilitd.
Le sevrage correspond un arr€t complet ou une diminution de la consommation. Il est
souvent contemporain d’une affection intercurrente (pathologie infectieuse, traumatisme)
gu’il importe d’identifier et de traiter.

A. Crise d'épilepsie

Elle survient surtout chez un patient encore jeune, stade og les autres complications neuro-
La seule hospitalisation peut Etre I'occasion d'un sevrage.

logiques sont encore rares.

Il s’agit le plus souvent d’une crise g@ndralisde tonicoclonique, unique mais des @tats de mal
peuvent survenir dans 5 % des cas dansles 12 24 heures du sevrage.

L’'EEG est le plus souvent normal, des anomalies paroxystiques la stimulation lumineuse
intermittente sont possibles. Une premitre crise ndcessite une imagerie c@r@brale, car elle peut
rgv@ler une pathologie associge.

B n’y a pas d’indication un traitement anti@pileptique mais on peut utiliser ponctuellement
des benzodiaz@pines, afin de diminuer les autres sympt mes de sevrage.
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B. Delirium tremens

O Les signes de ddbut (« prg-delirium tremens») doivent Etre d@pistds : inversion du rythme
nycthdm@ral, cauchemars, irritabilitd, anxigtd, sueurs, tremblement postural des mains.
B ces signes de d@but n@cessitent d’urgence :
une hydratation per os avec vitaminoth@rapie (B1, B6 et PP);
les benzodiaz@pines per os (diaz@pam, clonaz@pam) ou par voie parent@rale (diazdpam)
en cas d’agitation plus importante, imposant une surveillance cardiorespiratoire. Ce
traitement a un double int@rCt : prise en charge symptomatique de I’agitation et prdvention
de I'dvolution vers un delirium tremens av@rg.

@ En I'absence de traitement, I'dvolution se fait vers un delirium tremens : syndrome confuso-
onirique avec propos incoh@rents, agitation, hallucinations multiples surtout visuelles avec
zoopsie et scknes d’agression, causes d’agressivitd et de rdactions de frayeur. Le syndrome
physique associe fikvre, sueurs, trdmulations, parfois signes de d@shydratation, modification
de la pression art@rielle, tachycardie, troubles du rythme. Des crises d’@pilepsie, voire un gtat
de mal, peuvent survenir.

B Le delirium tremens est une urgence m@dicale dont le traitement associe :
hydratation adaptde au bilan @lectrolytique qui doit Etre rdp@td, avec surveillance de la
diurkse, apport vitaminique (B1, B6, PP), correction de I’hypokalidmie;
benzodiaz@pines IV (dose de charge par diaz@pam 10 mg par heure). Il est souhaitable de
disposer de moyens de rdanimation et d’un antidote des benzodiaz@pines (flumaz@nil); en
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cas d’insuffisance h@patocellulaire, on privildgiera des benzodiaz@pines m@tabolisdes par
conjugaison (plut t que par oxydation), telles que le loraz@pam;

correction de I’hyperthermie (antipyr@tiques);

recours prudent aux neuroleptiques (surveillance, diminution rapide de la posologie,
uniqguement si les hallucinations persistent malgr@ les benzodiaz@pines);

sans oublier le traitement des facteurs favorisants ou aggravants (infection pulmonaire,
traumatisme, par exemple).

C. Prévention des manifestations neurologiques du sevrage
alcoolique

Le sevrage th@rapeutique but de pr@vention des complications de I'alcoolisme se rdalise en
ambulatoire ou en milieu institutionnel. Il associe hydratation, prescriptions vitaminiques et
traitement par benzodiaz@pine pendant une semaine dose d@gressive.

I11. Complications neurologiques de I'intoxication
alcoolique chronique

A. Encéphalopathies
1. Encéphalopathie de Gayet-Wernicke (ou de Wernicke-Korsakoff)

@ Due une carence en vitamine B1, parfois induite par un apport glucidique, son diagnostic
doit Gtre pos@ au d@but devant un seul des signes suivants ou en pr@sence de leur
association :

syndrome confusionnel;

signes oculomoteurs : paralysie oculomotrice, paralysie de fonction, nystagmus;

syndrome c@r@belleux statique;

hypertonie oppositionnelle.
En dehors du dosage de la vitamine B1 (effondr@), le diagnostic est fait par I'IRM c@r@brale
(hypersignaux FLAIR des corps mamillaires). Le traitement, urgent, repose sur la vitamine
B1 IV sans attendre les resultats des dosages. il est surtout preventif : suppl@dmentation
systdmatique en vitamine Bl de tout patient alcoolique chronique d@nutri, prescription
systdmatique de vitamine B1 lors d’un apport glucos@ chez un patient d@nutri ou @thylique.

2. Encéphalopathie pellagreuse

Due une carence envitamine PP, elle associe confusion mentale et hypertonie extrapyramidale ;
troubles digestifs et signes cutan@omuqueux (glossite, desquamation) sont trks inconstants.
Le traitement repose sur la vitamine PP parent@rale (500 mg par jour). Il est surtout pr@ventif :
prescription systdmatique de vitamine PP tout patient alcoolique d@nutri.

3. Encéphalopathie hépatique

Secondaire I'insuffisance h@patique (cirrhose), elle comporte une confusion mentale associde

un ast@rixis (flapping tremor), fait de myoclonies dites n@gatives (correspondant  une
chute transitoire du tonus responsable de mouvements de flexion brusque puis extension des
poignets lors de la man uvre de Barrd) avec, parfois, des signes extrapyramidaux (par ddp ts
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de mangantse dans les ganglions de la base : intdrEt de I'IRM enc@phalique) et des crises
d’@pilepsie.

Au stade de coma, des myoclonies, des signes focaux, des mouvements de d@dc@rdbration
sont possibles. L’EEG montre des signes (non sp@cifiques) @vocateurs d’une enc@phalopathie :
ralentissement et diffusion du rythme de base, ondes triphasiques. L’@volution d@pend du
stade de la maladie, du traitement des facteurs ddclenchants : saignement, apport protidique
trop important, une prise de benzodiaz@pines, infection, trouble m@tabolique.

Le traitement curatif associe lactulose et ndomycine (par sonde nasogastrique ou lavement).
Le traitement pr@ventif est celui des facteurs ddclenchants.

B. Troubles cognitifs

1. Liés a I'alcool

Les troubles cognitifs lids I'alcool mais non ligs la maladie de Marchiafava-Bignami ou au
syndrome de Korsakoff (cf. infra) font toujours I'objet d’une certaine controverse. En effet,
de nombreux facteurs peuvent Etre impliquds : effet toxique propre, carences vitaminiques,
hdpatopathies, traumatismes cr niens r@p@tds, accidents vasculaires c@rdbraux, effet du
vieillissement, possible pathologie ddg@ndrative associde.

Bien que des crittres diagnostiques aient @t@ propos@s, ils reposent pour I'essentiel sur des
dur@es de consommation et de sevrage, ainsi que sur des quantit@s d’alcool absorb@es. Le
tableau clinique reste en effet impr@cis; les troubles dysex@cutifs (y compris comportementausx,
comme apathie et bradypsychie) sont les plus fr@quents, associ@s aux troubles mn@siques
(m@moire @pisodique verbale et de travail). Les troubles du langage sont inhabituels et doivent
orienter vers une autre @tiologie.

L’'imagerie c@rdbrale montre une atrophie corticale diffuse mais sans corr@lation avec les signes
cliniques.

H Connaissances

2. Syndrome de Korsakoff

Il est le plus souvent la cons@quence d’une encdphalopathie de Gayet-Wernicke (cf. supra) mal
ou non trait@e; plus rarement, il appara t d’embl@e, sans phase enc@phalopathique prdalable.
Il traduit I'atteinte des corps mamillaires, des noyaux dorsom@dians du thalamus, du trigone,
du gyrus cingulaire. Cette I@sion du circuit hippocampo-mamillo-thalamique (circuit de Papez)
et I'atteinte frontale associ@e sont responsables du syndrome amn@sique combin@  des signes
dysex@cutifs.

L’amn@sie est principalement antdrograde (avec au maximum un «oubli mesure »),
classiquement associde des fausses reconnaissances et fabulations.

L’'imagerie c@r@brale objective parfois une atrophie des corps mamillaires (figure 1.1).

Le traitement vitaminique parentdral est n@cessaire, parfois partiellement efficace. Les
cons@quences sociales sont majeures, avec la pr@sence constante d’une tierce personne ou la
ndcessitd d’un placement en institution, ce qui n’est jamais ais@ avec des sujets souvent jeunes.

3. Maladie de Marchiafava-Bignami

La maladie de Marchiafava-Bignami se caract@rise par une d@my@linisation du corps calleux,
parfois plus @tendue lat@ralement.

La pr@sentation clinique est aspdcifique : d@mence avec mutisme akindtique, troubles de la
marche (astasie-abasie), dysarthrie, hypertonie. Les signes de dysconnexion calleuse sont
souvent mis en @vidence a posteriori. Plus rarement, le tableau est celui d’une enc@phalopathie
avec confusion puis coma.
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Fig. 1.1. @ Syndrome de Korsakoff.

IRM T1 axiale ( gauche), coronale (au milieu), sagittale ( droite). 1. Cervelet. 2. Corps mamillaire (flt.che noire).
3. Corps calleux. 4. Cortex.

A. Sujet sain. B. Syndrome de Korsakoff : atrophie du cervelet, des corps mamillaires, du corps calleux et du
cortex. (Source : CEN, 2019.)

Le diagnostic est confirm@ par I'aspect du corps calleux en imagerie : hypodense au scanner
(bien visible en avant et en arrikre des cavitds ventriculaires sur les coupes axiales) et hyposignal
T1/hypersignal T2 I'IRM (figure 1.2). Le pronostic moyen terme est classiquement sombre,
mais une atteinte limit@e avec r@gression partielle des signes est possible.

C. Epilepsie

L’@thylisme chronique est une des causes les plus frdquentes d'@pilepsie tardive : les
crises surviennent de fa on aldatoire aprts de nombreuses anndes d’intoxication mais
ind@pendamment du rythme d’ingestion.

L'dpilepsie peut revEtir tous les types de crises, mais elle est le plus souvent gdndralisde, et
peut continuer se manifester aprts le sevrage en cas de I@sions cdr@brales irrdversibles dues
I'alcool.

Elle ne n@cessite un traitement anti@pileptique au long cours que s’il y a un risque de crises
av@rd en dehors de toute alcoolisation; avec trois @cueils : la mauvaise compliance (qui fera
prgfdrer des moldcules demi-vie longue comme le ph@nobarbital), le risque de d@pendance,
une modification du m@tabolisme des antidpileptiques par I'alcool (prudence vis- -vis des
antigpileptiques h@patotoxiques en cas d’h@dpatopathies lides I’alcool).

Pour en savoir plus

Atrophie cérébelleuse

0 L’atrophie c@rdbelleuse comporte principalement une ataxie statique et locomotrice d’@volution
subaigu® ou chronique; elle s’amdliore parfois aprts traitement vitaminique mais reste le plus souvent
stable. Le scanner ou I'lRM montrent une atrophie vermienne (figure 1.1).
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Fig. 1.2. @ Maladie de Marchiafava-Bignami.

A. IRM axiale FLAIR. Hypersignaux du corps calleux (flt.ches blanches). B. IRM sagittale T1. 1. Hyposignaux du corps
calleux (fl.ches noires). 2. Hyposignal du pont (ou protub@rance) (flt.che blanche). C. IRM sagittale T2. 1. Hypersignaux
du corps calleux (flL.ches noires). 2. Hypersignal du pont (ou protub@rance) (flt.che blanche). (Source : CEN, 2019.)

D. Neuropathies

1. Neuropathie optique alcoolotabagique

@ La neuropathie optique alcoolotabagique se manifeste par une baisse bilat@rale de I’acuit?

visuelle avec dyschromatopsie, scotome central, p leur papillaire tardive. Favoris@e par I’asso-
ciation une consommation tabagique, son traitement repose principalement sur la vitamino-
thdrapie B et I'arrEt de I'alcoolotabagisme.

2. Polyneuropathie longueur-dépendante

a. Forme chronique

Due la toxicitd directe de I'alcool, la polyneuropathie longueur-ddpendante s’associe aux
cons@quences de la carence en vitamine B1 et en folates. La neuropathie toxique alcoolique
touche surtout les petites fibres sensitives (v@hiculant la sensibilitd thermoalgique). La
neuropathie carentielle en vitamine B1 a pr@f@rentiellement des cons@gquences motrices, parfois
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aigu©s (cf. infra). Les signes de d@but comportent : crampes nocturnes, fatigue la marche
avec douleur la pression des mollets, hypoesth@sie douloureuse et ar@flexie achilldenne. Le
traitement repose sur I'arr€t de l'intoxication @thylique. La recharge vitaminique n’est utile
gu’en cas de carence assocife (attention au risque d’h@matomes en cas d’injection IM). Il
convient de chercher une ou d’autres causes intriqu@es @ventuelles (diabkte, m@dicaments
neurotoxiques, gammapathie monoclonale, insuffisance r@nale).

un stade @volud, il existe des douleurs (brlure, @tau, hyperesth@sie au contact), une anesth@sie
distale sym@trique «en chaussettes», un steppage et des signes trophiques en rapport avec
une neuropathie autonome distale (d@pilation, troubles de la sudation, impuissance, parfois
maux perforants plantaires) et cardiaque, source d’une augmentation de la mortalitd.

Le traitement associe, outre le sevrage alcoolique, vitaminoth@rapie et renutrition en cas de
carence, antalgiques (antidpileptiques et/ou tricycliques), soins locaux, rd@ducation, orthtses.
La r@cup@ration est lente et souvent incomplt.te.

b. Forme aigu®

Rare, essentiellement en rapport avec une carence en vitamine Bl favorisde par une
d@nutrition, elle @voque parfois un syndrome de Guillain-Barrd. Elle s’associe souvent une
enc@phalopathie de Gayet-Wernicke. Le tableau est celui d’'une parapar@sie douloureuse
amyotrophiante, flasque et ardflexique, s’installant en 24 heures. La prise en charge impose la
recharge en vitamine B1 parent@rale et les mesures d’accompagnement (cf. supra).

3. Neuropathies focales

Des neuropathies focales sont favorisdes par I'amaigrissement, source de compressions
nerveuses.

E. Myopathies
1. Myopathie aigué

0 Rare, lors d’une ingestion massive, la myopathie aigu® associe myalgies, dtme, ddficit
proximal, rhabdomyolyse, myoglobinurie, CK @lev@es, risque d’insuffisance rdnale (par n@crose
tubulaire).

2. Myopathie chronique

Frdquente, asymptomatique ou rgduite une faiblesse proximale, la myopathie chronique est
en rapport avec une modification du calibre des fibres de type II; TEMG montre des trac@s
myogtnes (avec trac@s neurogtnes souvent associds).

IV. Complications neurologiques indirectes
de I'alcoolisme

A. Myélinolyse centropontine

Rare, de physiopathologie complexe, associde la d@nutrition, la mydlinolyse centropontine
est favorisde par I’hyponatr@mie et sa correction trop rapide. Elle comporte un trouble de la
vigilance avec une t@trapl@gie et des signes pseudobulbaires traduisant la ddmy@linisation des
fibres du centre du pont (ou protub@rance) visible I'IRM c@r@brale (figure 1.3; hypersignal T2
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Fig. 1.3. 0 Myélinolyse centropontique.
IRM axiale FLAIR. Hypersignaux du pont (ou protub@rance) (fltches noires). (Source : CEN, 2019.)

et FLAIR), parfois @tendue la substance blanche h@misph@drique. Le pronostic est pdjoratif. Le
traitement est pr@ventif : correction progressive des hyponatremies profondes.

B. Accidents vasculaires cérébraux

L’'intoxication aigu® peut entraner un AVC isch@mique par thromboembolie d’origine
cardiaque (par troubles du rythme lids une cardiomyopathie alcoolique).

L’intoxication alcoolique chronique est un facteur de risque d’h@morragie c@r@brale et/
ou m@ning@e. Diffdrents m@canismes sont @voquds : troubles de la coagulation (taux de
prothrombine abaissd par insuffisance h@patique, thrombop@nie alcoolique, thrombopathie
modifiant le temps saignement), HTA.

C. Traumatismes craniens

@ Du fait de chutes (lors d’ivresse aigu®, de crises d’'@pilepsie), I'alcoolique chronique est
exposg@ aux traumatismes cr niens it@ratifs, responsables de contusions c@r@brales hgmorra-
giques, d’h@matomes sous-duraux aigus ou chroniques et extraduraux.

D. Neuro-infections

La d@nutrition et la pr@caritd immunitaire exposent le patient alcoolique des pathologies
infectieuses comme la m@ningite tuberculeuse.

E. Neuropathie au disulfirame

0 Le disulfirame est donn@ pour son effet antabuse (effet de flush, c@phal@es, naus@es,
vomissement) lors de la consommation d’alcool dans une d@marche de pr@dvention.

Il a une toxicit@ neurologique, h@patique et dermatologique dose @levde.

Il peut induire une neuropathie axonale distale sensitive, douloureuse, qui ne doit pas Etre
prise pour une r@cidive d’une neuropathie alcoolique. La neuropathie peut s’associer une
toxicitd centrale (somnolence, c@phales).
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F. Syndrome alcoolique feetal

Les mkres alcooliques et d@nutries risquent d’accoucher de nourrissons souffrant d’une
dysmorphie et d’un retard mental.

Prévention

La prdvention de ces complications fréquentes, graves et souvent assocides entre elles, est essentielle. Elle
fait appel la vitaminoth@rapie systdmatique de tout patient alcoolique chronique vu en consultation ou
en hospitalisation, surtout s'il existe une d@nutrition, un amaigrissement.

Désintoxication

La d@sintoxication suppose d'envisager avec le patient sa situation personnelle sociale et professionnelle,
de lui donner des informations sur les diffdrentes modalit@s possibles de prise en charge, d'aide sociale et
psychologique, sur les possibilitds d'aide pour un sevrage en ambulatoire ou lors d'une hospitalisation.

Réflexes transversalité

0 Les complications neurologiques de I’alcoolisme couvrent plusieurs items de la neurologie et de la
neurochirurgie :
I’gthylisme aigu peut en effet conduire des passages aux urgences pour crise d’@pilepsie (item 105, item
342), traumatisme cr nien (item 334) ou syndrome confusionnel (item 108, item 343), depuis I'agitation
(item 351) jusqu’au coma (item 336);
I’gthylisme chronique est responsable de tremblements d’action (item 107), de troubles de la marche
(item 109), de neuropathie p@riph@rique (item 96) et de troubles cognitifs (item 108, item 132).
D’autres items de sp@cialit@s diff@rentes peuvent aussi Etre concernds. De manikre non exhaustive :
en obstdtrique : la pr@vention des risques f taux (item 27);
en psychiatrie : les addictions I'alcool (item 76), souvent associes aux autres formes d’addictions : au
tabac (item 75), aux psychotropes (item 77), aux drogues (item 78);
en h@pato-gastro-ent@rologie : I’'hdpatom@galie (item 276), la cirrhose et ses complications litem 279),
comme I'ascite (item 280) et la pancr@atite chronique (item 281);
en canc@rologie : les cancers ORL (item 298), du foie (item 304), de I’ sophage (item 305), du sein (item
312) et colorectal (item 301).

Les complications neurologiques de I'alcoolisme r@sultent des effets toxiques directs de l'alcool, des
carences vitaminiques, de l'atteinte d'autres fonctions (h@patique, par exemple) et des accidents induits
(traumatismes) (tableau 1.1).

Les complications peuvent Etre en rapport avec l'intoxication aigu® (coma) ainsi que le sevrage (delirium
tremens, @pilepsie).

Les complications chroniques sont les enc@phalopathies, en particulier carentielles et m@taboliques.
Elles peuvent avoir pour cons@quences des troubles cognitifs sgvtres (syndrome de Korsakoff).

Les complications du systtme nerveux p@riph@rique sont carentielles et toxiques : polyneuropathie
sensitivo-motrice axonale (forme la plus frdquente).

Les complications indirectes peuvent Etre la cons@quence de troubles m@taboliques (myg@linolyse
centropontine).

Leur prévention systdmatique par suppl@mentation vitaminique est essentielle.

Il est ndcessaire d'informer le patient et sa famille quant aux modalitds de prise en charge pour un
sevrage ambulatoire ou hospitalier.
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Tableau de synthtse 1.1. (A) Complications neurologiques aigués et chroniques de I'alcoolisation.

Cadre Types de Formes Description

complications
Intoxication Ivresse Simple Propos incoh@rents, dysarthrie, troubles cfrgbelleux
aigu® Pathologique Troubles du comportement (agressivitd, violences,

dangerositd)

Convulsivante

Crise g@ndralisde unique

Coma @thylique

Signes de gravit@ (d@pression respiratoire, hypo-
thermie, hypotension)
Pronostic vital engag?

Complications
neurologiques
aigu°s

Sevrage alcoolique

Crise d'@pilepsie

Delirium tremens

Signes de d@but (« pr@-delirium tremens») :
inversion du rythme nycth@mgral, cauchemars,

irritabilitd, sueurs, tremblement

Syndrome confuso-onirique avec hallucinations
multiples (zoopsies)

Intoxication
alcoolique
chronique

Enc@phalopathies

Enc@phalopathie de
Gayet-Wernicke (ou de
Wernicke-Korsakoff) :
carence en vit. B1

Syndrome confusionnel, signes oculomoteurs,
syndrome c@r@belleux

Enc@phalopathie
pellagreuse : carence en
vit. PP

Confusion mentale et hypertonie extrapyramidale,
troubles digestifs et signes cutandomuqueux
(glossite, desquamation)

Enc@phalopathie
h@patique : secondaire
I'insuffisance h@patique

Confusion mentale ; ast@rixis, parfois signes
extrapyramidaux et crises d’@pilepsie

Troubles cognitifs

Troubles cognitifs ligs
I'alcool

Troubles dysex@cutifs et mn@siques

Maladie de
Marchiafava-Bignami

D@my@linisation du corps calleux, prdsentation
souvent aspfcifique : mutisme akingtique,
troubles de la marche (astasie-abasie), dysarthrie,
hypertonie

Syndrome de Korsakoff

Le plus souvent cons@quence d’une enc@phalopathie
de Gayet-Wernicke mal ou non traite

Atteinte du circuit de Papez

Amn@sie ant@rograde («oubli mesure »), fausses
reconnaissances et fabulations

pilepsie Ind@pendamment du rythme d’ingestion
L'@pilepsie peut revEtir tous les types
Neuropathies Neuropathie optique Bilat@rale, dyschromatopsie, scotome central

alcoolotabagique

Polyneuropathie
longueur-d@pendante

Forme chronique : symf@trique, axonale, prédo-
mine sur les petites fibres sensitives

Forme aigué : rare, en rapport avec une carence
en vit. B1, @voque parfois un Guillain-Barrd

Neuropathies focales

Favorisdes par I'amaigrissement, source de com-
pressions nerveuses

(Source : CEN, 2019.)
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Iltem 82 Alt@ration aigu®

de la vision

I. Pour comprendre
Il. Conditions générales du diagnostic
Ill. Raisonnement diagnostique

IV. Atteinte visuelle monoculaire

V. Atteinte visuelle binoculaire

Objectifs pédagogiques

Diagnostiquer une anomalie de la vision d'apparition brutale.
Identifier les situations d’urgence et planifier leur prise en charge.

Hiérarchisation des connaissances

Rang | Rubrique Intitulé
[A) Diagnostic positif | Savoir d@terminer si un trouble visuel est mono- ou binoculaire
(A) Définition Conna tre la d@finition, la signification, et la d@marche @tiologique devant une
cfcitd monoculaire transitoire
(A Diagnostic Savoir interpr@ter un rgflexe photomoteur direct et consensuel (objectif com-
positif, contenu mun avec item 79)
multimedia
B | Examens Conna tre les principaux examens compl@mentaires en ophtalmologie et leurs
compl@mentaires | indications
(A tiologies Conna tre les principales causes d'atteinte des voies visuelles et du nerf optique
et identifier les gtiologies ndcessitant une prise en charge urgente (NOIAA,
dtme papillaire)
(A Identifier une Conduite tenir devant une baisse de vision brutale avec il blanc et identifica-
urgence tion des urgences
B | Examens Indications de I'imagerie devant un trouble visuel rdcent
compl@mentaires
B | Diagnostic positif | Conna tre les signes cliniques (y compris fond d' il) des affections vasculaires
de la rgtine (OACR, OVCR), leurs complications (n@ovascularisation , glaucome
n@ovasculaire, dtme maculaire) et les principes de traitement
B | Diagnostic positif | Conna tre les signes cliniques (y compris fond d' il) d'une neuropathie optique
(NOIA, NORB, dtme papillaire)
(A Diagnostic positif | Savoir @voquer le diagnostic d'aura visuelle migraineuse
B | Diagnostic positif | Conna tre les diagnostics diffdrentiels de l'aura visuelle migraineuse
B | Contenu Photographie dun  dtme papillaire
multim@dia
Neurologie

© 2021, Elsevier Masson SAS.

Tous droits réservés
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Rang | Rubrique Intitulé
B ] Contenu Photographie d'un champ visuel des deux yeux avec hdmianopsie (quadranop-
multim@dia sie) lat@rale homonyme (ou bitemporale)
(A Identifier une Savoir @voquer un dgcollements de rftine
urgence
B | Diagnostic positif | Conna tre la prdsentation clinique, les modes de survenue, les facteurs de risque
des d@collements de rftine
B | Diagnostic positif | Conna tre les signes cliniques (y compris fond d' il) d'une hdmorragie du vitr@
et ses principales causes

I. Pour comprendre

Un trouble brutal de la vision se manifeste g@n@ralement par une c@cit@ ou une vision floue,
mais peut parfois se pr@senter sur un mode plus atypique : phosphtnes, dgformation des
images, @blouissement.

@ Dans la grande majorit@ des cas, il rdsulte d’'une atteinte du systtme visuel, depuis le
globe oculaire jusqu’au cortex occipital. Plus rarement, en cas de vision floue, il peut relever
d’une atteinte des voies oculomotrices, de type par@sie ou nystagmus.

Un trouble visuel monoculaire reltve d’une atteinte du globe oculaire ou du nerf optique.
L’examen ophtalmologique constitue le premier temps fondamental pour en identifier
I’gtiologie. Un trouble visuel binoculaire reltve le plus souvent d’une atteinte cdr@brale.
Les causes d’un trouble brutal de la vision sont nombreuses et de gravitd variable.
La d@marche diagnostique repose sur I'interrogatoire, I’examen ophtalmologique et
neurologique.

@ Le caracttre brutal du trouble visuel, qu’il soit transitoire ou constitud, @dvoque un m@canisme

vasculaire ischdmique. Le modtle en est la cdcitd monoculaire transitoire (amaurose fugace).
Une prise en charge urgente est ndcessaire pour en identifier la cause et ddbuter un traitement
de pr@vention secondaire.

Les deux autres principales urgences en pathologie ophtalmologique sont le décollement de
rétine et la crise aigué de fermeture de I'angle irido-cornéen.

L’aura visuelle de la migraine est le plus frdquent des troubles visuels de cause c@rdbrale.

Il. Conditions générales du diagnostic

A. Interrogatoire

1. Type du trouble visuel

B Baisse de la vue, du simple flou la c@citd, intdressant tout ou partie du champ de vision.

Autres manifestations : phosphtnes (taches lumineuses, @clairs), photophobie (intoldrance

la luminosit@), d@formations de la perception (m@tamorphopsies : lignes droites per ues
comme ondul@es ; dyschromatopsie : trouble de la perception des couleurs), diplopie (vision
double), hallucinations @glabordes.
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Connaissances

2. Modalit@s d’installation

@ installation brutale (d’une seconde I'autre) ou progressive.
Caracttre permanent ou r@gressif du ddficit.

Durge.

Existence d’@pisodes ant@rieurs du mEme type.

3. Caractkt.re monoculaire ou binoculaire

Le caractt.re monoculaire ou binoculaire est fondamental pour localiser l'atteinte.

Un trouble visuel monoculaire implique une atteinte de I’ il ou du nerf optique.
Un trouble visuel binoculaire correspond g@n@ralement une atteinte du chiasma ou des
voies visuelles r@trochiasmatiques, plus rarement une atteinte bilat@rale de I’ il ou du

nerf optique.

L’occlusion successive de chaque il est la seule manitre simple d’affirmer le caracttre
monoculaire ou binoculaire du trouble. Si le trouble visuel a disparu, il est donc fondamental
de demander au patient s’il avait effectud un test d’occlusion altern@e de chaque il.
Si la vision est d@crite comme floue mais uniqguement en condition binoculaire, il s’agit
vraisemblablement d’une atteinte oculomotrice (forme fruste de diplopie, cf. chapitre 12).

4. Pr@dsence d’une douleur associde

(8] Type et localisation de la douleur (oculaire, orbitaire, cdphaldes, cervicalgies).

5. Contexte

Circonstances de survenue (traumatisme, position de la tEte, activitd physique, chaleur
ambiante).

Antdcddents ophtalmologiques.
“ge.
Facteurs de risque vasculaire.

B. Examen physique

1. Examen ophtalmologique

@ |l est du ressort de I’ophtalmologiste, m&me si la d@tection d’un il rouge, d’une
exophtalmie, d’une indgalit? pupillaire, d’une amputation du champ de vision, d’une limitation
des mouvements oculaires reltve de tout examen m@dical.
Il pr@cise en particulier :
la valeur de I'acuit@ visuelle, de loin et de prts, avec correction optique si n@cessaire ; chez
les patients pr@dsentant une acuit@ visuelle effondrde, on peut @valuer la distance pour
compter les doigts ou la persistance d’une perception lumineuse;
la r@activit@ pupillaire : r@flexe photomoteur direct et rdflexe photomoteur consensuel
I’gclairement de I’ il controlat@ral ;
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B rexamen du globe oculaire et de ses annexes au biomicroscope (lampe fente) :
paupitres (corps @tranger), conjonctive (hyperh@mie), corn@e (k@ratite, plaie), chambre
ant@rieure (tyndall), iris (Jtat et motilitd des pupilles), cristallin (cataracte);

@ examendufondd’ il aprks dilatation pupillaire, sauf en cas de crise aigu® de fermeture
de I'angle : B it (h@morragie), rdtine (ddcollement), vaisseaux (occlusion), macula
( dktme), papille ( dtme);

la mesure du tonus oculaire (glaucome);

Qe champ visuel de chaque il; au lit du patient, le champ visuel peut Etre @valud par un
examen aux doigts (champ visuel par confrontation).

2. Examen neurologique

tude de I'oculomotricit@ (paralysies, nystagmus).

Recherche de signes associ@s de localisation neurologique (syndrome pyramidal, trouble de
la reconnaissance visuelle, de la m@moire, de la lecture, du langage, etc.).

3. Examen cardiovasculaire

Pression artdrielle.

Frdquence cardiaque.

Palpation des pouls temporaux.

Auscultation cardiaque et des artkres carotides.

C. Examens complémentaires

es examens compl@mentaires sont orientds par I'interrogatoire et I'examen sique e
8. plgment t tds par l'interrogat t physique et
peuvent comporter, selon la topographie Idsionnelle prdsum@e et les hypothtses diagnostiques :

suspicion d’atteinte oculaire : @chographie orbitaire en mode B (h@morragie du vitr@
empEchant la visualisation du fond d’ il), tomographie en coh@rence optique (OCT),
angiographie r@tinienne la fluoresc@ine ;

suspicion d’atteinte des nerfs optiques : IRM des nerfs optiques, potentiels @voquds
visuels

suspicion d’atteinte chiasmatique ou rdtrochiasmatique : IRM c@r@brale ou, d@faut,
scanner; enregistrement du champ visuel;

m@canisme vasculaire : @cho-doppler des troncs supra-aortiques, @chocardiographie, holter-
ECG, bilan biologique (@valuation d’une anomalie lipidique, recherche d’un diabtte) ;

m@canisme inflammatoire : VS, ponction lombaire

I1l. Raisonnement diagnostique

@ Le raisonnement diagnostique repose sur I'identification et la caract@risation du trouble
visuel, I'gtablissement d’hypothtses concernant la topographie de I'atteinte, du m@canisme et,
enfin, de la cause sous-jacente (figure 2.1). La premitre @tape consiste d@dterminer si I'atteinte
visuelle est monoculaire ou binoculaire, ce qui ne peut parfois pas Etre ddterming avec certi-
tude si les troubles ont dgj r@gressd sans que le patient n’ait rdalis@ de test d’occlusion alter-
nde des yeux.
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|Anomalie de la vision d'apparition brutale ‘
[

Monoculaire Binoculaire

] 1) ' 1
Transitoire ‘ | Persistante ‘ ‘ Transitoire | ‘ Persistante
« Cécité monoculaire transitoire | « Migraine avec aura visuelle Atteinte oculomotrice (diplopie)
« Eclipses visuelles de 'HTIC = 5 « AIT, souvent vertébrobasilaire Atteinte rétrochiasmatique (HLH
« Phénoméne d'Uhthoff (SEP) | il rouge douloureux ‘ ‘ il blanc ‘ « Crise épileptique focale QLH, ou cécité Comcme;q. (HLH,
+ Glaucome aigu avec ! sbrobasilai
fermeture i g ot « Glaucome aigu par fermeture Atteinte vasculaire * AVC, souvent vertébrobasilaire
ermeture incomp ete de langle (et glaucome néo- | | + OACR (Horton, etc.) + Encéphalopathie postérieure
de l'angle iridocornéen 9! g i & ible (PRES
vasculaire) « OVCR réversible (( )
« Uvéite antérieure aigué * NOIAA Beaucoup plus rarement :
+ Keratite (herpes...) - Neuropathies optiques Atteinte chiasmatique (hémi-
+ Traumatisme oculaire « NOIAA anopsie bitemporale) :
* Endophtalmie « NORB « Apoplexie pituitaire
* HTIC Atteinte préchiasmatique bi-
Atteintes du segment postérieur latérale simultanée :
« Décollement de rétine « NORB bilatérale
« Hémorragie intravitréenne + OACR bilatérale...
« Atteinte maculaire (DMLA, etc.) Atteinte fonctionnelle
+ Uvéite postérieure (diagnostic d'élimination)

Fig. 2.1. @ Arbre diagnostique devant une anomalie de la vision d'apparition brutale.

AlT, accident ischémique transitoire ; HLH, hémianopsie latérale homonyme; QLH, quadranopsie latérale homo-
nyme; HTIC, hypertension intracranienne; SEP, sclérose en plaques; OACR, occlusion de I'artere centrale de la
rétine; OVCR, occlusion de la veine centrale de la rétine; NOIAA, neuropathie optique ischémique antérieure
aigué; NORB, névrite optique rétrobulbaire; DMLA, dégénérescence maculaire liée a I'age; PRES, syndrome
d'encéphalopathie postérieure réversible. (Source : CEN, 2019.)

IV. Atteinte visuelle monoculaire

B un trouble visuel monoculaire signe une atteinte pr@chiasmatique ( il ou nerf optique, figure 2.2).
La d@marche repose avant tout sur I'examen oculaire, la recherche d’un ddficit pupillaire affdrent
relatif (Qqui @voque alors une atteinte du nerf optique si la rgtine est normale, cf. encadr? infra), et le
fond d’ il ( dktme ou hdmorragies de la papille, p leur ou occlusion vasculaire de la rdtine).

Qon distingue sch@matiquement les troubles visuels monoculaires transitoires, qui ont le plus

souvent r@gressd au moment de I’examen clinique initial, et les troubles persistants, parfois
appelds constitu@s (figure 2.1).

A. Atteinte visuelle monoculaire transitoire

1. C@citd monoculaire transitoire (amaurose fugace)

Clinique :
dgficit brutal de la vision, d’@volution habituellement rdgressive en moins de 10 minutes
(accident ischémique transitoire-AlT- rétinien);
les sympt mes peuvent Etre type de c@cit@ totale, simple flou visuel, amputation du
champ de vision de I’ il concerng;

B plus souvent isol@e, elle peut s’associer des signes neurologiques controlatdraux

en cas d’ischdmie h@misphdrique concomitante (par exemple, syndrome opticopyrami-

dal : c@citd monoculaire transitoire du ¢ t@ de la Ision et hdmipar@sie controlatdrale).
Mécanisme : g@n@ralement embolique; la mise en @vidence d’emboles de cholest@rol au
niveau des bifurcations art@rielles I’examendufondd’ il est rare, mais pathognomonique
(figure 2.3).
(A ] s’agit d’une urgence diagnostique en raison du risque de survenue d’un accident
isch@dmique constitud de la rdtine (occlusion de I'arttre centrale ou de ses branches), ou
mEme d’infarctus c@r@bral.
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Fig. 2.2. B Localisation de Ia lésion en fonction de I'atteinte du champ visuel.
A. Scotome central de I'ceil gauche par atteinte du faisceau maculaire de I'ceil gauche.

Hémianopsie bitemporale par Iésion chiasmatique.

Mmoo w

inférieures.

Cécité unilatérale gauche totale par lésion compléte du nerf optique gauche.
Hémianopsie latérale droite de I'ceil gauche par compression latérale du chiasma.

Hémianopsie latérale homonyme droite par atteinte de la bandelette optique gauche.
Quadranopsie latérale homonyme droite supérieure par atteinte des radiations optiques gauches

G. Quadranopsie latérale homonyme droite inférieure par atteinte des radiations optiques gauches

supérieures.

H. Hémianopsie latérale homonyme droite par atteinte du cortex occipital gauche.
(Ce que le patient ne voit pas est représenté en noir.) (Source : CEN, 2019, illustration de Carole Fumat.)
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Fig. 2.3. B cécité monoculaire transitoire d'origine embolique (amaurose fugace).

A. Embole de cholestérol visible au fond d'ceil. B. Sténose athéromateuse serrée de I'artére carotide interne au
cou en angioscanner. (Source : CEN, 2019.)

Causes :

stdnose ou occlusion carotidienne ath@romateuse, qui peuvent CEtre responsables
d’@pisodes rdp@titifs de c@citd monoculaire transitoire homolat@rale; il y aindication un
examen des vaisseaux du cou en urgence (@cho-doppler, angio-IRM ou angioscanner);

aprts 50 ans, il faut syst@dmatiqguement @voquer une maladie de Horton et faire pratiquer
en urgence VS et CRP;

B 12 cocitg monoculaire transitoire peut relever d’une origine cardioembolique, justifiant
la rdalisation d’un bilan compl@mentaire (ECG, @chocardiographie, holter-ECG).

2. dkme papillaire de stase par hypertension intracr nienne (HTIC)
(figure 2.4)
Clinique :
@clipses visuelles  type de flou visuel uni- ou bilatdral, durant quelques secondes,
survenant lors des changements de position;
les autres signes d’HTIC sont habituellement associ@s.
Imagerie cérébrale a réaliser en urgence.

B causes variées : tumeur corgbrale, h@morragie c@rgbrale ou m@ningde, m@ningite,
thrombose veineuse c@r@brale, formes idiopathiques d’HTIC chez la femme jeune et obtse.

3. Ph@nomt.ne d’Uhthoff

Clinique : flou visuel durant quelques minutes, survenant lors de I’effort physique ou de
I’exposition la chaleur.

Mécanisme et causes : traduit une s@quelle de neuropathie optique, le plus souvent
inflammatoire (scldrose en plaques-SEP-).
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Fig. 2.4. B Edeme papillaire de stase.
(Source : CEN, 2019.)

4. Crise aigu©® de fermeture de I’'angle irido-corn@en
(A] Clinique : cause trompeuse d’amaurose transitoire lorsqu’elle ne s’accompagne pas de
douleurs.
Facteur favorisant classique : hyperm@tropie, m@dicament atropinique.

B. Atteinte visuelle monoculaire persistante

1. il rouge douloureux

Cette situation correspond une urgence ophtalmologique.

Causes  @voquer : crise aigu® de fermeture de I'angle irido-corn@en, (B | glaucome
n@ovasculaire, uvdite ant@rieure aigu®, kdratite aigu® (notamment herpdtique), traumatisme
oculaire (plaie corn@enne), endophtalmie (contexte post-op@ratoire).

2. il blanc

a. Atteintes vasculaires (rétine, nerf optique)
Occlusion de I'artére centrale de la rétine (OACR)
Clinique : ddficit visuel massif et indolore.

Fond d'ceil caract@ristique : arttres grCles, rdtine diffusdment p le sauf dans la rdgion
maculaire, d’aspect rouge cerise.

Causes : ath@rome carotidien, cardiopathie emboligtne, maladie de Horton ( @voquer
systdmatiquement).

Occlusion de la veine centrale de la rétine (OVCR)
Clinique : baisse visuelle rapidement progressive, indolore.
Fond d'ceil caractéristique : hdmorragies r@tiniennes, veines dilat@es, dtme papillaire.
Causes : ath@roscl@rose, plus rarement syndrome d’hyperviscositd.
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Neuropathie optique ischémique antérieure aigué (NOIA)
Cf. infra Neuropathies optiques.

b. Neuropathies optiques

Devant une baisse d’acuitd visuelle unilatdrale non expliqude par les anomalies du fond
d’ il, la pr@sence d’un ddficit pupillaire affdrent relatif est un signe sensible et spdcifique de
neuropathie optique unilat@rale (cf. encadr@ ci-dessous).

Déficit pupillaire afférent relatif (signe de Marcus Gunn)

B tn cas de neuropathie optique unilatdrale  mais pas en cas d'atteinte des milieux transparents ou
d'atteinte rgtinienne localisde seulement lamacula |, lar@ponse photomotrice directe de I il malade est
moins bonne que la rdponse consensuelle, avec pour cons@quence une dilatation paradoxale de la pupille
qu'on illumine alternativement, chaque il avec la mE&me lumitre.

Neuropathie optique ischémique antérieure aigué (NOIA)
Clinique :
d@ficit visuel brutal et indolore, souvent au r@veil, de s@v@rit@ variable ;
amputation altitudinale du champ visuel caract@ristique (figure 2.5);
d@ficit pupillaire affdrent relatif constant si elle est unilatdrale (cf. encadr@ supra).
Fond d'ceil :  dtme papillaire, h@morragies papillaires.
Mécanisme : isch@mie aigu® de la tEte du nerf optique par occlusion dans le territoire des
arttres ciliaires post@rieures (branches de I'artt.re ophtalmique).

Causes : dans 90 % des cas, la NOIA relkve de la maladie ath@romateuse (pr@dsence de
facteurs de risque vasculaire) et, dans 10 % des cas, d’une maladie de Horton og un traite-
ment cortico de pr@coce empEche alors la bilat@ralisation du ddficit visuel.

CHAMP VISUEL OG CHAMP VISUEL OD

Fig. 2.5. BAmputation altitudinale inférieure du champ visuel de I'ceil gauche secondaire & une neuro-
pathie optique ischémique antérieure aigué (examen du champ visuel automatisé).

(Source : CEN, 2019.)



Item 82 Alt@ration aigu® de la vision

Neuropathie inflammatoire (névrite optique)
Clinique :
baisse d’acuitd visuelle monoculaire douloureuse s’installant en quelques heures ou
jours;
chez I'adulte jeune;

un ddficit pupillaire affdrent relatif est quasiment constant si elle est unilat@rale (souvent
seul signe d’examen objectif au stade initial).

Fond d'ceil : papille normale (70 % des cas : n@vrite optique rdtrobulbaire, NORB) ou
mod@drdment  d@mateuse (30 % des cas : n@vrite optique antdrieure).

Champ visuel : ddficit le plus souvent central ou diffus.

Les potentiels @voquds visuels (allongement de I’'onde P100) et/ou I'IRM orbitaire (hypersignal
et prise de contraste du nerf optique) confirment le diagnostic.

Causes :
SEP : une n@vrite optique isol@e @volue dans la moiti@ des cas vers une SEP (cf. chapitre 14);
neuromyglite optique;
causes infectieuses (Lyme, Syphilis, Bartonellose, VIH).

Rdcup@ration spontan@e dans plus de 90 % des cas dans les n@vrites optiques idiopathiques
ou associds la SEP.

Pour en savoir plus

Autres neuropathies optiques unilatérales
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0 D’origine compressive (an@dvrisme de la carotide interne, m@ningiome) ou traumatique, ces rares
@ventualitds justifient une imagerie cdrdbrale systdmatique devant toute neuropathie optique aigu®, méme
rggressive.

c. Atteintes du segment postérieur de I'ceil

@ Ces affections sont dgtailldes dans le r@fdrentiel du Colltge des ophtalmologistes
universitaires de France.

Causes @voquer :

dgcollement de rotine B3 (phosphtnes et flou visuel d’apparition brutale; le fond d’ il
fait le diagnostic, permettant un traitement en urgence);

d@collement du vitrd (myoddsopsies);
h@morragie intravitrdenne;
atteinte maculaire (d@g@n@rescence maculaire lide 1" ge ).

V. Atteinte visuelle binoculaire

A. Atteinte visuelle binoculaire transitoire

1. Migraine avec aura visuelle

(A] Clinique :
flou visuel avec scotome scintillant, qui s’@tend en quelques minutes du centre vers
la p@riphgrie (ou inversement), en affectant 'un des deux h@michamps homonymes
(h@mianopsie lat@rale homonyme) ou I’'ensemble du champ visuel (flou visuel global);
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I’gvolution est r@gressive en 15 20 minutes, laissant la place une c@phal@e pulsatile,
volontiers h@micr nienne et controlat@rale;

le caracttre rdcidivant des @pisodes depuis I’enfance ou I'adolescence, la normalitd de
I’examen neurologique et ophtalmologique aprts la crise sont n@cessaires au diagnostic;
parfois, le scotome scintillant est isold, sans c@phalde.

(8] Imagerie c@r@brale indiqude en cas d’atypies ( ge tardif de dgbut, dur@e, frdquence et
chronologie des crises).

2. Accident isch@mique transitoire

Souvent dans le territoire vert@brobasilaire, plus rarement dans le territoire sylvien superficiel.
(A Clinique :
(B h@mianopsie ou quadranopsie latdrale homonyme le plus souvent (figure 2.2);

(A Imagerie cérébrale et des artéres cervicales et intracraniennes a réaliser en
urgence.

3. Crise @pileptique focale

(8] Clinique :
trouble visuel paroxystique durant quelques secondes;

une alt@ration partielle ou totale de la conscience et d’autres manifestations cliniques
peuvent faire suite au trouble de vision, selon que la crise demeure partielle ou se
g@ndralise.

EEG et imagerie c@rdbrale r@aliser.

Pour en savoir plus

0 Les crises @pileptiques point de d@part occipital comportent une sgmiologie hallucinatoire
gldmentaire lat@ralis@e (phosphtnes color@s, fixes ou mobiles, lignes), parfois suivie d’une cdcit@ ou d’une
h@mianopsie latdrale homonyme post-critique ;

Les crises @pileptiques  point de d@part temporal ont une sgmiologie plus @labor@e (sctnes complexes
avec personnages).

4. Hypertension intracr nienne

Clinique : outre les @pisodes transitoires d’@clipses visuelles ddcrits au ddbut de ce chapitre,
I’'HTIC peut CEtre responsable d’un flou visuel persistant. Une diplopie binoculaire peut
survenir par paralysie du VI® nerf cr nien.

Fond d'ceil :  dtme papillaire bilat@ral de stase.

Imagerie cérébrale a réaliser en urgence.

B. Atteinte visuelle binoculaire persistante

@ Devant une atteinte visuelle binoculaire persistante au moment de I’examen clinique initial,
I’gvaluation de la vision il par il et celle du champ visuel sont essentielles pour ddfinir la
localisation I@sionnelle (figure 2.2) 8 rgtrochiasmatique le plus souvent, plus rarement prg-
chiasmatique bilatdrale, chiasmatique, voire supracorticale.
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1. Atteinte oculomotrice

(A] Clinique :
il ne s’agit pas d’une baisse d’acuit? visuelle mais d’une diplopie, parfois per ue comme
un flou visuel dans les formes frustes;
le diagnostic est affirm@ par le fait que le trouble visuel dispara t lorsque la vision se fait
il par il (cf. chapitre 12);
si I'examen oculomoteur ne permet pas de localiser le d@ficit musculaire, le bilan
orthoptique et I'examen coordim@trique permettent de pr@ciser le ddficit et de guider
I'imagerie.
Imagerie orbitaire et cérébrale a réaliser en urgence (ne pas mgconna tre un accident
vasculaire cdrgbral AVC du tronc c@r@bral).

2. Atteinte r@trochiasmatique

B clinique (figure 2.2) :
h@mianopsie lat@rale homonyme (HLH, figure 2.6) ou quadranopsie lat@rale homonyme
(QLH) controlatdrales la Id@sion c@r@brale, plus rarement c@citd corticale (HLH bilat@rale
associde une conservation du r@flexe photomoteur);

Pour en savoir plus

o D’autres sympt mes visuels, en rapport avec une Idsion du cortex visuel associatif, peuvent Etre associds
(alexie, agnosie visuelle, troubles de la perception spatiale). Un syndrome de ndgligence spatiale unilatdrale
(hdminggligence) gauche et une anosognosie sont frdquemment pr@sents au stade aigu d’un AVC de la
partie post@rieure de I’h@misphtre droit.

acuit@ visuelle conserv@e en cas d’HLH ou de QLH.
Fond d’ il normal.

CHAMP VISUEL OG CHAMP VISUEL OD

Fig. 2.6. a Hémianopsie latérale homonyme droite (examen du champ visuel automatisé).
(Source : CEN, 2019.)

%)
b
&)
c
@©
)
R
@®©
c
c
)
O



Connaissances

(A Imagerie cérébrale a réaliser en urgence.

B causes
infarctus c@r@bral (artkre c@r@brale post@rieure, plus rarement artkre cdr@brale moyenne);
h@matome intraparenchymateux;
une atteinte bilatdrale est ndcessaire pour la cdcitd corticale (accident vasculaire c@rdbral).

3. Atteinte pr@dchiasmatique bilat@rale simultan@e

Situation moins frdquente.

Imiortance du fond d’ il.

Pour en savoir plus

0 Causes d’atteinte pr@chiasmatique bilat@rale simultange :
neuropathie optique bilatdrale (alcoolo-tabagique, carentielle, h@r@ditaire, ischdmique, neuromyglite
optique, HTIC);
OACR bilat@rale (@voquer une maladie de Horton) ;
uvgite bilatdrale

4. Atteinte chiasmatique

Rarement brutale.

Clinique : c@phalde en «coup de tonnerre », hdmianopsie bitemporale (figure 2.2).
Imagerie cérébrale a réaliser en urgence.

Cause : addnome hypophysaire compliqu@ d’une apoplexie pituitaire.

5. Atteinte fonctionnelle (psychogtne)

Elle est @voquer devant une c@cit@ bilatdrale ou un r@tr@cissement concentrique du champ
visuel en I"'absence d’anomalie de I’examen clinique et des examens compldmentaires (OCT,
IRM, ERG, PEV). Une grande prudence est de mise : il doit s’agir d’un diagnostic d’@limination.

@ Trouble visuel monoculaire aigu, transitoire :
quelques secondes:  dtme papillaire;
quelques secondes quelques minutes : cause vasculaire (c@citd monoculaire transitoire lide une
st@nose de la carotide interne, maladie de Horton).
Trouble visuel monoculaire aigu, fixd :
occlusion de l'arttre ou de la veine centrale de la rtine ;
neuropathie optique ischdmique ant@rieure (maladie de Horton); autre neuropathie optique;
crise aigu® de fermeture de l'angle irido-corngen;
ddcollement de rdtine;
complication de d@g@ndrescence maculaire lide I' ge (DMLA);
h@morragie intraoculaire.
Trouble visuel monoculaire subaigu, fix@ : n@vrite optique (patient jeune).
Trouble visuel binoculaire transitoire et rdcidivant :
aura migraineuse;
accident isch@mique transitoire (surtout du territoire vert@brobasilaire) ;
@pilepsie focale;
HTIC (@clipses visuelles, oedtme papillaire).




II. Démarche diagnostique

Iltem 88 Trouble aigu

de la parole. Dysphonie

|.  Rappel anatomique et physiologique

lIl. Principales étiologies

Objectif pédagogique

Devant I'apparition d'un trouble aigu de la parole ou d'une dysphonie, argumenter les
principales hypothtses diagnostiques et justifier les examens compl@mentaires
pertinents.

Hiérarchisation des connaissances

Rang | Rubrique Intitulé Descriptif
(B ] I@ments Conna tre les fonctions du larynx Respiration et d@glutition
physiopathologiques
B Eldments Savoir comment se fait I'fmission
physiopathologiques d’'unson
@® | Dffinition Dgfinition d'un trouble aigu de la
parole
@ | Ddfinition D¢finition d'une dysphonie
@ | Diagnostic positif Conna tre la d@marche diagnostique | Conna tre les glgments cliniques
devant une dysphonie positifs qui permettent de poser le
diagnostic
(A) tiologies Conna tre les quatre principales L@sion maligne ou suspecte des
causes de dysphonie CV, IZsion b@nigne, immobilitd
unilat@rale, immobilitd bilatdrale
B | Diagnostic positif Conna tre les examens rfaliseren | Laryngoscopie indirect au miroir
premitre intention dans le cadre laryng@, Nasofibroscopie laryngde,
d'une dysphonie laryngoscopie directe
B | tiologies Conna tre l'orientation diagnostique | Conna tre les prdsentations
d'une paralysie laryng@e en fonction | cliniques orientant vers un type
du contexte et des manifestations particulier d'immobilitd cordale
assocides
B | Examens Conna tre les indication des examens
compl@mentaires d'imagerie devant une dysphonie
B | tiologies Conna tre l'orientation diagnostique | Conna tre les pr@sentations
en fonction du contexte et des mani- | cliniques orientant vers une I@sion
festations associ@es d'une dysphonie | maligne des cordes vocales
tra nante
Neurologie

© 2021, Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés

H Connaissances



Connaissances

Rang | Rubrique Intitulé Descriptif
@ | Diagnostic positif Diagnostiquer une dysphonie par
paralysie laryng@e unilatdrale ou
bilatdrale
@ | Diagnostic positif Identifier la dysphonie et la
dysarthrie en cas de syndrome
parkinsonien
@®  Diagnostic positif Diagnostiquer une laryngite (aigu®,
chronique) en cas de dysphonie
@® | Identifier une urgence Conna tre le risque vital d'une immo- | Immobilit@ en position ferm@e et
bilitd laryngde detresse respiratoire, en position
ouverte et fausses routes

B La voix est un son produit par les cordes vocales sous I'influence de I'air expir@. Lors de la
phonation, les muscles qui composent les cordes vocales se rapprochent I'un de I'autre sous
contr le moteur du nerf laryng@ inf@rieur (nerf r@current), branche du nerf vague (X), puis I'air
contenu dans les poumons est expuls@ par la contraction des muscles abdominaux. Cet air fait
vibrer de fa on passive la muqueuse de recouvrement des cordes.

O Les dysarthries (trouble de I'articulation de la parole) des coordinations pneumophoniques
et de la musculature intrinst.que du larynx provoquent des ddgradations de la voix ddnomm@es
dysphonies. B ces dysfonctionnements vocaux peuvent @galement Etre la consdquence de
changements morphologiques de I"'anatomie du larynx, essentiellement au niveau de la glotte,
provoquds par des modifications de sa structure : gdn@ration d’un excts de tissus biologiques
ou, Iinverse, manques anatomiques provoquds par des gestes chirurgicaux.

I. Rappel anatomique et physiologique

A. Rappel anatomique

Le larynx est le premier @ldment des voies a@riennes sup@rieures et est constitug de plu-
sieurs pitces cartilagineuses (thyro de, crico de, aryt@no de, @piglotte). Vers le haut, une lame
ligamento-musculaire le relie  I'os hyo de et la base de langue, et, vers le bas, le crico de
donne suite aux anneaux trach@aux.

De nombreux muscles et ligaments intrinstques constituent un ensemble complexe dont le
but est de permettre la mise en tension des cordes vocales (ou plis vocaux), leur abduction
lors de la respiration et leur adduction lors de la phonation. La corde vocale est constitu@e du
muscle thyro-aryt@no dien, recouvert du ligament vocal, lui-mEme doubl@ d’une muqueuse,
dont la vibration produit le son laryng@ au cours de la phonation. Entre le ligament et cette
muqueuse, il existe un espace de glissement, ou espace de Reinke.

L’'innervation du larynx est assur@e par le nerf laryng@ inf@rieur (nerf r@current), quiaunr le
moteur, et le nerf laryng@ sup@rieur, qui a un r le sensitif (figure 3.1).

@ Tout gIgment intervenant au niveau du muscle, de I'innervation, de la mugqueuse ou du
ligament vocal est susceptible d’entra ner une dysphonie.

B. Rappel physiologique

B.a phonation est un ph@nomtne complexe qui n@cessite, de fa on sch@matique, I'adduc-
tion des cordes vocales et le maintien d’une pression sous-glottique suffisante pour permettre
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Noyau ambigu
X

Xl bulbaire
Trou déchiré postérieur

XI médullaire
Ganglion plexiforme

Nerf laryngé supérieur
X
Membrane thyro-hyoidienne

Corps thyroide

Nerf récurrent droit

Artére sous claviére Nerf récurrent gauche

Tronc brachio-céphalique

Aorte

Bronche souche gauche

Fig. 3.1. @ Innervation du larynx.
(Source : CEN, 2019)

I’air de franchir cet obstacle et de provoquer une vibration de la muqueuse. Cette @mission
d’un son fondamental laryng®@ sera ensuite modul@e au niveau des cavit@s sus-glottiques, buc-
cales et sinusiennes; le son ainsi enrichi donne la voix.

Il. Démarche diagnostique

A. Eliminer ce qui n'est pas une dysphonie

(AN s’agit le plus souvent :

d’une alt@ration de la voix en rapport avec un d@faut de capacit@ respiratoire, par exemple
hypophonie au cours des insuffisances respiratoires aigu®s ou chroniques;
d’une atteinte des cavit@s de rdsonance, en g@ng@ral situ@es au niveau de I'oropharynx; les
rhinolalies ouvertes (hypernasalitd correspondant une fuite d’air par le nez) ou fermg@es
(hyponasalitd) sont classiquement un motif de confusion;
d’un obstacle au niveau de la cavit@ buccale, tel que les tumeurs de la base de langue, de
la partie haute de I'@piglotte ou de la rdgion amygdalienne, et du voile du palais.

Ces anomalies sont facilement reconnues par I’examen clinique.

H Connaissances
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B. Interrogatoire

L’interrogatoire est capital et permet souvent d’orienter le diagnostic. Il recherche :

les ant@c@dents laryng@s, neurologiques, de chirurgie cervicale ou thoracique, d’une intu-
bation, quelles que soient sa dur@e et son anciennetd;

les circonstances d’apparition de cette dysphonie : brutale ou au contraire progressive,
voire intermittente; I'interrogatoire permet @galement de rattacher le mode d’apparition
aux ant@gcgdents;

la profession et les conditions de travail, le mode d’utilisation de la voix au cours de I’exer-
cice professionnel; I’enseignant, I'avocat et le chanteur amateur ou professionnel sont
exposds aux troubles fonctionnels de la voix;

le tabagisme, son anciennet@ et son importance;

la prdsence de signes associés, tels que la dysphagie, la dyspnde, la toux ou I'otalgie; ils
indiquent une I@sion @tendue au-del des cordes vocales.

C. Examen clinique

L’examen clinique comporte I’examen de la r@gion cervicale la recherche d’une cicatrice ou
d’une tum@faction, compl@td par la palpation du cou, des reliefs laryng@s, du corps thyro de et
par la recherche d’un goitre; il est compl@td par la recherche d’ad@nopathies cervicales.
L’examen de la cavitd buccale et du pharynx montre I'aspect inflammatoire ou non de la
mugqueuse et glimine toute anomalie morphologique des structures oropharyngdes.

B L'examen laryngoscopique est I'examen de base r@aliser devant une dysphonie dont
I’@volution n’est pas rapidement favorable. Il permet de visualiser le larynx et les cordes vocales
la recherche d’anomalies morphologiques et/ou de troubles de la mobilitd :
laryngoscopie indirecte :
elle est rgalisde chez un patient assis, bouche ouverte, la main de I’examinateur tenant
I’extrdmit@ de la langue, alors que I'autre main utilise un miroir laryng@ ou un systtme
d’optique avec cam@ra vidgo,
elle permet d’obtenir une vue pr@cise du larynx dans des conditions pratiquement nor-
males, puisqu’il est demand@ au patient de produire une phonation («@», «i»); seul
cet examen chez un patient conscient permet d’obtenir des renseignements pr@cis sur
la mobilit@ du larynx et des cordes vocales,
lorsque cet examen est de r@alisation difficile (rdflexes naus@eux), I'utilisation d’un naso-
fibroscope visualise le larynx mais avec une image moins prdcise, en particulier pour
d@celer les @ventuelles anomalies de la muqueuse;
laryngoscopie directe :
elle est r@alis@e sous anesth@sie g@ngrale,
elle correspond  une v@ritable endoscopie ORL utilisant des optiques et des spatules
laryng@es qui sont introduites dans le larynx et @ventuellement maintenues immobiles
I"aide d’un appui thoracique,
elle est rdalis@e lorsque I'on a not@, en laryngoscopie indirecte, la pr@sence d’anomalies
dont la nature impose un compl@ment diagnostique (biopsie),
cet examen permet d’acc@der au larynx par voie endoscopique pour effectuer des
gestes th@rapeutiques dont les indications d@pendent de I'@tiologie.
@ L'examen neurologique complkte I'examen morphologique, en particulier lorsqu’il s'agit
d'une dysphonie avec cordes vocales normales. Il explore :
les nerfs mixtes :
paralysie du nerf glossopharyngien (IX) : dysphagie, signe du rideau (ddplacement lat@-
ral vers le ¢ t@ sain de la paroi post@rieure du pharynx), hypoesth@sie ou anesth@sie du
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tiers post@rieur de I’h@milangue, des parois latdrale et post@rieure du pharynx, abolition
de la sensibilitg gustative du tiers post@rieur de I’h@milangue,

paralysie du nerf pneumogastrique (X) : la dysphonie par monopl@gie laryng@e est le
signe dominant. La paralysie v@lopharyng@e doit Etre recherch@e : rdgurgitation nasale,
rhinolalie ouverte, d@placement du voile et de la luette vers le ¢ td sain. Les signes sen-
sitifs sont peu marquds : hypoesth@sie ou h@mianesth@sie du pharynx et du voile sur une
zone limit@e. Les signes v@g@dtatifs respiratoires ou cardiaques sont difficiles mettre en
@vidence dans une paralysie unilatdrale,

paralysie du nerf accessoire (XI) : paralysie du sternocldidomasto dien et du traptze;
I’atteinte du spinal interne se traduit par une paralysie v@lopalatine;

le nerf hypoglosse (XII) : paralysie d’'une h@milangue : perte de la protraction;

recherche des signes associ@s : syndrome c@r@belleux, syndrome neurogtne p@riphgrique,
atteinte sympathique, syndrome pyramidal, syndrome extrapyramidal.

D. Examens complémentaires

B Des examens compl@mentaires sont rdalis@s lorsque, aprts laryngoscopie indirecte clas-
sique, la pathologie suspect@e n@cessite un compl@ment d’investigation ou une @valuation
prdcise des troubles lids cette dysphonie.

1. Stroboscopie

Elle permet, par la ddcomposition du mouvement vibratoire des cordes vocales, de visuali-
ser une anomalie localis@e au niveau de la muqueuse de la corde vocale (syn@chie, cicatrice
fibreuse, tumeur d@butante).

2. Electromyographie laryngée

Elle permet de confirmer les syndromes neurogtnes p@riph@riques (paralysie de corde vocale),
de la jonction neuromusculaire (syndromes myasth@niques) et dystoniques (dysphonie
spasmodique).

3. Examen phoniatrique

Il consiste, en plus de I’'examen laryngoscopique, en la r@alisation d’un enregistrement vocal et
d’une @tude des paramkttres objectifs de la voix.

4. Imagerie

Le scanner ou I'lRM sont les deux examens utiles pour le diagnostic gtiologique. lls permettent
une exploration r@gionale et un @ventuel bilan d’extension en cas de suspicion de tumeur
laryng@e. L’indication d’une imagerie du systtme nerveux central, scanner ou mieux IRM,
d@pendra des conclusions de I’examen neurologique.
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[1l. Principales étiologies

A. Dysphonie par paralysie laryngée

1. Dans les paralysies unilatérales

La voix est typiqguement soufflde ou bitonale ; la s@gmiologie associe une dysphonie importante
et des fausses routes aux liquides en cas de paralysie en position latdrale; la sgmiologie est
plus discrtte sans fausse route en cas de paralysie en position m@diane. I’examen laryngo-
scopique, la corde vocale du ¢ t@ de I'atteinte est en adduction ou en position interm@diaire
mais, surtout, elle est immobile, en particulier au cours de la phonation et de la respiration.

2. Dans les paralysies bilatérales

Le tableau initial est marqu@ par une aphonie totale et des fausses routes. Rapidement, la voix
se normalise alors que s’installe une dyspn@e inspiratoire ; I’examen laryngoscopique confirme
I'immobilitd des deux cordes vocales.

3. Examens paracliniques

En I'absence de circonstances @vocatrices, proposer un scanner ou mieux une IRM explorant
les r@gions depuis la base du cr ne jusqu’au thorax. Une @chographie cervicale explore la
thyro de si ndcessaire. La laryngoscopie n’est pas systdmatique.

4. Principales causes

Ndoplasies thyro diennes, sophagiennes ou m@diastinales.
S@quelles d’une chirurgie :
sur le trajet du nerf vague (neurochirurgie du tronc c@rdbral, chirurgie cervicale);
ou de ses branches r@curentielles (chirurgie cervicale ou thoracique).
Idiopathique (20 % des cas), le plus souvent unilatdrale : il s’agit d’'un diagnostic
d’glimination.
Causes neurologiques (moins de 5 % des cas) :

bulbaires par atteinte nucl@aire ou radiculaire : accident vasculaire c@rgbral (syndrome
de Wallenberg), scldrose lat@rale amyotrophique (enregistrement sonore 3.1), syringo-
bulbie, tumorale;

par atteinte p@riph@rique : syndrome de Guillain-Barr@, scl@rose latdrale amyotrophique,
neurinome.

B. Dysphonie par Iésions laryngées

Qon ddsigne sous ce terme les dysphonies cons@cutives aux changements anatomiques des
structures impliqu@es dans la phonation, en particulier le larynx et les cordes vocales. Plusieurs
situations cliniques peuvent Etre rencontrdes.

1. Laryngites aigués
Installation brutale lors d’une rhinopharyngite banale ou au ddcours d’un for age vocal.

La voix est plus grave, avec des difficult@s dans les aigus, rauque et peu timbrde; elle peut
dispara tre totalement (aphonie). Elle est parfois associe une dyspn@e chez I’enfant.
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I’examen, les cordes vocales sont rouges, d@matiges, parfois recouvertes de s@crgtions
purulentes ou mucopurulentes.

2. Laryngites chroniques

Installation progressive d’une dysphonie (voix rauque, grave) souvent isolde. Le contexte
@voque une irritation chronique du larynx (tabac, vapeurs toxiques, infections ORL rdp@-
tdes, reflux gastro- sophagien, surmenage vocal).

I’examen, on retrouve une laryngite chronique hypertrophique rouge (@rythroplasie) ou
une laryngite chronique hypertrophique blanche (leucoplasie).
Dans tous les cas, il s’agit de I@sions suspectes ndcessitant une laryngoscopie directe en sus-
pension au microscope, sous anesth@sie g@ngrale pour rdaliser des biopsies et, si possible,
une ex@rkse compltte de la I@sion.

En cas de biopsie simple avec un rdsultat rassurant comme une dysplasie (Idsion pr@can-
c@reuse), la surveillance doit Etre trks @troite car le reste des I@sions peut Etre en rdalitd un
carcinome.

En cas d’ex@rtse, la surveillance doit @galement Etre @troite en raison du risque de r@cidive
des I@sions dysplasiques et du risque de transformation maligne.

3. Cancer du larynx

B.a suspicion de cancer doit Etre constante devant toute dysphonie durant plus de 3 semaines
chez un homme d’ ge mBr alcoolo-tabagique. Une laryngoscopie directe en suspension au
microscope, sous anesth@sie gdn@rale, pour rdaliser des biopsies, doit Etre proposde au moindre
doute lors de I’examen clinique. Parmi les situations suspectes, il faut citer le cas de patients
non examinables du fait de leur rdflexe naus@eux mEme si le cas est rare depuis la g@ngralisa-
tion des fibroscopies naso-pharyngo-laryngdes.
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4. Lésions bénignes

a. Nodules des cordes vocales

Ces Idsions blanch tres sym@triques, en regard I'une de l'autre, situ@es au niveau du tiers
moyen des cordes, surviennent surtout chez les jeunes gar ons qui crient beaucoup et chez
les femmes qui forcent leur voix (enseignantes). La voix est plus grave, rauque, soufflde; son
timbre est voil@, sourd et @railld.

b. Polypes et cedemes de Reinke

Ce sont des I@sions plus inflammatoires, uni- ou bilat@rales, sidgeant au niveau des deux tiers
ant@rieurs des cordes vocales, lides la conjonction du for age vocal et souvent du tabac. Il
s’agit, du fait du terrain, de Idsions plus suspectes et une laryngoscopie directe est souvent
propos@e : elle permet la fois le traitement microchirurgical et la certitude histologique.

c. Granulomes

Ces I@sions inflammatoires sidgeant au niveau du tiers post@rieur des cordes vocales surviennent
souvent aprts une intubation prolong@e ou dans le cadre d’un reflux gastro- sophagien;
I'aspect fibroscopique rassurant explique que le traitement chirurgical est rarement proposd
d’emblde, sauf dans le cas de I@sions particulitrement suspectes. La r@@ducation orthopho-
nique joue | ungrandr le.
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d. Papillomatose laryngée

Il s’agit de I@sions virales muriformes papillomateuses caract@ristiques, @tendues non seule-
ment aux cordes vocales mais aussi parfois la trach@e, dues au papillomavirus. Le risque de
d@g@n@rescence maligne est rare mais les I@sions peuvent finir par Etre dyspndisantes et un
traitement microchirurgical doit Etre propos@, surtout en cas de forme extensive. Le problkme
le plus frgquent est celui de la rdcidive des I@sions.

e. Traumatismes

part les traumatismes laryng@s externes qui n@cessitent une prise en charge spdcifique, les
plus importants changements anatomiques du larynx sont provoqu@s par des traumatismes
chirurgicaux la suite de I'ablation d’un cancer cordal.

C. Dysphonie et maladies neurologiques

1. Syndromes parkinsoniens

a. Dans la maladie de Parkinson

Les troubles de la parole associent une dysphonie et une dysarthrie (enregistrement sonore
3.2). Cette dysphonie-dysarthrie touche les diffdrents effecteurs de la cha ne parlde : la respi-
ration, la phonation, les rdsonances, I'articulation et la prosodie.

Tous les signes parkinsoniens s’expriment au niveau de la sphtre ORL et contribuent aux
troubles de la voix et de la parole : principalement I'akindsie (de la langue, du larynx, des
mass@dters) et I’hypertonie (du voile du palais, du larynx), mais aussi le tremblement (des It.vres,
de la cavit@ buccale, de la langue, du pharynx et du larynx). Cliniguement, la hauteur de la
voix est plus aigu® que la normale avec une diminution de la modulation de la fr@dquence
fondamentale. Son intensitd devient plus faible, notamment en fin de phrase, pouvant aller
jusqu’au chuchotement un stade @volu@, rendant la parole inaudible. Le timbre de la voix
est sourd et voil@ (hypophonie), la raideur du voile du palais entra nant un nasonnement et un
assourdissement de la voix.

L’@volution de ces troubles de la parole est variable au cours de la journ@e, de mEme que la
sensibilitd aux traitements dopaminergiques.

b. Dans les atrophies multisystématisées

La dysarthrie est prdcoce et frdquente, mixte, combinant I’hypophonie monotone et b@gayante
du syndrome parkinsonien au caracttre scand@ et irr@gulier du syndrome c@r@belleux. La dys-
phonie est retrouv@e dans 96 % des cas.

2. Syndromes myasthéniques

(A] Typiguement intermittente, la dysphonie associ@e au syndrome myasth@nique se caract@rise
par une voix qui s’@teint progressivement, devient nasonn@e puis inintelligible.

Ces signes sont d’autant plus @vocateurs qu’il existe un ph@nomktne myasth@nique dont le
caracttre essentiel est de s’accrotre I'occasion d’un effort. En pratique, la dysphonie appa-
rat ou s’aggrave avec la fatigue, disparat ou s’att@nue avec le repos. Son intensitd peut Etre
variable dans une mEme journ@e mais si elle est g@ndralement plus marqude le soir.
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Pour en savoir plus

o Autres causes neurologiques de dysphonie

Dysphonie spasmodique (ou dystonie laryng@e)
C’est une affection rare qui touche plus frdquemment les femmes que les hommes, dont le ddbut se
situe vers I’ ge de 40 ans. Le mode d’installation est g@n@ralement progressif, rarement brutal. Il s’agit
d’une dysphonie d’origine neurologique appartenant au groupe des dystonies focales. Quelle que soit la
forme clinique, I’aspect acoustique est variable d’un patient I'autre. La voix chant@e est possible mais
souvent imparfaite ; la lecture aggrave la symptomatologie et aboutit souvent un blocage complet. La
fatigue, le stress, les dmotions aggravent les troubles de la voix. Sur le plan phonatoire, le temps maximum
de phonation sur une voyelle tenue est abaiss@. I’examen au miroir, au repos, le larynx est normal. Le
traitement cld de cette pathologie consiste en I'injection intracordale de toxine botulique. Ce traitement
aboutit la paralysie partielle du muscle et donc la diminution de son hyperactivitd. La symptomatologie
phonatoire r@gresse alors instantan@ment en rdduisant I’hypertonie musculaire. Les effets de ce traitement
sont rdversibles au bout de quelques mois, justifiant des injections r@p@tdes deux trois fois par an.

Atteinte du nerf grand hypoglosse
La fonction essentielle du nerf grand hypoglosse est d’assurer I'innervation de la langue et, ce titre, il
participe la mastication, la d@glutition et la phonation.

Syndrome pseudobulbaire
En cas d’atteinte centrale bilat@rale, en particulier au cours des syndromes pseudobulbaires, la voix est
monotone, sourde et sans timbre.

Causes rares de dysphonie

Troubles endocriniens
Les plus classiques sont I’hypothyro die et I'hyperandrog@nisme, qui peuvent Etre associds une dysphonie.
Dysphonie psychogtne
Il s’agit le plus souvent de femmes pr@sentant une aphonie totale dont le mode d’installation est
typiqguement brutal et I'@volution capricieuse. Ce diagnostic ne doit Etre @voqud qu’aprts la r@alisation d’un
bilan paraclinique complet.

L'examen clinique d'une dysphonie n@cessite un examen de la cavit@ buccale, un examen laryngoscopique
et un examen neurologique. Les explorations compl@mentaires recourent la stroboscopie, I'flectromyo-
graphie laryng@e, I'examen phoniatrique et l'imagerie.
Dysphonie par paralysie laryngée
Dysphonie par paralysie laryng@e unilat@rale ou bilat@rale; les causes rechercher sont :
les ndoplasies thyro dienne, sophagienne ou m@diastinale;
les s@quelles d'une chirurgie basicervicale et du tronc c@r@bral  proximitd par atteinte du nerf vague ou
de ses branches rgcurentielles.
Dysphonie par lésions laryngées
Laryngites aigu®s : installation brutale, voix rauque, associde dyspn@e chez 'enfant.
Laryngites chroniques : installation progressive, irritation (tabac, surmenage vocal).
Cancer du larynx : dysphonie tra nante, homme, alcoolo-tabagique.
L@sions b@nignes : nodules, polypes, granulomes, papillomatose.
Dysphonie et maladies neurologiques
Syndromes parkinsoniens :
maladie de Parkinson : associe dysphonie (hypophonie) et dysarthrie rdsultant de I'akin@sie, de I'hy-
pertonie et du tremblement.
Syndromes myasth@niques : intermittente, saccrot l'occasion d'un effort.
Dysphonie spasmodique.
Autres dysphonies neurologiques
Dysphonie spasmodique.
Par atteinte du nerf grand hypoglosse.
Au cours du syndrome pseudobulbaire.
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Compléments en ligne

Des compl@ments num@riques sont associds cet ouvrage. Ils sont indiqu@s dans la marge par
des pictogrammes 2 qui renvoient vers les viddos ou enregistrements sonores.

Pour acc@der ces compl@ments, connectez-vous sur www.em-consulte.com/complement/477437
et suivez les instructions pour activer votre accts.

Enregistrement sonore 3.1. Dysarthrie paralytique au cours d'une sclérose latérale amyotrophique.

Enregistrement sonore 3.2. Dysarthrie parkinsonienne.



CHAPITR

ltem 91 Ddficit

neurologique rdcent

I. ldentification du d@ficit neurologique, diagnostic syndromique et topographique
II. Identification du m@canisme et de la cause du ddficit neurologique r@dcent

lll. tiologie
IV. ldentification des situations d’urgence et prise en charge

Objectifs pédagogiques

Diagnostiquer un déficit neurologique rdcent.

Identifier les situations d'urgence et conna tre les principes de prise en charge.

Hiérarchisation des connaissances

compl@mentaires

devant un dgficit neurologique
rgcent

Rang | Rubrique Intitulé Descriptif

(A Ddfinition Dgfinir la notion de dgficit neurolo-
gique focal vs trouble c@rdbral diffus

(A Diagnostic positif Reconna tre un déficit récent Ost@oarticulaire, vasculaire p@ri-
de cause non neurologique (Dg ph@rique, atteinte sensorielle (ORL,
diffdrentiel) ophtalmologique)

B | Diagnostic positif Conna tre les arguments en faveur | Territoire non anatomique, dis-
d'un dgficit rdcent d'origine cordances I'examen, variabilitd
somatomorphe des plaintes, comportement non

approprid

(A) Diagnostic positif Distinguer un déficit neurologique
rgcent d'origine p@riph@rique ou
centrale

(A) Diagnostic positif Conna tre la d@marche diagnostique
syndromique et topographique
devant un dgficit neurologique
rgcent

(A Examens Indication des examens d'imagerie

(A tiologies Conna tre les principales causes AVC, compression m@dullaire, trau-
des ddficits neurologiques rdcents | matisme cr nien compliqu@, cause
centraux infectieuse (m@ningo-encdphalite,

abcts cfrdbral), ftat de mal partiel,
encgphalopathie

(A tiologies Conna tre les principales causes Syndrome de la queue de cheval,
des ddficits neurologiques rdcents | syndrome de Guillain-Barr@, mono-
p@riph@riques neuropathie multiple, compression

de nerf p@riph@rique, myasth@nie
Neurologie
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Rang | Rubrique Intitulé Descriptif

(A) Diagnostic positif Reconna tre un dgficit rdcent par Myasth@nie, myosite, rhabdomyolyse
atteinte de la jonction neuro-mus-
culaire ou du muscle

(A Examens Hi@rarchiser les examens compl@-

compl@mentaires mentaires non radiologiques devant

un ddficit neurologique rcent

(A Identifier une urgence | Face un ddficit neurologique

rgcent, identifier une situation
d'urgence et conna tre les principes
de prise en charge

tiologies Conna tre les principales causes AIT, crise gpileptique partielle, aura
de dgficit neurologique rdcent migraineuse, hypoglyc@mie
transitoire

@ un doficit neurologique est la perte d’'une fonction lide une dysfonction temporaire (d@ficit
transitoire) ou Igsionnelle (d@ficit permanent) d’une r@gion du systtme nerveux. Il est  distinguer
d’une souffrance globale du cerveau comme dans les pertes de connaissance, les comas ou dans
les syndromes confusionnels, tht mes d@velopp@s dans d’autres chapitres de cet ouvrage.

Un d@ficit neurologique rdcent (moins de 1 mois) est un motif frdquent de consultation aux
urgences et en neurologie.

Un d@ficit neurologique r@dcent tdmoigne le plus souvent d’une atteinte du systt me nerveux
central, mais il peut aussi Etre caus@ par une atteinte du systtme nerveux p@riph@rique, de
la jonction neuromusculaire ou musculaire.

Un ddficit neurologique r@dcent peut signer un probltme neurologique grave n@cessitant un
traitement sp@cifique et urgent, mais peut aussi Etre un mode d’entr@e dans une maladie
neurologique chronique.

La démarche diagnostique et thérapeutique comporte les @tapes suivantes.
1. ldentification et caract@risation du déficit neurologique; cette @tape permet d'@tablir un diagnostic
syndromique et topographique.
2. ldentification du m@canisme et de la cause sous-jacente :
le mode de d@but, le profil @volutif;
le terrain, les antdc@dents, le contexte, les signes associds
les examens compl@mentaires orient@s permettent alors d'identifier la maladie causale.
3. Prise en charge th@rapeutique :
il faut savoir reconna tre les situations d'urgence ndcessitant la mise en  uvre imm@diate d'un traite-
ment sp@cifique;
prise en charge en r@@ducation du déficit et prévention des complications lides au dgficit.
Tout déficit neurologique récent d'installation brutale doit faire suspecter un accident vasculaire céré-
bral (AVC) et nécessite une prise en charge diagnostique et thérapeutique immédiate.
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I. Identification du déficit neurologique, diagnostic
syndromique et topographique

L’interrogatoire et I’examen clinique prdcisent la nature du ddficit qui peut Etre moteur, sensi-
tif, c@rdbelleux, sensoriel (vision, etc.) ou cognitif (aphasie, etc.).

L’analyse des signes fonctionnels doit Etre pr@cise; certains termes utilisds par le patient
peuvent avoir des significations diverses :

un «engourdissement» peut traduire une atteinte sensitive ou motrice;
un «vertige» peut aussi bien Etre un vertige vrai gu’une lipothymie.
L’examen clinique est orient? par les sympt mes.

L’analyse des sympt mes et I’examen clinique permettent d’@tablir un diagnostic syndromique
et topographique.

A. Diagnostic syndromique et topographique

L’atteinte peut sidger :

sur le systtme nerveux central : la I@sion est alors soit enc@phalique (c@rdbrale ou du
tronc c@r@bral), soit m@dullaire ;

sur le systtme nerveux p@riph@rique : la Idsion peut se situer sur les racines, les plexus,
les troncs nerveux;;

sur la jonction neuromusculaire ou sur les muscles.
L’atteinte du systéme nerveux central est @voqude devant :
I’atteinte d’un h@micorps (motrice ou sensitive);

la pr@sence de signes d’atteinte corticale : aphasie, h@mianopsie latdrale homonyme,
troubles gnosiques;

des troubles de la vigilance associds;
I’association une crise d’@pilepsie;
une atteinte des paires cr niennes ou de I'oculomotricitd associde une atteinte des
voies longues, qui oriente vers une atteinte du tronc c@r@bral;
des signes pyramidaux (r@flexes tendineux diffus@s, clonus de cheville, signe de Babinski) ;
un niveau sensitif abdominal ou thoracique franc (moelle @pinitre).
L’atteinte du systéme nerveux périphérique est dvoqude devant :
des fasciculations, une amyotrophie;

un ddficit moteur ou sensitif de topographie radiculaire ou tronculaire systdmatisd une
(ou plusieurs) racine(s) ou un (ou plusieurs) tronc(s) nerveux;

une diminution ou une abolition des r@flexes tendineux non sp@cifique, car cela
est aussi le cas la phase initiale dite «flasque» d’un d@ficit moteur d’origine
centrale;

une atteinte distale des membres inf@rieurs sans troubles v@sicosphinctdriens.
L’atteinte de la jonction neuromusculaire ou musculaire est gvoqu@e devant :

une atteinte motrice pure (pas de trouble sensitif ou v@sicosphinct@rien);

un ddficit pr@dominance proximal;

I’absence d’anomalie des r@flexes tendineux et cutan@s plantaires.

Au terme de ce raisonnement, I'analyse clinique doit permettre de d@finir le syndrome et
d’@tablir un diagnostic topographique (atteinte unifocale ou mutltifocale).

C’est une @tape fondamentale pour orienter les examens complémentaires neurologiques.
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B. Diagnostic diffdrentiel : causes non neurologiques
de ddficit rdcent

Une perte de la motilitd peut Etre d’origine non neurologique. Il s’agit alors d’'une impotence
fonctionnelle, qui peut Ctre :

d’origine ost@oarticulaire : fracture, entorse, arthrite, rupture de coiffe, etc. :
la douleur ( ) est le plus souvent au premier plan,

I’examen clinique et I'imagerie permettent alors de pr@ciser la Idsion osseuse ou articu-
laire en cause;

d’origine vasculaire p@riph@drique : occlusion art@rielle aigu® (membre trts douloureux,
blanc ou n@cros@, pouls p@riphdrique non per u), phidbite, hdmatome; | aussi, la douleur
est quasi constante.

Pour les troubles de I'dlocution, de I'@quilibre et de la vision, la cause peut Etre non neurolo-
gique, d'origine locale :

ORL;

ophtalmologique.

B un doficit peut avoir une origine psychogtne, il s’agit alors d’un trouble somatoforme :
territoire moteur ou sensitif un peu «aberrant», non anatomique, avec discordance de I’exa-
men clinique, plaintes changeantes, «belle indiffdrence»  Les troubles somatoformes
peuvent s’inscrire dans diffdrents contextes : hystdrique (conversion), simulation, syndrome
d@pressif

Il. Identification du mécanisme et de la cause
du déficit neurologique récent

@ pour identifier le m@canisme et la cause du m@canisme neurologique, il faut s’appuyer sur
I'analyse :

du mode d’installation et du profil @volutif;

du terrain, du contexte et des signes associds;

des examens compl@mentaires.

A. Mode d’installation et profil @volutif

1. Mode d'installation

Le mode d’installation du ddficit est un @ldment majeur d’orientation diagnostique, il peut
Etre :

brutal (secondes ou minutes) : m@canisme vasculaire, migraineux, @pileptique,
traumatique :

en cas de d@ficit brutal d’emblde maximal, le m@canisme est avant tout vasculaire,

un ddficit install@ sur quelques dizaines secondes peut @voquer un m@canisme dpilep-
tique (« marche @pileptique »), sur quelgues dizaines minutes un m@canisme migraineux
(«marche migraineuse »), mais un m@canisme vasculaire est @galement possible pour
ces modes d’installation;

aigu/subaigu (quelques heures ou quelques jours) : cela oriente vers un m@canisme
inflammatoire, infectieux, toxique; certaines affections c@rdbrovasculaires peuvent avoir
@galement ce mode d’installation : thrombophl@bite c@r@brale, thrombose art@rielle in situ
(tronc basilaire, etc.);
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rapidement progressif (quelques semaines) : processus expansif rapide (tumoral malin,
abcts, hdmatome sous-dural), infectieux, m@tabolique.

2. Profil évolutif

Il faut distinguer :

un ddficit neurologique transitoire : il n’est pas constat@ par le m@decin, I’examen clinique
est normal, I'anamntse doit donc Etre particulitrement minutieuse (patient, tdmoins); ces
d@ficits sont lids  une atteinte centrale dans la trt.s grande majorit@ des situations;

un ddficit neurologique persistant : I’examen clinique permet alors de poser le diagnostic
syndromique;

un profil @volutif d’am@lioration spontande : il peut Etre constatd en cas de m@canisme
vasculaire ou inflammatoire (pouss@e de scldrose en plaques);

un ddficit en «tache d’huile» : en cas d’@volution vers une aggravation, on @voquera un
processus expansif.

Plusieurs mécanismes peuvent étre intriqués et modifier le profil @volutif d’une affection :
par exemple, une tumeur c@rdbrale peut avoir un d@but brutal avec une crise d’@pilepsie inau-
gurale si elle se trouve dans une zone fonctionnelle silencieuse.

B. Terrain, contexte, signes associds
1. Age

Plus le patient est g@, plus les causes vasculaires sont frdquentes.

La scldrose en plaques d@bute le plus souvent chez le sujet jeune.

Il faut ngdanmoins Etre prudent sur cet @gl@ment d’orientation, les sujets jeunes sont aussi
susceptibles de prdsenter un AVC (dissection art@rielle, malformation vasculaire ).

2. Antécédents

Facteurs de risque vasculaire.
Immunod@pression.

S@jour I'gtranger.

Toxiques : alcool, drogues.
Traitements sulivis.

3. Contexte, signes associés

Fitvre, constantes vitales, autres signes g@ngraux.
Traumatisme, signes externes de contusion cr nienne.

Autres signes neurologiques associ@s au ddficit : c@phaldes, syndrome d’hypertension intra-
cr nienne (HTIC), syndrome m@ning@d, douleurs neurogtnes, myalgies.

Facteurs d@clenchants, prise de toxiques.
Atteinte systdmique assocife : atteinte cardiaque, cutande (purpura)

C. Examens compl@mentaires

Les examens compl@mentaires neurologiques sont orientds par le diagnostic topographique.
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IRM cérébrale (ou d@faut scanner) s’il existe des signes orientant vers une atteinte
supram@dullaire :

I'IRM c@rdbrale pour la plupart des pathologies est prdfdrde en premitre intention;

si I'IRM n’est pas accessible ou contre-indiqu@e, il faut r@aliser un scanner c@r@bral sans
et parfois avec injection;

en cas d’infarctus c@r@bral, une angiographie par rdsonance magn@tique ou un angioscan-
ner cervico-enc@phalique sont indispensables pour rechercher une occlusion art@rielle.

IRM cervico-dorso-lombaire devant un syndrome m@dullaire ou lombaire devant un
syndrome de la queue de cheval.

Electromyogramme (EMG) en cas de suspicion d’atteinte du systtme nerveux p@riphg-
rique (racines, plexus, tronc nerveux), de la jonction neuromusculaire ou des muscles.

EEG en cas de suspicion de crise d’@pilepsie.

Ponction lombaire pour étude du liquide cérébrospinal (LCS) :
en cas de suspicion de polyradiculong@vrite;
en cas de suspicion de processus infectieux ou inflammatoire : elle sera rdalisde aprts
I'imagerie c@rdbrale (ou m@dullaire) gtant donnd la pr@sence d’un ddficit neurologique
focal.

Le délai de réalisation de ces examens d@pend des hypothtses @tiologiques :

tout ddficit neurologique brutal ou aigu doit faire suspecter un AVC et n@cessite une ima-

gerie c@rgbrale en urgence (figure 4.1);

tout traumatisme cr nien avec signes neurologiques focaux n@cessite la r@alisation immg@-

diate d’un scanner c@r@bral;

[N

Fig. 4.1. @ Doficit rgcent par accident vasculaire c@rgbral : imagerie cdr@brale.

A. IRM cérébrale (diffusion). Infarctus sylvien gauche (hypersignal). B. IRM cérébrale (diffusion). Infarctus sylvien
droit (hypersignal). C. Scanner cérébral sans injection. Infarctus sylvien gauche (hypodensité). D. IRM cérébrale
(T2*, ou écho de gradient). Hémorragie cérébrale frontale droite (hyposignal). (Source : CEN, 2019.)



Item 91 D@ficit neurologique r@cent

I'imagerie en urgence est indispensable pour toute suspicion de pathologie infectieuse
enc@phalique;

I'imagerie m@dullaire doit Etre rdalisde en urgence devant tout syndrome m@dullaire ou
syndrome de la queue de cheval aigu®;

dans les ddficits d’installation progressive, en I'absence de signe de gravit@ (troubles de
la vigilance ), les examens compl@mentaires sont r@aliser dans un d@lai rapide (sous
24 heures).

Les autres examens d@pendent des orientations gtiologiques : examens biologiques sanguins
(prol.vement infectieux, enzymes musculaires, dosage de toxiques ), ECG

lIl. Etiologie

A. D@ficits neurologiques transitoires

Les trois principales causes neurologiques (tableau 4.1) sont :
les accidents ischémiques transitoires (AIT);
les crises d'épilepsies; le ddficit peut Etre pr@dsent en per-critique et/ou en post-critique ;
les auras migraineuses.

Les autres causes :

une hypoglyc@mie : elle peut donner des signes neurologiques focaux; le contexte est
souvent @vocateur (diabdtique trait@); la glyc@mie capillaire doit Etre contr Ide devant tout

d@ficit neurologique;

Tableau 4.1. @ Arguments cliniques pour un AlT, une crise d’@pilepsie, une aura migraineuse.

sensibilitd

visuelles

AIT Crise d'@pilepsie Aura migraineuse
Terrain 50 ans Variable 50 ans
Facteurs de risque vasculaire | Ant@c@dent d’@pilepsie connu | Ant@c@dent de migraine
ou d’@pisodes identiques
(accks stdr@otypds)
Mode vocateur si brutal et Marche @pileptique de proche | « Marche migraineuse » avec
d'installation d’embl@e maximal en proche sur quelques extension des troubles sur quelques
dizaines de secondes dizaines minutes
Type des «N@gatifs» : amputation «Positifs» : paresthdsies, «Positifs» : ph@nomtnes visuels
symptomes du champ visuel, perte de la | illusions ou hallucination lumineux (scotome scintillant) et/ou

color@s
Sympt mes surtout visuels et sensitifs

Signes associés

Souffle vasculaire

Clonies dans les crises

C@phal@es migraineuses : h@micr nie,

symptomes

Cardiopathie motrices photo-sono-phobie, signes digestifs
Rupture de contact, amn@sie
de I'Gpisode (crises partielles
complexes)
Résolution des | Rapide Rapide Progressive

Durfe du ddficit 1 h

(Source : CEN, 2019.)
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Tableau 4.2. @ Principales causes des ddficits neurologiques rdcents permanents.

Atteinte enc@phalique

AVC : infarctus c@r@bral, hgmorragie intraparenchymateuse, thrombose
veineuse cfrdbrale, hdmorragie m@ningde

Traumatisme cr nien compliqud : hdmatome extradural, sous-dural, contusion
Tumeur c@r@brale maligne : tumeur gliale, m@tastase, lymphome, etc.
Infectieuse : m@ningite, m@ningo-enc@phalite, enc@phalite, abcts, empytme
H@matome sous-dural spontand

Pouss@e de scl@rose en plaques et autres causes d*atteintes inflammatoires du
systtme nerveux central (maladie de Beh et, sarco dose, etc.)

Carentielle : enc@phalopathie de Gayet-Wernicke

Atteinte m@dullaire

Compression m@dullaire : traumatique, ndoplasique, spondylodiscite/@pidurite
infectieuse, hernie discale, hdmatome @pidural, etc.

Accident vasculaire m@dullaire : infarctus (dissection aortique), etc.

My@lite inflammatoire et infectieuse

My@lopathie carentielle

Atteinte du systtbme nerveux
p@riph@rique

Syndrome de la queue de cheval (hernie lombaire, m@tastase, @pidurite, etc.)
Sciatique paralysante, autres atteintes uniradiculaires compressives
Syndrome de Guillain-Barr@, m@ningoradiculite (infectieuse, ndoplasique, etc.)
Plexopathie (traumatique, ngoplasique, syndrome de Parsonage-Turner)
Neuropathie multifocale (vascularite, diabt.te)

Neuropathie unifocale (compression traumatique, posturale, isch@mie, etc.)

Atteinte de la jonction
neuromusculaire et des muscles

Myasth@nie et autres causes de syndromes myasth@niques

Myosite (inflammatoire, infectieuse, etc.), myopathie toxique, m@tabolique
(dyskali@mie)

Rhabdomyolyse

(Source : CEN, 2019

un h@matome sous-dural, une tumeur c@r@brale, une malformation vasculaire ou d’autres
I@sions c@rdbrales, qui peuvent @galement causer un ddficit neurologique transitoire; c’est
le plus souvent en raison d’une crise d’@pilepsie surajoutde;

une atteinte p@riphdrique tronculaire par compression posturale ou externe, qui peut @gale-
ment Etre responsable d’un ddficit transitoire (paralysie du radial du samedi soir, etc.); sa

r@cidive doit faire rechercher une neuropathie h@rdditaire avec hypersensibilitd

la pression

par duplication du gtne PMP22 (cf. chapitre 7, item 94).

B. D@ficits neurologiques permanents

lls sont rdpertori@s dans le tableau 4.2 et illustr@s par la figure 4.2.
Un ddficit neurologique r@cent peut aussi Etre un mode d’entr@e dans une maladie neuro-
logique plus chronique, comme une tumeur d’@volution lente (tumeur b@nigne), une patholo-
gie ddg@n@rative (scldrose latdrale amyotrophique, etc.).
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Fig. 4.2. (A} Exemples de causes de ddficit neurologique r@cent en imagerie.

A. Scanner cérébral sans injection. Hématome extradural (hyperdensité biconvexe). B. Scanner cérébral sans
injection. Hématome sous-dural aigu (hyperdensité en croissant). C. Scanner cérébral sans injection. Contusion
hémorragique (hypo- et hyperdensités). D. IRM cérébrale (T1 avec gadolinium). Tumeur cérébrale (Iésion rehaus-
sée par le produit de contraste). (Source : CEN, 2019.)

IV. Identification des situations d'urgence et prise
en charge

Plusieurs affections causant un d@ficit neurologique r@cent ndcessitent la mise en ceuvre en
urgence de mesures thérapeutiques.

Quelle que soit I'Gtiologie, il faut identifier les signes de gravité, ligs au ddficit neurologique
ou la maladie sous-jacente, qui risquent de mettre en jeu le pronostic vital : troubles de la
vigilance, troubles de la ddglutition, atteinte respiratoire ou atteinte hgmodynamique.

En cas de d@ficit neurologique permanent, aprts la mise en place des mesures th@rapeutiques
urgentes, une prise en charge de rééducation adaptée au dfficit est toujours n@cessaire
(kin@sith@rapie en cas de ddficit moteur ou ataxie, orthophonie en cas d’aphasie, etc.).

A. Accidents vasculaires c@r@braux

(Cf. chapitre 27, item 340.)
Devant toute suspicion d’AVC en cours de constitution, il faut ddterminer I’heure de d@but
de sympt mes. L’@valuation clinique doit Etre rapide et comprend : examen neurologique
(score NIHSS), glyc@mie capillaire, constantes vitales.
En cas d’heure de ddbut de moins de 24 heures, le patient est adresser en urgence en
unitd neurovasculaire, car il peut s’agir d’une indication une thrombolyse et/ou une
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thrombectomie si un infarctus c@r@bral est objectivd  I'imagerie. La thrombectomie
n@cessite une prise en charge en urgence en neuroradiologie interventionnelle.

Tout AVC doit Etre orientd en unité neurovasculaire pour une prise en charge en urgence
(traitement sp@cifique en fonction du type d’AVC) et un traitement symptomatique.

Le traitement spdcifique sera mis en place aprts I'imagerie, qui permet d’identifier le type
d’AVC.

Les objectifs de la prise en charge d@pendent de la nature de I'accident vasculaire c@r@bral.

1. Infarctus cérébral

Sympt mes 4 h 30 : traitement par thrombolyse (altdplase) intraveineuse administrer
le plus rapidement possible aprts I'imagerie c@rdbrale en I'absence de contre-indication
thrombectomie en cas d’occlusion art@rielle proximale. Dans certains cas s@lectionn@s par
imagerie (avec mismatch : p@nombre ischdmique), possibilitd de thrombolyse au-del de
4 h 30.

Sympt mes <entre 4 h 30 et 6 heures : thrombectomie si occlusion art@rielle proximale.
Traitement possible jusqu’ 24 heures dans certains cas s@lectionn@s par imagerie (avec
mismatch : pdnombre isch@mique).

Dans les autres situations : aspirine.
Identification rapide de la cause et traitement adaptd.

2. Hémorragie intraparenchymateuse

Traitement antihypertenseur en urgence en cas d’HTA.
Si traitement par anticoagulant : correction du trouble de la coagulation.
Rarement, @vacuation neurochirurgicale.

3. Accident ischémique transitoire (syndrome de menace)

Traitement antiagrdgant plaquettaire pour pr@venir la survenue d’un infarctus c@r@bral.
Identification rapide de la cause et traitement adaptd.

4. Thrombose veineuse cérébrale

Traitement anticoagulant efficace.
Traitement symptomatique (HTIC, etc.).

5. HéEmorragie méningée
Un ddficit neurologique est rarement la prdsentation initiale ; il peut s’observer en cas d’hg-
morragie cdrgbrom@ning@e ou de vasospasme (au-del de J4).
Orientation en milieu de neurochirurgie-neuroradiologie interventionnelle.

B. Traumatisme cr nien

(Cf. item 330, CollLge de neurochirurgie.)
La pr@sence d’un d@ficit neurologique dans les suites d’un traumatisme cr nien constitue
un signe de gravit@ qui ndcessite la rdalisation imm@diate d’un scanner cdr@bral sans injec-
tion larecherche d’un h@matome extradural ou sous-dural aigu.
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En cas d’h@matome extradural ou sous-dural, le patient est transfdr@ par SAMU en neuro-
chirurgie pour @vacuation de I’hn@matome; les mesures r@animatoires n@cessaires seront
mises en place.

C. Causes infectieuses

(Cf. chapitre 23, item 151.)
Une cause infectieuse doit étre évoquée en urgence devant tout déficit neurolo-
gique fébrile.
Les méningo-encéphalites infectieuses associent typiquement un syndrome m@ningd, un
syndrome infectieux et des signes neurologiques focaux; la prdsence d’un ddficit neuro-
logique impose la r@alisation au minimum d’un scanner c@rdbral en urgence avant la rali-
sation de la ponction lombaire (biochimie, cytobact@riologie, PCR multiplex, etc.) :

en cas de LCS trouble (m@ningite purulente), une antibioth@rapie intraveineuse proba-
biliste forte dose est d@dbuter imm@diatement;;

en cas de LCS clair (m@ningite liquide clair) :

si formule lymphocytaire et glycorachie normale : traitement intraveineux antiherp@-
tique et/ou anti-Listeria,

si formule panach@e et/ou hypoglycorachie : traitement intraveineux antibiotique.

Les abcés cérébraux associent des signes focaux et des paramttres infectieux ; cependant,
la fitvre est absente dans prts de 50 % des cas. Des sympt mes d’HTIC sont possibles si la
Igsion est volumineuse. Le diagnostic est @voqud devant I'imagerie c@rdbrale sans et avec
injection (Idsion avec prise de contraste annulaire) et doit conduire la mise en place en
urgence d’une antibioth@rapie intraveineuse probabiliste.

Le bilan syst@dmique doit Etre large dans toutes ces situations : s@rologie du VIH, NFS, CRP,
procalcitonine, h@mocultures, radiographie de thorax, pr@ltvements bactdriologiques

D. pilepsie

(Cf. chapitre 15, item 105.)

Si le ddficit neurologique s’inscrit dans le cadre d’un état de mal partiel ou g@n@ralisd, la mise
en route d’un traitement antidpileptique intraveineux en urgence est ngcessaire.

E. Encdphalopathies carentielles et m@taboliques
(Cf. chapitre 1, item 76; chapitre 18, items 108 et 343)

1. Encéphalopathie hypoglycémique
Tableau de troubles de la vigilance ou de syndrome confusionnel avec sueurs abondantes,
parfois crises d’'@pilepsie et ddficit neurologique dans un contexte @vocateur (diabdtique
traitd ).
Le contr le imm@diat de la glyc@mie capillaire montre une hypoglyc@mie qui doit Etre cor-
rigde en urgence.
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2. Encéphalopathie de Gayet-Wernicke

Les signes neurologiques dfficitaires (atteinte c@r@belleuse et oculomotrice) s’inscrivent
dans le cadre d’un tableau d’encdphalopathie dans un contexte associ@ aux carences en
vitamine B1 (alcoolique, d@nutrition ).

Un traitement par vitaminoth@rapie B1 forte dose en parentdrale (1 g par jour) doit Etre
commenc@e sans attendre les r@sultats des examens compldmentaires; I'administration
de sérum glucosé est contre-indiquée avant recharge vitaminique (perfusion avec
s@rum physiologique).

F. Syndrome m@dullaire aigu

(Cf. chapitre 6, item 93.)
Une IRM médullaire doit Etre rdalisde en urgence devant tout syndrome m@dullaire (ou
syndrome de la queue de cheval) d’installation rdcente la recherche d’une compression
m@dullaire (ou de la queue de cheval).
Toute compression médullaire est une urgence th@rapeutique qui n@cessite un avis
neurochirurgical.
Le traitement sera adaptd la cause, il n@cessite souvent un transfert pour traitement
neurochirurgical.
Un syndrome m@dullaire aigu en I'absence de compression m@dullaire tdmoigne le plus
souvent d’une myglite : I'Gtude du LCS et les autres examens compl@mentaires (IRM c@r@-
brale, etc.) permettront de pr@ciser la nature de I'affection sous-jacente.
Les accidents vasculaires m@dullaires sont une cause rare de syndrome m@dullaire aigu :
le diagnostic est parfois difficile; il ne faut pas m@dconnatre une dissection aortique qui
constitue une cause d’infarctus m@dullaire.

G. Syndrome de Guillain-Barr@

(Cf. chapitre 7, item 97.)
Un syndrome de Guillain-Barrd est @voqu@ cliniquement devant une atteinte sensitivo-
motrice ascendante avec abolition des r@flexes tendineux. Dans 50 % des cas, il survient
dans un contexte post-infectieux.
Le diagnostic est confirm@ par I'Gtude du LCS (dissociation albumino-cytologique) et de
I"'EMG.
I faut identifier les signes qui n@cessitent un transfert en réanimation : troubles de la
d@glutition, troubles respiratoires (encombrement, dyspn@e, toux inefficace), troubles neu-
rov@g@tatifs (instabilitd tensionnelle, anomalies du rythme cardiaque).
Le traitement sp@cifique repose sur les veinoglobulines ou les plasmaphéréses com-
menc@es rapidement devant des arguments diagnostiques convaincants.

H. Myasth@nie

(Voir chapitre 8, item 98.)
La crise myasthénique constitue une urgence vitale.

Elle survient le plus souvent chez un patient myasth@nique connu mais peut Etre r@gv@latrice.
Le bilan doit alors comprendre rapidement un EMG avec recherche d’un bloc neuromuscu-
laire et dosage des anticorps (anti-rdcepteurs de I’ac@tylcholine et anti-MuSK).
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La gravitd est lige I'atteinte des muscles respiratoires et des troubles de la d@glutition,

suspect@e devant fausses routes, toux inefficace, dyspn@e, encombrement.

Le patient doit Gtre alors transfdr@ en rdanimation pour traitement symptomatique (assis-

tance ventilatoire, etc.) et traitement par veinoglobulines ou @changes plasmatiques.

Tout dfficit neurologique rdcent d'installation brutale ou aigu® constitue une urgence.

La d@marche diagnostique repose sur le diagnostic topographique (tableau 4.3), le mode d'installation,
le profil @volutif et le contexte ( ge, ant@cddents, signes associds, etc.).

Les examens compl@mentaires seront orient@s par le diagnostic topographique.

Une imagerie c@r@brale en urgence est indispensable devant tout ddficit central aigu.

Une imagerie m@dullaire en urgence est indispensable devant tout syndrome m@dullaire aigu.

Devant un dgficit neurologique transitoire, les principaux diagnostics @voquer sont : un AlT, une crise
@pileptique partielle, une aura migraineuse, une hypoglyc@mie.

Devant un ddficit neurologique r@cent permanent, les principales causes @voquer sont celles ndcessi-
tant une action th@rapeutique en urgence (tableau 4.3).

Tout ddficit neurologique r@cent d'installation brutale doit faire suspecter un AVC et n@cessite une
orientation en unit@ neurovasculaire pour identification des patients avec infarctus c@rgbral candidats

un traitement de recanalisation art@rielle par thrombolyse intraveineuse et/ou thrombectomie.

Tableau 4.3. @ D@marche diagnostique devant un ddficit neurologique rdcent.

Sympt mes Localisation volution Terrain
Moteur Systtme nerveux central Mode d’installation “ge
Sensitif Cerveau Brutal Ant@cfdents
quilibre Tronc c@rdbral Aigu/Subaigu Contexte
Paires cr niennes Moelle spinale Rapidement progressif Signes associds
Sensoriel (vision) Systtme nerveux Profil gvolutif
Cognitif (aphasie ) p@riph@rique Transitoire
Racine Permanent
Diagnostic syndromique Plexus
Tronc nerveux
Jonction neuromusculaire
Muscle

Principaux diagnostics @voquer avec prise en charge th@rapeutique urgente

Accident vasculaire c@rdbral

tat de mal partiel

Compression m@dullaire
Syndrome de Guillain-Barr@
Crise myasth@nique

Traumatisme cr nien compliqud
Cause infectieuse (m@ningo-enc@phalite, abcts, etc.)

Enc@phalopathie : hypoglyc@mie, Gayet-Wernicke

(Source : CEN, 2019.)
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ltem 92 Ddficit

moteur et/ou sensitif
des membres

I. Introduction
Il. Causes non neurologiques de d@ficit moteur ou sensitif
Ill. Diagnostic syndromique et topographique d’un d@ficit moteur ou sensitif des membres
IV. Orientation @tiologique et hidrarchisation des examens compl@mentaires

V. Situations diagnostiques particulitres

VI. Complications d’un d@ficit moteur ou sensitif d’'un membre

Objectif pédagogique

Argumenter les principales hypothtses diagnostiques et justifier les examens complg-
mentaires pertinents

Hiérarchisation des connaissances

compl@mentaires

mentaires devant un dgficit moteur
et/ou sensitif d'un membre

Rang | Rubrique Intitulé Descriptif

(A Diagnostic positif Conna tre la d@marche diagnostique
syndromique et topographique
devant un d@ficit moteur et/ou
sensitif des membres

(A Diagnostic positif Conna tre les complications d'un Thromboembolique, escarre,
daficit moteur d’'un ou deux enraidissement et r@ftraction, algo-
membres inf@rieurs neurodystrophie, encombrement

bronchopulmonaire
(A) Examens Hid@rarchiser les examens complg-

B | Diagnostic positif Conna tre la valeur localisatrice dun | Wallenberg
syndrome sensitif alterne et citer un
exemple

[A) Diagnostic positif Conna tre la valeur localisatrice des | Troubles g@nito-sphinct@riens,
signes associd@s au d@ficit moteur ou | douleur vert@berale, confusion
p@riphgrique

(A) Diagnostic positif Conna tre les principaux syndromes | Syndrome de Brown-S@quard
m@dullaires responsables de déficit | (h@mi-moelle), syndrome
moteur et sensitif syringomy@lique

B | Diagnostic positif Conna tre l'origine souvent multifac-
torielle d'un dficit moteur d'un ou
plusieurs membres chez le sujet g@

Neurologie
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. Introduction

@ Les troubles de la mobilitg ou de la sensibilitd d’un membre sont des motifs frdquents de
consultation. Que I'atteinte soit aigu® ou chronique, il est indispensable :

de distinguer un d@ficit d’origine neurologique d’une atteinte non neurologique;
de localiser, partir de 'anamntse et des caract@ristiques cliniques, le niveau des I@sions :
atteinte centrale versus atteinte p@riphdrique,
si I'atteinte est centrale, pouvoir pr@ciser si la I@sion se situe dans :
le cerveau,
le tronc c@r@bral,
la moelle @pinitre,
si I'atteinte est p@riph@rique, pouvoir prdciser si la Idsion touche :

une structure en particulier (la corne ant@rieure, le ganglion rachidien, la racine, le
plexus, le tronc nerveux, la jonction neuromusculaire ou le muscle),

la rdpartition des atteintes (mononeuropathie, mononeuropathie multiple, polyneu-
ropathie longueur d@pendante ou non, polyradiculoneuropathie).

Cette @tape de reconnaissance topographique est indispensable pour g@ndrer des hypothtses
diagnostiques et orienter les examens compl@mentaires.

Enfin, I'analyse des circonstances de survenue, le terrain, le mode d’installation et I'@volu-
tion seront n@cessaires pour ddterminer la cause.

II. Causes non neurologiques de ddficit moteur
ou sensitif

B Les causes non neurologiques de d@ficits moteurs et sensitifs sont nombreuses :
Toute douleur peut entra ner une impotence fonctionnelle, quelle qu’en soit I’origine :
rhumatologique ou orthop@dique (ex. : fracture, arthrite aigu®, tendinite, etc.);
vasculaire (ex. : artdrite des membres infdrieurs avec limitation du p@rimttre de marche lide
aux crampes; hdmatome profond avec limitation douloureuse du mouvement, etc.);
autre (ex. : Igsion cutan@e @tendue, dtme important responsable de trouble sensitif, etc.).
L’analyse du d@ficit moteur est souvent difficile en cas de douleur, avec un risque de sur@valuer
le ddficit. Il est indispensable de tester la mobilitd passive du membre ddficitaire, afin d’@liminer
une limitation d’origine m@canique.
Une origine psychogtne est toujours possible, mEme sans ant@c@dent psychiatrique connu. Le
diagnostic repose sur un faisceau d’arguments :
le contexte d’apparition (choc @motionnel);
les discordances anatomo-cliniques (ex. : troubles sensitifs ou moteurs ne correspondant
aucun territoire anatomique);
les discordances entre les signes observ@s et leur retentissement (ex. : d@ficit moteur impor-
tant lors de I’examen clinique, contrastant avec les mouvements rdalisds par le patient dans
les actes de la vie quotidienne ou lors de man uvre de distraction);
le manque de reproductibilit@ des signes d’un examen clinique I'autre.
Pour retenir le diagnostic, il est souvent n@cessaire de r@aliser des examens compl@mentaires
(imagerie et examens neurophysiologiques), car il est frdquent que les patients majorent les
signes cliniques (de fa on consciente ou non), noyant les signes et sympt mes cliniques rgels,
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sous des sympt mes et signes surajout@s, formant ce qu’il convenu d’appeler une «surcharge
fonctionnelle ».

I11. Diagnostic syndromique et topographique
d’un ddficit moteur ou sensitif des membres

@ La dgmarche diagnostique face un ddficit neurologique moteur ou sensitif se fait en plu-
sieurs @tapes, parfois imbriqudes lors de I'anamntse et de I’examen clinique du patient.

La premikre partie consiste identifier la ou les localisations des anomalies. Elle repose sur
I'analyse syndromique du dfficit, puis sur I'analyse de la r@partition des anomalies
motrices et sensitives.

La description du trouble neurologique par le patient est souvent ambigué. Un ddficit moteur
peut Etre ddcrit comme une «faiblesse», une «lourdeur», voire un «engourdissement».
I'inverse, un trouble sensitif pourra Etre d@crit comme une «paralysie » ou une «sensation de
membre mort». Une description par le patient d’'une «main malhabile» peut correspondre
un d@ficit moteur, une atteinte proprioceptive ou une atteinte c@r@belleuse. Il est donc néces-
saire, aprées avoir laissé le patient décrire ses troubles, de tenter de préciser la nature exacte
du trouble.

A. Analyse syndromique du d@ficit moteur

On distingue quatre grands syndromes moteurs (tableau 5.1) :
le syndrome pyramidal (atteinte du motoneurone central);
le syndrome neurogtne p@riphdrique (atteinte du motoneurone p@riph@rique);
le syndrome myasth@nique (atteinte de la jonction neuromusculaire);
le syndrome myogtne (atteinte des muscles).

B. Analyse de la r@partition des anomalies motrices
et sensitives

En s’aidant de I'analyse du syndrome moteur pr@sentd par le patient, I'Gtape suivante consiste
d@terminer la localisation pr@cise de ou des atteintes.

1. Atteinte du systtme nerveux central
En fonction de la rdpartition des anomalies, il est habituellement possible de d@terminer le
niveau de I'atteinte.
L’atteinte motrice se traduit habituellement par un syndrome pyramidal :

dgficit moteur : parfois trks marqud (pldgie), parfois plus discret (visible la man uvre
de Barrd ou signe de Garcin?). Perte des mouvements fins et rapides dans les atteintes plus
discrites. Parfois, description de lenteur au mouvement et de fatigabilitd;

2 Signe de Garcin : les yeux ferm@s, bras tendu, poignets en extension et doigts @cart@s. Lors du maintien de la

position, la main d@ficitaire se creuse avec un d@but de flexion des doigts, tdmoignant d’un discret ddficit distal
du membre sup@rieur.
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Tableau 5.1. @ Caract@ristiques s@miologiques des quatre grands syndromes moteurs.

Syndrome Syndrome neurogtne Syndrome de Syndrome
pyramidal p@riphdrique la jonction myogt.ne
neuromusculaire
Type de H@mipldgie Mononeuropathie : atteinte des | Atteinte prddominant | Atteinte
ddficit (incluant ou non muscles innerv@s par un tronc sur les muscles : prédominant sur
moteur la face) nerveux ou une racine oculomoteurs les muscles :
Para- ou Mononeuropathie multiple : releveurs des proximaux
t@trapldgie atteinte des muscles innerv@s par paupitres axiaux
Atteinte plusieurs troncs nerveux pharyngolaryng@s parfois
prédominant sur : Polyneuropathie : atteinte proximaux des respiratoires
les muscles bilat@rale, sym@trique et distale, membres Atteinte
extenseurs prddominant aux membres axiaux sym@trique
aux membres inf@rieurs respiratoires
sup@rieurs Polyradiculoneuropathie : Fatigabilité et atteinte
les muscles atteinte bilat@rale, proximale et fluctuante
raccourcisseurs distale
aux membres Mono/polyradiculopathie :
inf@rieurs atteinte d’une ou plusieurs racines
Roflexes | Vifs, diffusgs, Abolis (¢ pitees) Normaux Normaux
tendineux | polycintiques © ptoes
(RQT)
Roflexe Extension : signe de Flexion Flexion Flexion
cutang Babinski ou ou ou
plantaire Indiffgrent Indiffdrent Indiffdrent
(RCP)
Tonus Spasticitd (© pioes) ; Normal Normal Hypotonie
en flexion ou
aux membres Hypotonie
sup@rieurs
en extension
aux membres
inf@rieurs
( flasque la phase
aigu°)
Trophicit@ | Normale Amyotrophie (¢ pitges) Normale Amyotrophie
+ fasciculations ou
Pseudo-
hypertrophie
Marche Fauchage, ou marche | Steppage Fatigabilitd Dandinante
spastique Fluctuation
Pitges Abolition des Absence d’abolition des ROT
ROT et paralysie dans une atteinte p@riph@rique
flasque la phase localisfe (ex. : pas d’abolition des
aigu® d’une ROT dans une atteinte L5)
atteinte centrale D@lai de plusieurs semaines
(mais signe de plusieurs mois avant I’apparition
BBK) de I"'amyotrophie
Atteinte de type
p@riphdrique au
niveau de la Igsion
dans les atteintes
m@dullaires

(Source : CEN, 2019, modifid.)
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spasticit? : raideur lors du mouvement, y compris lors des mouvements passifs ; tendance

la flexion aux membres sup@rieurs et  I’extension varus-@quin aux membres inf@rieurs. Lors
de I'extension passive de I'avant-bras sur le bras, ce dernier revient brutalement en flexion
lorsqu’on le | che (en lame de canif). La spasticitd est augment@e avec la vitesse d’extension

de I'avant-bras sur le bras, dans certaines positions, lors d’infection ou aprts effort;
ROT vifs et diffus@s, avec extension de la zone r@flexogtne;

RCP en extension (signe de Babinski).

L’atteinte sensitive ddpend de la localisation de la I@sion. Elle peut concerner diffdrentes
modalitds, @picritique et proprioceptive (voie lemniscale, passant par les cordons post@rieurs)
ou nociceptive et thermique (voie extralemniscale, passant par les faisceaux ant@rolat@draux).
Les fibres sensitives empruntant les voies lemniscale et extralemniscale ont des trajets diffd-
rents dans la moelle et le tronc c@r@bral, mais se rejoignent dans le thalamus au niveau du
noyau ventro-post@ro-lat@ral (VPL) avant d’Etre projetdes sur I'aire sensitive primaire (gyrus

post-central).

a. Atteinte corticale (figure 5.1)

Ddficit de type central, habituellement sensitivo-moteur et h@micorporel.

Atteinte corticale (sylvien superficiel gauche) :
déficit brachiofacial (non proportionnel)

PF centrale droite

Facial droit ="~

Racine S1--—~

Fig. 5.1. @ Atteinte corticale (sylvien superficiel gauche)

Hémisphere gauche

Tronc cérébral

Renflement cervical

Renflement lombaire

: d@ficit brachiofacial (non proportionnel).
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Mais ne touchant souvent qu’une partie de I’'h@micorps (atteinte brachio-faciale ou par-
fois atteinte isolde du membre infdrieur).

L’atteinte sensitive correspond habituellement au territoire moteur et concerne toutes les
modalit@s (dpicritique, proprioceptive, nociceptive et thermique).

b. Atteinte sous-corticale (figure 5.2)
Dgficit de type central souvent purement moteur, mais parfois sensitivo-moteur.

Atteinte globale et comparable en intensitd de tout I’h@micorps, y compris de la face
(atteinte proportionnelle).

Atteinte sous corticale (capsule interne) gauche :
déficit global (hémiplégie proportionnelle)

4.
7
/%" Territoire sylviel
profond

Hémisphére gauche

H Connaissances

PF centrale droite
Tronc cérébral

Facial droit —

Déficit moteur du MS droit |
> Renflement cervical
= N o 7

Racine C8 — NS

1
1
Déficit moteur du Ml droit R\
) 7 Renflement lombaire
Racine S1--—

Fig. 5.2. @ Atteinte sous-corticale (capsule interne) gauche : ddficit global (h@mipl@gie
proportionnelle).



Connaissances

c. Atteinte du tronc c@r@bral (figure 5.3)
Ddficit de type central le plus souvent moteur et sensitif touchant I’h@micorps en dessous
de la face et associ@ I'atteinte d’une ou plusieurs paires cr niennes controlatdrales au
dgficit des membres (syndrome alterne).
Une prg@cision sur le niveau (m@senc@phale, protub@rance ou moelle allong@de) est possible
en fonction des paires cr niennes atteintes.

Hémisphere gauche

PF périphérique gauche
Tronc cérébral

Facial droit = "~ Facial gauche

Déficit moteur du MS droit ‘
. N
Racine C8 — N “.J/

Déficit moteur du Ml droit 1\
- Renflement lombaire

Racine S1--—~

Fig. 5.3. @ Atteinte tronc corgbral (' gauche) : syndrome alterne.

B Exemple du syndrome de Wallenberg

C'est un syndrome alterne, rdsultant d'une Igsion du territoire r@tro-olivaire au niveau de la moelle allong@e.
[l est, le plus souvent, dR I'occlusion de l'arttre de la fossette lat@rale du bulbe, habituellement branche de
I'arttre cOrdbelleuse postdro-infdrieure (PICA), elle-mEme branche de l'arttre vertdbrale.
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Il d@bute par un grand vertige rotatoire (atteinte du noyau vestibulaire) et des c@phal@es postdrieures.
I'examen clinique, on constate :
duc tddelaldsion:
un nystagmus,
un hgmisyndrome c@r@belleux ( prddominance statique),
un signe de Claude-Bernard-Horner,
une hypo ou anesth@sie de I'h@miface,
une paralysie de I'n@mivoile du palais (voix nasonn@e), de 'h@milarynx (troubles de d@glutition) et de
la corde vocale (voix bitonale);
duc t@opposd laldsion:
une h@mianesth@sie nociceptive et thermique @pargnant la face.
Cette atteinte est l'origine de fausses routes alimentaires, qui compromettent le pronostic vital, car pou-
vantEtre ['origine d'une pneumopathie d'inhalation, si I'alimentation orale n'est pas totalement suspendue.
Le syndrome de Wallenberg est rarement pur, le plus souvent incomplet, ou l'inverse plus riche en signes
cliniques, en fonction du territoire rdellement touchg.

d. Atteinte m@dullaire (figure 5.4)
@ Dricit de type p@riphdrique au niveau de la Idsion (syndrome I@sionnel).
Ddficit de type central en dessous de la IZsion (syndrome sous-1@sionnel) :
t@trapl@gie si la Idsion est situ@e au niveau du renflement cervical ou au-dessus;
parapldgie si la I@sion est situde sous le renflement cervical.

Atteinte médullaire
Paraplégie avec niveau sensitif T4

H Connaissances

Légendes
-<—— Fibres nociceptives

———— Fibres nociceptives bloquées

< Fibres nociceptives détruites

~¢—— Fibres épicritiques
|———— Fibres épicritiques bloquées
<& --- Fibres épicritiques détruites

Racine C6.- — - — . —- —>

Fibres pyramidales MS
|——— Fibres pyramidales bloquées MI

Renflement cervical <& --- Fibres pyramidales détruites MI

Motoneurones et axones
4—/. périphériques
» Motoneurones et axones
«---" périphériques détruits

Racine T4 —-—-—~ - - — —- Niveau lésionnel

Renflement lombaire

Racine S1 — "~

Anesthésie épicritique et nociceptive sous-lésionnelle

Fig. 5.4. @ Atteinte mgdullaire, parapldgie avec niveau sensitif T4.



Connaissances

Atteinte sensitive  tous les modes en dessous de la I@sion (niveau sensitif).

Cas particulier du syndrome de Brown-S@quard (atteinte de la moitié d'un segment de la

moelle) (figure 5.5). Au-dessous de la I@sion :
atteinte motrice de type central du ¢ t@ de la I@sion;
atteinte sensitive @picritique et proprioceptive du ¢ td de la Idsion;
atteinte sensitive nociceptive et thermique du ¢ t@ opposd la I@sion.

Cas particulier de I'atteinte centrom@dullaire (syndrome syringomy@lique) (figure 5.6) :
dgficit sensitif nociceptif et thermique suspendu (correspondant au niveau m@dullaire
de I'atteinte);
pas d’atteinte sensitive au-dessus ou au-dessous de I'atteinte m@dullaire;
pas d’atteinte @picritique ou proprioceptive;
parfois, ddficit moteur de type p@riph@rique au niveau de la I@sion en cas d’atteinte
s@vtre.

Cas particulier de 'atteinte de la partie antérieure de la moelle (territoire de I'artt.re m@dul-

laire ant@rieure) :
dgficit moteur de type p@riphdrique au niveau de I'atteinte (syndrome Idsionnel);
d@ficit moteur central au-dessous de I'atteinte (syndrome sous-Igsionnel);
atteinte sensitive thermique et nociceptive au-dessous de I'atteinte;
pas d’atteinte sensitive @picritique et proprioceptive (respect des cordons postg-
rieurs).

Syndrome de Brown Sequard
Lésion hémi-moelle droite de niveau T4

Légendes
-<—— Fibres nociceptives

———— Fibres nociceptives bloquées
- Fibres nociceptives détruites

~&— Fibres épicritiques
|——— Fibres épicritiques bloquées

Fibres pyramidales MS
|——— Fibres pyramidales bloquées Ml

Racine C6.. — . — . — - —>
<& -- - Fibres pyramidales détruites Mi

Renflement cervical
Motoneurones et axones

A—J.périphériques
Motoneurones et axones
«&---" périphériques détruits

Racine T4 — - —-—- e A W2 7 1 R g Sy Niveau Iésionnel

Renflement lombaire

Racinest —

Hypoesthésie épicritique-- — "~

Déficit moteur . —-

Hypoesthésie nociceptive: — —

Fig. 5.5. (A] Syndrome de Brown-S@quard, I@sion h@mi-moelle droite de niveau T4.
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Syndrome syringomyélique
Lésion centromédullaire de C8 a T12

Légendes
<—— Fibres nociceptives
<-e- Fibres nociceptives détruites

~&—— Fibres épicritiques

~&— Fibres pyramidales MS

RacineC6 — - —.—- —> ~4— Fibres pyramidales M|

Motoneurones et axones

4—/. périphériques

Renflement cervical - X
Lésion centromédull

RacineC8 --—-—- —> ) .
----- Niveau lésionnel

Renflement lombaire

RacineS1 —

Hypoesthésie nociceptive suspendue /

Fig. 5.6. (A) Syndrome syringomy@lique, Idsion centrom@dullaire de C8 T12.

Cas particulier du syndrome cordonal post@rieur (atteinte de la partie post@rieure de la
moelle) :
dgficit sensitif @picritique et proprioceptif (ataxie aggravde par la fermeture des yeux);
pas de trouble sensitif nociceptif et thermique;

parfois, signe de Lhermitte (impression de d@charge @lectrique trks brkve le long de la
colonne vert@brale, parfois des membres, se d@clenchant glectivement Ila flexion de la
tEte vers l'avant).

Cas particulier de I'atteinte du ¢ ne terminal :

dgficit moteur et sensitif semblable celui d’une atteinte de la queue de cheval (d’allure
pdriph@rique, car syndrome Idsionnel, sans syndrome sous-I@sionnel);

mais pr@sence d’un signe de Babinski.

2. Atteinte du systkme nerveux p@riph@rique

L’atteinte du systtme nerveux p@riph@rique se traduit sur le plan moteur par :
un d@ficit moteur flasque (sans spasticitd);
une amyotrophie (mais ddlai de plusieurs semaines avant qu’elle n’apparaisse);
des fasciculations et des crampes (non sp@cifiques, mais frgquentes);
des ROT r@duits ou abolis (s’ils existent des ROT dans les territoires atteints).

a. Atteinte de la corne ant@rieure (neuronopathie motrice)

Dgficit purement moteur des muscles command@s par ce niveau m@dullaire (ex. : atteinte
du grand glut@al et du triceps sural pour une atteinte de niveau S1 de la moelle).

Amyotrophie (aprts quelques semaines).
Crampes et fasciculations

H Connaissances
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b. Atteinte radiculaire

Ddficit moteur correspondant au territoire de la racine touch@e (ex. : atteinte du moyen
glutdal et du tibial ant@rieur lors d’une atteinte L5).

Ddficit sensitif ( tous les modes) dans le territoire de la racine touchde.
Trajet douloureux sp@cifique (figure 5.7).

Abolition du ROT (s’il existe) correspondant la racine atteinte (attention : pas d’abolition
de ROT lors de I'atteinte de la racine L5, car pas de rdflexe L5).

c. Atteinte de la queue de cheval (atteinte pluriradiculaire
en dessous de L2)
Ddficit moteur p@riphdrique des membres infdrieurs.
Ddficit sensitif des membres inf@rieurs et du petit bassin (anesth@sie en selle).
Abolition des ROT aux membres inf@rieurs.
Atteinte des sphincters (incontinence urinaire et fdcale).

d. Atteinte tronculaire

Ddficit moteur correspondant au territoire du tronc nerveux en aval de la zone touch@e
(ex. : atteinte de I'extension des doigts et du poignet, mais pas du triceps brachial lors
d’une atteinte du nerf radial au niveau de la gouttitre radiale).

Ddficit sensitif correspondant au territoire du tronc nerveux en aval de la zone touchde.
Abolition des ROT concernds par le tronc nerveux touchd.

Atteitne de la racine L5

Trajet Douloureux L5 Hypoesthésie L5

Fig. 5.7. @ Atteinte de la racine L5.
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e. Atteinte pluri-tronculaire (mononeuropathie multiple
ou multin@vrite)
Dgficit moteur correspondant aux territoires de plusieurs troncs nerveux, touch@s simulta-
ngment ou de fa on rapproch@e dans le temps.
Ddficits sensitifs correspondant aux territoires des troncs nerveux touchgs.
Abolition des ROT dans les territoires touchds.

f. Polyneuropathie (polyn@vrite)
Le plus souvent de r@partition dite «longueur d@pendante » : intensitd de I'atteinte propor-
tionnelle la longueur des neurones atteints.
Prddominance clinique de I'atteinte sensitive (dpicritique et nociceptive).
Atteinte le plus souvent sym@trique.

Abolition ou r@duction des ROT en fonction de I'dtendue de I'atteinte (abolition des achil-
IZens, puis @ventuellement des rotuliens, bicipitaux et tricipitaux).

g. Poly-radiculo-neuropathie (polyradiculon@vrite)
Atteintes motrice et sensitive le plus souvent bilatdrales et sym@triques, la fois proximales
et distales.
ROT abolis de fa on diffuse.

h. Atteinte des ganglions rachidiens (neuronopathie sensitive
ou ganglionopathie)
Atteinte purement sensitive.
Pas de r@partition de I'atteinte sensitive analysable en termes de troncs et racines ou de
type longueur-ddpendante.
Atteinte parfois trt.s @tendue, parfois trk.s multifocale.
Au terme de cette analyse, la localisation de I'atteinte est le plus souvent possible. Cette @tape
est primordiale dans la d@marche diagnostique, car elle permet de restreindre les causes pos-
sibles et guide les examens compl@mentaires n@cessaires (voir figure 5.8).

H Connaissances

Attention
Dans les premiers jours d'une atteinte aigu® de la voie pyramidale (ex. : accident vasculaire c@rdbral), une
paralysie flasque est frdquente avec abolition des rgflexes tendineux et hypotonie («sid@ration»). C'est en
moyenne entre la premitre et la troisitme semaine que se ddveloppe I'hypertonie spastique.

retenir
Un dgficit spastique est toujours d'origine centrale.
Un d@ficit flasque est le plus souvent d'origine p@riph@rique, mais il peut s'agir d'une atteinte centrale (
la phase initiale lors d'une I@sion aigu® de la voie pyramidale).
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Attention

Une parapar@sie peut Etre en rapport avec une Idsion c@r@brale bifrontale param@diane (infarctus c@rdbral
ant@rieur bilat@ral, m@ningiome de la faux du cerveau) qu'il faudra savoir rechercher en cas de normalit?
des explorations m@dullaires.

Attention

Lors d'une I@sion d'un segment de moelle, 'atteinte sera de type p@riph@rique au niveau de la Igsion (syn-
drome Igsionnel), car il y a destruction des motoneurones de la corne ant@rieure et une atteinte des fibres
sensitives  cet ftage. En dessous de la Igsion, l'atteinte sera de type central (syndrome sous-Igsionnel),
avec ddficit moteur, spasticitd et ROT vifs et diffus@s. Le syndrome I@sionnel est surtout visible lorsque la
Igsion est situfe au niveau des renflements cervical ou lombaire, car le d@ficit, lamyotrophie et I'abolition
@ventuelle d'un ROT seront @vidents.
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Causes non neurologiques

— Causes rhumatologiques ou orthopédiques
— Causes vasculaires, ...

— Troubles somatomorphes

Déficit
neurologique?

Analyse
Syndromique

(" B N : . e
Atteinte pyramidale /Attelnte neurogene perlpherlque\ / Atteinte de la JNM \

—ROT vifs et diffusés —ROT réduits ou abolis _ Déficit moteur fluctuant Atteinte myopathique
— Spasticité — Amyotrophie _ Fatigabilité -Déficit pr,o_><|_mal et_a_X|aI
- Signe de Babinski — Fasciculations et crampes — Ptosis et diplopie -Pa}s de.d(j:‘fICIt sensmf
N J \~ hypotonie ) —Trouble de la déglutition -Réflex ldlomusculalre absent
¢ — Troubles respiratoires hﬁpTr%/rgggf hie (parfois pseudo-
. V, . A . ~ Pas de déficit sensitif _ +/-atteinte respiratoire
Atteinte cérébrale: Polyneuropathie —Tonus normal, pas d’amyotrophi +/-atteinte cardiaque
Hémiplégie incluant la face Symétrique, longueur dépendante, S>M —ROT normaux (sauf Lambert-Eaton) \ J
— Prédominance brachio-faciale
\~ Proportionnell J Polyradiculoneuropathie

Symétrique, proximale et distale, MS=MI
4 Atteinte tronc cérébral B Y aue.p

Hémiplégie + nerf cranien

controlatéral Atteinte tronc ou racine
L (syndrome alterne) ) Territoire isolé, atteinte sensitive et motrice
(" Atteinte moelle h Mononeuropathie multiple
Tétra ou paraplégie asymeétrique, territoires tronculaires
Brown-Sequard
\ Syndrome syringomyélique ) Queue de cheval

Paraplégie + anesthésie en selle
+ troubles sphinctériens

SIS SaP JIISUSS NO/D INS10W 1dLgA 26 Wal|

Fig. 5.8. (A) Analyse syndromique et topographique.
(Source : cration de I'auteur.)
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IV. Orientation @tiologique et hidrarchisation
des examens compldmentaires

A. Orientations diagnostiques

Aprts avoir ddterming@ la localisation de I'atteinte, la d@marche diagnostique s’appuiera sur
les circonstances de cette atteinte pour parvenir au diagnostic, ou au moins en limiter les
gtiologies.
Ainsi, on pr@cisera le type de survenu :

brutale;

en quelques jours ou quelques semaines;

insidieusement sur plusieurs mois ou plusieurs anndes.
Puis on d@terminera I’'@volution :

stable;

lente ou rapide;

rechutes;

en amdlioration.
Enfin, on tiendra compte du terrain :

I’ ge du patient et son sexe;

les antdc@dents personnels et familiaux;

les signes et sympt mes extraneurologiques (AEG, I@sions cutan@es ou articulaires ).
Une atteinte brutale (en quelques minutes ou quelques heures) oriente essentiellement vers
une origine vasculaire (en dehors des traumatismes).
Une atteinte rapide (en quelques jours ou quelques semaines) oriente prioritairement vers une
origine inflammatoire, infectieuse ou tumorale.
Une atteinte lente (en plusieurs mois ou anndes) oriente vers une origine ddg@ngrative,
parfois h@r@ditaire.
L’analyse syndromique des troubles, de leurs localisations et des circonstances de survenues
permet de g@n@drer des hypothtses @tiologiques. Ces dernikres seront confirm@es ou infirm@es
par la r@alisation d’examens compl@mentaires adaptds.

B. Examens compl@mentaires

Aucun examen compl@mentaire n’est rdalisd systdmatiquement. Leur demande et leur ordre
d@pendent des hypothtses gtiologiques formul@es partir des donndes de I'anamntse et de
I’examen clinique.

1. Imagerie du systtme nerveux central

L’IRM est I'examen de rdfdrence des atteintes du systtme nerveux central. Le niveau d’explo-
ration (cerveau, moelle spinale) sera pr@cisd en fonction des hypothtses topographiques. Les
diffdrentes s@quences IRM possibles seront dgtermindes par les hypothtses diagnostiques envi-
sagdes. En cas de contre-indication (Pacemaker, @clats ferromagn@tiques intraoculaires ),
I'IRM pourra Etre remplac@e par un scanner.

L’IRM permet de rechercher :

au niveau c@rgbral : une Idsion vasculaire (isch@mie ou h@matome), tumorale, infectieuse,
inflammatoire expliquant le ddficit. La prdsence d’autres Idsions peut aider au diagnostic
(ex. : multiples hypersignaux periventriculaires dans la sclgrose en plaques);
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au niveau m@dullaire : une Igsion extra-axiale (ex. : compression osseuse dans la my@lopa-
thie cervicoarthrosique), intra-axiale mais extram@dullaire (m@ningiome, schwannome) ou
intram@dullaire (tumeur gliale, @pendymome, plaque de ddmyglinisation, I@sion vasculaire).

2. lectroneuromyogramme

L’@lectroneuromyogramme (ENMG) est I'examen de r@f@rence pour les atteintes du systtme
nerveux p@riphdrique. Il permet de confirmer I'existence d’une atteinte des nerfs p@riphgd-
riques, d’une anomalie de la jonction neuromusculaire ou d’une atteinte musculaire.

a. Suspicion d’atteinte du systtme nerveux p@riph@rique
Les principaux paramttres @tudids par FTENMG sont :
en d@tection : la recherche de trac@s neurogtnes (appauvris et acc@l@rds);
en stimulod@tection : les amplitudes motrices et sensitives distales, les vitesses de conduc-
tion motrices.
L’ENMG en d@tection confirme le caracttre neuropathique (neurogtne) de I'atteinte. Il permet
de prdciser :
I’extension des Idsions (racines touch@es, mononeuropathie ou mononeuropathies mul-
tiples, atteinte de rdpartition longueur-d@pendante, etc.);
le m@canisme de I'atteinte du nerf :
atteinte axonale : potentiels moteurs et sensitifs distaux diminu@s, mais vitesses de
conduction motrice relativement pr@servdes,
atteinte d@my®@linisante : vitesses de conduction motrice diminu@es et potentiels sensi-
tifs distaux relativement prdserv@s; prdsence de blocs de conduction;
le niveau de compression d’un nerf : par exemple, atteinte au canal carpien pour le nerf
m@dian, compression au coude pour le nerf ulnaire, compression au genou pour le nerf
fibulaire commun.

H Connaissances

b. Suspicion d’atteinte de la jonction neuromusculaire
L’ENMG recherche un bloc neuromusculaire par stimulation rdp@tde :
chute de I'amplitude motrice (ddcr@ment) lors de la stimulation r@pg@titive 3 Hz.

En cas d’atteinte pr@synaptique (syndrome de Lambert-Eaton, botulisme), il existe de plus une
forte augmentation d’amplitude (incrdment) lors de la stimulation haute frédquence (ou aprts
un effort bref).

c. Suspicion d’atteinte musculaire
L’ENMG recherche une atteinte myogtne :

en d@tection, trac@s myogtnes : trop riches pour I'effort, faits de potentiels de faibles
amplitudes, brefs et polyphasiques;

en stimulod@tection : amplitudes motrices basses, mais amplitudes sensitives normales.

3. Ponction lombaire

Elle est effectude en cas d’atteinte proximale ou de suspicion d’atteinte inflammatoire ou
infectieuse du SNP (polyradiculon@vrite aigu®, m@ningoradiculite), ou d’atteinte inflammatoire
ou infectieuse du SNC (scl@rose en plagues, notamment).
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4. Examens biologiques sanguins

lls sont demand@s au cas par cas. Trks divers, mais en fonction du contexte ils peuvent Etre
d’une aide ddterminante pour le diagnostic positif (enzymes musculaires @lev@es pour une
atteinte musculaire) ou @tiologique (diabkte rgv@ld par une polyneuropathie; anticorps sp@ci-
figues d’une enc@phalite, etc.).

5. Biopsies

Musculaires ou neuromusculaires, elles permettent la confirmation histologique d’un syn-
drome neurogtne p@riph@drique ou myogtne et peuvent apporter des arguments clds pour le
diagnostic @tiologique.

La biopsie neuromusculaire ne se con oit qu’en cas d’atteinte des fibres sensitives I’examen
clinigue et PENMG. la diffgrence de la biopsie musculaire, elle peut Etre source de compli-
cations (zone d’hypoesth@sie sdquellaire sur la face dorsale du pied aprts biopsie, difficult@s
de cicatrisation, etc.). Elle se discute en milieu neurologique, au cas par cas, en fonction de
I’ ge, de I'@volutivitd de I'atteinte et des hypothtses diagnostiques (accessibilitd une thdra-
peutique) (cf. chapitre 8, item 98).

C. Strat@gie d’utilisation des examens

lIs sont choisis en fonction de I’hypothtse topographique et @tiologique. Un algorithme d@dci-
sionnel est propos@ dans la figure 5.9.

1. H@mipldgie

Une imagerie c@rgbrale (IRM) est  r@aliser dans tous les cas.

2. Tdtrapl@gie et parapl@gie centrales

On effectue une IRM m@dullaire de niveau cibld, @ventuellement compl@tde par une ponction
lombaire (en I'absence de compression m@dullaire et en fonction du m@canisme @tiologique
suspect?). En cas de normalitd de I'lRM m@dullaire, une IRM c@r@brale devra Etre demand@e
pour @liminer une atteinte bilatdrale.

En cas de parapl@gie p@riph@rique, une IRM centr@e sur la queue de cheval est r@alisge.

Se souvenir que I'atteinte m@dullaire est habituellement plus haut situde que ne le laisse sup-
poser le niveau sensitif, surtout initialement.

3. Atteinte simultan@e ou installde rapidement de plusieurs troncs
nerveux

L’ENMG est r@alisd en urgence pour confirmer une mononeuropathie multiple; un diabtte et
une vascularite sont recherch@s, une biopsie neuromusculaire discut@e.

4. Atteinte sensitive/motrice rapide, sym@trique, ascendante
des membres

ENMG et ponction lombaire sont effectu@s la recherche d’une polyradiculon@vrite aigu®, en
sachant que ces examens peuvent Etre normaux les premiers jours.
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5. Fatigabilitd fluctuante des membres

L’ENMG recherche un bloc neuromusculaire en faveur d’'une myasth@nie.

6. Autres

D’autres situations frdquentes ndcessitent des examens dans des d@lais moins urgents.
Atteinte sensitive/motrice progressive et sym@trique des membres :
ENMG pour confirmer une polyneuropathie;;
examens biologiques vis@e @tiologique (recherche de diabtte, syndrome inflamma-
toire, gammapathie monoclonale, carence vitaminique ).
Atteinte motrice proximale, progressive et sym@trique des membres :
ENMG la recherche d’une atteinte musculaire ou d’un bloc neuromusculaire;
dosage des enzymes musculaires, discussion d’une biopsie musculaire.

V. Situations diagnhostiques particulitres

A. Troubles moteurs ou sensitifs transitoires

Les troubles moteurs ou sensitifs transitoires (par ddfinition non observ@s par un m@decin)
posent un problkme particulier.
Accident isch@mique transitoire (AIT, ou syndrome de menace pour le cerveau) : les
implications th@rapeutiques et pronostiques sont telles que tout d@ficit moteur ou sensitif
transitoire d’installation brutale sans autre cause @vidente doit Etre explor@ en urgence
comme un AIT (IRM c@r@brale, bilan artdriel, cardiaque et d’h@mostase).

Migraine : I'aura sensitive suit classiguement I'aura visuelle et le mode d’installation
des troubles est progressif, avec la succession caractdristique de sympt mes (marche
migraineuse).
Crise @pileptique partielle : plus rare; caracttre stdrdotypd des atteintes.
Une symptomatologie n@gative (ddficitaire) @voquera une origine isch@mique, alors que les
manifestations positives @voqueront plus une pathologie @pileptique ou migraineuse. Le mode
d’installation (brutal et maximum d’emblde en cas d’AlT; rapidement progressif sur quelques
secondes en cas d’@pilepsie; sur plusieurs minutes en cas de migraine) peut aider  diffdrencier
ces trois causes.

B. Origine multifactorielle

B un trouble de la motilitg d’un membre peut parfois Etre d’origine multifactorielle.

C’est le cas par exemple de complications rhumatologiques sur ddficit moteur (p@riarthrite
scapulohum@rale sur h@mipar@sie, etc.) ou de I'apparition d’un trouble d’origine psychique sur
un d@ficit neurologique authentique. Distinguer la part de chacune de ces origines reltve de
I’exp@rience clinique et du r@sultat d’investigations cibl@es.
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VI. Complications d’un ddficit moteur ou sensitif
d’un membre

Q ces complications sont nombreuses et n@cessitent des mesures pr@ventives.

A. Complications g@n@rales

Les complications g@n@rales sont les plus redoutables et surviennent surtout en cas de ddficit
des membres inf@rieurs.

Complications thromboemboliques chez un patient confing au lit. Les mesures de prg-
vention d’une thrombophl@bite d’'un membre infdrieur doivent Etre mises en place trks
rapidement : anticoagulation doses prdventives, mobilisation et stimulations m@caniques
du retour veineux; tout essoufflement, douleur basithoracique, malaise doit faire craindre
une embolie pulmonaire chez ces patients exposgs.

Complications bronchopulmonaires par encombrement favoris@ par I'alitement |, et
parfois des fausses routes.

Chutes lors de la reprise de la marche ou lors de I'aggravation du ddficit (PRNA), par ddficit
moteur ou trouble proprioceptif s@vt.re, avec risque de fracture ou de traumatisme cr nien.

B. Complications locor@gionales

Les complications locor@gionales sont @galement frdquentes.

Escarres (talons, sacrum), pr@venues par les modifications r@gulitres du positionnement
au lit (d@cubitus lat@ral alternd), les massages cutan@s pluriquotidiens, la mobilisation du
membre paralys@ et le mat@riel de d@charge (coussins de formes diverses, matelas eau).
Enraidissement d’un membre ddficitaire avec risque de r@traction (sur hypertonie pyrami-
dale, notamment) et de complications ost@oarticulaires : p@riarthrite, notamment scapu-
lohum@rale, ost@ome para-articulaire, notamment au coude et au genou. La lutte contre
la spasticitd passe par une prise en charge en kingsith@drapie avec mobilisation et parfois
I'injection de toxine botulique.

Algoneurodystrophie du membre sup@rieur, dont la pr@vention passe par une prise en
charge en kingsith@drapie douce indolore; une fois la complication apparue, le traitement
fait appel au repos, au refroidissement du membre.

Traumatisme d’un membre porteur d’un ddficit sensitif : bri3lures non per ues la main,
troubles trophiques au pied (mal perforant).
Le traitement est essentiellement prdventif (mobilisation prdcoce, prdvention d’attitude vicieuse
[pied Bquin]), parfois curatif (intervention sur tendons rdtractds).

H Connaissances

Un trouble de motilitd d'un membre peut avoir des causes neurologiques ou non neurologiques.
L'orientation @tiologique face un d@ficit moteur ou sensitif ndcessite un diagnostic topographique
prdalable, dont d@pendent les investigations compl@mentaires qui doivent Etre cibldes.

De nombreuses complications peuvent survenir aprts un déficit moteur ou sensitif, ndcessitant des
mesures préventives adaptdes.

Une r@@ducation fonctionnelle est toujours requise.
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Objectifs pédagogiques

ltem 93 Compression

Diagnostiquer une compression m@dullaire non traumatique et un syndrome de la
queue de cheval.
Identifier les situations d’urgence et planifier leur prise en charge.

Comprendre les principaux dficits et incapacitds secondaires une compression
m@dullaire ou un syndrome de la queue de cheval

Hiérarchisation des connaissances

compl@mentaires

Rang | Rubrique Intituld Descriptif
® | Eldments Conna tre l'anatomie et la physiopa-
physiopathologiques thologie des I@sions m@dullaires et
d'un syndrome de la queue de cheval
@® | Diagnostic positif Savoir faire le diagnostic clinique Ddcrire les principaux sympt mes
d'une compression m@dullaire rgv@lateurs. Diagnostiquer et
ddcrire la s@émiologie clinique du
syndrome radiculaire I@sionnel et le
syndrome sous I@sionnel
® | Examens Savoir hidrarchiser les examens com-

pl@mentaires devant une suspicion de
compression m@dullaire

B | Examens Savoir faire le diagnostic d'une com-
compl@mentaires pression m@dullaire  l'imagerie
B | Contenu multim@dia Exemple IRM typique de compression | Savoir reconna tre sur une IRM le
m@dullaire cordon m@dullaire, la queue de
cheval et les structures avoisinantes
B | tiologies Conna tre les ftiologies d'une com- Diffdrencier les causes extradurales,
pression m@dullaire intradurales et extram@dullaires,
ainsi qu'intram@dullaires
B | Diagnostic positif Conna tre le diagnostic diffdrentiel
Neurologie
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Compression m@dullaire non traumatique et syndrome de la queue de cheval

Rang | Rubrique Intituld Descriptif
B | Diagnostic positif Conna tre les formes topographiques | Savoir mettre en @vidence les
glgments cliniques des diffrents
niveaux de compression m@dullaire
dorsale, cervicale basse, cervicale
haute
@® | Identifier une urgence | Savoir identifier des situations
d'urgence devant une compression
m@dullaire
@® | Prise en charge Conna tre les principes de la prise

en charge des situations d'urgence
devant une compression m@dullaire

@® | Diagnostic positif Savoir faire le diagnostic clinique d'un
syndrome de la queue de cheval
® | Examens Savoir hi@rarchiser les examens
compl@mentaires compl@mentaires d'un syndrome de
la queue de cheval
B | Examens Savoir faire le diagnostic radiologique
compl@mentaires d'un syndrome de la queue de cheval
B | Contenu multim@gdia Exemple IRM typique de syndrome
de la queue de cheval
B | tiologies Conna tre les ftiologies d'un syn-
drome de la queue de cheval
B | Diagnostic positif Conna tre le diagnostic diff@rentiel
@® | |dentifier une urgence | Savoir identifier les situations
d'urgence devant un syndrome de la
queue de cheval
@ | Prise en charge Conna tre les principes de la prise
en charge des situations d'urgence
devant un syndrome de la queue de
cheval
@® | Suiviet/ou pronostic Comprendre les principaux dgficits et Cons@quences et handicaps princi-
incapacitds secondaires une compres- | paux sans les ddtailler
sion m@dullaire ou un syndrome de la
queue de cheval
B | Prise en charge Conna tre les principes essentiels
de prise en charge des dfficits,
incapacit@s et handicap secondaire
une compression m@dullaire ou un
syndrome de la queue de cheval
@® | Contenu multim@dia voquer un diagnostic de compres-

sion m@dullaire sur un cas viddo
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Compression médullaire non traumatique

Rappels anatomiques

II. Clinique
lIl. Examens compl@mentaires

IV.

tiologie

V. Diagnostic diffdrentiel
VI. Principes de la prise en charge

I. Rappels anatomiques

@ La moelle spinale chemine du trou occipital au bord sup@rieur de L2 dans un canal ost@oli-
gamentaire inextensible. Elle est plus courte que le canal rachidien, ce qui explique un d@ca-
lage entre le niveau vert@bral et celui du m@tamtre m@dullaire (par exemple, le m@tamtre T12
est en regard de la verttbre T9).
De la moelle spinale @mergent les nerfs spinaux, qui sortent par les trous de conjugaison.
La moelle spinale se termine par le ¢ ne terminal au niveau des dernitres verttbres thoraciques
et de L1; les dernitres racines spinales (L2 L5 et les racines sacr@es) forment la queue de cheval.
La moelle spinale est entour@e par la pie-mtre qui y est adh@rente, puis par I'arachno de sous
laquelle circule le LCS et la dure-mkre, @paisse et r@sistante, qui rdalise un fourreau cylindrique
@pais. L’espace extradural est graisseux, rempli de vaisseaux, principalement veineux.
La moelle spinale est organis@e transversalement en m@tamtres et longitudinalement en fibres
longues (figure 6.1). Elles comportent des fibres sensitives et des fibres motrices :
les fibres sensitives se r@partissent principalement :
en voie spinothalamique (ou extralemniscale), qui v@hicule la sensibilitd thermoalgique
et le tact protopathique : elles croisent chaque niveau m@tam@rique ; elles cheminent
dans le cordon lat@ral de la moelle du ¢ t@ opposg,
en voie lemniscale, qui v@hicule le tact @picritique et la sensibilitd profonde, situde dans
le cordon postdrieur de la moelle spinal, homolat@ral; elles croiseront plus haut Ila
partie inf@rieure de la moelle allong@e (bulbe);
le faisceau pyramidal moteur, aprts avoir crois@ dans la moelle allong@e, descend dans le
cordon lat@ral de la moelle spinale.

Certains gl@ments cliniques orientant vers une compression m@dullaire d@coulent de cette organisation
anatomofonctionnelle :

un syndrome I@sionnel en regard de la compression (douleur radiculaire, d@ficit radiculaire) ;
I'existence d'un niveau sensitif correspondant Ia limite sup@rieure de l'atteinte sensitive;

un syndrome sous-Igsionnel : dysfonctionnement de la moelle sous-jacente priv@e du contr le cen-
tral (d@ficit sensitif, d@ficit moteur, signes d'irritation pyramidale, hypertonie pyramidale, troubles
sphinct@riens);

un syndrome douloureux rachidien.
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Fig. 6.1. @ Moelle spinale.

A. Coupe longitudinale. B. Coupe transversale.
(Source : CEN, 2019.)

Il1. Clinique

La compression m@dullaire non traumatique doit Etre diagnostiqu@e dks les premiers signes cliniques car
elle n@cessite une prise en charge urgente.

Le diagnostic de compression m@dullaire non traumatique est pos@ sur I’existence d’un syn-
drome I@sionnel et d’un syndrome sous-I@sionnel associd@ le plus souvent des signes rachidiens.

A. Syndrome radiculaire I@sionnel

Il comprend :
des douleurs radiculaires souvent isol@es au dgbut; de topographie constante, signalant
le dermatome Idsionnel (n@vralgies cervicobrachiales, algies thoraciques en ceinture). Elles
surviennent en @clairs, par salves, impulsives la toux. Elles peuvent s’estomper dans la
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journ@e avec I'activit@ physique et ne se manifester qu’au repos, surtout la nuit, heures
fixes, pouvant s’attdnuer la d@ambulation nocturne;

un possible déficit radiculaire avec hypoesth@sie en bande dans le territoire douloureux
avec abolition, diminution ou inversion d’un rdflexe, pouvant aboutir un ddficit moteur
dans le mEme territoire radiculaire avec amyotrophie. Ces sympt mes sont au d@but plus
discrets I'@tage thoracique ou abdominal qu’au niveau cervical, og la n@vralgie cervico-
brachiale est plus typique.

Il permet donc de déterminer le niveau lésionnel et d’orienter les explorations neuroradiolo-
giques.

B. Syndrome sous-I@sionnel

Le syndrome sous-I@sionnel associe des troubles moteurs, sensitifs et sphinctdriens.

1. Troubles moteurs

Syndrome pyramidal d’intensitd variable :
simple fatigabilit¢ la marche, difficultd la course, maladresse en terrain accidentd,
c@dant I'arrCt;
gEne non douloureuse correspondant la claudication intermittente de la moelle;
progressivement, rgduction du p@drimttre de marche pouvant aboutir un confinement au
fauteuil en raison d’une parapl@dgie ou d’une t@trapl@gie spastique.
Il faut noter la diffdrence avec I'installation des signes cliniques dans un contexte de compres-
sion m@dullaire aigu® qui se fera initialement par un ddficit moteur flasque, suivi de I'installa-
tion plus lente du syndrome pyramidal.

2. Troubles sensitifs

lls sont retardd@s : picotements, fourmillements, sensations de striction, d’@tau, de ruissellement
d’eau glac@e, de brBlures parfois exacerb@es au contact. Un signe de Lhermitte est possible
(d@charge @lectrique le long du rachis et des membres la flexion du cou).

Le patient a I'impression de marcher sur du coton ou du caoutchouc avec une gEne plus mar-
gu@e lors de la fermeture des yeux (souffrance cordonale post@rieure).

Le d@ficit sensitif n’est pas toujours complet, initialement cordonal post@rieur (atteinte de la
sensibilitd discriminative, de la proprioception) ou spinothalamique (d@ficit thermoalgique).

Il existe un niveau sensitif correspondant au m@tamtre inf@rieur de la compression.

Le syndrome de Brown-S@quard correspond une souffrance d’une h@mi-moelle, dissociation
de sensibilit@ avec un syndrome cordonal post@rieur (atteinte de la sensibilit@ @picritique et pro-
prioceptive) et un syndrome pyramidal homolatdraux la I@sion, et ddficit spinothalamique du
¢ td opposd (atteinte de la sensibilitd thermoalgique) (figure 6.2 et figure 7.2 au chapitre 7).

3. Troubles sphinctériens

Troubles urinaires (miction imp@rieuse, dysurie), sexuels ou anorectaux (constipation) sont
trks tardifs dans les compressions m@dullaires, sauf si la Idsion est situde dans le ¢ ne
terminal.

Dans les compressions m@dullaires @volu@es, ils sont quasi constants.
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‘ : Atteinte proprioceptive, tact épicritique
: Atteinte thermo-algique controlatérale

Syndrome pyramidal homolatéral

Fig. 6.2. (A Syndrome de Brown-S@quard (atteinte de I’'h@mi-moelle).
(Source : CEN, 2019.)

C. Syndrome rachidien

Les douleurs, permanentes et fixes, localisges ou plus diffuses, type de tiraillement, de
pesanteur ou d’enraidissement rachidien, augmentent [I'effort mais elles existent aussi au
repos et la nuit.

Elles sont peu ou pas sensibles aux antalgiques usuels.

Une raideur segmentaire du rachis, trts prdcoce, est rechercher systdmatiquement.

Une d@formation segmentaire (cyphose, scoliose, torticolis) est possible, avec douleurs
spontanges localisdes accrues lors de la percussion des @pineuses ou la palpation appuy@e
de la musculature paravertdbrale en regard de la zone I@sionnelle.
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Compression m@dullaire selon le niveau

Compression cervicale haute entre C1 et C4

8] Syndrome sous-I@sionnel avec tetrapl@gie spastique, syndrome I@sionnel : paralysie diaphragmatique,
paralysie du sternocl@idomasto dien, du traptze ou hoquet sighant la souffrance phrénique.
Compression cervicale basse entre C5 et T1

Parapl@gie spastique et ndvralgie cervicobrachiale; compression entre C8 et T1 : signe de Claude Bernard-
Horner homolat@ral.

Compression de la moelle dorsale

Parapl@gie, douleurs en ceinture thoracique associfes une anesth@sie en bande.

Compression de la moelle lombosacrée

Paralysie des quadriceps avec disparition des rgflexes tendineux rotuliens, mais r@flexes calcan@ens (achil-
I@ens) vifs et signe de Babinski bilat@ral, avec troubles sphinctdriens.

Compression au niveau du céne terminal

Troubles moteurs type de ddficit de la flexion de la cuisse sur le bassin, abolition des rgflexes cuta-
n@s abdominaux inf@rieurs, abolition du rdflexe crdmast@rien, signe de Babinski; atteinte sphinct@rienne
constante et s@vtre et troubles sensitifs de niveau T12-L1.
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Pour en savoir plus
Formes cliniques particulitres

Compression médullaire chez I'enfant

0 La s@miologie difftre peu de celle de I'adulte, mais il est plus difficile de mettre en @vidence les douleurs
rachidiennes ou radiculaires chez les petits enfants :
classiquement, on observe : d@formation rachidienne prdcoce, scoliose, cyphose, port de tEte guindd;
la boiterie ou les troubles sphinctdriens @voquent le diagnostic;
les compressions m@dullaires tumorales peuvent s’exprimer par un tableau d’hypertension intracr nienne
avec dtme papillaire, hdmorragie m@ning@e ou hydroc@phalie.

Compression médullaire selon I'évolution

L’@volution est impr@visible, le plus souvent lentement progressive. Une ddcompensation rapide, en
quelques heures, peut survenir lorsque la compression est suffisante pour entra ner une d@compensation
vasculaire, responsable d’une isch@mie m@dullaire (pronostic fonctionnel sombre).

I1l. Examens complémentaires

@ une ponction lombaire peut aussi Etre  l'origine d’'une ddcompensation brutale et doit Etre proscrite
devant un tableau de compression m@dullaire en I'absence d'IRM.

A. IRM

L’IRM est I'examen urgent de premiere intention (sdquences T1, T2, sans puis avec injec-
tion de gadolinium) :
B stude du cordon m@dullaire dans les deux plans de I'espace (sagittal et axial) et obser-
vation des structures avoisinantes;

d@termination du niveau m@dullaire concern@ et de la topographie Idsionnelle, @pidurale,
intradurale extra- ou intram@dullaire. En cas de processus compressif @pidural, les anoma-
lies squelettiques avoisinantes devront Etre recherch@es;
tumeurs intradurales extram@dullaires : masses arrondies ovo des jouxtant la moelle spinale;
I@sions intram@dullaires : @largissement du cordon m@dullaire (Idsion m@dullaire dont I’as-
pect ddpend de I'dtiologie).
L’IRM pr@cise la cartographie du processus tumoral : hauteur, dimension, rapports avec les
structures avoisinantes. La nature pleine ou kystique oriente I'Gtiologie. S’il y a rehaussement
par injection de gadolinium, une origine tumorale, inflammatoire ou, plus rarement, infec-
tieuse est @voqude.
Elle permet @galement de juger du degr@ de rdtrdcissement pour @valuer le risque potentiel de
souffrance m@dullaire suraigu® redoutde dans des compressions m@dullaires lentes.
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B. Autres examens (seulement et/ou en compl@ment
de I'IRM)

1. Scanner et myéloscanner

a. Scanner en complément de I'IRM

B il recherche et prdcise des modifications osseuses : calcifications, @rosion d’un p@dicule,
glargissement d’un trou de conjugaison, @largissement du diamttre transversal ou ant@ropos-
t@rieur du canal rachidien, aspect lytique ou condensant vert@bral aboutissant une verttbre
ivoire ou un tassement.

b. Myéloscanner en cas de contre-indication a I'lRM

(B Coupes de scanner rachidien aprts injection intradurale (par ponction au niveau lombaire
ou sous-occipital, selon la topographie de I'atteinte) de produit de contraste permettant de
visualiser les rapports de la moelle spinale avec les structures adjacentes dont le rachis.

2. Radiographies rachidiennes simples

@ Elles ne sont plus rdalis@es, Bcar remplac@es par le scanner; elles sont utiles en dynamique
parfois pour rechercher une instabilitd (clich@s en flexion et extension).

3. Potentiels évoqués somesthésiques et moteurs

s appr@cient I'dtat fonctionnel des voies lemniscales et pyramidales, mais @ ne constituen
B s apprecient I'gtat fonctionnel d | les et pyramidal (A tituent
pas un instrument diagnostique de premitre intention.

IV. Etiologie

A. Causes extradurales

1. Métastases néoplasiques vertébrales et épidurites métastatiques

B Les causes extradurales sont dominges par les métastases néoplasiques vertébrales
pouvant Etre compliqudes d’une @pidurite m@tastatique (figure 6.3) :

cancers primitifs les plus frdguents retrouv@s : poumon, sein, prostate, rein;

envahissement n@oplasique vertdbro-gpidural frdguemment rencontrd au cours d’h@-
mopathies malignes : lymphomes non hodgkiniens, leuc@mies aigu®s, mydlomes.

Les @pidurites m@tastatiques peuvent @galement survenir ind@pendamment d’une atteinte
osseuse.

Les tumeurs vertébrales bénignes (h@mangiome, chondrome) ou primitivement malignes
(sarcome) sont rares.

2. Myélopathie cervicarthrosique

Compression m@dullaire lente cervicale.

Patients de plus de 40 ans aux ant@c@dents de ndvralgies cervicobrachiales, de torticolis, de
traumatismes rachidiens cervicaux.

Syndrome sous-I@sionnel : syndrome pyramidal spastique progressif avec troubles sensitifs
subjectifs (signe de Lhermitte).
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Fig. 6.3. B Vvgtastase vertgbrale avec @pidurite.

L@sion osseuse d@velopp@e au niveau du corps de T4, massivement @tendue aux p@dicules et  I'arc post@rieur
gauche (coupe axiale), en hyposignal T1, en hypersignal T2, fortement rehauss@e aprts injection de gadolinium.
Extension intracanalaire @pidurale avec compression et engainement m@dullaires. Les espaces liquidiens pgri-
m@dullaires sont totalement effac@s en regard de la compression. noter, le respect des disques intervert@braux
sus- et sous-jacents.

A. T1 sagittal aprts injection. B. T2 sagittal. C. T1 sagittal. D. T1 axial aprts injection. (Source : CEN, 2019.)

Syndrome IZsionnel : signes sensitifs et moteurs avec ar@flexie, amyotrophie sur un ou les
deux membres sup@rieurs.

L’IRM confirme la cervicarthrose avec @troitesse du canal cervical et arthrose pr@f@rentiel-
lement sur la partie inf@rieure du rachis cervical (figure 6.4), hypersignal T2 intram@dullaire
frdquemment observg.

3. Hernie discale

Pr@fdrentiellement au niveau cervical.
Elle peut Etre une @tiologie de compression m@dullaire extradurale (figure 6.5).

4. Spondylodiscites et épidurites infectieuses

I’origine d’une compression m@dullaire extradurale (si bacille de Koch, il s’agit du mal de
Pott) (figure 6.6).


























































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































