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L’hypertension intracranienne idiopathique (HTII) se caractérise
par la présence de céphalées, avec ou sans atteintes visuelles,
associées a une augmentation de la pression du liquide céphalo-
rachidien (LCR), en I’absence d’étiologie secondaire. Bien que
son incidence soit faible, le risque d’atteinte visuelle grave en fait
une pathologie qui doit étre reconnue par les médecins inter-
nistes généralistes. En se basant sur un cas pratique, cet article a
pour objectif de retracer la présentation clinique typique de
cette pathologie, d’aborder les mécanismes physiopathologiques
sous-jacents et de présenter le bilan étiologique ainsi que la prise
en charge.

The diagnosis and management of idiopathic
intracranial hypertension

Idiopathic intracranial hypertension (IIH) is defined by the presence
of headache with or without associated visual impairment, elevated
cerebrospinal fluid pressure, and exclusion of a secondary etiology.
The increased risk of severe visual impairment prompts rapid
recognition and initial management by general practitioners, even
though the incidence of this condition is low. Based on a case
report, the aim of this review is to describe the typical clinical
presentation of IIH, to discuss the underlying pathophysiology as
well as work-up and management.

INTRODUCTION

L’hypertension intracranienne idiopathique (HTII) est égale-
ment appelée «hypertension intracranienne bénigne» ou
«pseudotumor cerebri». Il s’agit d’une pathologie affectant
en priorité les jeunes femmes en age de procréer et se mani-
festant principalement par des céphalées."” L’incidence est
estimée a environ 1-2/100 000 dans la population générale® et
son étiologie précise est encore peu claire a ’heure actuelle.
La complication la plus menacante est I'atrophie optique
progressive, pouvant aller jusqu’a la cécité dans 10% des cas.’
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CAS CLINIQUE

Nous présentons ici le cas d’une jeune patiente de 20 ans,
hospitalisée dans le contexte de céphalées séveres et progres-
sives depuis plusieurs semaines. Elle se présente avec des
céphalées frontales constrictives irradiant en casque, péjorées
le matin au réveil et associées a des vertiges, des nausées et des
vomissements. Elle ne rapporte pas de troubles visuels. Il s’agit
d’une patiente en bonne santé habituelle. Elle ne prend pas de
traitement mais elle est au bénéfice d’une contraception
oestroprogestative de 3¢ génération. L'examen clinique et les
constantes vitales sont dans la norme. LIMC est normal a 20 kg/m?.
Le laboratoire est sans particularité et on ne retrouve notamment
pas d’anémie, de polyglobulie, de thrombocytose ou de syn-
drome inflammatoire. LIRM montre des signes compatibles avec
une hypertension intracranienne avec dépression minime du
diaphragme sellaire sans selle turcique vide, un aspect discrete-
ment tortueux des nerfs optiques et un élargissement des
espaces sous-arachnoidiens autour de ces derniers, mais sans
aplatissement des papilles optiques. Il n’y a pas de thrombose
des sinus veineux. Devant une suspicion clinique et radiologique
d’HTII, une ponction lombaire et un examen ophtalmologique
sont réalisés. L'analyse du liquide céphalorachidien (LCR) est
sans particularité. La pression d’ouverture en décubitus latéral
s’éleve a 28 cm H 0. L'examen ophtalmologique montre une
acuité visuelle conservée, un fond d’ceil sans particularité, mais
une discréte augmentation du volume du nerf optique et de
I’épaisseur de la couche des fibres nerveuses rétiniennes
(RNFL) a la tomographie par cohérence optique (OCT), ainsi
qu’une atteinte minime du champ visuel périphérique bilatéral.
Loculomotricité est normale par ailleurs. Une ponction lombaire
soustractive permet la résolution complete des céphalées. Les
jours qui suivent la ponction sont marqués par la réapparition
des céphalées identiques en caractere. Un traitement d’acétazo-
lamide est introduit avec succes. Chez cette patiente, nous
retenons le diagnostic d’HTIl selon les criteres modifiés de
Dandy? (explicitation ci-apres). Par la suite, cette patiente
bénéficiera d’un suivi neurologique et ophtalmologique rappro-
ché.

DISCUSSION
Présentation clinique

Le tableau clinique typique de PHTII sont les céphalées avec
plaintes visuelles chez la jeune femme obese. Cependant, la
présentation clinique est relativement hétérogene en termes
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de céphalées, d’atteinte visuelle et de symptomes généraux.
Le diagnostic représente un défi pour le médecin quand la
présentation clinique ou 'imagerie ne sont pas typiques. Un
tel diagnostic doit étre considéré chez les patients longue-
ment «étiquetés» de migraineux réfractaires au traitement.’
Le phénotype des céphalées® est variable. Elles sont généra-
lement d’intensité sévere, de fréquence quotidienne, géné-
ralisées ou a prédominance rétro-orbitaire et péjorées en
Valsalva, antéflexion et décubitus dorsal. Il faut garder a
Pesprit que le caractere des céphalées peut étre autant de type
migraineux ou de tension.’

Au niveau visuel,’ on retrouve des éclipses visuelles ainsi que
des photopsies et hallucinations. Des troubles oculomoteurs
peuvent se manifester, et ce, principalement par une atteinte
du nerf abducens® ou plus rarement du nerf facial.* Finale-
ment, on retrouve une atteinte du champ visuel® caractérisée
par lapparition d’'un scotome, classiquement au niveau
inféro-nasal, avec élargissement progressif en périphérie. La
vision centrale n’étant initialement pas affectée, I’acuité
visuelle n’est généralement pas impactée dans la phase
précoce de la maladie. Sa dégradation peut cependant étre
fulgurante et nécessite une attention toute particuliere.

Les symptomes généraux de type vertiges, nausées, vomisse-
ments, dorsalgies, cervicalgies, paresthésies et asthénies font
partie du tableau clinique.’ Notons encore que jusqu’a 50%
des patients rapportent la présence d’un acouphene.® Ce
dernier peut se présenter unilatéralement ou bilatéralement.

Le tableau 1%%° résume les principaux symptomes selon leur
fréquence respective.

Physiopathologie

Les mécanismes exacts impliqués autour de la genese de PHTII
restent inconnus. Le volume du LCR, sécrété par les plexus
choroides, s’¢leve a environ 150 ml et est remplacé jusqu’a
quatre fois par jour.” Sa réabsorption est principalement le
fait des granulations arachnoidiennes avec une composante
de réabsorption annexe par le systeme lymphatique. La réab-
sorption dépend notamment du différentiel de pression entre

Les symptomes de P’hypertension

—1 TABLEAU 1 intracranienne idiopathiqueet ——
leur fréquence respective
Symptomes Fréquence
Céphalées 75-94%
Nausées (avec ou sans vomissement) 72-75%
Eclipses visuelles 68-72%
Photophobie et/fou phonophobie 50-70%
Acouphene pulsatile 52-60%
Photopsies 54%
Dorsalgies 53%
Douleur rétro-orbitaire 44%
Cervicalgies 42%
Diplopie horizontale 18-38%

le sinus veineux et I'espace sous-arachnoidien. L’hypothese
d’une augmentation de la pression intracranienne, provoquée
par une hypersécrétion du LCR, n’a pour I'instant pas encore
pu étre prouvée.’ Une diminution de la réabsorption au niveau
des granulations arachnoidiennes et du systeme lymphatique
pourrait participer a Papparition de la maladie.’ Une obstruc-
tion du retour veineux, par sténose des sinus transverses, est
également présentée comme une éventuelle explication et sa
présence a été objectivée chez de nombreux patients.’ Son
occurrence provoquerait une hypertension veineuse avec
diminution de la réabsorption du LCR. Cette hypothese est
cependant partiellement infirmée par la réduction de la
sténose apres soustraction de LCR, indiquant qu’il pourrait
s’agir d’'une conséquence plutdt que de l'origine de ’'HTIL.'

L’obésité? est un facteur de risque important associé au déve-
loppement de PHTIL. Elle induirait une augmentation de la
pression intrathoracique et de la pression veineuse, réduisant
le retour veineux et augmentant ainsi la pression intracra-
nienne.’ Bien que l'amélioration clinique observée apres
diminution du poids vienne conforter cette hypothese, elle
n’explique pas la variation de lincidence relevée entre la
population obese générale et les jeunes femmes obeses en age
de procréer. Létat pro-inflammatoire? induit par Pobésité est
a Porigine d’une augmentation des taux circulants de cyto-
kines telles que CCL2, IL-6 et IL-8, ainsi que de leptine. Ces
marqueurs pourraient également jouer un role dans la genese
de PHTIL.

Latteinte préférentielle de jeunes femmes en age de procréer,
souvent au bénéfice d’une contraception orale, pourrait indi-
quer que les facteurs hormonaux? jouent un rdle dans le déve-
loppement de PHTII. Une étude’ a permis de démontrer une
augmentation des taux circulants d’cestrone, de stéroides et
de 11B-HSD1 (11-hydroxysteroid dehydrogenase type 1) chez
les patients souffrant de cette pathologie.

Démarche diagnostique et examens complémentaires

En premier lieu, il est primordial d’exclure une cause secon-
daire a P'HTII. Le bilan de base’ nécessite une mesure de la
tension artérielle afin d’exclure une hypertension maligne,
ainsi qu'un examen sanguin permettant d’écarter les pos-
sibles étiologies secondaires, selon la présentation clinique.
Le tableau 2 ci-dessous résume les principales étiologies se-
condaires a considérer en fonction de la suspicion clinique.”"

Bilan ophtalmologique

En cas de suspicion d’HTII, examen ophtalmologique? est la
premiére investigation nécessaire. Il doit comprendre un
fond d’ceil (FO) afin d’évaluer la présence d’un cedeéme de la
papille optique, dont la sévérité est gradée de o a 5 sur’échelle
de Frise’'n." L’évaluation de sa sévérité est capitale, car elle
constitue un facteur pronostique de l'atteinte visuelle. ’OCT,
technique récente permettant d’évaluer I'épaisseur de la
rétine en coupe, est de plus en plus utilisée dans cette indica-
tion.? La disponibilité de celle-ci en fait un examen contribu-
tif mais qui ne remplace pas 'examen clinique."” Une mesure
de Pacuité visuelle et du champ visuel par périmétrie appar-
tient également au bilan de base. L'atteinte visuelle débute
classiquement par un ¢largissement de la tache aveugle, suivi
d’une diminution concentrique du champ visuel périphérique.
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Causes d’hypertension
intracranienne secondaire

TABLEAU 2

IRC: insuffisance rénale chronique; LES: lupus érythémateux systémique; MAV:
malformation artérioveineuse; SAOS: syndrome d’apnées obstructives du
sommeil; SOPK: syndrome des ovaires polykystiques.

Etiologies obstructives

« Causes intracraniennes

- Thrombose des sinus veineux

- Processus tumoral expansif

- MAV

- Processus infectieux

- Antécédent d’hémorragie sous-arachnoidienne
« Causes extracraniennes

- Thrombose jugulaire

- Obstruction de la veine cave supérieure

- Insuffisance cardiaque droite

Maladies systémiques

« Anémie sévere

+ SAOS

« LES

« Polycythémie vraie
« Maladie de Behcet
« IRC

Maladies endocriniennes

« Insuffisance corticosurrénalienne
« Syndrome de Cushing

« Hypothyroidie

« Hypoparathyroidie

« SOPK

Médicaments

« Hormones thyroidiennes

« Lithium

« Antibiotiques (nitrofurantoine, fluoroquinolones, sulfaméthoxazole)
« Sevrage des corticostéroides

« Progestérone, contraception orale

Bilan d’imagerie

En présence d’un cedeme papillaire, le bilan doit étre complété
par une IRM cérébrale avec angiographie.” Limagerie®
cérébrale doit permettre d’exclure un processus central
obstructif tel que thrombose des sinus veineux ou tumeurs
expansives au niveau des ventricules, ou compressif tel que
tumeur ou infection. Les signes radiologiques évocateurs
mais non diagnostiques de I’HTII comprennent la distension
des feuillets sous-arachnoidiens au niveau périoptique, une
selle turcique vide, un aplatissement postérieur des globes
oculaires, une tortuosité du trajet du nerf optique, une
protrusion intraoculaire avec rehaussement prélaminaire du
nerf optique, ainsi qu’une sténose des sinus veineux, princi-
palement au niveau du sinus transverse.’

Ponction lombaire

Apres exclusion d’une cause secondaire a la neuro-imagerie,
le bilan est complété par une ponction lombaire. Son intérét
est double, car elle permet de mesurer la pression d’ouverture
du LCR et d’en déterminer la composition.’ Le seuil patholo-
gique communément admis pour la pression d’ouverture se
situe a 25 cm H O dans la population générale (ou 28 cm H O
chez les enfants obeses).”" La mesure de la pression d’ouver-
ture se fait idéalement en décubitus latéral avec les jambes
étendues. L’analyse de la composition du LCR dépend de la
présentation clinique et de la suspicion d’une étiologie secon-
daire. Elle doit au minimum contenir une répartition avec
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quantification des protéines et du glucose. Une anomalie
dans la composition du LCR n’est, par définition, pas compa-
tible avec le diagnostic ’HTII.

Critéres diagnostiques

Les criteres modifiés de Dandy," présentés dans le tableau 3,
résument les conditions nécessaires au diagnostic de 'HTII.
Nous soulignons que le diagnostic d’HTII dépend de la
clinique et de la pression d’ouverture.

Lalgorithme®®'>" de la figure 1 résume les différentes étapes
diagnostiques.

Prise en charge

La prise en charge de I’'HTII vise a protéger la fonction
visuelle, tout en diminuant la morbidité liée aux céphalées.
Latteinte visuelle détermine 1'urgence de la prise en charge.’
Le degré d’cedeme papillaire est le principal marqueur utilisé,
mais les facteurs de mauvais pronostic' visuel tels que le sexe
masculin, origine africaine, 'obésité morbide, la baisse de
P’acuité visuelle ou I'altération du champ visuel sont également
pris en compte.

Perte de poids

L’exces de poids ainsi que la vitesse du gain pondéral sont
deux facteurs de risque associés au développement d’une
HTII. En présence d'un IMC > 30 kg/m? la premiere étape
thérapeutique consiste en la réduction du poids corporel.? En
cas d’échec de la prise en charge conservatrice et en cas ’IMC
> 35 kg/m?, la chirurgie bariatrique doit étre considérée.

Traitements médicamenteux

En Pabsence d’atteinte visuelle, une prise en charge médica-
menteuse est initiée en premiere intention." L’acétazola-
mide? est le traitement le plus largement utilisé pour cette
indication. La dose initiale est de 250 mg 2 fois par jour avec
une dose maximale de 4 g par jour.” La dose d’entretien
dépend de la tolérance et se situe généralement entre 1,5 et
2 g par jour.

Le topiramate,' un antiépileptique et antimigraineux, est
également utilisé dans le traitement de 'HTII en raison de
son activité inhibitrice de ’anhydrase carbonique associée a
un effet anorexigene. Les doses prescrites varient généralement
entre 50 et 100 mg par jour. Les patientes sous contraception
orale doivent étre prévenues du risque de diminution

TABLEAU 3

LCR: liquide céphalorachidien.

Critéres modifiés de Dandy

1. Symptomes et signes d’hypertension intracranienne (céphalées évoca-
trices, éclipses visuelles, diplopie, nausées, vomissements, cedeme papillaire,
altération de 'acuité et du champ visuel)

2. Examen neurologique normal (excepté atteinte des nerfs craniens Il
etVl)

3. Pression d’ouverture du LCR > 25 cm H,0 (ou > 28 cm H,0 chez les
enfants obéses mesurée en décubitus latéral)

4. LCRde composition normale

5. Absence d’étiologie centrale a 'imagerie cérébrale (IRM cérébrale avec
angiographie)

6. Absence d’étiologie secondaire (médicamenteuse, endocrinienne, mala-
die systémique, entre autres)
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FIG 1 | Algorithme de démarche diagnostique

NC = nerf cranien; OCT: tomographie par cohérence optique.

1. Suspicion clinique initiale

e Symptomes typiques

e Examen neurologique normal (a I'exception de Iatteinte du NC VI
et laltération de lacuité visuelle)

o Bilan biologique de base avec exclusion d’'une hypertension

artérielle maligne
2. Examen ophtalmologique

o Recherche d’'un cedeme papillaire (fond d’ceil, OCT)
o Evaluation de acuité et du champs visuel (test d’acuité, périmétrie)

3. Neuro-imagerie

o Exclusion d’'une anomalie structurelle et centrale par IRM cérébrale
avec angiographie

4. Ponction lombaire

e Mesure de la pression d’ouverte du liquide céphalorachidien

en décubitus latéral (> 25 cm H,0)
o Analyse du liquide céphalorachidien

L

5. Exclusion des étiologies secondaires
o Si suggéré par la présentation clinique du patient

L

6. Critéres modifiés de Dandy remplis

L

7. Hypertension intracranienne idiopathique

d’efficacité de Peffet contraceptif.2 A noter également qu’une
grossesse est déconseillée sous traitement de topiramate et
d’acétazolamide en raison du risque tératogene.

Lintroduction de stéroides dans la prise en charge de 'HTII
n’est pas recommandée en Iabsence d’évidence et pour leur
effet délétere sur le poids corporel.™

Traitement chirurgical

En cas d’atteinte rapidement progressive de I’acuité visuelle,
associée a un cedeme papillaire de grade > 2, on retient une
indication a la prise en charge chirurgicale d’emblée et en
urgence. '

Les principales techniques® chirurgicales actuellement dispo-
nibles sont la fenestration de la gaine du nerf optique (ONSF),
la dérivation du LCR et le stenting veineux transverse. Aucune
étude n’a pour l'instant permis de démontrer la supériorité
d’une de ces techniques par rapport a 'autre. Le choix dépend
de la présentation de la maladie, de ’expérience de ’opéra-
teur et du centre de référence.’

Fenestration de la gaine du nerf optique

Cette technique consiste a effectuer une incision autour des
feuillets méningés entourant le nerf optique afin de diminuer
la pression exercée.” Elle est généralement considérée en
premiere ligne, lors d’une atteinte visuelle progressive avec
un cedeme papillaire de grade = 2. Elle est cependant associée
a des taux d’échec a 36 mois atteignant 45% pour l'atteinte
visuelle et 50% pour les céphalées.”

Dérivation du liquide céphalorachidien

11 s’agit de la mise en place d’un shunt ventriculo-péritonéal
ou moins fréquemment lumbo-péritonéal.” Elle est utilisée

FIG 2 Algorithme de prise en charge de ’hypertension intracranienne idiopathique

HTII: hypertension intracranienne idiopathique; LCR: liquide céphalorachidien; PL: ponction lombaire.

Diminution du poids en présence d’un IMC > 30 kg/m*

Atteinte visuelle rapidement progressive
avec cedéme papillaire grade > 2

Présente
(HTII fulminante)

v

Prise en charge interventionnelle

(décision pluridisciplinaire avec le neurologue et le neurochirurgien)
e Fenestration de la gaine du nerf optique ou dérivation du LCR

e PL soustractive si chirurgie a plus de 24 heures

e Considérer stenting du sinus transverse en cas de sténose a 'IRM

—} o Considérer introduction du topiramate

Prise en charge conservative
e Considérer introduction de l'acétazolamide

e Prise en charge des céphalées (considérer bétabloquants, triptans,
candésartan, antidépresseur tricyclique)

5

+

Suivi ophtalmologique régulier

Péjoration avec atteinte visuelle ‘

’ Absence d’atteinte visuelle ‘

v v

[ o . -
| Prise en charge interventionnelle

| Suivi régulier |

(Adaptée des réf. 1217).
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en premiere intention en cas de céphalées réfractaires a la
prise en charge conservatrice ou apres échec de 'ONSF. La
réponse clinique initiale est caractérisée par une amélioration
rapide des céphalées et de 'cedeme papillaire avec cependant
des récidives a 36 mois chez jusqua 50% des patients.”
On reléeve que pres de 8% des patients présenteront des
complications majeures telles qu'une infection du shunt ou
Papparition d’une fistule."”

Stenting des sinus veineux

Le stenting® est une option thérapeutique récente dans le
traitement de PHTIL Il peut étre envisagé en présence d'une
sténose d’un sinus veineux associée a des céphalées réfrac-
taires a la prise en charge médicamenteuse ou en cas d’échec
d’ONSF."®"* 11 concerne des patients sélectionnés et des
opérateurs expérimentés. On releve une amélioration des
symptdmes chez pres de 88% des patients traités."” La sécurité
et Pefficacité de cette technique doivent cependant encore
étre validées par des études. Les risques associés a cette pro-
cédure regroupent entre autres la thrombose de stent, la mi-
gration de stent et la perforation avec hématome sous-dural.”

Ponctions lombaires itératives

La ponction lombaire occupe une place centrale dans le
diagnostic de PHTIL. Son réle thérapeutique est cependant
limité au cas avec atteinte visuelle rapidement progressive,'
en attente de la prise en charge chirurgicale. En effet, le LCR
est produit a environ 25 ml/heure et sa soustraction est rapi-

MEDECINE INTERNE
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CONCLUSION

Bien que notre connaissance de 'HTII ait progressé, de nom-
breuses incertitudes persistent au sujet de sa physiopatholo-
gie et de sa prise en charge optimale. Le risque de cécité asso-
cié a la maladie souligne 'importance d’un diagnostic précoce
et d’'une prise en charge multidisciplinaire entre l'interniste,
le neurologue, 'ophtalmologue et le neurochirurgien.

Conflit d’intéréts: Les auteurs n'ont déclaré aucun conflit d’intéréts en relation
avec cet article.

IMPLICATIONS PRATIQUES

m Le tableau clinique classique de HTII sont les céphalées avec
plaintes visuelles, chez la jeune femme obese. Le diagnostic
représente un défi pour le médecin quand la présentation
clinique ou imagerie ne sont pas typiques

m Le respect des critéres modifiés de Dandy est nécessaire a la
pose du diagnostic

m La complication la plus menagante est I'atrophie optique
progressive pouvant aller jusqu’a la cécité dans 10% des cas

dement compensée.

Proposition d’un algorithme de prise en charge

charge proposée.
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