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AN

conduite a tenir en pratique clinique

Cédric Lamirel’, Laurence Mahieu?, Catherine Cochard-Marianowski?

‘ophtalmologiste est souvent le premier a découvrir un cedeme papillaire, parfois de
maniére tout a fait fortuite, avec le risque possible d’étre face a une urgence neuro-
chirurgicale. Son réle est important car c'est lui qui va pouvoir éliminer un pseudo-
cedeme papillaire et éviter a certains patients un bilan lourd incluant IRM et ponction

lombaire.

C’est aussi l'ophtalmologiste qui va orienter le bilan étiologique en différenciant une neu-
ropathie optique cedémateuse d’un cedeme papillaire de stase. La conduite a tenir peut se
schématiser en trois grandes étapes qui permettent de systématiser la prise en charge

de ces patients.

(Edeme papillaire
ou pseudo-cedeme ? (figure 1)
L cedéme papillaire

L'cedeme papillaire apparait lorsqu’il existe un blo-
cage du transport axonal au niveau de la lame criblée.
C’est le cas lors de toute agression du nerf optique, que
le mécanisme soit ischémique, toxique, inflammatoire,
compressif, etc. Il peut se voir également en cas d’hyper-
tensionintracranienne, d'hypertension artérielle maligne,
ou en cas d’hypotonie oculaire. Enfin, une infiltration du
nerf optique par un processus inflammatoire ou néopla-
sique peut donner un aspect en tout point similaire a un
cedeme papillaire.

Au stade initial, un cedéme papillaire se traduit par
un simple flou des bords du nerf optique avec la perte de
l'aspect strié de la couche des fibres optiques qui est
remplacé par un halo grisé péripapillaire, et par une
hyperhémie papillaire.

Au stade plus avancé, la téte du nerf optique est sail-
lante avec une obscuration complete des bords de la
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papille et des vaisseaux péripapillaires ainsi qu’une stase
veineuse présente, avec parfois des nodules cotonneux et
des hémorragies péripapillaires.

Le pseudo-cedéme papillaire

Certaines anomalies de la téte du nerf optique vont
donner un aspect surélevé de la papille pouvant évoquer
un cedéme papillaire : fibres a myéline, drusen de la
papille, dysversion papillaire ou petite papille pleine.
Mais contrairement a un cedéme papillaire, les vaisseaux
ne sont pas obscurcis par la couche des fibres optiques
et il n’y a pas de dilatation veineuse ou d’hyperhémie
papillaire.

Le flou des bords de la papille peut exister de maniére
segmentaire mais rarement sur tout le pourtour de la
papille. La présence d’un pouls veineux est aussi un élé-
ment a rechercher car elle permet d’éliminer une hyper-
tension intracranienne. La réalisation de photographies
du fond d’ceil peut aider Uophtalmologiste a analyser au
mieux la papille ; elles sont aussi un élément de surveil-
lance d'un pseudo-cedeme dont l'aspect ne va pas varier
d’'un examen a lautre.

Ces anomalies de la papille ne slaccompagnent que trés
rarement de signes fonctionnels. Les drusen papillaires
et les grandes dysversions papillaires peuvent étre asso-
ciés a des déficits du champ visuel périphérique (dans
presque 75 % des cas pour les drusen papillaires), mais
ils sont souvent asymptomatiques. Rarement les drusen
papillaires peuvent provoquer une baisse visuelle aigug,
mais cette étiologie doit étre un diagnostic d’exclusion.
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(Edéme papillaire
versus

pseudo-cedéme ?

. i

( Edéme papillaire :

- Bords flous

- Obscurcissement des
vaisseaux par la couche des
fibres optiques

- Dilatation et tortuosité
veineuse

- Nodules cotonneux et
hémorragies péripapillaires

g
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Echographie oculaire :
- Absence de drusen
| papillaires profonds

- Dilatation de la gaine du
nerf optigue en cas
hypertension intracranienne

Pseudo-cedeme :
-Bords nets

- Vaisseaux bien visibles a la
surface de la papille

- Absence d'excavation
- Dysversion papillaire

- Drusen visibles

- Regarder la papille des

Echographie oculaire :

- Drusen papillaires
profonds

(hyperéchogenes avec céne
d'ombre postérieur)

Angiographie:

—1- Diffusion de la

fluorescéine.

~ Angiographie:
- Drusen visibles en
autofluorescence

- Prise de contraste
possible

-Absence de diffusion
de la fluorescéine

parents, enfants ou germains % >

(transmission autosomique
dominante des drusen
papillaires)

Intérét de Uéchographie oculaire et de U'angiographie
a la fluorescéine

En cas de doute clinique persistant entre un cedéme
papillaire et un pseudo-cedéme, l'échographie oculaire et
l'angiographie peuvent aider a différencier ces deux situa-
tions cliniques.

L'échographie oculaire est trés utile pour rechercher
des drusen papillaires qui présentent un aspect hyper-
échogéne avec un cone d’'ombre postérieur. Des écho-
graphistes expérimentés peuvent également retrouver
des signes évocateurs d’hypertension intracranienne avec
augmentation de la taille de la gaine du nerf optique et
des modifications des flux sanguins de la téte du nerf
optique. En revanche, elle ne sera pas contributive en cas
de petite papille pleine sans drusen papillaires.

L'angiographie est 'examen clef pour affirmer la pré-
sence d’'un cedeme papillaire. Avant l'injection de la fluo-
rescéine, des clichés en autofluorescence doivent étre
réalisés pour rechercher des drusen papillaires lorsqu’ils
sont peu profonds. L'autofluorescence est liée a la pré-
sence de calcium au sein des drusen et peut manquer chez
U'enfant de moins de 6 ans. L'cedéme papillaire est affirmé
par la diffusion de la fluorescéine a partir de la papille,
en particulier le long des axes vasculaires. Cette diffusion
doit étre différenciée de la simple prise de contraste de
la papille qui peut se voir de maniére physiologique. Il
faut toutefois rappeler que la neuropathie optique héré-
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Figure 1. Premiére étape diagnostique d’un cedéme papillaire : différencier
un pseudo-cedeme d'un cedéme papillaire.

ditaire de Leber est caractérisée par un pseudo-cedeme
avec gonflement de la couche des fibres optiques, des
télangiectasies péripapillaires et 'absence de diffusion de
fluorescéine a l'angiographie.

Cette premiere étape dans le bilan d'un cedéme papil-
laire est essentielle car le neurologue qui serait impliqué
dans le bilan d'un cedeme papillaire ne pourrait pas faire
le diagnostic d'un pseudo-cedeme papillaire par lui-méme.
C’est lophtalmologiste qui peut reconnaitre ces anoma-
lies congénitales de la téte du nerf optique qui ne néces-
sitent pas de bilan, le plus souvent.

Neuropathie optique cedémateuse
ou cedeme papillaire de stase ?

La deuxieme étape de la démarche diagnostique
consiste a différencier un cedeme de stase d'une neuro-
pathie optique cedémateuse (figure 2).

L cedéme papillaire de stase

Classiquement, un cedéme papillaire de stase est asso-
cié a une fonction visuelle normale ou quasi normale, au
moins au début de l'évolution. Les symptomes visuels
sont souvent limités a des éclipses visuelles, c’est-a-dire
a des pertes visuelles bilatérales (quand l'cedéme papil-
laire de stase est bilatéral, ce qui est le plus fréquent), de
trés courte durée (moins d’une seconde), souvent déclen-
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. i g Acuité visuelle
Neuropathie optique cedémateuse "
Vision des couleurs
versus :
. o Champ visuel
(Edéme papillaire de stase ? 3
Examen Neurologique

Figure 2. Seconde étape diagnostique d'un cedéme papillaire :
différencier un cedeme papillaire de stase d’une neuropathie optique
cedémateuse.

chées par le changement de position ou par la position
penchée en avant. Parfois, les patients vont pouvoir décrire
un scotome paracentral temporal uni- ou bilatéral qui
correspond a la perception de la tache aveugle dont la taille
est augmentée dans l'cedéme papillaire de stase. Des
signes visuels positifs a type de phosphénes peuvent
également étre notés. Les autres symptomes de Uhyper-
tension intracranienne sont aussi a rechercher a lUinter-
rogatoire : céphalée, diplopie liée a une atteinte d'un des
nerfs abducens (VI], acouphénes pulsatiles notamment en
position allongée, et plus rarement nausées et vomisse-
ments.

Au stade aigu, lacuité visuelle et la vision des couleurs
sont généralement conservées et le patient ne se plaint
pas de perte visuelle. Tres rarement, 'cedeme papillaire
de stase va se compliquer d'un décollement séreux de la
rétine et de la macula, ou d’une occlusion vasculaire qui
vont provoquer une baisse d'acuité visuelle. Mais au stade
chronique ou en cas d’cedeme papillaire de stase majeur
(dans le cadre des hypertensions intracraniennes idio-
pathiques malignes), des atteintes visuelles sont possi-
bles. Les déficits campimétriques vont concerner plutot
la périphérie du champ visuel et s'étendre progressive-
ment vers la partie centrale du champ visuel un peu a la
maniere d'un déficit glaucomateux.
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Neuropathie optique cedémateuse :

|
- Plus souvent unilatérale
- Baisse d’acuité visuelle
- Dyschromatopsie

- Déficit du champ visuel central, arciforme,
altitudinal

- Pas de symptomes d'hypertension
intracranienne

N

(Edéme papillaire de stase :
- Presque toujours bilatéral
- Acuité visuelle normale
- Vision des couleurs normale

- Au champ visuel : élargissement de la tache
aveugle, ressaut nasal, constriction des
isoptéeres

- Symptomes d'hypertension intracranienne :
céphalées, nausées, vomissements, diplopie
horizontale binoculaire par atteinte d'un ou
des nerfs abducens (VI), acouphénes
pulsatiles, éclipses visuelles

- Signe neurologique focal selon la cause

. 4

La neuropathie optique cedémateuse

A lUinverse, en cas de neuropathie optique cedéma-
teuse, la plainte visuelle est souvent au premier plan,
motivant la consultation ophtalmologique, avec baisse
d’acuité visuelle brutale, et/ou perte du champ visuel
central, et/ou dyschromatopsie qui seront confirmées par
lexamen ophtalmologique.

L'atteinte est plus souvent unilatérale contrairement a
lcedéme papillaire de stase. La découverte de 'cedéme
papillaire a l'examen du fond d’ceil permet de localiser la
lésion responsable de la perte visuelle au nerf optique.
Seuls les neuropathies optiques héréditaires et le glau-
come ne donnent pas d'cedéme papillaire (la neuropathie
optique héréditaire donne un tableau de pseudo-cedéme
papillaire caractéristique). Tous les autres mécanismes
peuvent donner un cedeme papillaire au stade aigu :
inflammatoire, vasculaire, compressif, infiltrant, toxique,
carentiel, traumatique. Le bilan d'une neuropathie optique
commence par un interrogatoire détaillé sur l'évolutivité
de la perte visuelle, les antécédents, les traitements et
les symptomes associés. La réalisation d’examens com-
plémentaires est souvent nécessaire pour en retrouver
l'étiologie. Ce bilan sort du cadre de la prise en charge
d’un cedeme papillaire et ne sera pas décrit plus en détail
dans ce résumé des AOP.
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Conduite a tenir devant un cedeme
papillaire de stase (figure 3)

L'cedeme papillaire de stase résulte par définition de
l'augmentation de la pression intracranienne. Toutefois,
deux mécanismes peuvent mimer en tout point un cedeme
de stase : une hypertension artérielle maligne et une
hypotonie oculaire.

En cas d’hypertension artérielle maligne, les signes réti-
niens classiques (hémorragies et exsudats secs), peuvent
manquer. La tension artérielle doit donc étre systémati-
quement mesurée en cas d'cedéme papillaire.

En cas d’hypotonie oculaire, le contexte est, la, souvent
évident (postchirurgical ou traumatique), mais la mesure
de la pression intraoculaire doit étre aussi systématique.

(Edéme papillaire de stase
(Pression artérielle normale,
pas d'hypotonie oculaire)

Normal

Thrombose veineuse
cérébrale

Hydrocéphalie

Processus méninge

Fistule durale

Normales

\ 4

Ponction lombaire en décubitus

Occlusion veine jugulaire

avec mesure de la pression
d'ouverture et analyse du LCS

v
Pression normale Pression élevée
(<20 cm H;0) (»25 cm H;0)
ET ET
LCS normal : LCS anarmal :

veineuse (insuffisance cardiague,

Thrombose veineuse
cérébrale

Pseudo-cedéme papillaire

Neuropathie optigue

cedémateuse Meéningite chronique

Tumeur de la moelle
épiniére

Figure 3. Conduite a tenir devant un cedeme papillaire de stase.

(IRM : imagerie par résonance magnétique, VRM : veinographie par résonance magnétique,

LCS : liquide cérébro-spinal]
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Scanner cérébral

en urgence
Y/

/ IRM cérébrale ET VRM du cou \
et de |a téte en urgence Av

Masse intracrdnienne

Pression élevée (>25 cm H,0)
ET LCS normal :

Autres causes d’hyperpression

hypertension pulmonaire,
syndrome d’apnée du sommeil,
syndrome cave supérieur)

Hypertension intracrénienne
idiopathigue

La plupart des causes d’hypertension intracranienne
sont des urgences vitales et l'ophtalmologiste va souvent
adresser le patient aux urgences, a un neurologue ou a
un neuro-ophtalmologiste afin d’obtenir une imagerie
cérébrale en urgence. Un scanner cérébral est souvent
plus facile et plus rapide a obtenir et il va pouvoir retrou-
ver une masse intracranienne ou une hydrocéphalie. Mais
lorsqu’ilest normal, il n’est jamais suffisant dans le cadre
d’une hypertension intracranienne. Seule 'IRM cérébrale
avec veinographie cérébrale et cervicale permet de recher-
cher un processus méningé, une thrombose veineuse
cérébrale, une sténose veineuse cérébrale, une thrombose
jugulaire ou une fistule durale.

La ponction lombaire en position de décubitus avec
mesure de la pression d’ouverture du liquide cérébro-
spinal (LCS) peut étre réalisée d’emblée
aprés le scanner cérébral s'il est nor-
mal, ou bien apres 'IRM. C'est aussi le
premier traitement de U'hypertension
intracranienne lorsque celle-ci n'est
pas en rapport avec une hydrocéphalie
ou une masse cérébrale :

- lorsque la pression d'ouverture du
LCS estaugmentée (> 25 cmd’eau), et
que sa composition est anormale, il
peut s'agir d’'une thrombose veineuse
cérébrale non vue a l'imagerie, d'un
processus méningé ou d’'une tumeur de
la moelle épiniére ;

- sila pression d’ouverture du LCS est
augmentée, mais que sa composition
est normale, il faut alors éliminer
les autres causes de géne au retour
veineux encéphalique : insuffisance
cardiaque droite, hypertension pulmo-
naire, syndrome d'apnée du sommeil
et insuffisance respiratoire, syndrome
cave supérieur et obésité morbide.
Enfin, avant de parler d’hypertension
intracranienne idiopathique, d'autres
causes doivent étre éliminées : toxiques
(vitamine A et autres rétinoides, lithium,
cyclosporine, tétracyclines, hormones
de croissance, etc.), hyperthyroidisme,
insuffisance rénale ;

- si la pression d’ouverture du LCS et
sa composition sont normales, une
consultation neuro-ophtalmologique
est nécessaire avec angiographie pour
confirmer 'cedéme papillaire et élimi-
ner une neuropathie optique cedéma-
teuse.
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