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I. Introduction.

Les connaissances concernant les thromboses veineuses cérébrales (TVC)

ont beaucoup évolué : le diagnostic est posé ou même suspecté de plus en

plus fréquemment, la liste des étiologies possibles ne cesse de croître, les

signes cliniques avec la classique triade céphalée, crise d'épilepsie et déficit

neurologique font partie de la connaissance générale des praticiens et les

anticoagulants s'imposent comme traitement de référence des TVC. De plus,

Ferro et coll (41) ont récemment mené une étude descriptive à propos de 624

cas de patients porteurs de TVC.

Cependant et en marge de ces points établis les questions suivantes

peuvent être posées :

- peut-on expliquer la physiopathologie des TVC à partir des différentes

étiologies connues et peut-on identifier des facteurs de rIsque

thrombogènes afm de réduire le pourcentage des TVC dites

idiopathiques ?

- quelle stratégie clinique et paraclinique peut-être adoptée pour aboutir à

un diagnostic plus précoce?

quels sont les éléments qui conditionnent la durée du traitement

anticoagulant ?

- quels sont les facteurs de mauvais pronostic et comment les corriger?

- Enfin, la littérature reste réservée quant au lien qui existe entre les TVC et

les fistules artério-veineuses durales (FAVD). Quelle pathologie entrâme

l'autre, quel en est le mécanisme, la fréquence, l'expression clinique et la

conduite à tenir ?

Mm de répondre à ces questions, une étude rétrospective monocentrique

concernant 52 patients ayant été hospitalisés pour TVC est réalisée.
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II. Rappels anatomiques.

Le drainage veineux cérébral se divise en trois étapes anatomiques: le

retour veineux débute par les veines cérébrales qui rejoignent les sinus veineux

dure-mériens eux-mêmes collectés par les veines jugulaires internes. (Milandre

et coll 65)

l.Les veines cérébrales.

On distingue les veines corticales, les veines profondes et les veines de la

fosse postérieure (Crassard et coll 30).

A. Les veines corticales.

Les veines corticales sont sujettes à de nombreuses variations et

anastomoses qui rendent leur description et l'étude de leur territoire de drainage

et de syndromes anatomoc1iniques difficiles. Elles drainent le cortex et la

substance blanche immédiatement sous-corticale.

Sur la face externe elles se répartissent en trois groupes selon leur mode

de drainage :

le groupe supérieur formé de veIlles à direction ascendante, frontales,

pariétales et occipitales qui se jettent dans le sinus longitudinal supérieur ;

- le groupe postéro-inférieur formé des veines temporales et occipitales qui

se jettent dans le sinus latéral;

- le groupe antéro-inférieur formé des veines frontales basses insulaires et

temporales antérieures qui se jettent dans le sinus caverneux.

Sur la face interne, elles sont situées dans la scissure inter hémisphérique et

se répartissent aussi en trois groupes :

- le premier se jetant dans le sinus longitudinal supérieur ;
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- le second formé des veines temporales internes et occipitales se jette dans

le sinus latéral ;

- le troisième formé de veines de l'espace perforé antérieur se jette dans la

veine basilaire.

Ces veines ont des parois minces sans fibre musculaire ni valvule, permettant

ainsi leur dilatation et même l'inversion du flux en cas de thrombose d'un sinus.

Elles peuvent également donner naissance à lm réseau anastomotique de

suppléance dans ce cas

B. Les veines profondes.

Contrairement aux veines superficielles, le système profond est constant.

Il draine le diencéphale, les noyaux gris centraux et la substance blanche

profonde.

Il est constitué :

- des veines cérébrales internes, formées par les veines sous-épendymaires,

et cheminent sur la face supérieure du thalamus au niveau du troisième

ventricule avant de se jeter dans l'ampoule de Galien;

- des veines basilaires, formées par les veines temporales internes au niveau

de l'espace perforé antérieur. Elles contournent la face latérale du

pédoncule cérébral avant de se jeter dans l'ampoule de Galien.

C. Les veines de la fosse postérieure.

Les veines de la fosse postérieure ont des trajets variables; on distingue

pourtant trois groupes :

- supérieur se drainant dans la veine de Galien;

- antérieur se drainant dans les sinus pétreux ;

- postérieur se drainant dans le torcular ou les sinus latéraux.
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2.Les sinus duraux.

Ce sont de véritables canaux inextensibles creusés dans un dédoublement

de deux feuillets de la dure-mère.

Le sinus longitudinal supérieur (SLS) parcourt la faux du cerveau d'avant

en arrière depuis l'apophyse crista galli jusqu'à la protubérance occipitale

interne où il s'unit au sinus droit et aux sinus latéraux pour former un lac

veineux appelé torcular ou pressoir d'Hérophile. Il reçoit une grande partie des

veines drainant la partie interne et externe des deux hémisphères cérébraux ainsi

que les veines méningées et diploïques qui commlmiquent avec les veines du

cuir chevelu par les veines émissaires. Ceci peut expliquer les cas de thromboses

du SLS par infection ou traumatisme du scalp. D'autre part il communique

également avec les granulations de Pacchioni ou villosités araclmoïdes où a lieu

la résorption du liquide céphalo-rachidien (LCR) et c'est ainsi qu'une occlusion

de ce sinus peut entraîner une augmentation de la pression intracrânienne par

insuffisance de résorption du LCR.

Le sinus longitudinal inférieur (SLI) longe la face supérieure du corps

calleux pour se terminer dans l'ampoule de Galien. Il draine les veines du corps

calleux et de la face interne de l'hémisphère.

Le sinus droit (SD) naît après la réunion du SLI et de la veine de Galien

pour se diriger obliquement en bas et en arrière et va se jeter dans le torcular ou

parfois dans l'origine de l'un des deux sinus latéraux, habituellement le gauche.

Les sinus latéraux gauches et droits (SLG et SLD) naissent du torcular et

se divisent en deux segments :

- le sinus transverse a une direction horizontale, compris dans la tente du

cervelet et se· termine à l'angle postéro supérieur du rocher ;
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- le sinus sigmoïde parcourt obliquement en bas et en dedans la jonction

entre l'écaille de l'occiput et la face endocrânienne postérieure du rocher

et se termine dans le golfe de la jugulaire.

Les SL drainent le retour veineux du cervelet, du tronc cérébral et de la partie

postérieure des hémisphères. Sont notées également quelques afférences

veineuses de l'oreille moyenne, d'où le rôle de certaines infections de cette

région (otite, mastoïdite) dans le développement de thrombophlébites des SL.

Une asymétrie des deux SL est fréquente, l'un d'eux pouvant être hypoplasique

et pouvant conduire au diagnostic erroné de thrombose. Le SLD plus large que

le SLG est souvent la prolongation du SLS.

Les sinus caverneux (SC) sont situés de chaque côté du sphénoïde et

constituent un confluent veineux entre les veines cérébrales, les veines de la face

et celles de la fosse postérieure. Ils drainent le sang des orbites par

l'intermédiaire des veines ophtalmiques et le sang de la partie antérieure de la

base de l'encéphale par les sinus sphénopariétaux et les veines cérébrales

moyennes. Les nerfs oculomoteurs III et IV et les branches ophtalmiques et

maxillaires du trijumeau passent dans la paroi du sinus. Le nerf oculomoteur

externe et l'artère carotide interne cheminent à l'intérieur du sinus. Ils sont

drainés par les sinus pétreux qui se jettent dans les veines jugulaires internes.

Comme nous le verrons pour un cas de notre étude, leur atteinte est due le plus

souvent à une atteinte infectieuse des cavités de la face ou sphénoïdale.
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Sinus et veines cérébrales de profil.

Avant

Haut

Sinus et veines cérébrales de face.

Haut

1

3

11

Arrière

1.Sinus longitudinal supérieur.

2.Torcular.

3.Sinus cirait

4.Sinus latéral.

5.Sinus caverneux.

ô.Sinus pétreux supérieur.

7.Sinus longitudinal inférieur.

8.Ampoule de Galien.

g.veine cérébrale interne.

1O.Veine basilaire.

11.Veine jugulaire interne.

Bas

Schéma 1 : Anatomie des sinus et des veines cérébrales sur coupes de face et de profil
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III. Défmition et incidence des thromboses veineuses

cérébrales.

1. Définition.

Il s'agit d'une occlusion de l'une des structures veineuses intracrâniennes.

Crassard et coll (30) décrivent le thrombus comme n'importe quel autre

thrombus veineux. Lorsqu'il est frais, il est riche en hématies et en plaquettes

puis en vieillissant il est remplacé par du tissu fibreux parfois en partie

recanalisé.

Sa constitution est due aux facteurs pathogéniques habituels décrits par

Virchow:

- anomalie du contenant avec, par exemple, inflammation de la paroi;

- anomalie du contenu avec, par exemple, déficit des éléments

fibrinolytiques sanguins habituels ;

- stase sanguine anormale avec, par exemple, compression de la structure

veineuse par un élément tumoral.

Le retentissement cérébral est très variable pouvant aller d'un oedème isolé

jusqu'à un infarctus cérébral ischémique et volontiers hémorragique. La TVC

peut être également totalement asymptomatique. Cette atteinte est fonction du

siège, de l'étendue de la thrombose mais également des capacités à développer

une circulation collatérale veineuse. De cette diversité anatomopathologique

découlent des tableaux cliniques de gravité inégale allant des manifestations

isolées d'hypertension intracrânienne (HTIC) jusqu'aux troubles de la

conscience, déficits sensitivomoteurs et manifestations épileptiques.
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2. InCidence.

L'incidence réelle de cette pathologie est mal connue. Towbin constate

9% de TVC au cours de 182 autopsies alors que Daif et coll (31) mesurent par

étude rétrospective sur deux hôpitaux entre 1985 et 1994 une fréquence de

seulement 7 pour 100 000 patients. Ces chiffres doivent certainement être revus

à la hausse depuis une meilleure connaissance de la pathologie et le

développement des techniques d'image cérébrale. Sa détermination dépend du

lieu géographique de l'étude et des critères diagnostiques utilisés: le fait de

n'utiliser que l'imagerie par résonance magnétique cérébrale (IRMc) ou

l'angiographie conduit à une probable sous-estimation alors que l'utilisation des

arguments cliniques seuls aboutit certainement à une surestimation. Il est

important de prendre en compte ces deux aspects pour un diagnostic certain et

une incidence fiable. Même si les TVC ne représentent que moins de 1% des

étiologies des AVC, il est important de les reconnaitre afin que le patient

bénéficie d'un traitement dont on sait qu'il est efficace.
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IV. Présentation de l'étude.

Il s'agit d'une étude rétrospective concernant 52 patients hospitalisés ou

vus en consultation dans le service de Neurologie du CHU de Nancy pour le

diagnostic, le traitement ou le suivi d'une TVC entre le 1er janvier 1997 et le 30

juin 2004.

Le diagnostic de TVC doit être posé par le scanner encéphalique (TDMc)

sans et avec injection de produit de contraste lorsque celui-ci montre des signes

directs et/ou par l'IRMc et/ou par l'angiographie RX cérébrale. Ces examens

complémentaires doivent être motivés par les signes cliniques compatibles avec

le diagnostic (Ils seront décrits dans les résultats de notre étude.)

Le dossier médical de chacun de ces patients a pu être consulté et 29

d'entre eux ont été interrogés par téléphone durant le mois de juillet 2004. Ainsi

la durée de suivi est déterminée par le temps écoulé entre le moment du

diagnostic et soit la dernière consultation renseignée dans le dossier médical,

soit l'interrogatoire téléphonique.

Pour chaque patient un questionnaire est complété (Cf. annexe 1).

Sont recensés :

- le sexe,

- l'âge au moment du diagnostic,

la recherche de facteurs de rIsque thrombotiques et la notion

d'insuffisance veineuse des membres inférieurs sous la forme d'oedème

d'origine veineuse ou de varices,

- le siège de la TVC,

- la date de découverte,

- les symptômes présentés au moment du diagnostic,

- les examens complémentaires utilisés et lequel a permis le diagnostic,
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les anomalies éventuelles trouvées sur l'électroencéphalogramme (EEG) ou dans

le LCR,

- la présence d'un accident vasculaire cérébral (AVC) associé ischémique

ou hémorragique,

- le ou les traitements employés,

- le délai entre le début de la maladie et l'instauration du traitement,

- la durée totale du traitement,

- le nombre de contrôles cliniques et paracliniques,

s'il existe une repennéabilisation du sinus et à quelle date elle est

constatée,

- les séquelles cliniques,

- les cas de récidives de TVC,

- et enfm, les cas d'évolution vers une fistule artério-veineuse avec leur

expression clinique, les examens utilisés, un éventuel drainage veineux

cortical, le traitement utilisé et les évenhlelles séquelles.

A noter que les items « tabac» et « insuffisance vemeuse des membres

inférieurs» ne sont pris en compte que pour les patients ayant pu être interrogés

par téléphone ou lorsque le dossier médical indique clairement la présence ou

l'absence de ces facteurs.

Les déficits et mutations des facteurs de la coagulation ne sont comptés que

lorsque le dosage est confinné à distance de l'épisode après la fin du traitement

anticoagulant.
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V. Description de la population, étiologies et facteurs de

risque potentiels.

1. Caracténstiques générales de la population.

Notre étude comprend 52 patients avec 15 hommes et 37 femmes.

Graphique 1 : Répartition des hommes et des femmes exprimée en pourcentage dans la

population étudiée.

Nous notons donc une prédominance féminine ce qui n'est pas le cas des

séries de Milandre et coll (64) et de Daif et coll (31) où le sex ratio est proche de

1 ou la série de Bousser et coll (14) datant de 1984 où il existe cette fois une

prédominance masculine sur une série de 38 patients. La dernière étude ISCVT

conduite par Ferro et coll (41) comprenant 624 patients semble nous donner

raison puisqu'elle met en évidence une prédominance féminine: 74,5% de

femmes.

L'âge moyen de nos patients au moment du diagnostic est de 35,7 ans

avec une moyenne un peu plus élevée chez les hommes (40,3 ans) que chez les

femmes (33,2 ans). Ceci est en accord avec les séries de Milandre et coll (64) de
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1988 où l'âge moyen est de 37,5 ans et l'étude ISCVT où il est de 37 ans, ce qui

confinne qu'il s'agit d'une pathologie qui touche l'adulte jeune. A noter que

notre série exclue de par son recrutement les enfants et les adolescents de moins

de 16 ans.

2. Etiologies et fàcteurs de nsque thrombogènes.

Milandre et coll (65) recensent dans la littérature plus d'une centaine de

causes de TVC auxquels ils ajoutent 20% de cas où aucune cause n'est

identifiée.

Différentes classifications sont proposées dans la littérature. On pourra

retenir celle proposée par Gates et coll (46) qui reprend la triade de Virchow

comme nous l'avons déjà évoquée:

- atteinte du contenu avec augmentation des facteurs coagulants

sangums ou diminution des fibrinolytiques: syndrome néphrotique,

déficit en protéine S, C, antithrombine III, état de résistance à la protéine

C activée, anémies hémolytiques, thrombocytémie, cancers et syndromes

paranéoplasiques, anticoagulants circulants, oestro-progestatifs

contraceptifs (OP), médicaments (corticoïdes) et maladies inflammatoires

(Behcet) ;

- atteinte du contenant donc de la parOI vasculaire: mvaSIOn

carcinomateuse et lymphomateuse, atteinte inflammatoire (Behcet,

Wegener) et atteintes infectieuses (mastoïdites) ;

- atteinte du flux sanguin : insuffisance cardiaque sévère, déshydratation et

compression de la veine par un processus expansif intracrânien

(méningiome).

Cette classification permet de prendre en compte les mécanismes

physiopathologiques; cependant beaucoup de ces étiologies restent aujourd'hui

discutées dans la littérature, on pourra citer les contraceptifs oraux ou la
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grossesse dont on n'a pas encore bien établi s'il s'agissait d'une véritable

étiologie ou d'un facteur prédisposant.

Milandre et coll en 1988 (64) préfèrent classer les étiologies potentielles

qu'ils ont recensées dans les groupes: «étiologies proprement dites »,

« circonstances étiologiques» et « idiopathiques ».

Nous avons appliqué cette classification à notre série dans le graphique 2

concernant les étiologies certaines et avons comparé leur fréquence à celle où

aucun facteur n'a été trouvé. Les graphiques 3 et 4 montrent la fréquence des

états thrombogènes.

A. Etiologies avérées.

Répartition des étiologies de Ne dans la population
étudiée.
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DTumeur cérébrale

D Coagulopathie

Infection

Graphique 2 : Répartition des étiologies avérées de TVC exprimée en pourcentage dans la

population étudiée et comparée au pourcentage de TVC où aucune étiologie n'a été trouvée.

A noter que dans ce dernier groupe ont été exclus les patients présentant les facteurs

thrombogènes suivants: Oestro-progestatifs, maladies inflammatoires, coagulopathie,

corticothérapie, grossesse et post-partum.

On peut déjà remarquer que 21% des TVC de notre étude n'ont pas

d'étiologie trouvée. Il est difficile de choisir pour ce groupe entre le tenne
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« idiopathique» qui sous entend sans étiologie ou «cryptogénique» qui sous

entend que l'étiologie existe mais qu'elle n'est pas identifiée.

a. Déficits et mutations des facteurs de la coagulation.

Milandre et coll (64) en font «une étiologie proprement dite». Vingt pour

cent soit 10 de nos patients présentent ces anomalies. Quatre d'entre eux ont une

résistance à la protéine C activée à l'état hétérozygote. Cet état est dfl à une

mutation du facteur V ici d'origine congénitale et il concernerait 5% de la

population selon Rosing et coll (75). Pour Schluck et coll (80), il s'agirait de

l'anomalie héréditaire de la coagulation la plus fréquemment impliquée dans la

survenue de TVC (jusqu'à 15 à 20% des TVC). Dans son état activé, la protéine

C agit avec la protéine S en inactivant les facteurs V et VIII. On comprend alors

qu'un déficit en protéine C, en protéine S ou une mutation du facteur V puissent

favoriser des états thrombotiques.

Nous relevons deux cas de déficit en protéine S.

Deux autres patients (3,80/0) présentent une mutation G 20 210 A du gène

de la prothrombine. Selon Schluck et coll (80), cet état concerne 2 à 3% de la

population et entraîne une augmentation des taux plasmatiques de prothrombine.

L'effet thrombogène peut être potentialisé par la prise d'oestro-progestatifs

(OP). Biousse et coll (9) confirment une fréquence de 5,70/0 pour cette mutation

sur une série de 35 patients.

Un patient présente un déficit en ATIII. ScWuck et coll (80) la présentent

comme une glycoprotéine hépatique pouvant former des complexes irréversibles

et inactifs avec les facteurs de coagulation II, IX, X, XI et XII.
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Un dossier de nos patients mentionne qu'il existe une mutation d'une

protéine de la coagulation mais il ne précise pas laquelle.

A noter que pour établir ces anomalies les différents dosages sanguins ont

été réalisés à la phase aiguë puis confirmés à distance de l'épisode, en

consultation spécialisée d'hémostase et après arrêt des traitements par anti

coagulants. Cette recherche doit donc être systématique dans cette pathologie,

puisque au moins 20% de nos patients sont porteurs d'une de ces anomalies et

que sa découverte a des implications sur la surveillance et le traitement des

patients atteints de TVC. On déconseillera, par exemple, vivement les

contraceptifs oraux, surtout de troisième génération, dans ces situations.

b. Etiologies tumorales.

Ensuite, 6% (3 cas) des TVC de notre série sont dûes à des hllneurs

cérébrales.

Deux cas sont dus à une compreSSlOn directe du sinus veineux par le

processus expansif. Il s'agissait pour l'un d'un méningiome cérébelleux droit en

contact avec le sinus latéral droit et pour l'autre cas d'un glioblastome temporal

droit atteignant le sinus latéral droit. Pour le troisième cas il s'agit d'une

thrombose veineuse corticale révélant un lymphome cérébral où l'on peut penser

qu'il s'agit d'une infiltration de la paroi veineuse qui est la cause de la TVC.

c. Etiologies infectieuses.

Enfin, alors que la littérature met souvent en tête de liste les étiologies

infectieuses nous ne trouvons qu'un seul cas dans notre série. Il est vrai que

cette étiologie est devenue beaucoup plus rare avec les progrès dans le soin des

infections (antibiotiques). Notre cas est celui d'un jeune garçon de 16 ans

présentant une thrombose du sinus caverneux droit remontant dans la veine

ophtalmique homolatérale. Il présentait une sinusite sphénoïdale compliquée
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d'une septicémie à pneumocoques. Les thromboses du smus caverneux sont

dues le plus souvent à des infections de la face et des sinus ethmoïdaux ou

sphénoïdaux. On peut également citer les causes infectieuses affectant l'oreille

moyenne et pouvant causer des Ive des sinus latéraux, ainsi que les méningites

purulentes ou les atteintes du scalp pouvant provoquer des thromboses du SLS.

Les bactéries les plus fréquemment trouvées sont alors le staphylocoque aureus

ou certains streptocoques et même, des infections fimgiques par aspergillus

(Milandre et coll 64). Enfm, certaines infections à distance des veines

cérébrales, dans le pelvis, pounaient être mises en causes par communication

par des plexus veineux (Lefkowitz 60).

B. Facteurs de risque thrombogènes.

Répartition des facteurs de risque propres à la pop.
féminine.
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Graphique 3: Répartition des facteurs thrombogènes propres à la population féminine

exprimée en pourcentage dans la population féminine. A noter l'item oestro-progestatifs seuls

(OP seuls) lorsque la patiente ne présente aucune autre étiologie ou autre facteur

thrombogène à part l'insuffisance veineuse des membres inférieurs.
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a. Contraception orale.

Le graphique 3 met en évidence d'abord la fréquence de l'utilisation de la

contraception orale chez les patientes atteintes, mais comment établir une

corrélation entre l'utilisation des OP et la survenue des TVC ?

Tout d'abord par argument de fréquence, 70% des patientes prennent des

OP à visée contraceptive et 27% des patientes ne présentent aucune autre

étiologie et aucun autre facteur thrombogène.

Ensuite, la littérature a mis en évidence cette association à plusieurs

reprises: par des cas sporadiques comme Buchanan et coll (17) qui rapportent

deux cas diagnostiqués par autopsie de deux jeunes femmes ne présentant pas

d'autre facteur ou d'étiologie que la prise d'OP et par des études menées par De

Bruijn et coll (36). Ces dernières montrent d'une part une augmentation du

risque de TVC par la prise d'OP dans un groupe de femmes atteintes par rapport

à un groupe contrôle avec un odd ratio de 13 et d'autre part l'implication des OP

de troisième génération, qui se différencient par le type de progestatif, qUI

augmenteraient également ce risque par rapport aux autres types d'OP.

Il existe des arguments physiopathologiques. Les doses d'oestrogènes ont

été régulièrement baissées au cours du temps dans les formes commercialisées

d'OP contraceptifs. Castelli et coll (22) reviennent sur le risque augmenté de

thromboses veineuses, d'infarctus du myocarde et d'AVC par les oestrogènes.

Ils reviennent sur le fait que les oestrogènes facilitent la coagulation par

augmentation du taux de fibrinogène, et des facteurs VIII et X. Ceci serait

associé à un risque ischémique coronaire plus important mais l'on peut

également supposer que ce mécanisme pourrait être impliqué dans les TVC. Les

oestrogènes agissent également sur les protéines anti-coagulantes, les mêmes
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auteurs parlent d'une diminution du taux d'ATIII et PS pour des doses de 30 ~g

d'oestrogène. Rosing et coll (75) ajoutent une augmentation, par les OP, de la

prothrombine et des facteurs VII, IX et XI.

Quant aux progestatifs de troisième génération, Rosing et coll (75) montrent

qu'ils pourraient provoquer un état acquis de résistance à la PC activée. Ceci

montre également l'effet désastreux de l'emploi de ce type d'OP pour des

patientes déjà atteintes d'une résistance à la PC activée congénitale pouvant

augmenter jusqu'à 50 fois le risque de thrombose par rapport à un groupe

contrôle sans résistance ni prise d'OP.

b. Association « tabac pilule ».

L'association du tabac et des OP est trouvée chez 45% de nos patientes, le

tabagisme pourrait augmenter l'effet délétère des oestrogènes en diminuant les

taux de fibrinolytiques comme l'ATIII. Fnlzetti et coll (44) recommandent

d'ailleurs, si l'arrêt du tabac ne peut être obtenu, d'utiliser des OP ne dépassant

pas 20 ~g d'oestradiol. D'autre part, Roy et coll (77) montrent qu'il existe une

diminution du taux de prostaglandines (PG) 12 urinaires chez les patientes

fumeuses et prenant des OP. Cet indicateur biologique montre une tendance à la

thrombose (en fait surtout artérielle) par interaction des plaquettes avec la paroi

vasculaire.

Il existe donc bien des arguments à la fois de fréquence,

physiopathologiques et enfm cliniques pour une corrélation entre la prise d'OP

contraceptifs et la survenue des TVC.

c. Grossesse et post-partum.

Uffe TVC a été diagnostiquée pendant une grossesse et trois au cours du

post-partum. Un cas était conçpmitant d'une infection à streptocoque B. Même

si tidtte effectif est insuffisant, nous remarquons que la survenue de la TVC a
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lieu plus souvent pendant le post-partum que pendant la grossesse. Ceci est en

accord avec la série de Ben Hamouda et coll (6) où sur un total de 60 cas de

TVC pendant grossesse et post-parturn, 94% ont lieu pendant le post-partum.

Le calcul de la fréquence des TVC gravidopuerpérales se heurte aux

mêmes difficultés déjà décrites: les mêmes auteurs l'évaluent à Tlmis à 0,7 pour

1000 accouchements alors qu'ils précisent que des études menées en Inde

montrent une fréquence de 4,5 pour 1000 accouchements. Bousser et coll disent

que cette fréquence peut varier dans la littérature d'un facteur 1 à 10. Pour être

critique il faut certainement encore une fois savoir quels sont les critères

diagnostiques employés et le lieu où se déroule l'étude. D'autre part, le taux

d'infection gravidopuerpérale peut faire augmenter cette fréquence, Ben

Hamouda et coll (5) retiennent le sepsis puerpéral et la toxémie gravidique

comme facteurs favorisants, cette dernière pouvant provoquer une CIVD. Enfin

selon Bousser et coll rien n'indique que le mécanisme des TVC

gravidopuerpérales soit différent des thromboses veineuses des membres

inférieurs. Divers facteurs sont impliqués comme la stase sanguine, les embolies

cnlOriques migrant par les plexus veineux rachidiens, les lésions des parois

vasculaires liées à l'hypertension veineuse pendant les efforts d'expulsion et les

anomalies d'hémostase surtout par diminution de l'activité fibrinolytique. La

stimulation ovarienne peut être retenue comme un facteur de risque,

certainement par augmentation des taux d'oestrogène.

L'état gravidopuerpéral peut être considéré comme un facteur

thrombogène mais cet état ne doit pas dispenser de la recherche d'autres facteurs

de risque et notamment des anomalies des protéines de la coagulation. Ceci peut

être déterminant pour la décision et le suivi de nouvelles grossesses. La récidive

est possible. B~msser et coll conseillent, en l'absence de maladie

thromboemboliqu'1 sous jacente, pour les antécédents de TVC du post-parturn
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d'employer de petites doses d'héparine tout de suite après l'accouchement

pendant un mois. Pour les antécédents de TVC pendant la grossesse deux

attitudes sont proposées: un traitement systématique préventif ou une

surveillance étroite.

Facteurs de risque thrombogènes dans la population
étudiée.
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Graphique 4 : répartition des facteurs de risque thrombogènes exprimée en pourcentage dans

la population étudiée.

d. Le tabagisme.

Le tabagisme actif est présent chez 55% de nos patients. Il n'y a pas de

relation établie dans la littérature avec un risque thrombogène veineux certain.

Cependant il existe encore une fois un argument de fréquence et tme

potentialisation du risque thrombogène des OP . A noter que selon Fruzetti et

coll (44), les taux urinaires de thromboxane A2 sont accrus par le tabac reflétant

alors une· augmentation de l'agrégabilité plaquettaire. Selon Zidovetzki et coll

(93), la nicotine augmente l'expression d'lm inhibiteur d'activateur du

plasminogène et favorise alors les évènements thrombotiques. Ces éléments sont

surtout montrés pour des évènements artériels mais encore tme fois nous

sommes tentés d'imaginer des .p1écanismes similaires pour les TVC.
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e. L'insuffisance veineuse.

Bien que la littérature n'y fasse pas référence, nous avons cherché la

fréquence de l'insuffisance veineuse dans notre série en pensant qu'elle pouvait

être le témoin d'une anomalie de paroi des veines et d'un terrain particulier

pouvant participer à la genèse des TVC. Nous trouvons, pour les patients ayant

pu être interrogés ou pour ceux dont le dossier médical témoigne de façon claire

de ce facteur, 51% de patients avec une insuffisance veineuse des membres

inférieurs. Bien sûr cet item devra être vérifié sur des séries plus importantes et

comparées à des groupes contrôles.

f. Maladies inflammatoires.

Dix pour cent de nos patients sont atteints d'une maladie inflammatoire au

moment du diagnostic de la TVC. Deux cas de recto-colite hémorragique et lm

cas de maladie de Crolm ont été relevés. Cherqui et coll (24) notent que

l'incidence des phénomènes thrombo-emboliques associés aux colites

inflammatoires varie de 1,2 à 7,9% pour les cas diagnostiqués cliniquement à

39% pour les cas autopsiques. Les hypothèses physiopathologiques sont

multiples:

- atteinte du contenu, selon les mêmes auteurs, avec thrombocytose,

formation de thromboplastine, augmentation des facteurs II, III, V et VIII

et diminution de l'ATIII ;

- atteinte du contenant avec probable inflammation de la paroi ;

- le rôle des corticoïdes que nous trouvons chez 10% de nos patients.

Deux patients sont atteints de sclérose en plaques (SEP) et deux patients ont

subi' une ponction lombaire (PL). Pour la SEP, Vandenberghe et coll (88)

pensent que l'inflammation, qUI n'est pas limitée aux plaques de

démyélinisation mais étendue à la substance blanche et grise, peut infiltrer les
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parOIS vemeuses. Les désordres immlllologiques endommagent la barrière

hémato-encéphalique et favorisent le dépôt de leucocytes et de protéines

sériques sur les parois vasculaires. Ces mécanismes pourraient influencer

l'agrégation plaquettaire.

Quant à la ponction lombaire, le mécanisme d 'hypotension intracrânienne a été

avancé mais les mêmes auteurs remarquent que l'IRM n'en montre aucun signe.

Ils proposent qu'il s'agisse plus de la séquence PL et bolus de corticoïdes qui

serait responsable de la thrombose.

g. Immobilisation.

Deux de nos patients ont présenté une TVC après une période

d'immobilisation: l'un pour une fracture de jambe et l'autre suite à une

sciatique.

Au regard de cette série seulement 280/0 des cas sont expliqués par des

étiologies avérées. Le mécanisme physiopathologique des autres facteurs

thrombogènes doit être mieux expliqué et c'est ainsi que leur imputabilité pourra

être confirmée ou pas. De plus, il est probable que dans les 21% de TVC sans

étiologie, ce taux étant confIrmé par d'autres études, il existe des causes et des

facteurs non identifIés. Des études prospectives pourraient certainement

répondre à ces questions.
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VI. Localisation des TVC.

Le graphique 5 recense les différentes veines intracrâniennes thrombosées

ainsi que la fréquence de leur atteinte dans notre population.

Répartition des localisations des TVC
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Graphique 5 : Répartition des veines intracrâniennes thrombosées exprimée en pourcentage

dans la population étudiée.

Cette répartition montre une prédominance pour le SLS (63% des

patients), suivi par les sinus latéraux avec une fréquence légèrement plus

importante pour le gauche (51 %) que pour le droit (42%).

Les atteintes du SD et du système veineux profond sont beaucoup plus

rares avec respectivement 15 et 13% des patients atteints.

L'atteinte des veines corticales ne concerne ici que 13% des patients, mais

cette fréquence est certainement sous-estimée par la difficulté diagnostique de

cette thrombose très mal vue en IRM et qui impose le plus souvent une

angiographie; or la majeure partie des diagnostics (71 %) a été posée par l'IRM

dans notre série.
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L'item « Autres» du graphique 5 comprend une thrombose du ssr et une

thrombose du sinus caverneux.

A noter également pour Il de nos patients (6%) une extension vers la

veine jugulaire gauche ou droite.
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VII. Signes cliniques.

Le graphique 6 présente les sIgnes cliniques les plus fréquemment

observés au moment du diagnostic de la TVC.

Signes cliniques présentés par les patients au
moment du diagnostic.
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Graphique 6: Recensement et fréquence des signes cliniques présentés au moment du

diagnostic exprimés par pourcentage dans la population atteinte.

Les céphalées semblent être le symptôme le plus constant dans notre série,

les différentes séries de la littérature sont en accord et on pourra citer par

exemple Ferro et coll (41) dans l'étude ISCVT où elles sont trouvées chez

88,8% des patients.

Celles-ci sont considérées le plus souvent comme nouvelles ou inhabituelles par

les patients et résistantes "aux antalgiques usuels. Elles s'inscrivent dans un

contexte d'HTIC, et afin de s'orienter vers le diagnostic de TVC à partir de ce

signe banal, il faut chercher les autres signes précoces tels que les troubles

digestifs comme nausées et vomissements et/ou des troubles visuels présents
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chez 13% de nos patients comme une baisse d'acuité visuelle (6%) ou une

diplopie par atteinte de la Vlème paire crânienne (7%).

A noter que le fond d'oeil a été réalisé chez 13 de nos patients et qu'il montrait

un oedème papillaire chez Il d'entre eux soit 84,5%.

A un stade plus tardif, les troubles de la vigilance (définis par un

abaissement du score de Glasgow) apparaissent chez 21% de nos patients.

Soixante et onze pour cent de nos patients présentent des troubles

neurologiques déficitaires sous la forme de déficits moteurs et/ou sensitifs, des

troubles aphasiques ou de l'écriture, des atteintes du champ visuel et Il% ont

des troubles cognitifs sous la forme d'un ralentissement psychomoteur, d'un

syndrome confusionnel ou de troubles de la mémoire. On pourra d'ailleurs pour

ce dernier signe citer Attarian et coll (2) qui décrivent la découverte d'une TVC

suite à un ictus amnésique accompagné de céphalées. Par contre l'hémiplégie à

bascule si largement citée dans la littérature n'est pas relevée.

Les crises d'épilepsie sont un signe important puisqu'elles sont trouvées

chez 53% de nos patients. L'expression de ce symptôme peut se faire sous

différentes formes: 12 cas de crises partielles dont 6 secondairement

généralisées, 8 crises d'aspect tonico-c1onique généralisé et 3 états de mal

épileptiques.

Six pour cent ou 3 de nos patients sont fébriles dont un avec une infection

avérée avec sinusite et septicémie.

D'autres signes plus rares ont été relevés: un cas d'oedème palpébral

avec chémosis chez le patient atteint d'une thrombose du sinus caverneux droit

remontant à la veine ophtalmique, 3 cas d'oedème du cou par thrombose
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jugulaire (Lacour et coll 56), un syndrome méningé, un cas avec acouphènes

sans fistule durale et un cas avec otalgies.

Le nombre de symptômes pouvant suggérer cette pathologie n'est donc

pas si élevé surtout si l'on retient les plus fréquents. L'histoire clinique de nos

patients est le plus souvent stéréotypée, débutant par des céphalées inhabituelles

se complétant par les signes d'HTIC (digestifs, visuels) et apparaissent de façon

quasi concomitante les manifestations épileptiques et déficitaires.

Le temps écoulé moyen entre le début des symptômes et le diagnostic est

de 16 jours. Cependant cette durée peut s'étaler de 1 jour à 6 mois, ce qui

montre que même si l'enchaînement des signes cliniques est pratiquement

toujours le même, l'histoire naturelle de la thrombose est beaucoup moins

connue. Pour l'instant, la seule solution que nous avons pour réduire cette durée

est de mieux reconnaître les premiers signes, donc d'être vigilant au moment de

l'examen de la céphalée et de toujours chercher son caractère inhabituel, les

autres signes d'HTIC et prendre en compte les facteurs de risque du patient.

A cette description clinique, il faut ajouter le syndrome d'« HTIC

bénigne» qui se définit selon Biousse et coll (8) comme des manifestations

d'HTIC clinique avec TDMc et LCR normaux et élévation de la pression

intracrânienne. Or, ces mêmes auteurs montrent que certaines TVC et fistules

durales peuvent donner ce tableau et préconisent au moins une IRMc.

Nous nous sommes ensuite intéressés à deux groupes de patients: le

premier comprend 6 patients ne présentant que des symptômes d'HTIC au

moment du diagnostic et le deuxième comprenant 45 patients présentant des

signes déficitaires neurologiques et/ou des crises comitiales et/ou des troubles

cognitifs et/ou de la vigilance.
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Graphique 7: Pourcentage de patients ne présentant que des signes d'HTIC

Le délai entre le début des symptômes et le diagnostic est de 13 jours dans

le premier groupe et 16 jours dans le deuxième. Cette faible différence ne

permet certainement pas d'attribuer les signes du deuxième groupe à un retard

diagnostic.

Le nombre moyen de sinus et de veines intracrâniennes atteints est de 2,5

dans le premier groupe et 1,9 dans le deuxième. Le nombre de sinus atteint ne

pennet donc pas non plus d'expliquer les signes plus graves du deuxième

groupe.
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Le graphique 8 montre la répartition de localisations des TVC dans

chacun des deux groupes.

Répartition des localisations des TVC dans la
population avec HTIC isolée et dans la population

avec autres signes.
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Graphique 8 : Répartition des veines intracrâniennes thrombosées exprimée en pourcentage

dans le groupe de patients avec une HTIC isolée et dans le groupe avec HTIC, signes

déficitaires et/ou comitiaux et/ou troubles cognitifs et/ou de la vigilance.

Les pourcentages sont comparables pour le SLS, SLD, SLG. On note une

légère prédominance d'atteinte du sinus droit et longitudinal inférieur dans le

deuxième groupe mais ceci est certainement non significatif compte tenu de

l'effectif réduit du premier groupe. Par contre toutes les thromboses du système

veineux profond et des veines corticales sont dans le deuxième groupe.
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Tous les patients qui présentent une atteinte des veines cérébrales internes

présentent au moment du diagnostic soit des troubles de la vigilance ou des

troubles cognitifs comme décrit ci-dessus. Cette description clinique de l'atteinte

du système veineux profond est en accord avec Haley et coll (48), Di Roio et

coll (39) et Lacour et coll (55).

Les 6 patients avec thrombose de vemes corticales associent des

manifestations épileptiques et un déficit neurologique moteur et/ou sensitif ou

aphasique. Les mêmes observations sont réalisées par Jacobs et coll (53).

L'atteinte des veines corticales parait être un élément déterminant dans la

présentation clinique de la TVC. Bergui et coll (7) rapportent qu'une thrombose

isolée du sinus longitudinal supérieur chez le rat ne s'associe pas à des éléments

de focalisation alors que l'infarctus cérébral se développe au moment de

l'atteinte corticale. Chez l'homme l'occlusion d'une simple veine corticale avec

le sinus adjacent libre entraîne l'ischémie. Il est en fait possible que la plupart

des patients du deuxième groupe ait une thrombose associée corticale non vue

sur les examens usuels, le diagnostic ayant été posé le plus souvent sur l'IRM et

non sur l'angiographie. Il faut également prendre en compte les possibilités de

suppléance des veines voisines et de reperméabilisation des veines thrombosées.
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Images 1 et 2 : Images IRM en coupes frontales et axiales montrant des signes indirects de

thrombose veineuse corticale avec infarctus cortical visible sur l'image 1 et centré sur une

veine corticale reperméabilisée sur l'image 2.

En conclusion et pour expliquer les différents modes de présentation

clinique, nous proposons d'une part le rôle fondamental de l'atteinte corticale

souvent méconnue et d'autre part le rôle de la circulation de suppléance et de la

reperméabilisation spontanée, ces deux derniers éléments conditionnant

l'histoire naturelle de la pathologie.

A ceCI on peut ajouter le tableau caractéristique de l'atteinte du sinus

caverneux qui réalise cette fois un syndrome. Nous avons un cas dans notre série

qui n'a pas été pris en compte sur le dernier graphique. Notre patient présentait

un oedème palpébral important, par thrombose de la veine ophtalmique, rendant

impossible l'examen de l'oculomotricité. L'ophtalmoplégie fait partie du

syndrome par atteinte de la IIIème et IVème paire crânienne passant dans la

paroi du sinus (Keane et coll 54). Le contexte était infectieux comme le plus

grand nombre des cas décrits.
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Enfin aucun patient du groupe ne présentant qu'une HTIC isolée ne

présente un AVC alors que 30% des patients du deuxième groupe présentent un

AVC ischémique et 43% un AVC hémorragique. Ceci confinne bien

l'importance de l'atteinte corticale dans le développement de signes de

focalisation.
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VIII. Examens complémentaires.

Les examens complémentaires réalisés dans la population sont les suivants :

- TDMc sans et avec injection de produit de contraste.

- IRMc

- Angiographie RX

- électroencéphalogramme (EEG)

- Ponction lombaire avec recueil de LCR

Le graphique 9 montre avec quelle fréquence chaque examen à été utilisé

dans notre population pour le diagnostic de la TVC.
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Graphique 9: Recensement des examens réalisés pour poser le diagnostic de TVC et

fréquence de l'utilisation de l'examen exprimée en pourcentage de population étudiée.

Le TDMc et l'IRMc sont les deux examens les plus fréquemment utilisés.

L'angiographie n'a été utilisée que chez cinq de nos patients notamment quand

les données de l'IRM sont insuffisantes pour le diagnostic des thromboses

veineuses corticales, quand les données du TDMc sont insuffisantes et qu'il

existe tille contre-indication à l'IRM ou quand l'angiographie est réalisée dans

un but thérapeutique avec fibrinolyse.
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L'EEG est réalisé assez largement chez 67% de nos patients certainement à

cause des fréquentes manifestations épileptiques, la ponction lombaire beaucoup

moins, chez 27% de nos patients.

Le graphique 10 met en évidence le rendement de chacun de ces examens

en indiquant pour chacun le pourcentage pour lequel on observe des signes

positifs.

Pourcentage d'examens avec signes positifs de
thrombophlébite.

TOMc IRMc Artério. EEG LCR
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Graphique 10: pourcentage d'examens avec signes positifs pour le TDMc, l 'IRMc,

l'angiographie, l'EEG et le LCR.

1. Scanner cérébral (TDMc).

Le TDMc doit être réalisé sans et avec produit de contraste en cas de

suspicion de TVC.

Il peut montrer tout d'abord des SIgnes directs qui sont dus à la VISIOn du

thrombus intraluminal. On retient le signe du cordon et le signe du delta

(Anxionnat et coll l, Viraponsge et coll 89).
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Le sIgne du cordon représente le thrombus hyperdense et doit être

recherché sur un examen sans injection. Il est décrit pour toutes les structures

veineuses mais plus fréquemment pour le SLS. Il est d'apparition précoce et

disparaît au bout de deux semaines où il devient isodense. Anxionnat et coll (1)

le décrivent dans 18% de leur série.

Image 3: TDM cérébral en coupe axiale sans injection d'iode. Signe du cordon témoignant

d'un thrombus du SLS.

Le signe du delta se définit par un triangle vide au sein du sinus avec prise

de contraste périphérique. Les hypothèses physiopathologiques pour expliquer

ce phénomène sont multiples: recanalisation du sinus, organisation du caillot

qui devient isodense et hyperhémie des parois du sinus qui fait partie de la

circulation collatérale secondaire à la TVC. Ce signe est décrit à partir de la

deuxième semaine et disparaît en général au deuxième mois. Il est présent pour

7 de nos patients soit pour 17% des TDMc réalisés.
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Image 4: TDM cérébral en coupe axiale avec injection de produit de contraste. Signe du

delta sur le SLS.

Les signes indirects sont les conséquences de la thrombose :

- l'oedème cérébral diffus par hyperhémie veineuse puis passage d'eau

dans le secteur interstitiel. Les sIgnes scanographiques sont

d'interprétation difficile avec effacement des sillons corticaux ou

diminution de la taille du système ventriculaire ;

- la stase veineuse avec le développement d'une circulation de suppléance,

épaississement et prise de contraste intense de la tente du cervelet et/ou de

la faux du cerveau ;

les lésions ischémiques pouvant être bilatérales, ne répondant pas à un

territoire artériel précis, avec une réaction oedémateuse importante et

volontiers avec une composante hémorragique par rupture de la barrière

hémato-encéphalique. Elles concernent 26% de nos patients (AVe

ischémiques sans transformation hémorragique) ;

- les lésions hémorragiques dont il est difficile de faire la différence entre

une lésion hémorragique primitive ou une lésion ischémique

secondairement hémorragique, elles concernent 38% de nos patients.
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Image 5: TDMc en coupe axiale sans injection de produit de contraste. Infarctus

hémorragique avec composante oedémateuse importante par thrombose veineuse cérébrale.

Soixante-six pour cent des TDMc réalisés montrent des signes directs de

TVC et ont pennis le diagnostic. Il s'agit en effet le plus souvent d'un examen

de première intention qui permet la recherche de signes directs ou indirects et de

diagnostics différentiels mais sa normalité ne lui permet pas d'éliminer une

TVC. De plus, il doit pratiquement toujours être suivi d'une IRMc ou d'une

angiographie pour confirmer le diagnostic et pour connaître l'étendue et la

localisation précise de la TVC. Il peut servir d'examen de surveillance d'lm

AVC ischémique ou hémorragique secondaire à la thrombose.

2./RMc

L'IRMc possède quant à elle un très bon rendement puisque 95% des

examens réalisés montrent des signes directs de TVC.

Comme pour le TDMc les signes directs sont dus à la vision du thrombus

dans la veine (Chelly et coll 23). Le signal du thrombus change au cours du
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temps alors que l'oxyhémoglobine se transforme en désoxyhémoglobine puis en

méthémoglobine et enfm en hémosidérine :

- pendant la première semaine, il est isointense en Tl et hypointense en T2 ;

- puis jusqu'à la fm du premier mois, il est hyperintense en Tl et T2 ;

- puis, il est isointense en Tl et T2, et l'IRM étant très sensible aux

phénomènes de flux elle peut être utilisée pour juger de la recanalisation.

Image 6 : IRMc en coupe frontale avec thrombus isodense du SLG

Images 7 et 8: Coupes sagittales d'IRMc montrant un thrombus hyperintense respectivement

d'un sinus latéral et du SLS.

Les SIgnes indirects sont représentés eux aussi par la circulation

collatérale avec dilatation des veines cérébrales profondes, corticales, émissaires
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et médullaires et hyperhémie de la tente du cervelet et de la faux du cerveau.

Enfin on cherchera également un retentissement parenchymateux avec oedème,

AVe ischémiques et hémorragiques.

L'IRMc est certainement le meilleur examen pour le diagnostic de la

TVe avec de bonnes sensibilités et spécificités, l'innocuité, la rapidité et la

précision qui lui permet de voir l'étendue et la localisation précise de la

thrombose et la recherche de diagnostics différentiels. Il s'agit également d'un

examen de choix pour la surveillance de la reperméabilisation des veines. Le

seul problème est son faible rendement pour le diagnostic des Tve corticales

qui impose le plus souvent une angiographie.

3. L'angiographie.

L'angiographie a donc été utilisée pour cinq de nos patients pour les

raisons énumérées ci-dessus. Les 5 examens ont permis le diagnostic de Tve
par des signes directs ou indirects.

Pour les signes directs, est recherché (Anxionnat et coll 1) un défaut

d'opacification d'un sinus qui peut-être difficilement interprétable compte tenu

des variations anatomiques (hypoplasie des sinus latéraux). Parfois, le sinus a un

aspect marécageux ne se laissant remplir qu'incomplètement et par flaques.
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Image 9: Angiographie RX avec défaut d'opacification du SLS témoignant d'une thrombose

de celui-ci.

Pour continner le diagnostic, surtout pour les thromboses corticales, les

signes indirects sont donc indispensables:

avec un ralentissement circulatoire traduisant une augmentation de la

résistance à l'écoulement veineux;

- la mise en évidence d'un réseau de suppléances avec des veines corticales

dilatées et un aspect variqueux, de veines sous corticales jouant le rôle

d'anastomose entre les systèmes veineux profonds et superficiels sous la

fonne de tête de méduse, de [ms cheveux ou de vaisseaux larges et

dilatés;

- l'apparition précoce et nette des veines profondes.
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Image 10: Angiographie RX montrant un retard d'élimination du produit de contraste

témoignant d'une thrombose veineuse corticale.

L'angiographie est donc utile quand l'IRM est insuffisante et ceci surtout

pour le diagnostic des TVC corticales, ou lorsque l'IRM est contre-indiquée. Sa

sensibilité est la plus élevée mais la longueur de l'examen, la morbidité qu'elle

impose par rapport à l'IRM en font lill examen de deuxième intention.

4. L'EEC.

L'EEG bénéficie dans notre série d'un bon rendement (meilleur que le

TDMc) puisque 820/0 des examens réalisés montrent des anomalies.

Cinquante pour cent des EEG trouvent des ondes lentes (thêta et/ou delta)

généralisées, 57% des ondes lentes focalisées et 6% des anomalies

paroxystiques. Ces résultats sont superposables à ceux de la série de Bousser et

coll (14) à propos de 38 cas. Les anomalies présentées sont cependant peu

spécifiques.
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5. Le liquide céphaJo-rachidien.

Le LCR montre des anomalies dans seulement 57% des cas avec le plus

souvent une hyperproteinorachie (25% des LCR), puis une hypercellularité

lymphocytaire (21 %) puis des hématies dans 60/0 des cas mais qui peuvent aussi

être présentes suite au traumatisme de la ponction.

On pourra citer l'utilisation de l'échographie et du doppler utilisés pour

l'évaluation de la circulation collatérale veineuse et l'enregistrement d'emboles

veineux dans les veines jugulaires de patients atteints de TVC du SLS (Valdueza

et coll 87). Ces emboles veineux seraient annulés par l'utilisation de l'héparine.
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IX. Traitement.

l.Les anticoagulants.

Il parait bien établi que les anticoagulants représentent le traitement de

référence des TVC. L'étude la plus citée dans la littérature est celle de Einhaupl

et coll (40) où 20 patients ont été inclus dans deux groupes après randomisation.

Le premier groupe était traité par héparine non fractionnée et le deuxième par

placebo. L'étude a été arrêtée prématurément car au bout de 3 mois 3 patients

étaient décédés dans le deuxième groupe et six avaient un déficit neurologique

alors qu'aucun décès n'était observé dans le premier groupe et que 8 patients ne

présentaient aucune séquelle.

Les résultats sont moms concluants avec l'héparine de bas poids

moléculaire. L'étude de Bruijn et coll (34) ne montre pas de différence

significative entre le groupe traité et placebo mais il existe une tendance vers un

meilleur pronostic pour le groupe traité. De plus les auteurs montrent qu'il n'y a

pas d'aggravation des AVC hémorragiques avec ce traitement.

Le fait d'employer un groupe placebo pour les prochaines études à propos

des TVC ne parait plus éthique, le traitement anticoagulant s'imposant comme le

traitement de référence.

C'est donc logiquement que 98% de nos patients ont bénéficié d'un traitement

par anticoagulant avec héparine en phase aiguë puis relais par antivitamnine K

(AVK). Le seul patient n'ayant pas été traité est lm patient qui a présenté une

reperméabilisation spontanée.

A noter que 38% (20 cas) de nos patients présentaient un AVC

hémorragique et que deux aggravations sous anticoagulants ont été constatées
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avec décès des patients. Cependant, ces patients présentaient des signes d'HTIC

graves sans repennéabilisation des sinus atteints et l'aggravation des AVC

hémorragiques est certainement plus dùe à l'évolution de la pathologie qu'à un

effet délétère du traitement.

Les effets indésirables relevés dans notre étude sont un épisode de

rectorragie, une anémie par saignements digestifs à cause d'une rectocolite

hémorragique, un hématome du membre supérieur et un accident de la voie

publique sous AVK avec pétéchies hémorragiques cérébrales.

La durée moyenne du traitement anticoagulant est de 6,5 mOlS. Cette

durée doit être conditionnée par la repennéabilisation des veines avec une

surveillance par IRM. Deux patients n'ont pas bénéficié d'une

reperméabilisation des sinus après plusieurs mois d'un traitement anticoagulant

bien conduit. Quarante pour cent des patients présentent tille reperméabilisation

partielle après une durée moyenne d'anticoagulation de 5 mois et 51 % des

patients présentent une repennéabilisation complète après une durée moyenne

de 7 mois. Il est difficile d'imposer une durée détenninée d'anticoagulant, celle

ci est détenninée par la repennéabilisation des sinus.

Cependant, Baumgartner et coll (5) montrent sur une série de 33 patients que la

repennéabilisation des sinus a lieu dans les quatre premiers mois. Aucune autre

recanalisation plus tardive n'est mise en évidence lors d'une évaluation à 12

mois. L'effectif de cette étude est modeste et la durée d'administration du

traitement après les quatre mois a été laissée à l'appréciation des praticiens. Le

délai avancé par ces auteurs au regard de la durée moyenne de traitement de

notre étude pour aboutir à une recanalisation des veines thrombosées nous parait

donc sous-estimé. Stolz et coll (84) semblent pourtant confinner une

recanalisation précoce puisque 60% de leur série de 37 patients avec une IVC

présentent une repennéabilisation après 22 jours plus ou moins 6 jours de
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traitement anticoagulant. La durée du traitement doit certainement être

conditionnée par la surveillance de la recanalisation du sinus thrombosé même si

ce facteur est encore discuté et même si la plupart du temps cette recanalisation

parait précoce. Nous pouvons penser qu'un arrêt trop précoce des

anticoagulants sur un sinus nouvellement perméabilisé pourrait exposer à tille

nouvelle thrombose ou à l'extension d'un thrombus encore incomplètement

traité.

Deux patients ont reçu en relais un traitement par antiagrégant

plaquettaire. Cette attitude n'est pas validée.

Le développement des nouveaux anticoagulants comme le

pentasaccharide ou le Melagatran impose de nouvelles études pour démontrer

une efficacité au moins équivalente avec des effets indésirables moindres.

2. Fibrinolyse.

Un patient a du subir une fibrinolyse in situ pour le traitement d'une IVC

du SLS avec atteinte des veines corticales et aggravation clinique malgré un

traitement anticoagulant bien conduit. La tentative de reperméabilisation des

sinus a échoué. Selon Bousser et coll (13) et après les études américaines

réalisées, cette méthode peut aggraver un AVC hémorragique mais est sûre pour

les autres cas en l'absence des contre-indications habituelles. L'effectif des

études est pour l'instant trop modeste pour des conclusions défmitives. Cette

thérapeutique doit donc être réservée pour des IVC résistantes au traitement

anticoagulant ou lorsque celui-ci n'agit pas assez rapidement.
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Les mêmes auteurs reviennent sur une étude associant un fibrinolytique

intraveineux et l'héparine. Une reperméabilisation très rapide est observée (71

heures en moyenne), mais un bénéfice clinique par contre n'a pas pu être mis en

évidence sur cette étude comprenant 29 patients.

3. ReperméabjJisation spontanée.

Un de nos patients a présenté une reperméabilisation spontanée après 48

heures. La fibrinolyse naturelle joue certainement un rôle important surtout pour

nombre de IVC non diagnostiquées.

4. Crânùxtomù:.

Une patiente a du subir une crâniectomie suite à une importante HIlC

entraînant de graves troubles de la conscience. Ces derniers se sont ensuite

amendés laissant place à un déficit hémicorporel gauche. La patiente est

cependant décédée un an plus tard à cause d'une récidive de la IVC. Stefini et

coll (83) rapportent 3 cas de patients présentant un coma avec pupilles dilatées

et aréactives et qui ont bénéficié d'une bonne évolution suite à cette

intervention. L'HIlC dans certains cas peut s'aggraver d'elle-même entraînant

une diminution de la résorption du LCR et en entretenant un oedème

cytotoxique. Dans ces cas, le traitement anticoagulant peut être insuffisant ou

d'action trop lente et la crâniectomie s'impose comme traitement d'urgence de

l'HIlC.
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Image Il et 12 : TDMc en coupes axiales. Oedème cérébral majeur avec déplacement de la

ligne médiane nécessitant un traitement urgent par crâniectomie.

5. Traitement médical contre J'oedènle cérébral

Cinq de nos patients ont reçu un traitement anti-oedémateux par

diurétiques et/ou solutés osmotiques. Cette conduite parait peu efficace sur le

long terme, la levée de l'HTIC est assurée par la reperméabilisation des veines

grâce au traitement anticoagulant. Ils peuvent être utiles lors d'une HTIC

devenue incontrôlable et dans l'attente d'une crâniectomie qui devra être vite

réalisée.

La PL évacuatrice ou l'emploi de barbituriques n'ont pas été utilisés dans

notre étude mais sont décrits dans la littérature.

6. Traitement anti-épileptique.

Quinze pour cent de nos patients ont reçu pour traitement anti-épileptique

des benzodiazépines à la phase aiguë et 17 % un traitement au long cours par

carbamazépine ou acide valproïque.
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Un patient a reçu un traitement par antibiotiques pour une sinusite avec

septicémie ayant causé une TVC du sinus caverneux.
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x. Pronostic.

1. SéqueDes.

Le graphique Il fait le recensement des séquelles des TVC et en indique

la fréquence dans notre population. La durée moyenne de suivi est de 30 mois.
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Graphique Il : Fréquence des séquelles dues au TVC exprimée en pourcentage dans la

population étudiée.

A. Décès.

Trois patients (5,5%) sont décédés suite à la TVC. La première patiente

était atteinte d'un glioblastome qui avait causé la TVC. Le traitement

anticoagulant avait permis une amélioration clinique probante mais elle décède

quelques mois plus tard des complications de la tumeur cérébrale.

La deuxième patiente est décédée suite à une récidive de TVC avec HTIC

et AVC hémorragique dans un contexte de maladie de Crohn traitée par

corticoïdes.

Le troisième patient est lm jeune adulte de 17 ans avec une thrombose du

SLS et des veines corticales adjacentes ayant causé un AVC hémorragique. Il

existait un retard diagnostique de 3 semaines et le décès a eu lieu avec absence
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de repennéabilisation du sinus malgré un traitement anticoagulant bien conduit

et une fibrinolyse in situ.

B. Déficits neurologiques.

Treize pour cent des patients présentaient un déficit neurologique après 30

mOlS:

- 3 cas de déficit moteur et/ou sensitif;

- 2 cas d'atteinte du champ visuel;

- 2 cas avec des troubles de l'écriture dont l'un chez un professeur de

Français;

- 2 cas de troubles aphasiques.

Trois patients ou 5,5% présentent une épilepsie avec répétition de cnses

nécessitant un traitement au long cours. Ces trois patients présentaient lm déficit

neurologique et des crises d'épilepsie à la phase aiguë. Les trois présentaient un

AVC (un ischémique et deux hémorragiques). L'évolution vers l'épilepsie parait

donc peu fréquente même si les patients présentent souvent des crises à la phase

aiguë (53% de nos patients). Dans ce cas, un traitement de la première crise

peut être proposé au début de la TVC par benzodiazépines de façon temporaire

ou si un traitement au long cours est de suite instauré, il doit être réévalué un an

plus tard (Preter et col/72).

Trois patients ont présenté des récidives (5,5%). Ils n'avaient qu'une

repennéabilisation partielle des veines thrombosées après traitement du premier

épisode et les trois ont présenté une fistule durale. Cette dernière complication

sera traitée en détail dans la partie suivante.
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C. Céphalées.

Vingt et un pour cent des patients se plaignent de céphalées nouvelles

depuis la TVC et ce taux serait certainement plus important si tous les patients

avaient pu être interrogés.

2. Facteurs de mauva.Îs pronostic.

Afin de mettre en évidence les facteurs de mauvais pronostic nous avons

étudié le groupe de patients décédés, avec un déficit neurologique et/ou une

épilepsie.

Ce groupe comprend 10 patients en excluant la patiente décédée à cause du

glioblastome.

Graphique 12: Fréquence des patients avec mauvais pronostic (décès, déficit neurologique,

épilepsies) exprimée en pourcentage dans la population.

Nous avons repris les facteurs de mauvais pronostic de l'étude ISCVT de

Ferro et coll (41) et les avons comparés avec ceux de notre groupe :

- l'âge de plus de 37 ans n'est pas trouvé car l'âge moyen dans notre groupe

est de 33 ans;
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- nous ne trouvons pas non plus la prédominance masculine puisque notre

groupe comprend 8 femmes et 2 hommes;

- les troubles des fonctions supérieures ne sont trouvés que chez 1 patient

mais nous trouvons bien 6 patients avec des troubles de la vigilance ;

- la répartition des veines atteintes est quasiment identique avec celle de la

population atteinte avec un nombre moyen de sinus atteint de 1,8. Nous ne

notons donc pas de prédominance d'atteinte du système veineux interne

comme Ferro et coll (41) ou du sinus droit comme de Bntijn et coll (33);

- en revanche, nous notons un infarctus cérébral chez les 10 patients et 8

d'entre eux sont hémorragiques;

- nous avions une patiente atteinte d'une tumeur maligne qui est décédée

confInnant le mauvais pronostic des néoplasies plus par la pathologie elle

même que par la TVC qu'elle engendre si celle-ci est bien traitée;

- pour les infections du système nerveux nous avions un cas de sphenoïdite

avec TVC du sinus caverneux et une bonne évolution grâce à l'association

du traitement anticoagulant et antibiotique.

En plus de ces éléments, nous avons observé que dans ce groupe la durée

moyenne d'anticoagulation était de 5,8 mois, si l'on exclut un patient décédé

après une semaine de traitement, donc cette durée parait non signifIcativement

différente de celle du reste du groupe.

Le délai moyen entre le début des symptômes et le début du traitement est de 9

jours (16 jours pour la population totale), donc il ne peut expliquer ce mauvais

pronostic. Nous avons cependant la conviction que cette durée conditionne

l'évolution de la TVC.

EnfIn 62,5% des patients de ce groupe n'ont pas de reperméabilisation ou

seulement partielle des veines thrombosées. Ce facteur pronostic est discuté. Il

est reconnu par Strupp et coll alors que pour Stolz et coll (84) il n'y a pas
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d'influence de la recanalisation du sinus sur le pronostic à un an pour 37 patients

atteints par une TVC et traités par anticoagulants. Le développement d'une

circulation collatérale est alors proposé pour expliquer le devenir différent des

patients. Cependant, l'effectif est modeste, l'évaluation est réalisée par le score

de Rankin pouvant ignorer certains déficits comme des troubles visuels, la série

ne présente aucun décès et l'épilepsie ne fait pas partie des critères pronostiques

contrairement à notre étude. A l'opposé de ces auteurs, nous montrons un effet

de la reperméabilisation du sinus sur le pronostic. Cette hypothèse sera confortée

par le développement de 6 fistules artério-veineuses durales à partir de sinus non

ou mal repennéabilisés.

Nous confirmons donc comme facteur de mauvais pronostic:

- les troubles de la vigilance initiaux,

- les AVC hémorragiques,

- les néoplasies

et nous proposons la qualité de reperméabilisation des veines thrombosées.
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XI. Fistules artérioveineuses durales intracrâniennes

(FAVD).

1.Définiaon et incidence.

Les FAVD se déftnissent comme des cOlllilltmications artérioveineuses

anonnales, développées dans la paroi d'tm sinus, alimentées par les artères

méningées provenant des carotides externes, internes ou vertébrales et de leurs

branches (Meyer et coll 63).

Image 13 : Angiographie RXmontrant 2 FA VD touchant le SLD et le SLS.

Nous comptons dans notre série 6 cas d'évolution vers une FAVD, soit

11,5% de la population étudiée. La plupart des parutions dont Tominaga et coll

74



(86) estiment leur fréquence à 10 à 15% des malfonnations artério-veineuses

intracrâniennes.

2.Pl1ysiopathologie.

Les discussions dans la littérature sur l'origine de ces fistules sont

nombreuses et portent sur deux points :

- l'origine acquise ou congénitale de ces malfonnations. Castaigne et coll

(21) décrivent en 1976 l'apparition de fistules après intervention

chirurgicale mais expliquent qu'il peut s'agir de malfonnations innées

décompensant à un moment de la vie. Puis, de plus en plus, les auteurs se

sont tournés vers des cas secondaires en incriminant la chirurgie

neurologique et générale, les traumatismes crâniens, les infections ORL et

les phlébites des membres inférieurs. Cette notion de malfonnation

acquise est donc bien admise mais une étude menée par Cognard et coll

(26) ne trouve une étiologie que pour 26% de la série de patients porteurs

deFAVD;

- le rôle des thrombophlébites cérébrales dans le développement des

FAVD. Castaigne et coll (21) suspectent cette étiologie en observant

l'aspect pathologique de la veine de drainage, dilatée, irrégulière et

anfractueuse avec un trajet tout à fait anonnal fonctionnant dans 3 cas sur

4 à contre-courant et se jetant à distance dans un sinus qui n'est pas celui

auquel elle est destinée nonnalement. Ils insistent également sur le fait

que dans un de leurs cas un sinus est occlus avec une fistule qui trouvait

déviation vers une afférence veineuse corticale. Enfin, la situation de leur

fistule est dans 3 cas sur 4 sur la paroi, ou très près, du sinus où la veine

pathologique devrait se jeter. Il est alors supposé qu'il existe une

occlusion au niveau de l'abouchement de le veine corticale dans le sinus.
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La thrombophlébite cérébrale est donc considérée comme une étiologie

certaine des FAVD, mais nous ne trouvons pas de série s'attachant

spécifiquement à la survenue de cette complication dans les suites d'une

TVC.

Pourtant, cette étude pourrait permettre de mIeux connaître l'histoire

naturelle de cette pathologie. Si l'on regarde les autres étiologies énoncées

par Cognard et coll (26), elles font aussi partie des étiologies de TVC qui

participeraient à la genèse des FAVD.

Différentes discussions physiopathologiques ont donc été proposées.

Picard et coll (71) reviennent sur ce problème en opposant deux théories :

- la FAVD causerait la TVC par anomalie des flux et notamment où le flux

normal et le flux à contre-courant s'opposent donc par phénomène de

turbulence (Cognard et coll 27) ;

- la deuxième parait la plus séduisante; l'hypertension intracrânienne et les

perturbations du flux causées par la TVC donneraient naissance à la

FAVD par ouverture des communications artério-veineuses préexistantes.

Picard et coll (71) proposent donc la séquence suivante: thrombose d'une

structure veineuse intradurale, puis pendant la phase de recanalisation des

communications artério-veineuses sont mises en jeu et enfin l'entretien et le

développement de la fisht1e sont facilités par le gradient de pression artério

vemeux.

Des arguments expérimentaux à partir de modèles ammaux viennent

confirmer cette hypothèse. Lawton et coll (59) peuvent produire des fistules

artério-veineuses chez des rats sous deux conditions: par la thrombose d'un
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sinus veineux intracrânien et par la production d'une HTIC par l'installation

d'un shunt entre l'artère carotide commune et la veine jugulaire externe.

La conjugaison de ces deux facteurs entraîne une ischémie avec production

de facteurs de croissance et humoraux, prolifération endothéliale des

capillaires méningés et développement de lumières artérielles qui viennent

communiquer avec le sinus veineux et fonnent ainsi le shunt. Ces auteurs

défInissent alors ce phénomène comme tille aberration de l'angiogénèse

comme dans la rétinopathie diabétique.

Notre série de 6 FAVD confInne ces hypothèses physiopathologiques

pour différentes raisons :

les FAVD ont été diagnostiquées à chaque fois après une TVC.

L'apparition subite des symptômes et le fait que les premiers examens

réalisés pour le diagnostic de TVC ne montraient pas de FAVD prouvent

bien que cette anomalie n'existait pas auparavant. La durée moyenne

entre le diagnostic de la TVC et la fistule est de 14 mois;

- Le site de la fIstule est à chaque fois sur la paroi du sinus occlus avec 2

cas sur les SLS, 2 cas sur le SLD, 1 cas sur le SLG et 1 cas avec deux

FAVD (sur le SLS et SLG) ;

- Cinq de nos patients n'avaient qu'une repennéabilisation partielle de leur

structure veineuse après l'épisode de TVC et pour trois d'entre eux le

diagnostic de FAVD est posé lors d'une récidive de TVC sur le même

site.

3. Classification et description.

Ainsi, plusieurs classifications ont été proposées associant des critères

morphologiques et physiopathologiques.

Castaigne et coll (20, 21) les différencient en trois groupes morphologiques:

- les FAVD se drainant directement dans un sinus ou une veine méningée ;
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- les FAVD se drainant dans un sac duraI. Les lacs sanguins de la dure

mère sont alors largement distendus et saillants dans l'espace sous

arachnoïdien ;

- les FAVD se drainant directement dans une veille corticale cérébrale.

Elles fonnent une entité particulière à cause de leur potentiel

hémorragique. La veine corticale présente suivant les conditions

hémodynamiques une dilatation importante donnant naissance à de

véritables anévrysmes veineux. L'analyse de la paroi réalisée par Hamada

et coll (49) montre des lésions dégénératives de la paroi avec

amincissement et irrégularités médiales et intimaies, modification des

cellules musculaires lisses et disparition de la limitante élastique interne.

L'hémorragie cérébrale ou cérébro-méningée révèle la moitié des FAVD

à drainage cortical de la série des 31 cas de Gaston et coll (45).

A ces 3 entités morphologiques, nous ajoutons deux localisations

particulières :

- les fistules se drainant dans le sinus caverneux avec une symptomatologie

caractéristique avec céphalées mais surtout des signes oculaires avec

exophtalmie, dilatation des veines conjonctivales, élévation modérée ou

nulle de la pression intraoculaire et parfois paralysie du VI. Le tableau

diffère des fistules carotido-caverneuses par le caractère modéré et non

pulsatile de l'exophtalmie et par l'absence ou la discrétion du souffie ;

- les fistules durales de la tente du cervelet ont un mauvais pronostic car

elles sont d'emblée à drainage veineux cortical. De plus, l'anatomie des

sinus tentorie1s caractérisés par des rapports plus ou moins directs avec les

veines de drainage de plusieurs parties du névraxe, explique une

symptomatologie polymorphe allant du syndrome hémisphérique par

hématome supratentoriel à la mye10pathie progressive (Picard et coll 71,

Woimant et coll 91).
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La classification la plus intéressante est certainement celle de Djindjian et

Merland en fonction du type de drainage veineux. Elle permet d'expliquer les

signes cliniques et de poser les indications thérapeutiques.

- Type I : Drainage dans un sinus dans le sens nonnal du flux.

- Type II : Drainage dans un sinus mais flux à contre-courant.

IIa : dans les autres sinus duraux entraînant une gène au retour

veineux cérébral.

IIb : dans des veines corticales avec signes neurologiques focaux.

- Type III : Drainage direct dans les veines corticales.

- Type IV: Drainage direct dans les veines corticales anormales

(dilatations, sténoses).

- Type V: Drainage dans des vernes périmédullaires avec nsque de

myelopathie.

Le risque hémorragique est donc important pour le stade IIb (10% de risque

hémorragique), stade III (40%) et stade IV (65%). (Cognard et coll 26)

Dans notre série 3 patients font partie du stade I et II et pour les 3 autres il

existe un drainage veineux cortical par l'intermédiaire du sinus atteint.
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Type 1: drainage dans un sinus dans le sens
normal du flux.

Type lib: drainage dans les veines corticales par
j'intermédiaire d'un sinus.

Type IV : Drainage direct dans des veines
corticales dilatées.

- PédlC.lI'e anénel

_ SinUS veineux

_ Dralr\age velOeuy
cor1lcal

-i> Sens de orculation
dans le SinUS.

Type lia: drainage dans les sinus duraux à
contre-courant.

Type III : Drainage direct dans les veines corticales.

Type V : Drainage dans les veines périllléduilaires.

Schéma 2 : classification de Djindjian sur vue des veines cérébrales de profil.
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4. Signes cliniques.

De cette dernière classification, les différents signes cliniques peuvent

être déduits (Lasjaunias et coll 58, Cognard et coll 26,28).

Ainsi pour le type l, les signes cliniques sont dus à des modifications du

débit dans les structures veineuses avec acouphène pulsatile par contact avec le

rocher, pour le type II, il existe une gène au retour veineux avec HTIC entraînant

céphalées, œdème papillaire et donc baisse d'acuité visuelle. Ce type peut

mimer un syndrome d'HTIC bénigne comme le précisent Cognard et coll 27 ; la

ponction lombaire peut alors entraîner un engagement des amygdales

cérébelleuses et le décès du patient.

Les types lIb, III et IV peuvent entraîner des sIgnes focaux

sensitivomoteurs, aphasiques, une atteinte des paires crâniennes ou des crises

d'épilepsie suivant le territoire de drainage de la veine corticale atteinte. Ces

manifestations peuvent être causées par des phénomènes de congestion

veineuse, de vol veineux, ou par compression de nerfs crâniens par les veines

dilatées. Les phénomènes compressifs peuvent également provoquer une

compression des voies d'écoulement du LCR avec hydrocéphalie. Enfin, et

comme exposé ci-dessus, le risque de rupture des veines corticales et

d'hémorragie va croissant dans ces 3 types.

Le type V peut aboutir à un drainage vers les veines médullaires pouvant

décrire un tableau bulbo médullaire (Woimant et coll 91).

Dans notre série, les acouphènes pulsatiles sont le signe le plus fréquent

avec 5 cas sur 6. La céphalée simple est trouvée dans 4 cas sur 6, une

tuméfaction dont une pulsatile par retentissement sur les veines du scalp dans 2

cas, une baisse d'acuité visuelle avec oedème au Fü dans 2 cas, et enfm trois
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patients présentaient un souffie intracrânien à l'auscultation. Ce dernier signe a

pennis le diagnostic au cours d'un examen systématique.

5. Eyamens complémentaires.

L'angio-IRM 3D TüF a pu mettre en évidence la fistule dans 4 cas. Elle

constitue un outil diagnostique non invasif intéressant lors de la suspicion

clinique d'une FAVD mais elle ne saurait, pour le moment, se substituer à

l'angiographie conventionnelle qui demeure indispensable pour individualiser

tous les pédicules nourriciers de la fistule en vue d'une thérapeutique (Meyer et

coll 63).

Image 14 : FA VD diagnostiquée par angio-IRM mais précisant mal les afférences artérielies

et un éventuel drainage veineux cortical.
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Image 15: Angiographie RX montrant une FAVD d'un sinus latéral avec drainage veineux

cortical et permettant d'identifier les différents pédicules artériels avant traitement.

Il peut exister des signes au TDM mais qui sont discrets en dehors des

hémorragies provoquées par la fistule: prises de contraste venniculaires

punctifonnes corticales et sous-corticales dont la topographie correspond aux

veines cérébrales assurant le drainage de la fistule.

6. Evolution.

Certaines FAVD peuvent régresser d'elles-mêmes ( Luciani et coll 62) et

ceci surtout pour les fistules de type 1. Le mécanisme n'est pas bien élucidé,

peut-être par thrombose totale du sinus atteint mais certains cas sont décrits avec

des sinus libres. Cette évolution est beaucoup plus rare pour les autres types de

fistule. L'hémorragie peut guérir la fistule, si le patient survit, par compression

ou par vasospasme sur les troncs artériels nourriciers.

Une fistule de type l ou IIb peut évoluer et donner naissance à un drainage

veineux cortical. Selon Satomi et coll (78) cette complication concernerait 2%

des FAVD bénignes (qui n'entraînent rien d'autre que des signes cliniques

supportables) qui peuvent ne pas être traitées, parfois par choix du patient.
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Cette évolution fait intervenir différents éléments avec sténose ou

thrombose du flux veineux par modification de la paroi veineuse qui augmente

en épaisseur dans lm premier temps et prend une morphologie artérielle et par

perturbation des flux surtout à l'endroit où le flux normal et le reflux se

rencontrent.

Le drainage artériel peut évoluer lui aussi en recnltant d'autres pédicules.

Enfin, de nouvelles fistules peuvent apparaître ou le shlmt s'aggraver.

En cas d'abstention thérapeutique, le patient doit donc consulter devant tout

changement des symptômes (qu'ils s'aggravent ou qu'ils s'améliorent) avec

modifications de l'acouphène, des céphalées ou signes de focalisation.

La fistule durale peut évoluer vers une fistule piale par mIse en Jeu

d'artères cérébrales ou cérébelleuses et ceci encore une fois par augmentation de

la pression veineuse. Cette évolution augmente le risque d'hémorragie méningée

(Phatouros et coll 70).

L'évolution la plus sévère est la complication hémorragique concernant

surtout les fistules à drainage cortical, d'autant plus que celui-ci est direct et que

la veine est dilatée.

7. Traitement

Différentes thérapeutiques peuvent être proposées :

A. Compression artérielle.

Les compressions artérielles qui sont peu utilisées de nos jours. Il s'agit de

compressions artérielles carotidiennes, occipitales ou oculaires pour des fistules

caverneuses. Elles sont de 10 à 30 secondes 4 à 6 fois par heure (Cognard et coll
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26). L'emploi de la main controlatérale à l'artère est préconisé afin de cesser la

compression immédiatement en cas de déficit neurologique.

B. Embolisation veineuse.

L'occlusion du sinus veineux par des spirales (Cognard et coll 26 , Nelson

et coll 67). L'objectif est d'occlure le sinus porteur drainant la fistule lorsque

l'occlusion artérielle parait difficile ou même dangereuse. Cependant, le shunt

peut à nouveau réapparaître à partir d'une structure veineuse avoisinante ou une

autre fistule peut naître de cette occlusion. Le traitement est limité par

l'accessibilité des sinus par voie intraveineuse locale, des structures veineuses

fonctionnelles peuvent être sacrifiées, la Vlème paire crânienne peut se trouver

endommagée ou une hémorragie à partir d'un sinus peut se produire.

C. Embolisation artérielle.

L'embolisation artérielle peut être effectuée soit par micro-particules ou

par glue (Halbach et coll 47). L'embolisation par particules consiste à occlure

des pédicules artériels grâce à un cathétérisme sélectif des artères méningées. Le

risque est l'embolisation d'une branche de la carotide interne ou vertébrale par

anastomose entre le système duraI et pial. Le bilan angiographique

préthérapeutique est donc indispensable.

L'embolisation artérielle par glue est réalisée par cathétérisme le plus

distal possible des pédicules artériels. Les colles utilisées peuvent provoquer

inflammation et douleur d'où l'emploi systématique de corticoïdes

D. Radiothérapie.

La radio-chirurgie stéréotaxique est encore une solution insuffisante pour

l'instant pour traiter des fistules à drainage cortical (Pan et coll 69) mais elle

peut être utile pour d'autres types.
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E. Chirurgie.

La chirurgie pour extraction de la fistule est souvent la cause de perte

sanguine importante et c'est pourquoi elle est le plus souvent satellite d'une

embolisation artérielle ou veineuse. La chinrrgie peut permettre de mieux

exposer les vaisseaux à l'embolisation ou cette dernière peut réduire le nombre

de pédicules à disséquer pendant la chirurgie (Barnwell et coll 4).

F. Indications.

L'indication du traitement est donc conditionnée par deux éléments: les

symptômes présentés et d'autre part le risque éventuel de saignement

conditionné par le drainage cortical.

Les fistules de type l et les fistules caverneuses avec des symptômes

supportables peuvent faire l'objet d'tille abstention thérapeutique avec

surveillance en précisant au patient qu'il faut consulter à la moindre

modification des signes cliniques ou si apparition de nouveaux.

Lorsque les fishlles entraînent des symptômes gênant pour le patient, un

traitement peut être proposé mais l'éradication totale de la fishl1e n'est pas

indispensable.

Par contre, lorsqu'il existe un risque hémorragique, en cas de fistule à drainage

veineux cortical, l'éradication complète devra être l'objectif du traitement.

Quatre de nos patients ont bénéficié d'un traitement endovasculaire avec

deux embolisations artérielles et deux embolisations artério-veineuses.

Deux de ces patients avaient un drainage veineux cortical avec éradication totale

de la fishl1e et deux autres patients avec acouphène pulsatile, sans drainage

cortical, avec éradication totale dans un cas et à 95% dans l'autre.
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Un patient porteur d'une fistule avec drainage veineux cortical n'a pas été traité

mais est surveillé par artériographie tout d'abord et par angio-IRM ensuite. La

dernière patiente est décédée d'une récidive de TVC avant le traitement de la

fistule.

Trois des patients ayant été traités présentent encore des céphalées mais qui

restent épisodiques.

Notre série confirme bien que les TVC sont l'une des causes de FAVD et

qu'elles font partie de leur histoire naturelle. Les caractéristiques et 1'histoire des

six patients suivis montre que la mauvaise qualité de la reperméabilisation et

l'absence de levée de l'obstacle veineux conditionneraient le risque de

développement des FAVD. Cette complication concerne Il,5% des patients

mais ces conclusions doivent être continnées par une étude multicentrique à

propos des TVC et FAVD avec un effectif plus important. D'autres FAVD

pourraient être découvertes par l'auscultation crânienne systématique des

patients suivis pour TVC.
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XII. Conclusion.

L'étude présentée met en évidence encore beaucoup de lacunes sur les

connaissances que nous avons à propos des TVC surtout en ce qui concerne leur

physiopathologie.

Tout d'abord, les étiologies avérées sont rares dans notre série

puisqu'elles concernent seulement 28% des patients et que pour 21 % d'entre

eux, aucune étiologie ou aucun facteur favorisant n'est trouvé. Les facteurs de

risque thrombogènes concernent un plus large pourcentage de la population, la

contraception orale, le post-partum, le tabagisme et l'insuffisance veineuse

peuvent être cités. C'est certainement plus par ces facteurs que par des cas isolés

de maladies rares donnant lieu à des TVC que nous pourrons mieux abaisser le

pourcentage de TVC idiopathiques ou plutôt cryptogéniques.

Cette recherche est d'autant plus importante qu'elle peut aboutir à une action de

prévention des maladies thrombo-emboliques. En effet notre attitude n'est pas

encore bien définie pour la contraception orale, pour la prise en charge de la

grossesse d'une patiente qui a déjà présenté une TVC dans ces conditions ou

pour les précautions à prendre chez les patients atteints de maladies

inflammatoires et nécéssitant une corticothérapie. La recherche d'un déficit ou

d'une mutation en facteur de la coagulation doit être systématique après une

TVC et doit être accompagnée d'une consultation spécialisée d'hémostase. En

effet, un patient sur 5 dans notre étude présente l'une de ces anomalies. Cette

recherche, pour être fiable, devra être réalisée à distance de l'épisode et après

l'arrêt des anticoagulants.

La séquence clinique céphalée, cnse d'épilepsie et déficit neurologique

concernant les TVC est bien connue. Cependant, le diagnostic au stade précoce

de la céphalée est encore rare et difficile compte tenu du caractère banal et de la
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fréquence des symptômes. De la même façon que le caractère brutal peut signer

une hémorragie méningée, certains indices accompagnant la céphalée de la TVC

doivent être cherchés: le caractère inhabituel, l'association à des signes d'HTIC

avec symptômes digestifs, visuels et/ou troubles de la vigilance. Une HTIC ne

sera considérée comme «bénigne» qu'après élimination d'une TVC ou d'une

FAVD par au minimum une angio-IRMc.

L'éhlde des examens complémentaires fait de l'IRM le moyen le plus

efficace pour le diagnostic de la TVC. Elle allie une bonne sensibilité et

spécificité avec une technique non invasive. De plus, elle permet d'apprécier

avec précision la localisation, le retentissement cérébral et l'étendue de la TVC.

Les mêmes raisons en font l'examen de surveillance de référence. Le diagnostic

est encore beaucoup plus délicat pour les TVC des veines corticales où l'on aura

alors recours à l'angiographie qui reste le meilleur examen pour le diagnostic.

Son utilisation est moins fréquente que l'IRM compte tenu des risques qu'elle

entraîne, du temps nécessaire pour la réalisation de l'examen et de son caractère

invasif.

Pour le traitement, l'efficacité des anticoagulants, malgré certaines

discussions, est largement démontrée. La durée du traitement est quant à elle

moins bien définie. Notre étude montre un pronostic moins favorable pour les

patients dont les veines ne sont pas ou mal reperméabilisées. La durée du

traitement doit donc être conditionnée par la surveillance par IRM de la

thrombose et de sa recanalisation.

L'étude du pronostic à long terme montre que le décès est rare mais qu'il

n'est pas exceptionnel (5,5% de nos patients), le même pourcentage est observé

pour la survenue d'une épilepsie séquellaire et ce malgré la fréquence élevée des

crises d'épilepsie à la phase aiguë. De plus 130/0 de nos patients présentent un
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déficit neurologique après un suivi moyen de 2 ans et demi. Nous retenons,

comme facteurs de risque principaux, les troubles de la conscience à la phase

aiguë, la présence d'un AVC hémorragique et surtout la mauvaise qualité de la

reperméabilisation des veines atteintes. Afin d'essayer de corriger ces facteurs il

faut pencher vers un diagnostic le plus précoce possible pour débuter le

traitement rapidement et réaliser une surveillance étroite des veines thrombosées

afm de déterminer la durée du traitement.

Enfin, notre étude montre six cas d'évolution de IVC vers une FAVD.

Ces cas témoignent du lien qui existe entre ces deux pathologies et de la

séquence temporelle où la IVC précède la fistule. A noter qu'un cas a été

découvert par auscultation crânienne, ce geste doit donc faire partie de la

surveillance des patients atteints de IVC. Encore une fois, nous montrons que

l'évolution vers la fistule est intimement liée à la qualité de la reperméabilisation

du sinus. De nombreuses questions restent cependant en suspend: quelle est la

véritable fréquence des FAVD après thrombose et quelles en sont les

caractéristiques anatomiques et fonctionnelles? Quels est le rôle des facteurs

parietaux? Quelle est leur évolution à long terme? Pour tenter de répondre à

ces questions nous avons débuté une étude multicentrique avec un nombre plus

important de cas concernant les FAVD secondaires aux IVC.

La qualité de la paroi veineuse est certainement un facteur important dans

la genèse des IVC et des FAVD. Cet argument est appuyé par la fréquence de

l'insuffisance veineuse dans notre population, par l'influence de la restauration

de la pennéabilité et des propriétés de la paroi dans le développement des

FAVD.
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Annexe: Questionnaire utilisé pour l'étude rétrospective et rempli

pour chaque patient.

PATIENT:

Nom (3 premières lettres) : _ _ _ Prénom:

Date de naissance :

Facteurs de risque thrombotiques : Tabac 0

Sexe: M F

pilule 0

Coagulopathie 0 Laquelle?

Corticothérapie 0 Insuffisance cardiaque D

Maladie inflammatoire 0 Laquelle?

Behcet D

Infection 0 Néoplasie D

ATCD phlébite D Embolie pulmonaire D

ATCD familiaux connus de thrombose D

Grossesse D Post-partum D

Insuffisance veineuse des membres inférieurs connue: Oui D Non D

Autre:
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Aucun D



THROMBOPHLEBITE :

Date de découverte :

Symptômes présentés: Céphalée 0

Localisation :

Déficit neurologique 0

Atteinte nerfs crâniens 0

Epilepsie 0

A bascule 0

HTIC 0

Troubles visuels 0 Baisse d'acuité visuelle 0

FO avec oedème papillaire 0

Fièvre 0

PWébite des membres inf 0 Embolie pulmonaire 0

Troubles cognitifs 0 Autre :

Glasgow le plus bas à la phase aiguë (hors crise comitiale):

Imagerie utilisée: TDM 0

Signe du delta au TDM 0

IRM 0 Artério 0 Autre :

AVC associé 0 Ischémique 0 Hémorragique 0

Anomalies EEG 0 Si oui lesquelles :
Anomalies LCR 0 Si oui lesquelles :
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Traitement utilisé: Aucun 0 Anticoagulant 0 Fibrinolyse 0 crâniectomie 0
Autre:

Délai entre début des symptômes et instauration du traitement :
Date de début du traitement :
Date d'arrêt du traitement :

Contrôle(s) imagerie (dates et type d'examen) :

Contrôles cliniques (dates) :

Repennéabilisation du sinus : Oui 0

Si oui : Partielle 0 Complète 0

Si oui à quelle date est-elle observée ?

Nono

Séquelles de la thrombophlébite : Déficit neurologique 0 Epilepsie 0

Atrophie optique 0 troubles cognitifs 0

hémorragie due aux AVK 0 Préciser :

Décès 0

Autre:

Récidive de la thrombophlébite cérébrale 0
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FISTULE:

Date de découverte :

Symptômes présentés : Céphalée simple 0

Epilepsie 0

Acouphène pulsatile 0

Troubles cognitifs D

HTIC D Baisse d'acuité visuelle D Diplopie D

Déficit neurologique 0 Myelopathie D

Atteinte des nerfs crâniens D Surdité D

Autre :

Souffle audible à l'auscultation crânienne D

Imagerie utilisée: TDM 0

Localisation de la fistule :

IRM 0 Artério 0 Autre:

Drainage veineux cortical D Anévrysme veineux D drainage veine Galien D

Hémorragie associée: Oui 0 Nono
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Traitement utilisé: Aucun 0

Endo-vasculaire 0 Artériel 0 Veineux 0

Chinrrgie 0 Association CM et endo-vasculaire 0

Radiothérapie stéréotaxique 0

Compression carotidienne 0

Complication du traitement 0 Si oui laquelle:

Persistance de la fistule après Traitement : Oui 0 Nono

Persistance des signes cliniques après traitement :

Régression spontanée de la fistule 0

Séquelles : Aucune 0 Epilepsie 0

Déficit 0 Décès 0
Persistance du souffle 0
Autre :

Oui 0 Non 0

Réapparition de la fistule ou d'une autre après guérison 0
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