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sera de rétablir, de préserver ou de promouvoir la santé dans tous ses
éléments, physiques et mentaux, individuels et sociaux. Je respecterai
toutes les personnes, leur autonomie et leur volonté, sans aucune
discrimination selon leur état ou leurs convictions. J'interviendrai pour les
protéger si elles sont affaiblies, vulnérables ou menacées dans leur
intégrité ou leur dignité. Méme sous la contrainte, je ne ferai pas usage
de mes connaissances contre les lois de I'humanité. Jinformerai les
patients des décisions envisagées, de leurs raisons et de leurs
conseéquences. Je ne tromperai jamais leur confiance et n'exploiterai pas
le pouvoir hérité des circonstances pour forcer les consciences. Je
donnerai mes soins a l'indigent et a quiconque me les demandera. Je ne
me laisserai pas influencer par la soif du gain ou la recherche de la
gloire.

Admise dans l'intimité des personnes, je tairai les secrets qui me sont
confiés. Recue a l'intérieur des maisons, je respecterai les secrets des
foyers et ma conduite ne servira pas a corrompre les moeurs. Je ferai
tout pour soulager les souffrances. Je ne prolongerai pas abusivement
les agonies. Je ne provoguerai jamais la mort délibérément.

Je préserverai l'indépendance nécessaire a l'accomplissement de ma
mission. Je n'entreprendrai rien qui dépasse mes compétences. Je les
entretiendrai et les perfectionnerai pour assurer au mieux les services
qui me seront demandés.

J'apporterai mon aide a mes confréres ainsi qu'a leurs familles dans
I'adversité.

Que les hommes et mes confreres m'accordent leur estime si je suis
fidele a mes promesses ; que je sois déshonorée et méprisée si 'y
manque ».
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INTRODUCTION

Le syndrome d’hypotension intracranienne spontanée (HIS) est une pathologie rare, associee
le plus souvent a une fuite spinale de liquide céphalorachidien LCR [1,2]. Typiquement, un
patient souffrant d’HIS se présente avec une céphalée orthostatique associant a des degrés
divers des nausées, des cervicalgies, des acouphénes ou encore une diplopie. Le pronostic est
classiqguement décrit comme favorable [3,4,1]. Certains patients peuvent néanmoins présenter
des complications sévéres comme un hématome sous-dural ou une thrombose veineuse
cérébrale [5,6,7]. De manicre exceptionnelle, 1’hypotension intracranienne spontanée peut
conduire au déces du patient [8]. Les mesures thérapeutiques vont du simple décubitus
prolongeé a la cure chirurgicale de la bréche, quand elle peut étre mise en évidence, le plus
souvent au niveau rachidien. L’intérét du drainage chirurgical des hématomes sous-duraux est

débattu (9, 10, 11) . Cependant, les facteurs de risque de mauvais pronostic restent inconnus.

OBJECTIF DE L’ETUDE

Dans ce travail, nous nous attacherons a décrire les caractéristiques cliniques et
iconographiques de méme que la prise en charge thérapeutique et le pronostic d’une série de
patients souffrant d’HIS et pris en charge dans le service de Neurologie du Centre Hospitalier
Universitaire de Nancy. Nous séparerons les patients en deux groupes : formes simples et

formes compliquées.
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MATERIELS ET METHODES

Nous rapportons les cas de patients consécutifs présentant une HIS et admis dans le service de
Neurologie du Centre Hospitalier Universitaire de Nancy entre les mois de février 1993 et

avril 2011.

Les patients devaient remplir les critéres d’inclusion suivants [12] :

1) Céphalée orthostatique

2) Présence d’au moins un des éléments suivants :

a. Pression d’ouverture du LCR < 60 mmH20

b. Amélioration des symptomes apres réalisation d’un blood patch (BP)

€. Mise en évidence d’une fuite active de LCR

d. Signes d’HIS a I'IRM (i.e. signes de ptose cérébrale ou prise de contraste

pachyméningée)

3) Pas de ponction lombaire (PL) antérieure a 1’installation des symptomes

4) Pas de pathologie autre pouvant expliquer la symptomatologie.

L’ensemble des données dont nous disposons ont été recueillies grace a la consultation

directe des dossiers médicaux des patients.

Pour renseigner les critéres d’inclusion et dans le cadre de la démarche diagnostique,
différentes investigations ont été réalisées. L’IRM encéphalique faisait partie des outils
diagnostiques initiaux. Une ptose cérébrale était définie par la présence d’un des signes

suivants [1]:
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déplacement de 1’encéphale vers le bas

effacement de la citerne perichiasmatique avec inclinaison du chiasma optique

vers I’hypophyse

effacement de la citerne prépontique avec un aspect du pont plaqué contre le

clivus

descente des amygdales cérébelleuses.

Une ponction lombaire a pu étre réalisée dans le cadre de la prise en charge diagnostique
initiale, et toujours aprés installation des symptémes. Nous avons ainsi renseigné le taux
de protéinorachie ainsi que 1’étude cytologique du LCR chez les patients chez qui cet
examen a été réalisé. Dans le but de rechercher une fuite de LCR, une IRM médullaire ou
une cisternographie radiosiotopique étaient réalisées. Pour 1’étude du transit isotopique du
LCR, les images radiographiques étaient obtenues dans un délai variant entre 1 et 24
heures aprés injection intrathécale d’acide 111Indium-diéthylenetriamine pentaacétique.
Les données d’imagerie ont été collectées grace aux comptes rendus archivés et validés
par un neuroradiologue ou un médecin nucléaire expérimenté. Nous avons également
recensé les différentes options thérapeutiques proposées aux patients et qui pouvaient

associer :

e des mesures conservatrices pouvant associer 1’hospitalisation, 1’alitement, la prise

d’antalgiques et une hydratation orale ou parentérale.

e Réalisation de BP qui consistaient en 1’injection d’une quantité¢ variable de sang

autologue dans I’espace épidural a 1’étage lombaire par un medecin anesthesiste.
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e Réparation chirurgicale de la zone de fuite du LCR. Il s’agissait d’un geste
neurochirurgical avec un abord par laminectomie suivi par une réparation directe

de la dure mere par patch ou colle biologique.
Le suivi était basé sur les données de consultation auprés de médecins neurologues.

Dans notre éetude, nous avons réparti les patients en deux groupes : les formes simples et

formes séveres. Les signes de séveérité étaient les suivants :
e Présence d’une altération de 1’état de vigilance

e Présence d’une complication parmi les suivantes :

v" Hématome sous dural (correspondant a une collection sous-durale comportant

une composante hémorragique)
v' Thrombose veineuse cérébrale.

Le pronostic était défini comme favorable lorsque la totalité ou quasi-totalité de la
symptomatologie avait régressé. A 1’inverse, celui-ci était défavorable lorsqu’on observait peu
ou pas d’amélioration de la symptomatologie initiale avec présence d’un impact sur les

activités de la vie quotidienne.
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RESULTATS

I. Caractéristiques populationnelles et résultats paracliniques

= Caractéristiques cliniques et démographiques

La population de 1’étude comptait 24 patients, 16 femmes et 8 hommes (sexe ratio de 2/1),
agés de 25 a 70 ans avec un &ge moyen de 46 ans. Les caractéristiques cliniques et
démographiques des patients sont résumées dans le tableau 1. Tous les patients présentaient
une céphalée orthostatique récente. Chez 5 patients, le mode de début de la céphalée était
brutal, explosif (mimant la céphalée d’une hémorragiec méningée). La topographie de la
céphalée était le plus souvent occipitale ou postérieure (37.5%) mais restait variable. Les
symptomes associés les plus fréquents étaient respectivement des nausées (75%), des
cervicalgies avec une sensation de nuque raide (71%) et des troubles auditifs (46%). Une
diplopie est observée 7 fois (29%). Une scapulalgie initiale a été rapportée par un patient
comme signe inaugural. 3 patients présentaient un état de vigilance altéré avec pour 1'un
d’entre eux des modifications comportementales avec désinhibition, associées a des troubles
dyséxécutifs et une confusion. Le délai moyen entre le début des symptémes et le diagnostic

variait entre 4 et 150 jours avec une moyenne de 45 jours.
» Etude du LCR

L’ensemble des résultats d’imagerie et de LCR est détaillé dans le tableau 2. Dans la moitié
des cas, une ponction lombaire a été réalisée, toujours a visée diagnostique apres le début des
symptomes. L hyperprotéinorachie (> 0,4g/1) était la régle variant de 0,5 a 36 g/l avec une
valeur moyenne de 4,5g/l. Une pléiocytose (> 4 cellulessmm®) a été retrouvée chez 10 patients

avec des chiffres compris entre 5 et 59 cellules/mm? et une moyenne de 27, le plus souvent
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des lymphocytes. Le liquide était toujours stérile. La mesure de pression n’a pas été

systématique. Chez 2 patients la premiere PL n’a pas permis de recueillir de LCR.

= |RM encéphalique

Une IRM encéphalique a été réalisée chez 23 patients. Dans le cas du patient pour lequel
aucune IRM encéphalique n’était disponible, le diagnostic était porté sur 1’association d’une
céphalée orthostatique typique avec amélioration transitoire apres blood patch et mise en

¢vidence d’une fuite de LCR au transit isotopique.

Le délai de réalisation de I’IRM variait entre 13 et 105 jours avec une moyenne de 31 jours.
Une prise de contraste pachyméningée et des signes de ptose cérébrale étaient les deux signes
les plus fréqguemment retrouvés, tous deux dans 87% des cas (figure 1). Des collections
liquidiennes sous-durales étaient observes chez 17 patients (74%) et un hématome sous-dural

chez 6 patients (25%). Ces données sont détaillées dans le tableau 2.

= |RM médullaire

Une IRM médullaire était disponible dans 16 cas (66%) et a permis la mise en évidence d’une
fuite de LCR dans 2 cas, a 1’étage thoracique pour les deux patients (confirmée par la

cisternographie dans 1 cas). Aucun diverticule méningé n’a été mis en évidence (figure 2).

= Cisternographie radioisotopique

Une cisternographie radioisotopique a été realisée chez 8 patients (33%) et a mis en évidence
des signes directs de fuite de radioisotope chez 5 patients (figure 3). Le site de fuite du LCR

était cervical dans 1 cas, thoracique dans 2 cas et lombaire dans 2 autres (tableau 2).
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Il.  Prise en charge thérapeutique et pronostic

Les données concernant le traitement et le pronostic des patients sont résumées dans le
tableau 3. Sur I’ensemble des patients, le pronostic final était favorable dans 19 cas (79%)
apres un delai moyen de 6 [1-18] mois. Nous ne disposions pas d’information précise quant
au pronostic final de 3 patients. Ce délai moyen était de 4,8 [1-11] mois dans les formes

simples et de 9 [1-18] mois dans les formes séveres.

Parmi les 24 patients, 15 (62,5%) patients n’ont montré aucun signe de sévérité et étaient donc
considérés comme des formes simples. Des mesures conservatrices ont été appliquées a
I’ensemble des patients et ont suffi a contréler la symptomatologie chez 8 d’entre eux (33%).
Lorsque ces mesures étaient insuffisantes, un ou plusieurs blood patchs étaient réalisés. Ainsi
le recours a au moins un blood patch était nécessaire chez 7 patients. L’association de
mesures conservatrices a un ou plusieurs blood patchs a suffi a faire régresser la
symptomatologie chez 12 des 15 (80%) sujets présentant une forme simple. Par ailleurs, une
bréche durale a été¢ identifiée chez 2 patients mais aucun n’a nécessité de traitement
chirurgical. Des céphalées ont persisté a un an du diagnostic et aprés 3 BP chez une patiente.
Néanmoins, ces céphalées ne revétaient plus de franc caractére orthostatique et I'IRM
encéphalique s’était normalisée, ne montrant plus de signe d’hypotension intracranienne. Les

données de suivi manquaient pour 2 patients.

Neuf patients (37,5%) ont présenté des signes de sévérité (cf annexe 1). Trois patients
(12,5%) ont présenté un etat de vigilance altéré, 6 ont développé un hématome sous dural
(25%) et un patient a présenté une thrombose veineuse cérébrale (4%). Ce dernier rapportait
une céphalée orthostatique initiale, devenue permanente dans un second temps. L’IRM
encéphalique a alors mis en évidence une thrombose veineuse des sinus latéraux, du sinus

sagittal supérieur et de veines corticales pariétales associées a des signes francs
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d’hypotension intracranienne (ptose cérébrale, prise de contraste pachyméningée et
collections sous durales). Le traitement a consisté en I’association de mesures conservatrices
et d’une anticoagulation a dose hypocoagulante pendant une durée de 12 mois. L’association
de mesures conservatrices et de BP a suffi a faire régresser les troubles initiaux chez un
patient, qui présentait une altération de la vigilance sans HSD sous jacent. Parmi les 6 patients
présentant un HSD, 3 ont nécessité une évacuation chirurgicale de 1’hématome (12,5%). Pour
deux d’entre eux le diagnostic d’HIS avait été préalablement établi avant le recours au geste
chirurgical et a posteriori pour le dernier. Une réparation chirurgicale de la bréche durale a été
réalisée chez un sujet. Enfin, un seul patient a évolué favorablement sous traitement
symptomatique seul, cependant, il s’agissait du 1% cas nancéen d’HIS (1993), dont le
diagnostic a été porté a posteriori en raison d’'une méconnaissance de ce syndrome lors de la

prise en charge du patient.

Un décés imputable a I’HIS a été observé dans notre population. Il s’agissait d’'un homme agé
de 44 ans présentant une forme sévere d’HIS. Ce patient était adressé en urgence au service de
neurochirurgie en raison de la survenue d’un coma avec mydriase droite. Le scanner cérébral
initial a mis en évidence un hématome sous dural aigu bilatéral. Un drainage chirurgical de
I’hématome a été réalisé sans amélioration clinique. Une IRM encéphalique a donc été
réalisée le lendemain et mis en évidence des signes d’hypotension intracranienne avec signes
de souffrance du tronc cérébral (figure 4). Le diagnostic d’HIS a alors été porté au regard des
signes d’imagerie et d’un contexte de céphalées orthostatiques depuis 3 mois rapporté par
I’entourage du patient. Deux BP ont été réalisés a 24 heures d’intervalle sans efficacité. Une
seconde intervention neurochirurgicale a été tentée avec injection intrathécale directe de
sérum physiologique sans efficacité. Le patient est décédé a 11 jours de la prise en charge

initiale.
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DISCUSSION

Les formes sévéres d’hypotension intracranienne spontanée représentent 37,5% de la
population de notre étude. Cependant, notre population est uniqguement basée sur les données
d’un recrutement hospitalier, ce qui peut représenter un biais par la sous estimation des
formes bénignes, volontiers non diagnostiquées [13]. Certains patients présentaient par
ailleurs une symptomatologie atypique allant d’une céphalée brutale chez cing patients a une
scapulalgie chez un autre tout en conservant néanmoins un caractére orthostatique. Des
présentations cliniques similaires ont deja été décrites dans le cadre de I’HIS par d’autres

équipes [14,15].

D’un point de vue thérapeutique, des mesures conservatrices associées a la réalisation de
blood patchs ont suffi a traiter 80% des formes simples. Ceci parait concordant avec les
données de la littérature qui rapportent une efficacité de 29% des mesures conservatrices
seules et de 60% du traitement par BP [3]. A titre de comparaison, 1’efficacité du BP est

appréciée a 61-75% dans les cas d’hypotension secondaire a une ponction lombaire [16].

Concernant les formes sévéres, 6 sujets sur 9 présentaient un hématome sous dural. Le sexe
masculin était plus souvent représenté, donnée également retrouvée dans une étude
concernant les HSD dans I’hypotension spontanée du LCR [9]. Les données concernant les
formes sévéres d’hypotension intracranienne spontanée sont rares dans la littérature [17]. La
présence d’un hématome sous dural ou de troubles de la vigilance semblent définir, dans notre
population, la sévérité du tableau clinique puisque associés aux 5 cas de recours a la chirurgie
que compte notre étude. En outre, dans notre étude, un patient est décédé des suites d’une
hypotension intracranienne spontanée. Dans la littérature, un seul cas de décés a été décrit a

notre connaissance [8]. De maniére similaire a notre patient, le sujet a présenté des

29



hématomes sous duraux avec des signes séveres de ptose cérébrale et est décédé de

complications ischémiques malgré un traitement chirurgical.

L’évacuation chirurgicale des HSD, dans notre série était considérée comme un traitement
symptomatique ultime en cas de signe de gravité clinique et/ou en 1’absence d’amélioration
clinique aprées 1’association de mesures conservatrices et BP. Néanmoins, la place du drainage
des HSD dans le cadre de I’HIS reste difficile & apprécier. Ainsi, dans notre expérience, nous
avons a la fois observé des évolutions favorables chez des patients opérés mais aussi chez
d’autres traités par mesures conservatives seules ou associées au BP. A I’inverse, un patient
est décédé apres deux évacuations chirurgicales d’HSD. Dans une série de 17 patients
présentant un HSD secondaire a une HIS, seuls 8 avaient été évacués chirurgicalement (apres
réalisation préalable d’un BP pour 6 d’entre eux) et I’ensemble des 17 sujets présentait
néanmoins une évolution favorable [18], rendant compte de la difficulté de statuer sur la place

du drainage chirurgical d’HSD dans la stratégie thérapeutique de I’HIS.

Un patient a présenté une thrombose veineuse cérébrale, complication actuellement reconnue
de I’hypotension intracranienne. L’hypothése physiopathologique avancée est que la
diminution du volume et de la pression du LCR dans les espaces sous arachnoidiens. Ceci
induirait alors une dilatation compensatrice du systéme veineux cérébral selon la doctrine de
Monro-Kellie et entrainerait une baisse des vitesses de circulation sanguine favorisant ainsi
les phénomeénes thrombotiques [19]. L’évolution clinique était favorable apres traitement par
anticoagulant et mesures conservatrices, attitude adoptée dans la majorité des cas rapportés

dans la littérature [5,6].

En ce qui concerne la recherche de breche, plus de la moitié des patients ont bénéfici¢ d’une
IRM médullaire qui n’a permis d’identifier une fuite de LCR que chez deux patients. La

cisternographie isotopique était souvent nécessaire pour identifier le site de fuite du LCR,
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méme chez des patients présentant une forme simple. Compte tenu du caractéere invasif de la
ponction lombaire, la recherche d’une bréche durale par transit isotopique devrait étre

réservée aux formes séveres et échappant au blood patch.

Bien que notre série compte un cas grave ayant mené au décés du patient, le pronostic des
patients des deux groupes reste majoritairement bon. On observe cela étant, un délai de
guérison plus long chez les patients présentant une forme séveére, bien que le délai
diagnostique plus long chez ces mémes patients puisse constituer un biais, représentant

possiblement un facteur de mauvais pronostic en soi [13].

CONCLUSION

La présence d’hématomes sous duraux, de troubles de la vigilance et un délai diagnostique
long semblent représenter des marqueurs de gravité du syndrome d’hypotension
intracranienne. Leur présence impose une recherche rapide et active de fuite en cas d’échec
des mesures conservatrices et surtout du blood patch pour envisager un traitement chirurgical
de la bréche le cas échéant. Cependant, il faut garder a 1’esprit que le pronostic reste favorable

méme dans les formes séveres, bien qu’a plus long terme.

LISTE DES ABREVIATIONS

HIS : hypotension intracranienne spontanée
LCR : liquide céphalorachidien

HSD : hématome sous dural

BP : blood patch

IRM : imagerie par résonance magnétique

TVC : thrombose veineuse cérébrale
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ANNEXES

Tableau 1 : Caractéristiques cliniques et démographiques.

Sexe (M/F) 8/16
Age moyen, [rang] (années) 46[25-70]
Délai diagnostique moyen, [rang] 45 [4-150]
(Jours)

Présentations cliniques

Céphalée orthostatique 24
Cervicalgie, nuque raide 17
Nauseés, vomissements 18
Vertige 7
Diplopie 7
Troubles auditifs 11

Atteinte d’une paire cranienne
Altération du niveau de vigilance
Modification comportementale
Coma

Scapulalgie

Dysarthrie

Céphalée brutale

U R Rk R P Wwo

M: masculin, F: féminin



Tableau 2 : Caractéristiques d’imagerie et du LCR.

N cas

IRM encéphalique 23

Ptose cérébrale 20

Prise de contraste pachyméningée 20

Collections sous durales 17
Hématome sous dural 6

IRM médullaire 16
Mise en évidence de fuite du LCR 2
- Etage cervical 0
- Etage thoracique 2
- Etage lombaire 0
Diverticule méningé 0
Cisternographie radioisotopique 8
Mise en évidence de fuite du LCR 5
- Etage cervical 1
- Etage thoracique 2
- Etage lombaire 2

Ponction lombaire 12

Cellules /mm®, moyenne [rang] 27 [5-59]
Protéinorachie (g/l) moyenne [rang] 4,5[0,5-39]




Tableau 3 : Prise en charge thérapeutique et pronostic.

Formes Formes
simples séveres
Nombre de patients 15 9
Sexe, FIM 13/2 3/6
Age moyen [rang] (années) 44 [25-58] 49 [35-70]
Délai diagnostique moyen [rang] (jours) 36 [4-150] 63 [14-150]
Délai moyen de régression des symptémes [rang] 4.8 [1-11] 9[1-18]
(mois)
Délai avant ler BP (jours) 38 [17-100] 94 [17-180]
Signes de sévérité (nombre de sujets) NA 9
e Altération de la vigilance 3
e HSD 6
e Thrombose veineuse cérébrale 1
Options thérapeutiques (nombre de sujets)
e Mesures conservatrices seules 8 1
e Réalisation de BP 7 6
o 1BP 4 1
o >2BP 3 5
e Mesures conservatrices et/ou BP seuls 15 2
e Réparation chirurgicale de breche 0 2
e Evacuation chirurgicale d’HSD NA 3
NA 1

e Anticoagulation

F : féminin, M : masculin/ BP : blood patch/ HSD : hématome sous dural / NA : non applicable
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Figure 1 : Illustration de signes d’hypotension intracranienne sur I’IRM encéphalique de deux
patients.

P 0
')

| — .

A 1-2: Patient A : coupes axiales T1 FSE avec injection de gadolinium.
Patient B : coupe sagittale T1 FSE sans injection de gadolinium.

: prise de contraste de la dure mére
=P : ptose cérébrale avec affaissement du chiasma optique

et ébauche de descente des amygdales cérébelleuses
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Figure 2 : Illustration d’une fuite de LCR mise en évidence a I’'IRM médullaire.

C1-2 : Coupes axiale et sagittale d’TRM médullaire en séquence T2 a 1’étage dorsal.

: Collection liquidienne rétrospinale en hypersignal T2 avec trajet fistuleux en
regard de T1.

Figure 3 : lllustration d’une cisternographie radioisotopique.

4 heures

D1-2-3 : Images scintigraphiques de la région créanio-cervicale respectivement 1h, 90 min et
4h apres injection intrathécale du traceur.

: mise en évidence d’une fuite de LCR dans la région sous-occipitale gauche 60 et 90
min qui s’atténue a la 4°™ h.
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Figure 4 : Cas grave d’hypotension intracranienne spontanée.

El, E2, E3: Imagerie préopératoire. Coupes axiales scannographiques mettant en évidence un
HSD bilatéral et des signes de compression en fosse postérieure. E4, E5 : coupes sagittale et
axiale encéphaliques en séquence T2 mettant en évidence une ptose cérébrale majeure avec effet
de masse sur le tronc cérébral. E6 : coupe axiale en séquence T1 avec persistance d’une fine
lame d’HSD bilatéral et d’un aspect fin des ventricules.
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Annexe 1 : cas cliniques des formes severes

Cas 1 : Femme, agée de 42 ans, présentant une céphalée orthostatique, de début explosif, sans
trouble de la vigilance ni signe déficitaire. L’IRM initiale mettait en évidence des signes
d’hypotension spontanée du LCR (ptose cérébrale et prise de contraste pachyméningée) ainsi
que la présence d’un HSD bilatéral. La protéinorachie était a 36g/l avec LCR
xanthochromique et présence de 48 lymphocytes/mm?®. La cisternographie radioisotopique,
réalisée apres 2 mois de décubitus forcé et la réalisation de 3 BP sans succés, a mis en
évidence une fuite de LCR a I’étage thoracique (T2). Un traitement chirurgical de la bréche,
décrite comme étendue le long de la racine T2, a été réalisé par colmatage et permis de faire

régresser la symptomatologie.

Cas?2:

Homme, agé de 53 ans, ayant présenté initialement des céphalées orthostatiques, suivies de la
survenue rapide de troubles du comportement avec désinhibition associée a une confusion et a
un syndrome dysexécutif. L’imagerie initiale a mis en évidence une ptose cérébrale associée a
une prise de contraste méningée et un décollement sous dural. Une IRM médullaire ainsi
qu’une cisternographie radioisotopique ont été réalisées avant 1’administration d’un premier
BP qui a suffi a améliorer durablement le patient sans qu’aucun autre traitement spécifique ne

soit nécessaire.

Cas 3 : cf cas clinique TVC [7]

Cas 4 : Homme agé de 51 ans, ayant présenté une céphalée orthostatique sans trouble de la
vigilance avec présence d’hématomes sous duraux bilatéraux pour lequel le diagnostic
étiologique d’hypotension spontanée du LCR avait été établi secondairement. Une
cisternographie radioisotopique a été réalisée et mis en évidence une fuite de niveau L3 avant
le 1* BP. Celui-ci a permis de controler la symptomatologie pendant 2 mois avant
réapparition de céphalées orthostatiques. L’imagerie encéphalique a alors montré la
réapparition d’un HSD bilatéral. Le patient est alors hospitalisé, une seconde cisternographie
radioisotopique conclut au méme site de fuite du LCR. Un 2™ BP est réalisé et un 3°™ un
mois plus tard. Devant I’absence d’amélioration clinique et radiologique, une réparation
chirurgicale de la bréche durale est envisagée. Cependant, peu avant I’intervention, le patient
présente un infarctus du myocarde faisant surseoir a I’intervention neurochirurgicale. Par la
suite, la réparation chirurgicale de la bréche ne sera pas nécessaire en raison de la guérison

spontanée du patient.
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Cas 5: Homme, agé de 59 ans, ayant présenté une céphalée orthostatique associée a des
troubles de la vigilance, une dysarthrie et des troubles de la déglutition. L’IRM encéphalique
mettait en évidence une ptose cérébrale ainsi qu’une prise de contraste méningée sans HSD.
Deux BP ont été réalisés mais n’ont permis qu’une amélioration transitoire des symptomes.
L’IRM médullaire ainsi que la cisternographie radioisotopique ont mis en évidence une fuite
de LCR au niveau de la troisieme vertébre thoracique. Une réparation chirurgicale de la

bréche a permis un amendement rapide des signes cliniques.
Cas 6 : cas de déces, détaille précédemment.

Cas 7: Femme, &gée de 70 ans, ayant présenté une céphalée orthostatique sans signe
déficitaire ni altération de la vigilance. Deux BP ont été réalisés avec une amélioration
transitoire des symptomes. Par la suite les céphalées s’aggravent associées a une majoration
des HSD. Un drainage chirurgical bilatéral est réalisé¢, mais les HSD récidivent rapidement,
conduisant a une réintervention précoce. Un troisieme BP est finalement réalisé et sera suivi

d’une régression rapide de la symptomatologie.

Cas 8 : Femme, agée de 49 ans, présentant une céphalée orthostatique sans altération de la
vigilance ayant développé progressivement des HSD bilatéraux. La majoration de I’HSD
droit, associée a la survenue d’une crise convulsive généralisée, conduit a un drainage
chirurgical. Une IRM médullaire ainsi qu’une cisternographie radioisotopique ne mettent pas

en évidence de fuite de LCR. L’évolution clinique sera ensuite favorable.

Cas 9: Homme, agé de 35 ans, présentant des céphalées orthostatiques pour lequel le
diagnostic étiologique n’a pu étre établi qu’a posteriori (en raison d’une méconnaissance du
syndrome lors de la prise en charge). Le patient présentait un HSD et des signes
d’hypotension (ptose cérébrale et prise de contraste pachyméningée). L’évolution a été
spontanément favorable apres plusieurs semaines de traitement symptomatique et décubitus

dorsal (seule position qui soulageait le patient).
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Introduction

Even if spontaneous intracranial hypotension (SIH) is usually described as benign [1, 2], it
can lead to severe complications such as subdural hematomas [3], cerebral venous thrombosis
(CVT) [4] and, exceptionally, to death [5]. A clear definition of the serious form of SIH may
help to choose the best treatment which ranges from bed rest to neurosurgery. We set out to
describe the characteristics and outcome of patients with SIH according to whether they

presented with or without signs of severity at admission.

Method

We retrospectively reviewed 24 consecutive cases of patients with SIH who were admitted to
the department of Neurology of the University Hospital of Nancy in France from February
1993 to April 2011. Patients were included if they met the following criteria: 1) orthostatic
headache; 2) the presence of at least one of the following: a) sustained improvement of
symptoms after epidural blood patch (EBP), b) active cerebrospinal fluid (CSF) leak, ¢) brain
magnetic resonance imaging (MRI) changes of intracranial hypotension (brain sagging or
pachymeningeal enhancement); 3) no recent history of dural puncture before symptom onset;
4) the symptoms were not attributable to another disorder [6]. Demographic characteristics,
clinical features, results of investigations, treatments and outcome were assessed by review of
medical reports. Brain sagging was defined as presence of one of the following signs on MRI:
downward displacement of the brain, effacement of perichiasmatic cisterns with bowing of
the optic chiasm over the pituitary fossa, effacement of the prepontine cistern with flattening
of the pons against the clivus and descent of the cerebellar tonsils [3]. Spinal MRI and

radioisotope cisternography could be performed to identify the CSF leak site. Patients were
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classified into two groups depending on whether they presented signs of severity (defined as

altered level of consciousness, subdural hematoma and CVT) or not at admission.

Results

The population consisted of eight men and sixteen women with an age ranging from 25 to 70
years (Tablel). All patients presented a recent history of headache. The most common
associated symptoms were nausea (75%), neck stiffness (71%) and hearing disturbances
(46%). All symptoms presented orthostatic features. CSF examination was performed in
twelve cases with a protein level ranging from 50 to 3900 mg/dL, and pleiocytosis observed
in ten patients, ranging from 5 to 59 cells/uL, mostly lymphocytes. Brain MRI was performed
in 23 patients with both diffuse pachymeningeal enhancement and brain sagging observed in
twenty patients (87%). Spinal MRI was performed in 16 patients (67%) and showed evidence
of CSF leak in two. Radioisotope cisternography was performed in eight patients (33%) and
showed direct signs of leakage in five. Three of these underwent a spinal MRI that located the
CSF leak site in one. Bed rest was applied in all patients. Fifteen patients (63%) without signs
of severity, were diagnosed after a mean interval of 36 days after the beginning of symptoms,
and became symptom-free after a mean interval of 4.8 months (Table 2). Bed rest only was
sufficient in eight cases (33%). Epidural blood patches (EBP) were performed in the other
seven cases (29%) with repeated injections in three. Nine patients (37%) had signs of severity,
with a mean time to diagnosis of 63 days. Three patients (12%) presented altered levels of
consciousness. Six (25%) presented subdural hematoma: one treated with bed rest only, one
with bed rest and EBP only, one with identified and surgically repaired CSF leak, and surgical
evacuation in the three others (12%) with one (4%) death. A CVT was observed in one patient
(4%) imposing anticoagulant therapy. Bed rest and EBP were a sufficient treatment for four

patients in this group. Clinical outcome was good for all but one with complete or near
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complete resolution of symptoms after a mean interval of 9 months. Overall, 19 (79%) of the
patients fully recovered after a mean follow-up of 6 months. Data about outcome was lacking

for three patients.

Discussion

In this study, 37% of the patients presented with a serious form of SIH. However, this case
series describes hospitalized patients only and more benign forms may often be misdiagnosed
and therefore under-represented in our series. Some symptoms of SIH were atypical, such as
mimic thunderclap headache in five cases or scapular pain in one case, but the classic
orthostatic features were present. The serious form of SIH may develop because of delayed
diagnosis and thus of treatment initiation. Spinal MRI, performed in 16 patients, revealed a
CSF leak in only two and a radioisotope cisternography was more often needed for detection.
Explorations for CSF leak, that can necessitate dural puncture, should be reserved for patients
with serious form SIH. While bed rest and EBP were sufficient to treat patients with the non-
serious form, surgical treatment was necessary for more than half of the patients with the
serious form, and for four of the six with subdural hematomas. In our series, surgical
evacuation of hematomas was an ultimate symptomatic treatment — after bed rest, EBP and no
identified CSF leak — which did not resolve SIH and failed to save one patient. Although one
patient died following subdural haematomas, prognosis was good but with a higher time to
recovery in the serious form group. One patient presented a CVT, a known complication of
SIH. A drop in CSF volume and pressure in the subarachnoid spaces may induce a
compensatory dilatation of cerebral veins, which leads to a decrease of blood flow velocity
and may promote thrombosis [4]. Due to the high risk of intracranial hemorrhage in the

specific context of SIH, anticoagulation therapy has to be carefully monitored.
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Conclusion

Presence of subdural hematomas, disturbance of consciousness and longer time to diagnosis
seem to define the severity of SIH. Severe patients are more likely to require neurosurgery,
with repair of a possible CSF leak as first-line treatment, and only after the usual conservative

therapeutic measures have been applied. Outcome is good despite a longer time to recovery.
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Table 1

Patients
Male
Female

Mean age, [range] (years)

Mean time to diagnosis, [range] (days)

Clinical presentation
Orthostatic headache

Neck pain/stiffness

Nausea, vomiting

Vertigo

Diplopia

Auditory changes

Cranial nerve palsy

Altered level of consciousness
Behavioral changes

Scapular pain

Dysarthria

“Thunderclap” headache
Brain MRI

Brain sagging
Pachymeningeal enhancement
Subdural fluid collections
Subdural hematoma

Spinal MRI

24
8
16

46 [25-70]

45 [4-150]

24
17

18

23
20
20

17

16
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Evidence of cerebrospinal fluid leak
Cervical level

Thoracic level

Lumbar level

Radioisotope cisternography
Evidence of cerebrospinal fluid leak
Cervical level

Thoracic level

Lumbar level

Cerebrospinal fluid

Median cell count [range] (/uL)

Median protein level [range] (mg/dL)

2
12
27 [5-59]

400 [50-3900]

Table 1: Patients’ demographic characteristics, clinical features, results of investigations
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Table 2

Patients

Mean age, [range] (years)

Mean time to diagnosis, [range] (days)

Mean time to complete or near complete recovery,

[range] (months)

Death or disability

Signs of severity

Altered level of consciousness

Subdural hematoma

Cerebral venous thrombosis

Treatment

Bed rest only

One epidural blood patch

Several epidural blood patches

Bed rest +/- epidural blood patch(es) only

Surgical repair of cerebrospinal fluid leak

Non-serious form
group

15

44 [25-59]

36 [4-150]

4.8[1-11]

N/A

N/A

N/A

15

Serious form
group

49 [35-70]

63 [14-150]

9 [1-18]
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Surgical evacuation of subdural hematoma 0 3

Table 2: Patients’ characteristics, treatment and outcome of both groups: with and without
sign of severity.
N/A: Not applicable
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RESUME DE LA THESE

Introduction : Les formes sévéres d’hypotension intracranienne spontanée sont actuellement
mal définies, les stratégies thérapeutiques allant d’un simple repos au lit a des interventions
neurochirurgicales. Une description des caractéristiques des patients présentant une forme
sévere ainsi que leur pronostic pourrait amener a une meilleure hiérarchisation des options
thérapeutiques.

Methodes: Nous avons repris rétrospectivement 24 cas de patients porteurs d’hypotension
intracranienne spontanée et les avons répartis en deux groupes en fonction de la présence ou
non des signes de sévérité suivants : altération de la vigilance, hématome sous dural et
thrombose veineuse cérébrale.

Résultats: Neuf patients (37,5%) présentaient une forme sévere d’hypotension intracranienne
spontanée dont 6 étaient porteurs d’hématome sous dural. Une évacuation chirurgicale
d’hématome sous dural a été réalisée chez 3 d’entre eux et une réparation chirurgicale de
breche durale chez 2 autres. Les formes simples n’ont jamais nécessité de traitement
chirurgical. En dehors d’un déces, le pronostic était bon mais le délai de guérison était plus
long dans les formes séveres (9 mois) que dans les formes simples (4,8 mois).

Conclusion: Malgré un pronostic souvent favorable, la présence d’hématome sous dural, de
troubles de la vigilance et un délai diagnostique long semblent définir la sévérité du tableau
d’hypotension intracranienne spontanée et peuvent nécessiter une recherche active de breche
durale en vue d’un éventuel traitement chirurgical.

SPONTANEOUS INTRACRANIAL HYPOTENSION: DEFINITION OF THE
SERIOUS FORMS AND THEIR MANAGEMENT BASED ON A RESTROSPECTIVE
SERIES OF 24 CASES
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