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I Le dossier — Neuropathies optiques non glaucomateuses de I’adulte

Les névrites optiques

RESUME: Le diagnostic de névrite optique, ou neuropathie optique inflammatoire (NOI), d’abord évo-
qué sur des arguments cliniques, est confirmé par I'imagerie cérébrale et des voies visuelles. Une NOI
active se caractérise en IRM par un hypersignal T2 ou FLAIR rehaussé par I'injection de gadolinium.
Elle doit faire rechercher une étiologie, avant tout une sclérose en plaques ou d’autres maladies
démyélinisantes associées a des anticorps particuliers. Rarement, elle peut étre révélatrice d’une
maladie inflammatoire systémique ou infectieuse. Sa prise en charge initiale passe par un traitement

par corticoides a fortes doses.
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pathies optiques inflammatoires

(NOI) forment un groupe de neu-
ropathies de mécanisme inflammatoire
mais d’étiologies diverses. Leur présen-
tation clinique et radiologique possede
une trame commune avec des particula-
rités étiologiques. Nous verrons d’abord
les criteres de NOI typiques et atypiques,
puis leurs caractéristiques étiologiques
diverses.

I esnévrites optiques (NO) ou neuro-

B Faire le diagnostic de NOI

Le diagnostic de NOI passe d’abord par
la suspicion clinique, certifiée ensuite
par I'imagerie, avant de rechercher une
cause.

1. Diagnostic positif

Uneneuropathie optique inflammatoire
typique se définit par une atteinte du nerf
optique telle que (fig. 1):

>>> Sur le plan anamnestique:

e Le symptdme principal est la sensation
de flou visuel, rapidement progressif, qui
s’installe en 48 a 72 heures, mais enrégle
générale moins de 2 semaines, avec une
acuité visuelle le plus souvent supé-

N

rieure a “compte les doigts” [1].

e Une douleur orbitaire (92 %), aggravée
par les mouvements oculaires (87 %),
précede le plus souvent les symptdmes
visuels (40 %) et parfois leur succede [1].
La douleur est un symptéme majeur dans
I’anamnese d"une NOI car tres évocateur
de son caractere inflammatoire, en parti-
culier au cours d’une sclérose en plaques
(SEP) [2].

e Un déficit pupillaire afférent relatif
(DPAR) doit étre recherché par illu-
mination alternée des pupilles dans
I’obscurité. Il localise la NOI du cété du
DPAR. Son absence peut étre trompeuse
en cas d’examen mal réalisé ou chez un
patient présentant une NOI minime.
Son absence peut également induire en
erreur en cas de séquelles de NO contro-
latérale, connue ou passée inapercue,
de méme que dans certaines lésions des
bandelettes optiques qui présentent un
DPAR controlatéral.

>>> Surle plan épidémiologique, une NOI
typique concerne lafemme dans 77 % des
cas, avec un dge moyen de 32 ans, cauca-
sienne dans 85 % des cas[1, 3].

>>> Sur le plan fonctionnel on retrouve
alaphaseaiguéunealtération du champ
visuel (CV) dont la topographie est tout
a fait aspécifique, avec une dyschroma-
topsie et une baisse d’acuité visuelle en
cas d’atteinte centrale.
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Fig. 1: Femme caucasienne de 32 ans ayant présenté une NOI typique avec une baisse d'acuité visuelle droite
associée a des douleurs rétro-orbitaires a la mobilisation, sans cedéme papillaire. La suspicion de NOI a été
confirmée par un hypersignal T2 du nerf optique droit avec prise de contraste. Cette NOI a permis le diagnos-
tic de SEP. L'eeil gauche ne présentait pas d’anomalies au champ visuel Humphrey 24.2 initial (A), alors que
'ceil droit présentait un déficit diffus (B). L'OCT initial était normal en RNFL (C) et en GCC (D). La patiente a
bénéficié d'un traitement par bolus de MP IV 1 g pendant 3 jours. Aprés 6 mois d'évolution, le champ visuel
était normal & gauche (E) et a droite (F). LOCT présentait alors une atrophie relative, minime en RNFL (G) et
GCC (H) a l'ceil droit, alors que U'ceil gauche restait identique.

>>> Sur le plan structurel, 35 % des
cas seulement présentent un cedéme
papillaire, minime, sans hémorragies
et sans exsudats, & la phase aigué [1]. A
distance de I’épisode se développe une
atrophie du nerf, caractérisée par une
péleur papillaire, bien visible en tomo-
graphie en cohérence optique (OCT) par
une diminution de I’épaisseur des fibres
visuelles péripapillaires ou peripapillary
retinal nerve fiber layer (p, mais RNFL).

2. Critéres d’atypie (fig. 2)

Les criteres cliniques de NOI typiques
ont été déterminés par I’étude “Optic
Neuritis Treatment Trial” (ONTT) et
définissent la névrite optique démyéli-
nisante secondaire a une SEP, tandis que
les criteres d’atypie sont en défaveur
de cette cause et évoquent plutdt une
NO d’une autre étiologie ou d’un autre
mécanisme, ischémique ou compressif
en particulier.

Ces critéres d’atypie sont le pendant de
ceux listés dans le paragraphe précédent:

>>> Concernant la baisse d’acuité
visuelle (BAV), elle est atypique lors-
qu’elle estbilatérale, inférieure a “compte
les doigts” et encore plus si la vision est
nullea “perception lumineuse négative”,
se poursuivant au-dela de 2 semaines et
sans aucune amélioration a 6 mois [1].

>>> Concernant la douleur, son absence
est un critere d’atypie puisqu’elle est
absente dans seulement 8 % des NOI [1].

>>>L’atypie concerne également la NO
survenant chez un homme, un patient
mélanoderme ou asiatique, ou chez un
patientayant moins de 18 ans ou plus de
50ans [1].

>>> A l’inverse, I’aspect de champ
visuel n’oriente pas vers une cause.
Par exemple, un déficit altitudinal,
classiquement décrit dans une NO
ischémique, est la présentation la plus
fréquente en cas de NOI et survient dans
28,8 % des cas [1].



réalités Ophtalmologiques — n° 299_Mars 2023

Epaisses BNFL n

. — O sas O

Fig. 2: Homme caucasien de 72 ans ayant présenté une NOI atypique avec une baisse d’acuité visuelle droite profonde a compte les doigts, sans douleurs rétro-orbi-
taires a la mobilisation, sans cedéme papillaire. La NOI a été confirmée par un hypersignal T2 du nerf optique droit avec prise de contraste. Cette NOI atypique a fait
rechercher des étiologies autres que la SEP avec découverte d'anticorps anti-AQP4 +. L'ceil gauche ne présentait pas d’'anomalies au champ visuel Goldman initial (A),
alors que U'ceil droit présentait un déficit majeur avec persistance d'un ilot de vision inférieur (B). LOCT initial était normal en RNFL (C) et en GCC (D). Le patient a recu
un traitement aigu bien conduit par bolus de solumédrol et échanges plasmatiques, et l'instauration d'un traitement de fond, sans récupération a droite. Aprés 3 mois
de l'épisode, le patient a présenté une atteinte de 'ceil controlatéral. Le champ visuel présentait un scotome central avec AV a 3/20 a gauche (E) et un champ visuel
globalement stable a droite (F). LOCT présentait alors une atrophie majeure en RNFL (G) et GCC (H) a U'ceil droit, alors que l'ceil gauche restait pour le moment normal.

3. Présentations radiologiques

Devant un tableau de NOI, I'imagerie
cérébrale permet de faire le diagnostic de
certitude. L'examen réalisé est une ima-
gerie par résonance magnétique (IRM)
cérébrale avec coupes multiplans cen-
trées sur les nerfs optiques, avec injec-
tion de produit de contraste, sans etavec
suppression du signal de la graisse.

>>> En séquence T2 avec saturation
du signal de la graisse, on retrouve un
hypersignal T2 focal ou diffus dunerfou
duchiasma, évocateur de NO sans préju-
ger de la cause ni de I’aspect séquellaire
ou actif.

>>> La séquence T1 avec injection de
gadolinium permet de rechercher un
rehaussement au niveau de cet hyper-
signal afin de rechercher le caractere
inflammatoire de I’atteinte et faire le
diagnostic de NOI.

>>> Une atteinte de plus de 50 % dunerf,
bilatérale ou avec prise de contraste de

topographie intracrdnienne, est considé-
rée comme atypique et doit faire suspec-
ter une NOInon associée a une SEP [4].

B Faire le diagnostic étiologique

Les pathologies démyélinisantes sont
de loin les plus pourvoyeuses de NOI,
en particulier la SEP. Les neuromyélites
optiques a anticorps anti-myelin-
oligodendrocyte-glycoprotein (MOG)
et anti-Aquaporine 4 (AQP4) arrivent
ensuite, tandis que les autres causes
inflammatoires ou infectieuses sont
beaucoup plusrares.

1. Bilan initial de premiére intention
devant une NOI

>>> [magerie de premiére intention

Le bilan initial est fait en méme temps
que I'IRM du nerf optique, puisque
celle-ci est toujours couplée a une IRM
cérébrale qui permet de rechercher
d’autres lésions démyélinisantes ou

inflammatoires permettant d’évoquer
une cause en fonction de I’aspect et de
latopographie de ces lésions.

Une IRM médullaire compléte le bilan
radiologique a la recherche d’une
atteinte de cette partie du systéme ner-
veux central (SNC).

>>> Biologie de premiére intention

Le bilan biologique de premiére inten-
tion reste assez large, & la recherche de
maladies systémiques potentiellement
séveres. On demandera une biologie
de base et la recherche d’anticorps anti-
MOG et anti-AQP4, un quantiféron, une
sérologie syphilitique et de Lyme, une
enzyme de conversion de ’'angiotensine,
lelysozyme, des anticorps antinucléaires
et anticytoplasme des polynucléaires
neutrophiles.

>>> Bilan de deuxiéme intention

En cas de présentation clinique ouradio-
logique particuliére, d’autres examens
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complémentaires peuvent étre réalisés
en collaboration avec le neurologue ou
I'interniste, en particulier une ponction
lombaire ou une imagerie thoracique. La
recherche de bandes oligoclonales dans
le liquide céphalo-rachidien peut aider
au diagnostic de SEP lorsque les criteres
d’imagerie sont incomplets. Elles sont
tres rarement retrouvées en cas de NOI
associée aux anticorps anti-AQP4 et anti-
MOG [5].

2. Principales pathologies en cause

Les maladies les plus souvent res-
ponsables de NOI sont les maladies
démyélinisantes du SNC mais parfois
d’autres causes plus rares doivent étre
recherchées. Lorsque I’ensemble des
explorations ne retrouve pas d’étiologie
on parle de NOI idiopathique qui peut
étre isolée, parfois récurrente (RION) ou
chronique récidivante corticodépen-
dante (CRION) [6].

>>>Démyélinisantes
e Sclérose en plaques
e Diagnostic de SEP (fig. 1)

La SEP est la cause la plus souvent
retrouvée devant une NOI. Son diagnos-
tics’appuie sur les criteres de McDonald
de dissémination spatio-temporelle:
spatiale corticale et juxta-corticale,
périventriculaire, infratentorielle et
médullaire, et temporelle avec des
lésions anciennes et d’autres récentes
prenant le contraste [7]. Les NOI de
SEP sont volontiers segmentaires, anté-
rieures et limitées au nerfsans extension
au-dela delagaine. Dansle parenchyme
cérébral les1ésions typiques de SEP sont
ovoides, périventriculaires et mesurent
moins de 3mm [2, 8].

o Risque de SEP en cas de NOI isolée
Dans 1’étude ONTT, devant une NOI,
la probabilité de développer une SEP a

15 ans était de 50 % [9]. Lerisque est stra-
tifié en fonction de la présence de lésions

associées: une NOI associée a une lésion
cérébrale sur I'IRM initiale présente un
risque de 72 % de conduire a une SEP a
15 ans; cerisque est de 25 % en1’absence
de lésion initiale associée [9].

e Anti-MOG

Les NOI associées aux anticorps anti-
MOG sont une entité de découverte
récente mais assez fréquente, en par-
ticulier chez ’enfant. Elles touchent
I’homme et la femme de maniére égale.
Les anticorps peuvent étre recherchés
dans le plasma ou le liquide céphalo-
rachidien. L'cedéme papillaire est fré-
quent, et ’hypersignal visible sur 'TRM
est souvent étendu a plus delamoitié du
nerf, intéressant la gaine et bilatéral dans
1 cas sur 2 environ [10]. L’atteinte du nerf
optique est volontiers récidivante mais
de bon pronostic. L'atteinte médullaire
est rare, surtout chez I’adulte [2].

e Spectre des neuromyélites optiques

(fig- 2)

Le spectre de la neuromyélite optique
(NMOSD) correspond a ce qu’on appe-
lait anciennement la maladie de Devic.
La découverte des anticorps anti-AQP4
a modifié I’approche de cette patholo-
gie. Elle peut correspondre a un tableau
clinique riche associant une atteinte du
nerf optique étendue intéressant aisé-
ment le chiasma, une myélite transverse
étendue a 3 niveaux vertébraux, un syn-
drome de ’'area postrema caractérisé
par un hoquet ou des vomissements
incoercibles. La présence d’anticorps
anti-AQP4 permet de poser le diagnostic
en cas de NOI isolée. L'atteinte est plus
sévere et nécessite une prise en charge
agressive et rapide [11, 12].

>>> Inflammatoires

Les maladies inflammatoires sont
rarement responsables de NOI et se
présentent plutdt sous forme de périné-
vrite, formant ainsi un continuum avec
les syndromes orbitaires inflammatoires
qu’on retrouve parfois dans ces patho-

logies. Elles se limitent a quelques cas
rapportés isolés dans la littérature. Les
plus fréquemment retrouvées sont la sar-
coidose, la granulomatose avec polyan-
géite et lamaladie de Crohn [13-15].

>>> Infectieuses

Les maladies infectieuses sont égale-
mentrarement impliquées dans les NOL
L’agent le plus fréquemment retrouvé et
décrit est la syphilis qui présente volon-
tiers une périnévrite [16]. D’autres agents
causaux ont été impliqués comme la
tuberculose, la maladie de Lyme, la
Bartonella, les virus du groupe herpes,
le virus du Nil occidental (West Nile
Virus) etle virus de 'immunodéficience
humaine [2]. Le virus de I’herpés peut
étre particulierement dangereux car il
présente un risque d’encéphalite [17].

B Prise en charge

La prise en charge des épisodes de NOI
se décline en deux niveaux:lesNOInon
séveres avec bonne évolution sous trai-
tement qui bénéficient d’un traitement
par corticoides fortes doses et les NOI
séveres avec nécessité de traitements de
deuxiéme ligne.

1. Mettre en place un traitement
de premiére ligne

La prise en charge de premieére inten-
tion s’articule autour des corticoides
forte dose en bolus de 1 g par jour de
méthylprednisolone (MP) intravei-
neuse (IV) (initialement dispensée en
4 injections par jour de 250 mg, mais
désormais une seule), ou 1 gde MP peros
(PO)ou 1,25 gde prednisone PO pendant
3 jours [18], avec une efficacité compa-
rable de ces schémas de traitement en
électrophysiologie et en imagerie [19,
20]. En pratique clinique, la prise orale
est réservée aux formes ne nécessitant
pas une surveillance hospitaliere.

11 est intéressant de noter que, dans la
SEP, ces traitements n’améliorent pas
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le pronostic & 6 mois mais aident a accé-
lérer la récupération [1]. Concernant le
traitement par 1 mg/kg/j de prednisone
PO, il n’a pas d’efficacité et augmente le
risque de récidive de NOI[1].

2. Quand les corticoides ne suffisent
pas

Lorsque le protocole de 3 jours ne suffit
pas, le premier réflexe est de le pour-
suivre jusqu’a un maximum de 10 jours
en fonction de la tolérance (en général
plutét 5). Dans les cas réfractaires, qui
se rencontrent davantage en cas d’asso-
ciation a des auto-anticorps, il peut étre
nécessaire de réaliser rapidement un
traitement par échanges plasmatiques
(EP) [21] ou immunoglobulines intra-
veineuses (IGIV) [22].

3. Pronostic

Quinze ans apres’épisode de NOI, sur la
cohorte suivie parl’étude ONTT, 2/3 des
yeux, pris séparément, voyaient 20/20
et cette acuité était retrouvée en binocu-
laire chez 72 % des 294 patients suivis a
15 ans. Au méme moment, moins d’un
patient sur 10 avait une acuité binocu-
laire inférieure a 20/40 [9].

Autotal, lesnévrites optiques présentent
de multiples challenges: diagnostique,
étiologique et thérapeutique. Il est
indispensable de savoir répondre a ces
questions afin d’adresser le patient au
spécialiste concerné afin de prévoir une
prise en charge a long terme.
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