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Neuropathies optiques compressives

RESUME : Les neuropathies optiques (NO) compressives sont fréquentes, souvent de découverte for-
tuite, parfois confondues avec un glaucome a pression normale.

Baisse d’acuité visuelle progressive, déficit pupillaire afférent relatif dans les atteintes unilatérales ou
asymétriques, modifications papillaires, shunts opto-ciliaires et plis choroidiens sont trés évocateurs.
Le tableau clinique dépend de I'étiologie: seront donc également cherchés avec soin des signhes or-
bitaires, atteintes oculomotrices, atteintes des autres nerfs craniens, signes d’hypertension intracra-
nienne, signes endocriniens, troubles de la conscience.

Les examens complémentaires sont indispensables:

— OCT: atteinte du faisceau temporal en mesures d’épaisseur des fibres ganglionnaires RNFL, atteinte
diffuse du complexe cellulaire ganglionnaire (GCC);

- champ visuel: atteinte centrale précoce, imagerie cérébrale et orbitaire (IRM avec coupes fines
orbitaires en suppression de graisse SAT-FAT, sans et avec gadolinium, et scanner).

La prise en charge est multidisciplinaire et dépend de I’étiologie. La surveillance se fait a long terme.

\
C. COCHARD

Service d’Ophtalmologie,
CHU Pontchaillou, RENNES.

e trés nombreuses étiologies
D extrinséques, ou plus exception-

nellement intrinséques, sont
responsables de neuropathies optiques
(NO) compressives par écrasement des
axones des cellules ganglionnaires dans
une zone située entre lalame criblée etle
chiasma [1-5]. Une compression vascu-
laire peut également étre responsable de
lamort neuronale par ischémie.

Les lésions peuvent se situer dans
I’orbite, dans le canal optique ou en
intracrdnien. L'atteinte est le plus sou-
vent unilatérale mais des atteintes bila-
térales sont retrouvées, d’une part, dans
les pathologies orbitaires, notamment
inflammatoires, d’autre part, dans les
atteintes de la ligne médiane.

Un processus occupant ’espace dans le
canal optique ou a son entrée provoquera
une neuropathie compressive d’évolu-
tion plusrapide.

La découverte de la neuropathie est
parfois fortuite au cours d'un bilan oph-

talmologique systématique devant des
modifications de la papille et/ou des
mesures OCT RNFL/GCC anormales, ou
encore lors de la réalisation d’une ima-
gerie cérébrale, car son évolution se fait
souvent a bas bruit.

B Tableau clinique

La baisse d’acuité visuelle est le plus
souvent progressive, uni- ou bilatérale,
volontiers asymétrique. En cas de trauma-
tisme ou d’évolution brutale d'unelésion
préalable (saignement, apoplexie hypo-
physaire...), la baisse d’acuité visuelle
peut étre trés rapidement progressive.

Dans les atteintes unilatérales ou asy-
métriques, il existe un déficit pupillaire
afférent relatif (DPAR) témoignant de la
sévérité de laneuropathie du méme coté.

La papille peut étre cedémateuse, sur-
tout en cas d’atteinte antérieure ou de
fagon bilatérale dans les hypertensions
intracrdniennes associées. Plus souvent,
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une péleur papillaire s’installe progres-
sivement jusqu’a l’atrophie optique.
L’excavation est variable, parfois mar-
quée, pouvant retarder le diagnostic par
confusion avec un glaucome [6]. En cas
d’effet de masse sur la sclére peuvent
apparaitre des plis choroidiens parfois
asymptomatiques [2].

L’apparition de shunts opto-ciliaires ala
surface de la papille est trés évocatrice
d’une compression chronique (géne au
retour veineux).

Les signes d’accompagnement doivent
étre recherchés avec soin: exophtal-
mie, rougeur et/ou cedéme palpébral,
chémosis, hyperhémie conjonctivale,
diplopie, anomalies oculomotrices, lour-
deur périorbitaire par pathologie orbi-
taire. Céphalées, troubles endocriniens,
troubles dela conscience, atteintes de mul-
tiples nerfs oculomoteurs et syndrome de
Claude Bernard-Horner sont évocateurs
d’une atteinte de la zone hypophysaire,
del’hypothalamus et du sinus caverneux.

La sensibilité de la face et la sensibilité
cornéenne seront vérifiées (recherche
d’une atteinte trigéminée).

B Examens complémentaires
1.0CT

L’OCT met en évidence une diminution
de’épaisseur des fibres ganglionnaires:
atteinte du faisceau temporal en RNFL
puis plus globale au cours de I’évolu-
tion. Les mesures du complexe cellu-
laire ganglionnaire localisent ’atteinte
au niveau du chiasma en cas d’amincis-
sement des fibres binasales [3].

2. Champ visuel

Le champ visuel peut étre normal en
début d’évolution ou atteint précoce-
mentalors que’OCT est encore normal :
I’atteinte est alors volontiers centrale. La
vision des couleurs est perturbée, plutot
d’axe rouge-vert.

CV et OCT devront étre répétés au cours
de la prise en charge pour vérifier I’évo-
lution de la neuropathie optique.

3.IRM et scanner

L’examen de choix est 'IRM cérébrale
et orbitaire, sans et avec produit de
contraste, avec coupes en SAT-FAT
permettant I’analyse soigneuse du nerf
optique (NO) dans tout son trajet. L'étude
de la région sellaire et parasellaire est
indispensable.

Le scanner cérébral et orbitaire est’exa-
men de choix en cas de traumatisme ou
de lésion osseuse. Il pourra également
mettre en évidence un petit méningiome
a I’entrée du canal, plus difficile & voir
en IRM.

B Etiologies principales (tableau I)
1. Les néoplasies intra- et périorbitaires
>>>Méningiomes

Une compression du nerf optique peut
se voir en cas de méningiome primitifou
secondaire (a partir des espaces périop-
tiques) de la gaine du nerf optique mais
également en cas de méningiome des
parois orbitaires ou de la région sellaire
(sphénoide, tubercule de la selle, etc.)
(fig. 1a4).

Fig. 1: Orbitopathie dysthyroidienne avec compres-
sion des 2 NO. IRM axiale T2.

Fig. 2: Orbitopathie dysthyroidienne avec compres-
sion des 2 NO. IRM coronale T2 DIXON.

Fig. 3: IRM coupe coronale T1 compression postérieure.

Fig. 4: Rétinophotographie couleur du fond d'ceil
droit: cedeme papillaire et plis choriorétiniens
maculaires révélateurs d’'un ostéoméningiome du
sinus caverneux avec extension sphéno-orbitaire.
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Vasculaires Tumeurs

Lésions
osseuses

Traumatiques Autres

Orbite et sinus

Abces orbitaire

Orbitopathie

et supra- Tuberculose

sellaire

Hypophysite

Lymphangiome

Aspergillose dysthyroidienne Hémangiome du NO

Mucormycose Infiltration IgG4 caverneux Schwannome
Pseudo-tumeur Varice orbitaire Lymphome
inflammatoire Hématome Métastase
Sarcoidose (traumatisme, Tumeur sinusienne
Granulomatose avec drépanocytose) Rhabdomyosarcome
polyangéite Gliome

Région sellaire | Abcés Sarcoidose Anévrysme carotidien, | Adénome hypophysaire

ectasie carotide
Fistule carotido-
caverneuse Métastase
hypophysaire
Méningiomes
sphénoides, selle
turcique, sinus
caverneux

Méningiome de la gaine

Craniopharyngiome
Kyste poche de Rathke

Fracture Mucocéle

Hématome

Fracture
Mucocele
Dysplasie
osseuse
Maladie de
Paget
Ostéome
Hyperostose
Histiocytose
Ostéopétrose

Tableau I: Principales étiologies de neuropathie optique compressive.

La prolifération cellulaire est bénigne
mais la localisation et I’extension de la
tumeur en font sa gravité. Il existe une
prédominance féminine ainsi qu'une
évolution des lésions pendant la gros-
sesse. Lerdle des traitements hormonaux
estcontroversé ; ’acétate de cyprotérone
est contre-indiqué.

L’IRM met en évidence une masse bien
limitée (arrondie autour du NO en cas de
méningiome de la gaine), iso- ou hyposi-
gnal T1, iso- ou hypersignal T2, prenant
le gadolinium (fig. 5).

Des calcifications sont retrouvées de fagon
inconstante au scanner (aspect enrail).

Fig. 5: CEdeme papillaire et plis choriorétiniens macu-
laires révélateurs d'un ostéoméningiome du sinus
caverneux avec extension sphéno-orbitaire droit. Méme
patiente que sur la figure 4 (cliché angiographie fluo).

La prise en charge est multidiscipli-
naire. Un suivi neuro-radiologique et
neuro-chirurgical est indispensable.
Le suivi ophtalmologique tous les 4 a
6 mois permet de vérifier ’évolutivité
et d’affirmer le lien avec le développe-
ment de la tumeur sur 'IRM. Un geste
de réduction tumorale neurochirurgi-
cale est proposé en cas de volumineux
ostéo-méningiome sphéno-orbitaire
avec importante exophtalmie et réalisé
par voie supéro-latérale le plus sou-
vent. L’abord direct du canal optique
est plus difficile avec un risque de bles-
sure directe ou indirecte (vibrations,
échauffement...) dunerfoptique et donc
réservé a des compressions intracana-
laires. Des approches par voies endona-
sale, transsphénoidale et au niveau du
sourcil sont également utilisées pour
des méningiomes de la région supra-
sellaire. Une chimio- ou une radiothé-
rapie complémentaire sont souvent
nécessaires [7].

Le traitement des méningiomes de la
gaine du nerf optique n’est pas chirur-
gical enraison de I'impossibilité de dis-
section sans lésion vasculaire délétere.
Ilrepose surlaradiothérapie fractionnée
stéréotaxique et justifie une surveillance
prolongée compte tenu durisque de sur-
venue secondaire d’une rétinopathie
radique ischémique [2].

>>> Lésions osseuses et tumeurs

L’hypertrophie osseuse, les déforma-
tions osseuses (mucocele de cellule
d’Onodi, mucocele du sphénoide,
maladie de Paget, dysplasie fibreuse...)
ou encore le développement de diverses
tumeurs (sinusiennes avec extension
orbitaire, tumeurs au niveau du cli-
vus ou du sinus caverneux avec com-
pression chiasmatique ou au niveau
du canal) entrainent des neuropathies
optiques séveres volontiers bilatérales
et justifient une décompression chirur-
gicalerapide [8, 9].

>>> Lymphomes

Lalocalisation orbitaire d'un lymphome
peut entrainer une neuropathie com-
pressive ou infiltrative. Quelques cas de
lymphome des muscles oculomoteurs
sans épargne tendineuse sontrapportés.
La biopsie est indispensable pour affir-
mer le diagnostic et guider la chimiothé-
rapie [10].

2. Les atteintes inflammatoires

>>> Orbitopathie dysthyroidienne (OD)
(tableau IT)

Toute dysthyroidie peut se compli-
quer d’une atteinte inflammatoire
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auto-immune orbitaire de la graisse et
des muscles. La rétraction palpébrale
est trés évocatrice, d’abord supérieure
puis inférieure, associée a une exoph-
talmie et responsable de lagophtalmie.
Une compression a 1’apex orbitaire
survient volontiers en cas d’augmen-
tation majeure du volume des muscles
oculomoteurs [11] (fig. 6 a 8). Bien que
I’atteinte concerne préférentiellement
les muscles droits inférieurs puis droits
médiaux, les cas de neuropathies com-
pressives sontrapportés dans 5-10 % des
orbitopathies dysthyroidiennes en lien
avec I’'augmentation de volume du droit
médial, droit latéral ou encore de I’asso-
ciation de l’atteinte isolée du releveur et
dudroitsupérieur [12]. L'orbitopathie est
en général bilatérale, volontiers asymé-
trique, les tendons sont épargnés.

Fig. 6: Ostéoméningiome du sinus caverneux droit
avec extension sphéno-orbitaire et rétrécissement
du canal optique. Scanner coupe axiale. Méme
patiente que sur la figure 4.

Modérée a sévere
Traitement nécessaire anti-inflammatoire

en phase active

Le traitement dépend de ’activité de
la maladie et de sa sévérité. Sont indis-
pensables I’arrét du tabac, des larmes
artificielles et de la pommade la nuit,

Fig. 7: IRM coupe axiale T2. Méningiome du sinus
caverneux droit avec extension sphéno-orbitaire
(méme patiente).

Fig. 8: Atrophie optique liée a une compression par

macroadénome hypophysaire. Rétinophotographie
grand champ OD.

Légére
Un ou plusieurs signes associés

le controle de la pression intraoculaire.
Le sommeil en position demi-assise,
les lunettes de soleil et les prismes en
cas de diplopie seront éventuellement
proposés.

Les bilans réguliers et les traitements
visent a rétablir et maintenir ’euthyroi-
die. Dansles formes légeres, du sélénium
(100 mg x 2 par jour) peut étre prescrit.

Le traitement des formes actives modé-
rées a sévéres repose sur la cortico-
thérapie IV hebdomadaire (500 mg
pendant 6 semaines, puis 250 mg pen-
dant 6 semaines). En cas de réponse
partielle, insuffisante, I’irradiation, la
ciclosporine, les immunosuppresseurs
(rituximab...) seront discutés en complé-
ment des corticoides.

En cas de forme active avec menace surle
nerfoptique sontréalisés 3 jours de bolus
de corticoides IV (750 mg-1 g) parfois
répétés puis une décompression chirur-
gicale. Le teprotumumab est en cours
d’évaluation dans les NO compressives
et les formes séquellaires [13].

Les séquelles en phase inactive sont trai-
tées chirurgicalement, en commencant
par l'orbite puis les muscles et enfin les
paupieres [14].

Quant au score d’activité clinique de
I’OD, on note 1 point pour chaque item.
L'OD est considérée active si le score est
supérieur ou égala 3:

—douleur ou pression au niveau du globe
ou derriére I'ceil ;

Tres sévére avec menace visuelle
Prise en charge urgente

Chirurgie en phase de séquelle

Rétraction palpébrale > 2 mm

Rétraction palpébrale < 2 mm

Rétraction ++++

Atteinte modérée a sévere des tissus mous

CEdeme, érythéme minime des tissus mous

Plis choroidiens

Exophtalmie 2 3 mm

Exophtalmie < 3 mm

Exophtalmie majeure
Subluxation du globe
Neuropathie optique

Diplopie avec impact sur la qualité de vie

Diplopie absente ou transitoire

Limitation oculo-motrice importante

Exposition cornéenne

Exposition cornéenne minime répondant au
traitement lubrifiant

Ulcére cornéen

Tableau II: Classification de la sévérité des orbitopathies dysthyroidiennes.
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—douleurs lors des mouvements ocu-
laires;

—rougeur palpébrale;

—rougeur conjonctivale;

—cedéme palpébral;

—edeéme conjonctival (chémosis);
—cedéme de la caroncule ou du repli
semi-lunaire.

Il existe 3 items supplémentaires de suivi
(note sur 10) entre 1 et 3 mois:
—aggravation de I’exophtalmie de plus
de 2 mm;

—diminution des mouvements de plus
de 8° dans au moins une direction;;
—baisse d’acuité visuelle d’au moins une
ligne de I’échelle de Snellen.

>>> Maladie a IgG4

L’atteinte orbitaire est fréquente dans la
maladie a IgG4. Elle est le plus souvent
bilatérale, indolore: dacryoadénite,
avec cedéme et ptosis bilatéraux, plus
ou moins syndrome sec, myosite de
I’ensemble des muscles oculomoteurs,
atteinte des tissus mous. L'élargissement
des nerfs infra-orbitaires sur I'TRM est
trés caractéristique. La recherche d'une

atteinte polyviscérale estindispensable:
sialadénite avec cedéme des glandes sali-
vaires et sécheresse buccale, atteintes
pancréatique, bronchique (avec asthme)
et rénale, fibrose rétropéritonéale, poly-
adénopathies. Une hypophysite et une
pachyméningite peuvent également étre
retrouvées. Compression et infiltration
du nerfoptique sont possibles [15, 16].

Les biopsies retrouvent une infiltration
lymphocytaire et plasmocytaire aIgG4 et
une fibrose en rayon de roue “storiform
pattern”. Le traitement repose sur la cor-
ticothérapie (0,5-1 mg/kg/]) puis le ritu-
ximab en cas de récidive ou résistance a
la corticothérapie.

3. Les atteintes suprasellaires
>>> Adénomes hypophysaires

Les tumeurs hypophysaires sont la cause
la plus fréquente de compression des
voies visuelles antérieures. Les macro-
adénomes hypophysaires peuvent deve-
nir compressifs en cours d’évolution de
fagon progressive, volontiers asymé-
trique mais aussi brutale (saignement,

apoplexie pituitaire...). LIRM met en
évidence une masse dans la loge hypo-
physaire enisosignal T1, hypersignal T2
sans prise de contraste. LOCT met en évi-
dence une atteinte du faisceau temporal
en RNFL et binasal ou diffuse surle GCC.
Latteinte du champ visuel est systémati-
sée en quadranopsie supéro-bitemporale
ouhémianopsie bitemporale (fig. 9a 12).

Fig. 9: Macroadénome hypophysaire compressif.
IRM coronale T2.
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Fig. 10: Champ visuel Humphrey 30/2: hémianopsie bitemporale asymétrique en lien avec une compression chiasmatique par adénome hypophysaire.
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Fig. 12: IRM coupe coronale T1. Méningiome de la
gaine du nerf optique droit.

>>> Craniopharyngiome

Volontiers retrouvé chez ’enfant, il est
kystique et calcifié et entraine une baisse
d’acuité visuelle, des céphalées, des
troubles endocriniens et du comportement
ainsi qu’une atteinte du champ visuel sou-
vent bitemporale, prédominant en infé-

rieur. Le traitement est neurochirurgical + 2.
radiothérapie. Les kystes de la poche de
Rathke peuvent donner un tableau proche

avec compression des voies visuelles par
lésion sus-chiasmatique (atteinte du CV 3
prédominant en inférieur).

B Conclusion

Les étiologies des NO compressives sont
multiples et leur évolution volontiers
insidieuse. Savoir y penser permet d’évi-
ter une perte de fonction visuelle par
atrophie optique. Le bilan repose sur une
imagerie de qualité, une prise en charge
multidisciplinaire etun traitement adapté
al’étiologie (avec biopsie si besoin).
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