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TVC

SSS

Liste des abréviations

: Thromboses veineuses cérébrales

: Sinus sagittal supérieur

ISCVT : International Study on Cerebral Vein Thrombosis

PL

FDR

co

PP

: Ponction|lombaire

: Facteur de risque
: Contraception orale

: Post partum

MTEV : Maladie thromboembolique veineuse

MB

LED

SAPL

HTIC

LCR

FO

opP

SL

SLS

VC

vCi

: Maladie de Behcet

: Lupus érythémateux disséminé

: Syndrome des antiphospholipides
: Hypertension intracranienne

: Liquide céphalorachidien

: Fond d’ceil

: Edeme papillaire

: Sinus latéral

: Sinus longitudinal supérieur

: Veines corticales

: Veines cérébrales interne

HBPM : Héparine de bas poids moléculaire

HNF

AVK

AVC

: Héparine non fractionnée

: Antivitamines K

: Accident vasculaire cérébral
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Le profil étiologique des thromboses veineuses cérébrales

Les thromboses veineuses cérébrales (TVC) ont été longtemps considérées comme une
pathologie rare mais gravissime [1], de cause souvent infectieuse affectant le sinus sagittal
supérieur (SSS), et d’évolution presque toujours mortelle, avec un diagnostic difficile, face a la
diversité et la non spécificité des présentations cliniques, n’étant posé avec certitude qu’aprés
constatation per-opératoire ou a l'autopsie.

L’incidence des TVC, estimée a partir des séries_autoptiques, variait de 0.1% pour des
autopsies consécutives [2] a 9% des déces par accidents cérébrovasculaires [3]. Ehlers et
Courville [4] ne trouvaient que 16 cas de thrombose du SSS dans leur série de 12 500 autopsies,
guant a Barnett [5], seulement 39 cas de thromboses non septiques du SSS ont été constatés sur
une durée de 20 ans. D’apres Kalbag et Woolf [6], les TVC n’étaient la cause principale du déces
que chez 21 personnes par an entre 1952 et 1961 en Grande-Bretagne et au pays de Galles. En
revanche, Averback, dans une série de 7 cas, insistait sur le fait que la fréquence des TVC
primitives était sous-estimée [7].

La publication récente de grandes séries suggeére que la véritable incidence est
certainement plus élevée que celle communément admise, ceci est souligné aussi par I'inclusion
de prées de 630 patients sur 3 ans dans I’étude multicentrique International Study on Cerebral
Vein Thrombosis (ISCVT) [8].

Certes, la TVC demeure une affection cérébrovasculaire de grande hétérogénéité clinique
et étiologique mais dont le pronostic, bien qu’il soit imprévisible, est devenu favorable grace aux
progrés récents .en matiére des techniques de la neuroradiologie, favorisant un diagnostic
précoce et une mise en route rapide d’un traitement anticoagulant ainsi qu'une enquéte
étiologique approfondie, dont découlent I’évolution et I'instauration du traitement spécifique.

Détronant I’angiographie cérébrale conventionnelle, I'imagerie par résonance magnétique
(IRM) encéphalique couplée a I’angiographie par résonance magnétique (angio IRM) est
actuellement la technique d’imagerie de référence des thrombophlébites cérébrales [7, 9, 10,

11,12,13,14,15,16,17,18,19, 20,21].
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Des avancées thérapeutiques ont été enregistrées grace a de multiples travaux portant
sur I'efficacité des anticoagulants, actuellement I’héparinothérapie constitue le chef de fil [21].
Nous avons jugé utile d’étudier cette affection assez fréquente dans notre contexte, en analysant
ses différents aspects épidémiologiques, cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutifs,
tout en s’arrétant sur les profils étiologiques, dont I'identification explique les manifestations
cliniques, ajuste I’approche thérapeutique, améliore nettement le pronostic, et permet

essentiellement la mise en place d’une stratégie préventive adéquate.
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Le profil étiologique des thromboses veineuses cérébrales

|. Type d’étude :

Notre travail est une étude rétrospective conduite au service de médecine interne,
conjointement avec le service de neurologie du CHU IBN TOFAIL de Marrakech, portant sur 63
patients pris en charge pour TVC, sur une période de 9 ans, allant du 1e" Janvier 2004 au 31

Décembre 2012.

Il. Méthodes d’étude :

Pour I'analyse statistique, les données ont été collectées a partir des dossiers archivés
dans les deux services, répondant a une fiche d’exploitation rédigée pour cette fin, les
renseignements ont été saisis et élaborés sur le logiciel EXECEL. Nous avons calculé les
moyennes, le minimum et maximum, les écart-types, et le pourcentage pour les variables
qualitatives afin d’effectuer une analyse descriptive des caractéres épidémiologiques, cliniques,

paracliniques, thérapeutiques, étiologiques et évolutifs des patients.

Ill. Matériels :

Nous avons inclus tous les malades hospitalisés au service de neurologie et de médecine

interne du CHU de Marrakech pour TVC retenues sur des données cliniques et radiologiques.

1. Criteres d’inclusion :

v" Un tableau clinique évocateur.

v Un bilan paraclinique comportant une tomodensitométrie cérébrale (TDM), une IRM
encéphalique couplée dans certains cas a I'angio-IRM ou une angiographie cérébrale
conventionnelle confirmant le diagnostic.

v" Un bilan étiologique comportant selon le contexte :

-5-
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o Un bilan d’hémostase (temps de Quick, temps de céphaline activée (TCK), numération
plaquettaire, et le dosage de la fibrinémie), complété par un bilan de thrombophilie pour
le dosage de la protéine S, la protéine C, I'antithrombine lll, ainsi que la recherche de la
mutation du facteur V (Leiden).

o Un bilan immunologique a la recherche des anticorps anti-nucléaires, les anticorps anti-
DNA natifs, les anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires et les anticorps
antiphospholipides.

o Un bilan inflammatoire englobant la vitesse de sédimentation, la CRP, et le fibrinogéne.

o Un bilan infectieux type : sérologie syphilitique (VDRL-TPHA), la sérologie VIH, I'IDR a la
tuberculine, les BK crachats, la radiographie pulmonaire, la radiographie des sinus
(Blondeau), et la ponction lombaire (PL).

Ainsi, 63 patients sont retenus et analysés sur les plans précités.

2. Critéres d’exclusion:

Nous avons exclu tous les malades ne répondant pas aux critéres d’inclusion, le cas des
patients avec dossier incomplet, les patients non staffés, ainsi que ceux avec diagnostic

douteux.
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Le profil étiologique des thromboses veineuses cérébrales

I. Les aspects épidémiologigues :

1. Age:

Dans notre série, la moyenne d’age au moment de la TVC était de 31.857 ans, avec une
moyenne un peu plus élevée chez les hommes (32.364ans) que chez les femmes (28.375ans),

avec des extrémes allant de 12 ans a 71 ans et un écart type de 12 ans.

2. Sexe

La population étudiée comporte 55 patients de sexe féminin (87%) et 8 de sexe masculin

(13%) ; le sexe ratio est alors de 6.875 témoignant d’une nette prédominance féminine.

i

H femmes

H hommes

Fig.1 : répartition de la maladie selon le sexe des individus

3. Origine géographique:

42 patients étaient d’origine urbaine soit 67% des cas, alors que 21 patients étaient
d’origine rurale soit 33% des cas. L’origine urbaine est dominée par la ville de Marrakech (45.3%)

suivie de Kelaa (14%) et Safi (11.8%).
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M urbain

M rural

Fig.2 : répartition des patients selon |’origine

4. Durée d’hospitalisation :

La durée moyenne d’hospitalisation est de 20 jours avec des extrémes allant de 1 jour

jusqu'a 154.

5. Facteurs de risque thromboembolique (FDR):

Les principaux facteurs de risque potentiels classiques des thromboses veineuses dans

notre série sont :

TC 1

post op 1
VIH 3
lupus 3

infection ORL ~ 4

ATCD de TV ~ 4
maladie de Behcet 5
post partum — 7
grossesse — 9

co

14

0 2 4 6 8 10 12 14 16

Fig.3 : facteurs de risque thrombogeéenes dans la population étudiée
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5-1Contraception orale (CO) :

Les facteurs de risque sont représentés essentiellement par la prise de contraception
orale, retrouvée chez 13 patientes soit 25.45% des femmes étudiées, par ailleurs une patiente

était mise sous hormonothérapie.

5-2Grossesse gbost partum (PP) :

La grossesse représente la période élective de la survenue de la thrombose veineuse, elle
représente a elle seule 14.28% des cas (soit 9 femmes), elle survient principalement au troisiéme
trimestre dans 88.88% des cas, suivi du PP avec un pourcentage de 11.11%. Cinq patientes
avaient des antécédents (ATCD) de fausses couches reparties comme suit : 2 femmes ont fait 2
fausses couches et 3 femmes ont fait une seule fausse couche.

L’immobilisation surtout en PP est une cause reconnue de la maladie thromboembolique
veineuse (MTEV), dans notre étude 4 femmes ont présenté une TVC (soit 10% des patientes)

Le délai moyen de survenue des signes cliniques apres I'accouchement est de 8.71 j (4
accouchées a j7 de PP, une a j10, une 3@me 3 j21 et une 4éme a j2), dont 3 aprés une césarienne,
et 4 cas aprés accouchement par voie basse. L’age moyen des accouchées est de 25.85 ans avec

des extrémes allant de 18 a 37 ans.

M pré partum

M post partum

Fig.4: répartition des TPC selon le temps de survenue pré partum/post partum.

5-3ATCD de thrombose veineus (TV):

Sur les 63 cas étudiés, 4 (soit 6.34%) ont eu une TV auparavant, 2 patients avaient une

TPC dont un a présenté 3 épisodes antérieures, les deux autres ont présenté une thrombose de
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la veine sus claviculaire et la veine axillaire, aucun ATCD de phlébite des membres inferieurs ou
d’embolie pulmonaire n’a été retrouvé.

Aucun ATCD familial de maladie thromboembolique n’a été noté.

5-4Maladie de Bechet (MB) et lupus :

les TPC ont été décrites au cours de multiples maladies systémiques, qui sont
représentées dans notre série par le lupus érythémateux disséminé (LED) avec 6.34% des cas,
compliqué dans ces 2 observations par une atteinte ranale (néphropathie lupique stade IV), la
MB est de loin la plus fréquente, étiquetée et suivie avant la symptomatologie dans 11.11% des
cas (5 patients). Onze autres personnes présentaient une aphtose buccale récidivante, des
arthralgies d’allure inflammatoire et d’autres signes cutanés (pseudo folliculites, érythéme

noueux) et dont le diagnostic de MB n’était pas encore retenu.

5-5 Infections locales et générales :

v Les infections de la sphere ORL (otite, sinusite et infection buccodentaire)
premiere cause de thrombose veineuse cérébrale il y a quelques années, représente dans notre
travail 8.88% (soit 4 cas).

v'la séropositivité est rencontrée chez 3 de nos patients, 2 femmes et un homme,
diagnostiqués, suivis et mis sous traitement antiviral, associée dans le premier cas a une

miliaire tuberculeuse et au dernier a un lymphome B.

5-6autres :

La chirurgie pelvienne pour fibrome utérin est mentionnée chez un seul cas ainsi que le

traumatisme cranien, survenant une semaine avant le début de la symptomatologie.

-11 -
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HMaucun
Hun
Edeux

Etrois

Fig.5 : répartition des malades selon I’association des facteurs de risque.

Le taux des malades ayant un seul FDR est sensiblement le plus grand de la série,
représentant 52% de I’ensemble des cas. Toutefois 33% des patients avaient 2 FDR et 2%
seulement avaient 3. Chez 8 malades aucun facteur de risque thromboembolique plausible n’a

été objectivé.

Il. Les aspects clinigues

1. Mode d’installation :

H aigu
i subaigu

i chronique

Fig.6 : les différents modes d’installation.

L’analyse de notre série montre que le mode d’installation est le plus souvent aigu (moins

de 48 heures), en effet, le début fut aigu chez 46 malades (soit 73%), subaigu (moins d’une
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semaine) dans 17% des cas (soit 11 personnes), et en mode chronique (plus d’un mois) chez 6

patients. La plupart des hospitalisés furent admis par le biais des urgences.

2. Présentations cliniques :

La symptomatologie clinique est extrémement variée :

] S < 3 5 (4 < ]
- X X Q) (2 IS N <
S S A U N
Q @)
& & d & N & S\
N 2 B\ @Q X Q
O & < o

N\ L S & N
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Fig.7 : les signes cliniques présentés par les patients au moment du diagnostic

2-1 Les céphalées :

Les céphalées sont le symptome révélateur le plus fréquemment retrouvé (79.63% des
cas soit 50 personnes), elles sont le plus souvent d’installation brutale (moins de 24h), de siege

non spécifique et d’intensité variable.

2-2Les nausées et/ou vomisseme

IIs sont intégrés dans le cadre du syndrome d’hypertension intracranienne (HTIC) et

associés aux céphalées dans 66.66% des cas (soit 42 malades).

2-3 L’cedéme papillaire (OP)

Le fond d’ceil a été pratiqué chez 51 patients (soit 80.95% des cas), révélant un OP dans 28 cas
(44.44% des cas) bien que seulement 12 patients ont rapporté une baisse de I'acuité visuelle.
L’cedéme est bilatéral dans la majorité des cas. Cinq patients de notre série ont présenté une

atrophie optique sequellaire a ’'HTIC.

-13-
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2-4 Le déficit focal :
les signes focaux, observés chez 19 malades, étaient représentés par un trouble de
langage (4 cas), une paralysie d’un ou de plusieurs nerfs craniens, notamment une hémianopsie (2
cas), une cécité (3 cas) ou une atteinte de la VI paire cranienne objectivée a I’examen neurologique
chez 23.8% des patients (15 malades), des déficits sensitifs ou moteurs (17 cas), dominés dans

notre série par les hémiplégies rencontrées dans 58.82% des cas (soit 10 malades).

2-5 Les crises épileptiques :

Mentionnées chez 19 malades soit 30.15% de I’ensemble des cas, dont 5 cas avec un
état de mal épileptique. Il s’agit essentiellement de crises convulsives tonico cloniques
généralisées (12 cas), partielles de type clonique (5 cas), et partielles secondairement

généralisées chez 2 malades.

2-6 Les troubles de conscience :

Les troubles de la vigilance (définis par un abaissement du score de Glasgow) sont
présents dans 18 cas. Sept patientes ont été admises dans un état de coma, alors que 11
malades ont été hospitalisés pour un syndrome confusionnel, nécessitant une prise en charge

spécialisée dans un milieu de réanimation.

2-7 La fievre

La fievre était présente dans 20% de I’ensemble des cas.

2-8 Autres :

v’ Le vertige est mentionné chez 7 cas.

v Les troubles psychiques type irritabilité, anxiété ou dépression ont été signalés chez 4
malades, dont une exacerbation d’une psychose délirante stabilisée sous traitement médical.

v D’autres signes plus rares ont été relevés : 2 syndromes méningés, 2 cas d’cedéeme du

cou et un cas d’acouphene.

- 14 - o
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3. Regroupement syndromique :

Sd du sinus caverneux

Sd focal

encéphalopathie subaigue

HTIC

0 5 10 15 20 25 30

Fig.8 : répartition des groupes syndromigues dans la série

3-1Le syndrome d’HTIC isolé

Le tableau d’HTIC isolé est constaté dans 27 cas (soit 42.85% des cas), associant des
céphalées (27/27), nausées et/ou vomissements (26/27), cedeme papillaire (19/27) et une

diplopie par atteinte du VI (5/27).

3-2Le tableau d’encéphalopathie subaigl

Caractérisé essentiellement par des troubles psychiques (4/20), une confusion (11/20)
ou un coma (8/20) associés a des crises comitiales (14/20), est retrouvé dans 20 cas (soit

31.74% des cas).

3-3Le syndrome du sinus cavernetL

Englobant une ophtalmologie douloureuse, un chemosis homolatéral a la thrombose ainsi

gu’une exophtalmie, ce tableau figure dans 4 cas de ’ensemble des observations.

3-4Le syndrome foca

Observé chez 18 patients (soit 28.57% des cas) et fait principalement de déficits moteurs

ou sensitifs, constitués ou transitoires, d’atteinte des paires craniennes notamment une

-15 -
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paralysie du VI, dans notre série ce tableau est le plus souvent associé a des signes d’HTIC, des

trouble de vigilance et /ou de crises comitiales.

lll. Les aspects paraclinigues:

1. Imagerie :

1-1TDM cérébrale:

La TDM cérébrale effectuée chez 49 patients (77.77% des cas) était normale dans 10 cas.
v" Les signes directs de la TVC ont été objectivés chez 14 malades (28.57% des cas) :
o Signe de delta ou du triangle vide apres injection: 10 cas (20.40%)
o Hyperdensité spontanée de la structure veineuse thrombosés: 4 cas (8.16%).
v"  Les signes indirects ont été retrouvés chez 22 patients (44.89% des cas) :
o hypodensité corticale ou sous corticale: 9 cas (18.36%)
o infarctus hémorragique: 6 cas (12.24%)
o ocedéme cérébral : 5 cas (10.2%)
o dilatation ventriculaire : 2 cas (4.08%)
0o Hématome intra parenchymateux : 2 cas (4.08%)
o Prise de contraste corticale gyriforme en rapport avec un infarctus veineux: 2
cas (4.08%)
o dilatation luminale et stase veineuse d’amont : 2 cas (4.08%)
o hémorragie méningée : 1 cas (2.04%).

o Ventricules de petite taille : 1 cas (2.04%).

-16 -
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Fig.9: ramollissements hémorragique fig.10: discréte hémorragie méningée au
Occipitoparietaux bilatéraux+ Hydrocéphalie niveau de la faux du cerveau et des espace
tetraventriculaire Signe de delta vide. sous arachnoidiens pariétaux+

v" La TDM cérébrale a permis également de montrer :
oEpaississement muqueux du sinus maxillaire droit (cas N°9)
o Sinusite agressive compliquée de méningo-encéphalite, d’empyéme, d’abcés
frontal et d’abcés sous cutané (cas N°24)
oMéningo-encéphalite localisée associée a une ventriculite et une thrombose du

sinus sigmoide gauche compliquant une otite gauche (cas N°28).

1-2/IRM encéphalique et angio IRM:

Dans notre série, I'IRM encéphalique a été pratiquée soit d’emblée, soit devant la
présence de signes indirects au scanner cérébral, dans des délais variables par rapport a
I’ladmission. Elle a été réalisée chez 52 patients soit 82.53% des cas, et s’est révélée anormale
dans tous les cas sauf un. L’analyse des résultats de notre série a montré que:

v' Le sinus sagittal supérieur (SSS) était le plus fréquemment touché : 31.66% des
patients (19/60), et de facon isolée chez 15% (9/60).
v' Les sinus latéraux (SL) étaient touchés dans 46.66% des cas (28/60), de facon

isolée dans 14 cas. Le sinus latéral droit (SLD) était largement plus touché que le
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sinus latéral gauche (SLG): 19 thromboses du SLD contre 9 du SLG, dans 5 cas les
deux sinus latéraux étaient simultanément touchés.

La thrombose du systéme veineux superficiel est représentée uniquement par
I'occlusion des veines corticales (VC), d’une facon isolée, dans 7 cas, et en
association au SSS dans un cas.

La veine cérébrale interne (VCI) est la seule veine profonde atteinte dans notre

série, de maniere concomitante avec le SSS et le SL droit et cela dans un cas.

20

O NP O

18
16
14
12
10
l - I s
SSS SLD SLG VC

sinus sinus droit VCI
caverneux

F
z?e 5/

Fig.11 : répartition des veines et des sinus intracraniens thrombosés
dans la population étudiée.

o/ UG
©/Uo

s Y |, - ﬁ- -
[C.’l_d'oinatﬂ‘ -

A5V s

Fig.12: TVC étendue du sinus sagittal supérieur, du sinus droit et du sinus sigmoide droit.
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Les Iésions parenchymateuses ont été observées chez 42. 3% des patients avec par ordre
décroissant : des infarctus hémorragiques (40.9%), des infarctus non hémorragiques (27.27%), de
I',edeme cérébral (18.18%), des hémorragies méningées (18.18%). Et des hématomes (13.63%).

L'IRM couplée a I'angio IRM a permis de retenir le diagnostic chez 8 malades, en
objectivant en plus des signes directs:

v" Quatre images d’amputation d’un sinus.
v" Une image lacunaire localisée au niveau d’un sinus dans un cas, étendue dans un
autres cas avec circulation collatérale par I'intermédiaire des veines corticales.

v"un aspect feuilleté et gréle du sinus thrombosé dans 2 cas.

W= 1%51L =

Fig.13: absence du signal dans le SL et Fig.14: aspect feuilleté et gréle du SSS
sigmoide droits. et des SL.
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W anormale

@ normale

TDM cérébrale

IRM encéphalique

Fig.15: comparaison des examens radiologiques avec signhes positifs de TVC.

1-3Angiographie cérébrale:

Elle était effectuée chez 3 malades, elle a permis de mettre en évidence a la fois des
signes directs du thrombus sous forme d’une non-visualisation du sinus occlus, et indirects
représentés par le développement d’une circulation veineuse collatérale de suppléance avec un

retard circulatoire.

2. Biologie :

v'La numération formule sanguine (NFS) a objectivé 3 cas d’anémie ferriprive, une
anémie hémolytique, 5 cas d’hyperleucocytose, 3 cas de thrombopénie.

v L’étude de I'hémostase a comporté des tests classiques (temps de Quick, temps de
céphaline+activateur (TCA), numération plaquettaire, dosage du fibrinogéne) réalisée
en dehors de toute prise de traitement anti coagulant, n’a objectivé aucune
perturbation.

v La vitesse de sédimentation (VS) a été mesurée chez 35 patients, elle est accélérée
dans 68.57% des cas (24/35), normale chez 6 malades. Elle est supérieure ou égale a
100mm (la Tere heure) chez 5 patients dont I’étiologie s’est révélée infectieuse.

v'La CRP a été demandé chez 27 malades, revenant négative dans 40% des cas (11

personnes), et variant entre 9.2 et 152 mg/L dans les autres cas.
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v/ Quarante cing dosages de la VDRL/TPHA étaient effectués dont un était positif.

v Le bilan thyroidien était réalisé chez 5 patients : le 1er pour tuméfaction cervicale, le
2&¢me  des nodules thyroidiens, le 3¢me pour un goitre multi nodulaire, le 4¢me pour
tremblements fin des extrémités dans un contexte d’amaigrissement non chiffré et le
5éme pour palpitations avec écho coeur normal. Le bilan est revenu normal dans tous
les cas.

v’ La fonction rénale, la glycémie et le bilan lipidique, systématiques chez nos patients
ont révélé 2 insuffisances rénales, 6 cas d’hyperglycémie et 3 cas
d’hypercholestérolémie.

v'Le bilan immunologique, basé sur la recherche des anticorps anti-nucléaires, les
anticorps anti-DNA natifs, les anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires et les
anticorps antiphospholipides, a été demandé chez 14 de nos patients (22.22%), positif
dans 2 cas.

v Le dosage de la protéine C, la protéine S, I'antithrombine Ill et la recherche de
mutation du facteur V Leiden ont été demandés chez 19 malades, les résultats sont
revenus négatifs dans 14 cas, 5 patients ont présenté un déficit en protéine S.

v’ L’examen ORL était pratiqué chez 45 malades, objectivant, un abcés dentaire (cas N°6)
une sinusite frontale isolée (cas N°17) une sinusite frontale associé a abceés sous
cutané sus orbitaire (cas N°24), une otomastoidites gauche (cas N°28), nécessitant la
réalisation d’une radiographie incidence Blondeau dans le 2eme et 3 eme cas,
complétée d’un scanner craniofacial dans ce dernier cas. On note 2 cas de
tuberculoses pulmonaires dont une miliaire.

v L’analyse du liquide céphalorachidien (LCR) a été pratiquée chez 18 patients, la
mesure de la pression de LCR au cours de la réalisation de la PL n’est pas mentionnée
sur les observations exploitées. L’analyse des résultats montre un aspect cytochimique

normal dans 14 cas (77.77%), pathologique a type d’élévation isolée des hématies
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dans un cas ainsi qu’une méningite purulente associée a une proteinorachie dépassant
1g/L dans 3 cas.

v Autres examens biologiques ont été demandé notamment 8 tests pathergiques, dont 3
étaient positifs (37.5% des cas), 2 dosages de latex-waler rose qui ont été positifs.

v Onze patients ont bénéficié d’un électroencéphalogramme (EEG), montrant en cas

d’anomalie une activité épileptique ou un ralentissement généralisé.

IV. Les aspects thérapeutiques :

Les modalités thérapeutiques utilisées dans notre série sont essentiellement d’ordre

médical, reposant sur trois axes principaux :

1. Traitement symptomatique :

1-1Traitement de I'HTIC:

v" Huit de nos patients (soit 12.69% des cas) ont nécessité la prise de certaines mesures de
réanimation (position demi assise, sédation profonde, intubation trachéale/ventilation assistée)

v Le traitement anti- cedémateux a base de Diamox était administré chez 9.52% des
patients (6cas), alors que la corticothérapie a base de methylprednisolone était administrée en
bolus chez 8 malades (soit 12.69% des cas).

v" La PL évacuatrice ou I’emploi de barbiturique n’ont pas été utilisés dans notre étude.

1-2Traitement antiépileptique:

Treize patients ont recu pour traitement anti comitial des benzodiazépines surtout a la

phase aigué et un traitement au long cours par la Carbamazépine ou le valproate de sodium.
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2. Traitement anti thrombotique:

Le traitement de la thrombose fait appel essentiellement aux anticoagulants, dés leur
admission, les malades recoivent une héparinothérapie, a base d’héparine de bas poids
moléculaire (HBPM) a dose curative, a raison de deux injections quotidiennes par voie sous
cutanée, y compris ceux avec un infarcissement hémorragique, relayée en moyenne neuf jours
apres par les antivitamines K (AVK), parmi les patients qui n'ont pas recu le traitement
anticoagulant deux avaient des hématomes intra parenchymateux. La durée du traitement
anticoagulant a dépendu de I’étiologie sous-jacente, elle était de trois mois en moyenne sauf
pour les patients présentant un déficit en protéine S ou le traitement doit étre institué a vie.

La prise des AVK est surveillée régulierement par le dosage du TP et INR, aucun cas

de thrombopénie induite sous héparine n’a été observé.

3. Traitement étiologique :

v' Les antibacillaires ont été administrés chez les 2 patients ayant une tuberculose
pulmonaire.

v' Seize malades atteints de la MB ont recu a la phase aigue un bolus de methylprednisolone
1g/ j pendant 3 a 5 jours, relayé par de la prednisolone per os a la dose de 1Tmg/Kg/j.

v Les 2 patients atteints de sinusite frontale et d’otite ont bénéficié d’une antibiothérapie a base
d’amoxicilline protégée (ler cas), et de l'association d’une betalactamine, un aminoside et de
métronidazole (2¢me cas), les céphalosporines de 3¢me génération ont été administrées dans les 3

tableaux de méningo-encéphalite.

4. La chirurgie :

Un seul patient a été confié a la chirurgie pour dérivation ventriculo-péritonéale de LCR,

dans le cadre d’une hydrocéphalie quadri-ventriculaire.
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V. Les aspects évolutifs:

3%

M favorable
M déces
76% M sequelles
L4 complications

Fig.16: répartition des malades selon I’évolution :

v" L’analyse de I’évolution sous traitement montre qu’elle est généralement favorable
pour les différents dges et sexes, on note I'amélioration sans séquelles de 48 de
nos malades soit (76.19% des cas).

v" Quatre patients étaient décédés:

0 Un cas de thrombose du sinus caverneux compliquée d’un choc septique.

o Deux cas de TVC d’origine indéterminée, avec thrombose du SSS et des veines
corticales adjacentes ayant causé un accident vasculaire cérébral (AVC)
hémorragique.

o0 Un cas d’immunodéficience associée a un lymphome B, décédé quelques
semaines plus tard des complications de la VIH.

0 Les patients ayant gardé des séquelles sont au nhombre de 9 (14.28% des cas)

v' Les séquelles étaient a type de :

o Crises épileptiques résiduelles (2 cas), nécessitant un traitement au long cours

o Baisse de 'acuité visuelle sur atrophie optique sequellaire (3 cas)

o Déficit focal associé a un trouble aphasique (1cas)

o Céphalées intermittentes (1 cas)

o Signes neuropsychiatriques (2 cas)
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0o On note 2 cas de thrombose veineuse profonde au cours de I’évolution, suite a
I'arrét du traitement anticoagulant dans un délai moyen de 3 semaines,
intéressant la veine poplitée, fémorale superficielle, commune el la veine
iliaque externe (cas N° 2), ainsi que la veine rénale gauche, veine cave rénale
sous rénale, les veines iliaques primitive et externe (cas N°14) a I’écho doppler
faite dans le cadre d’un gros membre inferieur. Les 2 patients ont connu une
évolution favorable apres réintroduction du traitement.
v L'IRM encéphalique de contréle a montré 2 cas de reperméabilisation partielle des sinus

thrombosés, ainsi que 2 cavités porencéphaliques sequellaire étaient mises en évidence.

VI. Les aspects étiologiques :

1. Maladies inflammatoires :

La MB était retenue comme étiologie de TVC chez 16 malades (25.39% des cas), I’'age
moyen de ce groupe est de 30.31 ans, avec des extrémes d’age allant de 12ans a 45 ans, le sexe
féminin est de loin le plus fréquent avec 14 femmes pour 2 homme avec un sexe ratio de 7/1, et
une moyenne d’age de 32.28ans chez ces femmes. Le diagnostic de la MB était déja retenu chez
5 de nos malades alors que le reste avait présenté des signes cliniques en faveur au moment du
diagnostic. L’aphtose buccale était quasi constante, associée a une aphtose génitale, des pseudo
folliculites, un érythéme noueux, une hypersensibilité cutanée, ou des arthralgies de type
inflammatoires. Aucun cas d’uvéite n’a été noté a I'’examen ophtalmologique.

Le bilan de thrombophilie effectué chez ces malades trouve un déficit en protéine S (16%
pour une valeur normale de 70% a 110%) et en protéine C (59% pour une valeur normale de 70%
a 120%) non confirmé par un deuxiéme dosage.

Le LED était incriminé chez 4 malades de sexe féminin agées entre 18 et 65 ans, dont 2

patientes souffrent d’une insuffisance rénale chronique sur néphropathie lupique.

- 25 -



Le profil étiologique des thromboses veineuses cérébrales

Le syndrome des anticorps antiphospholipides (SAPL) est retenu chez un seul cas, aprés
la mise en évidence des anticorps anti phospholipides (38 Ul). Le bilan d’hémostase, le bilan
inflammatoire ainsi que le bilan immunologique étaient tous négatifs. L’hémogramme a

objectivé une anémie a 8.8 g/dI.

2. Etat gravidopuerperal :

L’état gravidopuerpérale représente 25.39% de I’ensemble des cas étudiés (16cas). La TPC
a été diagnostiquée chez 9 femmes enceintes donc 56.25% des cas, avec un age moyen de 25.77
ans et avec des extréme allant de 20 ans a 35 ans, survenant essentiellement au cours du 3 eme
trimestre. Sept femmes accouchées ont présenté le tableau clinique de la thrombose veineuse
cérébrale (11.11% des cas), I'dge moyen des accouchées est de 25.85ans, allant de 18 a 37 ans,
dont 3 ont été césarisées et 4 ont accouché par voie basse. Le délai moyen d’installation des

signes cliniques aprés accouchement est de 8.71 j.

3. Infections :

Dans notre série, I'origine septique était rencontrée chez 8 patients (soit 12.69 % des
cas), largement représentée par les infections de la sphére ORL (4 cas) partagées entre otite
moyenne purulente, sinusite et abces dentaire avec mauvaise observance de I'antibiothérapie,
mais aucun germe n’a été isolé. La séropositivité était retenue dans 3 cas associé dans un cas a
une miliaire tuberculeuse et dans un autre a un lymphome B. Un traumatisme cranien ouvert a

précédé la symptomatologie d’une semaine dans un cas.

4. Thrombophilie constitutionnelle :

Le déficit en protéine S a été objectivé dans 5 cas dont le malade de Behcet (16%), dans le

cadre d’un post partum dans un cas (22%), associé a la prise de CO chez 2 patientes (16 et 30%),
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et isolé dans un cas (18%). Mais ce déficit n’a pas été confirmé par un second dosage chez ces

patients vu le manque de moyen.

5. Contraception orale :

Bien que la prise de la contraception orale était notée chez 14 femmes, elle n’était
incriminée que chez 3 patientes soit 4.76% de I’ensemble des cas. Cette étiologie n’a été retenue
gu’apres un large bilan étiologique notamment immunologique, d’hémostase et aprés dosage

des facteurs de coagulation.

6. Thalassémie :

Elle est la seule maladie hématologique incriminée dans notre série, retenue chez un

jeune de 16 ans, suivi depuis I’age de 7 mois, et dont le reste du bilan étiologique est négatif.

7. Causes indéterminées :

Aucune cause n’a pu étre déterminée chez 8 malades (12.69% des cas) vu le bilan

étiologique incomplet, néanmoins on peut ne pas parler de TVC idiopathique.

Causes indétérminées

Thalassémie

Thrombophilie constitutionnelle

|
1
3
5
Infections _ 8
Etat gravidopuerperal — 16
Maladies inflammatoires _ 21

o
(2}
[EY
o
=
(2}
N
o
N
(2}

Fig.17 : Répartition des étiologies avérées de TPC en personne selon les catégories
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|. Partie théorique:

1. Rappel anatomigue [10, 19, 22, 23, 24, 25]

La vascularisation veineuse de I'encéphale comprend un riche réseau de veines
superficielles et profondes se drainant dans les sinus veineux de la dure-mére, dans ce chapitre,

nous nous limitons a décrire les systémes veineux les plus fréquemment impliqués dans les TVC.

Fig.18 :représentation schématique du drainage veineux de I’encéphale, vue de profil (a) et de
face (b). 1 :sinus sagittal supérieur, 2 :trocular, 3 :sinus droit, 4 :sinus latéral, 5 :veine cérébrale
interne, 6 :grande veine de Galien, 7 :veine basilaire, 8 :sinus caverneux, 9 :sinus pétreux
supérieur, 10 :veine jugulaire interne et 11 :sinus longitudinal inferieur.[23]

1-1. Les sinus veineux dure-mériens:

IIs sont situés dans un dédoublement de la dure-mere, et sont de ce fait inextensibles. Ils
drainent le sang veineux du cerveau vers les veines jugulaires internes qui prolongent au niveau

du trou déchiré postérieur, les sinus latéraux. Seuls les principaux sinus sont décrits :
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a- Les sinus de la voute:

a-1. Le sinus sagittal supérieur

Impair et médian, de section triangulaire, il est situé dans l'insertion supérieure de la
faux du cerveau, il la parcourt d’avant en arriére depuis I'apophyse Crista Galli jusqu’'a la
protubérance occipitale interne, ou il s’unit au sinus droit et aux sinus latéraux pour former le
confluant des sinus.

Son calibre croit progressivement d’avant en arriére, augmenté par la présence de
volumineux lacs sanguins de part et d’autre du sinus. Sa partie antérieure est souvent gréle et
peut étre remplacée par deux veines frontales para sagittales se rejoignant derriére la suture
coronale.

Il recoit la plus grande partie des veines drainant les faces externes et internes de
I’hémisphere, mais aussi des veines méningées et diploiques qui communiquent par
I'intermédiaire des veines émissaires avec les veines du cuir chevelu. Ceci explique certaines
observations de thrombose du SSS aprés infection cutanée ou contusion du scalp.

Le SSS et d’autres sinus jouent un rble important dans la circulation du liquide
céphalorachidien (LCR) car ils communiquent latéralement par l'intermédiaire de lacunes
veineuses avec les villosités arachnoidiennes (granulations de Pacchioni) qui constituent un des
principaux sieges de résorption du LCR.

Il existe ainsi une relation directe entre la pression veineuse intracérébrale et la pression
du LCR, de sorte gu’en cas de thrombose du SSS ou des SL apparait fréqguemment une

hypertension intracranienne.

a-2. Les sinus latéraux :

Au nombre de deux, ils naissent de la division du SSS au niveau du Torcular. lls
présentent deux segments : le premier ou sinus transverse, horizontal, est compris dans un
dédoublement de I'insertion de la tente du cervelet et se termine a I'angle postéro supérieur du

rocher. Le deuxiéme, ou sinus sigmoide, parcourt une portion située au bord postérieur de la
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face endocranienne de la mastoide et se termine au golfe de la jugulaire. Le calibre du SL droit
est légerement supérieur au calibre du SL gauche.

Les SL drainent le sang du cervelet, du tronc cérébral et de la partie postérieure des
hémispheres. IlIs recoivent également quelques-unes des veines diploiques et certaines veinules
provenant de l'oreille moyenne qui peuvent étre une voie de transmission d’une infection de

voisinage (otite, infection oto-rhino-laryngologique).

a-3. Le sinus longitudinal inferieur :

Impair et médian, il est situé dans le bord libre inferieur de la faux du cerveau. Il longe la
face supérieure du corps calleux, se dirige en arriére en augmentant de calibre, il se draine avec
la grande veine de Galien dans le sinus droit. Il recoit les petites veines du corps calleux et de la

face interne de I'lhémisphere.

a-4. Le sinus droit :

Il est impair et médian. Il s’étend sur toute la longueur de la base de la faux du cerveau.
Sectionné, il a la forme d’un triangle dont la base répond a la partie moyenne de la tente du
cervelet. Il draine les veines cérébrales profondes, la veine de Galien, la veine cérébelleuse

médiane supérieure, le sinus sagittal inferieur. Il rejoint le torcular en arriere.

a-5. Torcular ou confluent veineux postérieur ou gssoir d’'Hérophile :

Il est situé au niveau de la protubérance occipitale interne. Il est formé par la confluence

du SSS, du sinus droit et du sinus occipital inférieur. Il donne naissance aux SL.

b- Les sinus de la base:

b-1. Le sinus caverneux :

Il est pair et symétrique, il s’étend de part et d’autre de la selle turcique, sur les parois
latérales du corps du sphénoide. Il constitue un confluent veineux entre les veines cérébrales, les

veines de la face et les veines de la fosse postérieure.
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IIs sont formés de cavités trabéculées séparées par différents plans de la dure-mére. Les
nerfs oculomoteurs Ill et IV ainsi que les branches ophtalmiques et maxillaire du trijumeau
traversent la paroi externe du sinus. Le nerf oculomoteur externe (abducens) et I'artére carotide
interne cheminent a I'intérieur du sinus. Le sinus caverneux draine :

o Le sang des orbites (par I'intermédiaire des veines ophtalmiques)
0 Le sang de la partie antérieure de la base de I’encéphale (par I'intermédiaire des sinus
sphénopariétaux et des veines cérébrales moyennes).

Les sinus caverneux sont tres souvent concernés par les infections de la face ou de la
cavité sphénoidale. Leur atteinte est donc habituellement en rapport avec une cause infectieuse,
contrairement a celle des autres sinus. lls sont bien visualisés sur I'IRM ou le scanner mais

rarement injectés sur I’angiographie.

b-2. Le sinus pétreux supérieur :

Il est situé le long du bord supérieur du rocher, il relie le sinus caverneux au sinus latéral,

il recoit la veine pétreuse qui représente la principale voie de drainage de la fosse postérieure.

b-3. Le sinus pétreux inferieur :

Il longe le versant intracranien de la scissure petro occipitale, il relie le sinus caverneux

au golfe de la jugulaire:

1-2. Les Veines cérébrales:

a- Les veines cérébrales superficielles ou veines dosles:

Les veines corticales sont sujettes a de nombreuses variations anatomiques et
anastomotiques, qui rendent leur description et I’étude de leur territoire de drainage et de
syndromes anatomocliniques difficiles.

Elles sont dotées de parois minces sans fibre musculaire ni valvule, permettant leur
dilatation, et anastomosées entre elles par un grand nombre de collatérales, permettant en cas

d’occlusion [I’inversion du flux sanguin et le développement d’une circulation de suppléance

-32-



Le profil étiologique des thromboses veineuses cérébrales

d’un sinus (apparaissant sur I’angiographie sous I’aspect d’une dilatation variqueuse en tire-

bouchon) et expliquant probablement le bon pronostic de certaines TVC.

b- Les veines cérébrales profondes:

Contrairement aux veines superficielles, le systéme profond est constant. Il est constitué :

v" Des veines cérébrales internes

Elles sont formées par la réunion des veines sous-épendymaires. Chaque veine cérébrale
interne nait a I'aplomb du trou de Monro et chemine entre les deux feuillets de la toile
choroidienne du troisieme ventricule, a la face supérieure du thalamus, en décrivant une courbe
a convexité antérosupérieure. Elle se jette dans I'ampoule de Galien (ou grande veine cérébrale)
que prolonge le sinus droit. Elle draine le retour veineux de la substance blanche péri

ventriculaire et des noyaux gris tél encéphaliques.

v" Des veines basilaires ou veines basales de Rosehtha

Elles naissent de chaque c6té au niveau de I'espace perforé antérieur. Elles se dirigent en
arriere en contournant la face latérale du pédoncule cérébral, et se jettent dans I'ampoule de
Galien. Elles drainent les veines temporales internes de la corne temporale, des noyaux gris du
thalamus et du pédoncule cérébral.

Contrairement aux veines superficielles, le systéme profond est constant et toujours

visualisé a I’angiographie, si bien que son occlusion est aisément reconnaissable.

v" Des veines de la fosse postérieure:

Elles sont variables dans leur trajet et le diagnostic de leur occlusion est trés difficile.
Elles peuvent étre divisées en trois groupes :
- supérieur se drainant Dans la veine de Galien.
- antérieur se drainant dans le sinus pétreux.

- postérieur se drainant dans le torcular ou les sinus latéraux.
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2. Les particularités anatomiques du réseau veineux cérébral :

v' Les veines cérébrales sont dépourvues de valves, en conséquence, la circulation

veineuse peut s’inverser en cas d’occlusion.

v" La paroi des veines cérébrale ne contient pas de couche musculaire, ce que les rend

considérablement extensible.

v' La richesse anastomotique des veines cérébrale permet la mise en place d’une

circulation de suppléance de maniére rapide et efficace lors de I'interruption des voies
classiques de drainage, cependant il faut noter que ces anastomoses favorise
également la diffusion des germes responsables, en cas de TVC septique, ainsi que

’extension du thrombus formé.

v' La résorption de LCR se fait principalement par les sinus veineux, par conséquent

I’occlusion d’un ou plusieurs sinus engendre essentiellement une HTIC.

v" La configuration anatomique du drainage veineux des veines corticales dans le SSS

peut expliquer la fréquence élevée de formation de thrombi a ce niveau, deux
éléments augmentent les zones de turbulence sanguine : les veines corticales
supérieures se drainent a contre courant du flux sanguin a I'intérieur de ce sinus et il

existe des sept fibreux a sa partie endoluminale inferieure.

3. Rappel physiopathologique et anatomopathologique [22, 24, 26, 27, 28, 29, 30,

31

32]:

3-1 Rappel physiopathologigue:

Les mécanismes responsables de la thrombose veineuse semblent différents de ceux

impliqués dans la thrombose artérielle. Sa physiopathologie ; peu connue, est trés probablement

plurifactorielle. La triade décrite par Virchow énonce les 3 conditions nécessaires a la formation

d’un thrombus :
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a- Stase sanguine:

La stase est un élément prépondérant de la thermogenése veineuse, elle favorise, d’'une
part, I'accumulation des facteurs pro coagulants et elle limite, d’autre part, I’élimination de
facteurs activés. Différents phénomeénes peuvent étre responsables du ralentissement du flux
sanguin (I'immobilisation platrée, I'alitement, l'insuffisance cardiaque, I’hyperviscosité, la
déshydratation, la compression extrinseque et les varices...... ).

Méme si la stase est un phénomeéne physique nécessaire ; elle semble incapable de
générer un thrombus. Des lésions endothéliales responsables d’une perméabilité vasculaire
accrue, d’une adhésion leucocytaire et d’une migration cellulaire importante, sont souvent

associées.

b- Lésions endothéliales:

La paroi endothéliale saine est thromborésistante par la synthése de substances anti
thrombotiques.

A I'opposé des thromboses artérielles qui sont souvent la conséquence d’une altération
de la paroi vasculaire, celle ci est habituellement normale lors des thromboses veineuses, et les
facteurs extrinseques semblent jouer un role physiopathologique important majeur (traumatisme

opératoire, cathéters veineux, sclérothérapie...... ).

c- Anomalies de I'hémostase:

L’existence d’un équilibre entre la coagulation et la fibrinolyse assure I’lhoméostasie du
sang, alors tout déséquilibre de cette balance favorise la tendance thrombotique ou
hémorragique. On note ainsi qu’un déficit en inhibiteurs de la coagulation ; ou une anomalie
responsable d’une accélération de la formation de thrombine puisse expliquer I'apparition du
thrombus. Ces différentes anomalies ont conduit a formuler le concept d’hypercoagulabilité.

Cette hypercoagulabilité est soit héréditaire soit acquise liée a I’age, la grossesse, les

cancers, la contraception orale et a bien d’autres.
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d- Evolution du thrombus:

L’aspect macroscopique et microscopique du thrombus veineux cérébral est identique a
celui de n’importe quel autre siege. Lorsqu’il est frais, c’est un thrombus riche en hématies et en
fibrine, pauvre en plaquettes. Lorsqu’il est ancien, une réaction pariétale se déclenche et le
thrombus se voit infiltré de cellules inflammatoires et de néo-capillaires qui vont conduire a son
organisation fibreuse.

Une lyse spontanée peut survenir lorsque le thrombus est peu volumineux et que le
facteur étiologique disparait rapidement. Sous [I'effet du traitement, une recanalisation
progressive est la regle, laissant place parfois a une thrombose résiduelle organisée plus ou
moins obstructive, a des lésions pariétales fibreuses entrainant un épaississement et des

troubles de compliance.

3-2 Rappel anatomopathologigue:

Le retentissement cérébral est tres variable pouvant aller d'un cedéme isolé jusqu'a un
infarctus cérébral ischémique et volontiers hémorragique. La TVC peut étre également
totalement asymptomatique. Cette atteinte est fonction du siege, de I'étendue de la thrombose
mais également des capacités a développer une circulation collatérale veineuse. De cette
diversité anatomopathologique découlent des tableaux cliniques de gravité inégale allant des
manifestations isolées d’HTIC jusqu'aux troubles de la conscience, déficits sensitivomoteurs et

manifestations épileptiques.

a- (Edeme cérébral :

La thrombose veineuse cérébrale entraine une stase veineuse, et un obstacle a la
résorption du LCR, avec pour conséquence engorgement veineux, et une augmentation de la
pression veineuse conduisant a un cedéme cérébral cytotoxique par atteinte de la barriere
hémato-encéphalique. Cette atteinte augmente le taux de filtration capillaire qui provoque un

cedeme vasogénique supplémentaire.
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C’est une imbibition cellulaire qui peut étre la conséquence unique de I'occlusion d’un
sinus, alors que l'occlusion d’une veine cérébrale conduit habituellement a la constitution

d’infarctus veineux.

b- Infarctus veineux :

IIs sont différents des infarctus artériels, souvent hémorragiques, étendus et bilatéraux,
affectent le cortex et la substence blanche adjacente.ils sont responsables d’une rupture de la
barriere hémato-encéphalique qui se traduit au scanner par une prise de contraste.

IIs sont de taille tres variable pouvant réaliser de vrais hématomes ou de simples
hémorragies pétéchiales. Leur siége cortical rend compte de la possibilité d’hémorragie sous
arachnoidienne ou d’hématomes sous-dural associés.

La fréquente disparition des lésions suggére qu’il s’agit plus souvent d’un processus
cedémateux et ischémique transitoire que d’un véritable infarctus.

Les deux mécanismes surviennent simultanément chez la grande majorité des patients.

c- Hydrocéphalie :
La dilatation d’un ou de deux ventricules latéraux se voit occasionnellement. Elle serait
due a une absence de résorption du liquide céphalorachidien, essentiellement dans les

thromboses du SSS ou sieégent les granulations de Pacchioni.

4. CLINIQUE :

L’expression clinique des thromboses veineuses cérébrales est extraordinairement variée,
réalisant des tableaux cliniques trés polymorphe et souvent trompeurs témoignant la diversité

des symptomes et des signes rapportés.
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4-1 Modes d’installation :

Vu la variabilité du mode d’installation, les TVC peut simuler plusieurs affections
neurologiques notamment : les AVC, I’hémorragie méningée, I'abces cérébral, la méningo-

encéphalite ou I’encéphalite, les tumeurs cérébrales ou I’HTIC bénigne [33].

a- Mode aigu :

Se définit par l'apparition des signes clinique en moins de 48 heures, il se voit

essentiellement en cas de causes infectieuses et obstétricales.

b- Mode subaigu :

Se définit par I'installation des symptoémes en moins de 30 jours et plus de 48 heures, il

est observé en cas de prise de contraception orale et de causes générales.

c- Mode chronique :

Se caractérise par la survenue du tableau clinique au dela d’'un mois, il est rencontré dans

les pathologies infectieuses et les TVC idiopathiques.

4-2 Facteurs de risque thromboemboligues

a- La grossesse et le post-partum [33, 34, 35, 36]:

La maladie thromboembolique veineuse est la premiére cause de morbi-mortalité de la
femme enceinte. Sa survenue est évaluée entre 0.5 et 3% des grossesses, ce qui représente un
risque cinq fois plus important que chez les femmes du méme age non enceintes.

Plusieurs mécanismes concourent a cette augmentation du risque thrombotique : le
ralentissement du flux sanguin, la diminution du tonus veineux, le géne du retour veineux par
I'utérus gravide et les modifications de I’hémostase générant un profil hyper-coagulable. Ces
perturbations se normalisent dans les 6 a 8 apres I’accouchement. Le 2/3 des épisodes

thrombotiques survient au cours de la période du PP surtout s’il y a recours a une césarienne.
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b- La contraception orale et le traitement hormonal abstitutif [33, 34, 35, 36, 37]:

La prise d’'une contraception orale oestroprogestative multiplie par 2 a 6 le risque de
thrombose veineuse. Elle annule I’équilibre successif existant entre la stimulation des récepteurs
a la progestérone et celle des récepteurs aux estrogenes lors du cycle menstruel, inhibe le tonus
adrénergique vasoconstricteur veineux, augmente la perméabilité et I’angiogénese capillaire, et
elle majore la distensibilité veineuse par effet sur la fibre musculaire lisse de la media. C’est ainsi
gue, sous contraception, on observe chez les femmes un épaississement de la media et une
prolifération cellulaire endothéliale. On note également qu’elle active la coagulation et augmente

I’activité fibrinolytique.

c- Anomalies de la coagulation [34, 35, 38, 39] :

v La thrombophilie : Déficit en antithrombine (AT), déficit en protéine C et S, résistance a
la protéine C activée, mutation du géne de la prothrombine, hyperhomocystéinémie,
augmentation du facteur VIII, augmentation des facteurs IX, XI

v' Les anomalies du systéme fibrinolytique : Les déficits de la fibrinolyse incluent les
déficits quantitatifs en plasminogene, les anomalies qualitatives de la molécule, les
augmentations du plasminogen activator inhibitor PAIl et plus rarement un défaut de la

libération du tissue plasminogen activator (t-PA).

d- Cancers [33, 34, 35, 40, 41]:

Le mécanisme peut étre expliqué par la sécrétion paranéoplasique de substances pro
coagulantes (facteur tissulaire), la compression vasculaire extrinséque par le tumeur ou une
adénopathie et /ou réaction systématique pro-inflammatoire, satellite du processus néoplasique.
Il est probable que les traitements agressifs (chimiothérapie cytolytique, chirurgie extensive et
radiothérapie) et que la mobilité réduite des patients aggravent cette thrombophilie acquise. Les
cancers réputés les plus thrombogene sont les adénocarcinomes du pancréas, de I’estomac, du

colon ; de la vessie et de 'ovaire.
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e- Hémopathies [39, 40, 41]:
L’association hémopathie maladie thromboembolique est expliquée par I’existence d’une

activité pro coagulante dans les hémopathies ainsi que des anomalies plaquettaires.

f-  Thrombose veineuse iatrogenes ou médicamenteusgs,[34, 38, 41] :

A coté des chimiothérapies toxiques pour I’endothélium, ou de la contraception
oestroprogestative, responsable d’une hypercoagulabilité systémique, les anti-cestrogenes tels
que le tamoxiféne peuvent aussi majorer le risque de thrombose veineuse. Il ne faut pas omettre
la thrombopénie induite par I’héparine, caractérisée par I’apparition d’'une diminution rapide de

la numération plaquettaire et la survenue d’un accident thrombotique veineux extensif.

g- Causes liées a la chirurgie [33, 34, 42]:

Les actes chirurgicaux et les traumatismes séveres favorisent la survenue de la
thrombose. Le contexte postopératoire est hautement thrombogéne, en particulier en chirurgie
orthopédique, traumatologie et neurochirurgie.

Cela serait lié au passage systémique de matériel médullaire pro coagulant;
particulierement riche en phospholipides, et aux lésions endothéliales combinées a la stase
sanguine secondaire a I'alitement.les conjonctions de I’atteinte endothéliale, de la complexité
des lésions osseuses, de lI'immobilisation, de I'acte chirurgical éventuel et du syndrome
inflammatoire contribuent a générer une hypercoagulabilité importante et a engendrer un

contexte a trés haut risque.

h- Syndrome néphrotique [34, 36] :
Il est responsable d’une hypercoagulabilité acquise par fuite rénales d’antithrombine,

peut se compliquer de thrombose chez I'adulte.

i- Antécédents thromboemboliques [33, 34, 35, 43]:
j- Immobilisation prolongée [33, 34, 35, 43] :

k-  Insuffisance veineuse [33, 35, 44] :
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I- Affections médicales [33, 34, 36]:

Un infarctus du myocarde, un accident vasculaire cérébral, l'insuffisance cardiaque,

maladies inflammatoires digestives.

m- Age [33, 34, 43] :
C’est un facteur de risque majeur de la maladie thromboembolique veineuse. Plusieurs
mécanismes sont proposés : limitation de la mobilité physique, stase sanguine accrue, co-
morbidité (cancer, inflammation chronique...), augmentation des taux de facteur VIII, de

fibrinogene.

n- Obésité [44, 45] :
Responsable d’une mobilité réduite et associée a une réduction de [Iactivité

fibrinolytique.

4-3 Symptomatologie [11, 46, 47, 48, 49, 50, 51, 52]:

a- Les céphalées :

Les céphalées demeurent le signe clinique le plus fréquent, le plus précoce et le plus
constant. Ce symptome est présent dans toutes les séries de la littérature avec un pourcentage
variant entre 63 et 90%.

Les céphalées sont rarement généralisées, elles se caractérisent par leur unilatéralité
(région frontale, temporale ou occipitale), et leur persistance méme sous traitement antalgique
habituellement efficace. D’intensité variable allant de la simple impression de téte lourde
jusgu’aux céphalées foudroyantes évoquant le tableau d’hémorragie méningée, mais parfois
elles peuvent tout simplement mimer une crise de migraine mais dont le caractere inhabituel
(durée et intensité) doit attirer I'attention. Elles peuvent constituées le seul symptéme clinique
révélé, comme elles peuvent s’accompagner de plusieurs autres signes, cette association permet

d’évoquer rapidement le diagnostic de thrombose veineuse cérébrale.
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b- Les troubles visuels :

Les troubles visuels sont représentés essentiellement par I’OP au fond d’ceil (FO) qui

peut se manifester par des éclipses visuelles ou une baisse de I'acuité visuelle.

c- Les déficits neurologiques focaux :

Il s’agit essentiellement de déficits moteurs ou sensitifs, le plus souvent unilatéraux
prédominant au niveau du membre inferieurs.
Les troubles du langage, les atteintes des paires craniennenes et les hémianopsies

homolatérales sont plus rares.

d- Les crises convulsives :

Elles peuvent se manifester par des crises tonicocloniques généralisées, ou des crises
focales, de fréquence variable, pouvant survenir de facon espacée ou réaliser un état de mal
épileptique, au cours de I'évolution, elles peuvent varier de type et de coté, touchant

alternativement un coté ou l'autre.

e- Les troubles de conscience :

IIs peuvent varier d’une simple somnolence ou confusion jusqu’au coma profond, ils sont

rarement inauguraux et plutot un signe tardif.

4-4 Regroupements syndromiques :

a- Le syndrome d’'HTIC isolé [53, 54]:

Le tableau d’HTIC isolée associe des céphalées, ne possédant ni localisation ni
caractéristique particuliere, le plus souvent diffuses, pouvant durer de plusieurs jours a plusieurs
mois, des vomissements, un OP au FO, ainsi qu’une paralysie du nerf oculomoteur externe VI,
sans signe de localisions. Il est nécessaire d’exclure par I'IRM ou I’'angiographie une TVC avant

de retenir le diagnostic d’HTIC idiopathique.
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b- Le syndrome déficitaire focal [51]:

Il se caractérise par une grande hétérogénéité, tant en ce qui concerne le mode de
survenue, que la nature du signe focal, et son association avec des troubles de conscience.

Le mode d’installation aigu peut simuler un AVC artériel, mais la présence de crises
comitiales, I'absence d’une systématisation vasculaire artérielle et I’aggravation rapide des
signes cliniques doivent faire évoquer la TVC.

Le mode de survenue subaigu peut orienter vers une encéphalite, ou un abcés surtout si
le patient est fébrile avec VS accélérée, et anomalie de LCR.

Le mode de survenue chronique simule généralement les tumeurs cérébrales.

c- Le tableau d’encéphalopathie subaigte [54]:

Caractérisé essentiellement par une symptomatologie clinique purement psychique (un
état délirant, un syndrome dépressif majeur avec caractéristiques psychotiques). Ces
manifestations surviennent toujours au cours ou au décours d’une grossesse et s’accompagnent

le plus souvent de signes neurologiques focaux, une confusion ou un coma.

d- Le syndrome du sinus caverneux [6, 22, 53, 54, 55]

Il possede une traduction clinique distincte et bien invidualisée, associant dans sa forme
aigue, un chemosis, un ptosis et une ophtalmoplégie douloureuse initialement unilatérale mais
devenant fréquemment bilatérale.

En résumé, aucun tableau clinique n’est pathognomonique de TVC, d’ou la nécessité
d’évoquer systématiquement ce diagnostic devant n’importe des symptomes ou signes cités ci-

dessus.

4-5 Diagnostic topographique [10, 56, 57, 58, 59]:

Les signes et les symptomes peuvent varier en fonction de la localisation de la thrombose
veineuse. Toutefois la variabilité de I'anatomie veineuse cérébrale, et la fréquente association de
thrombose de plusieurs sinus et veines rendent difficile une corrélation clinico-topographique

précise.

- 43 -



Le profil étiologique des thromboses veineuses cérébrales

a- Le sinus longitudinal supérieur (SLS) :

La thrombose du SLS (ou SSS) est la plus fréquente, elle peut étre isolée ou associée a
celle d’autres sinus, en particulier les sinus latéraux ou des veines corticales. Elle est
asymptomatique lorsqu’elle concerne sa partie antérieure, entraine une hypertension
intracranienne quand elle touche sa partie moyenne ou postérieure, se traduisant par des
céphalées et un cedeme papillaire. Il peut s’y associer une diplopie horizontale par atteinte du VI
et des obscurcissements transitoire de la vision. A un stade tardif peut apparaitre une baisse e
de I'acuité visuelle voire une cécité totale

Parfois elle peut engendrer une symptomatologie plus bruyante, associant des signes focaux

uni ou bilatéraux qui s’expriment sous forme de déficit sensitivomoteur, et des crises épileptiques.

b- Le sinus latéral :

La thrombose du SL est également fréquente, pouvant étre isolée (dans les étiologies
locales) ou faisant patrie d’une thrombose plus étendue des sinus, surtout le SLS et les veines
corticales.

Les patients présentant une TVC des sinus latéraux développent fréguemment une
hypertension intracranienne. Dans le cas d’une occlusion du SL gauche (extension vers la veine
temporale) une aphasie compléte le tableau clinique.

La thrombose peut s’étendre au sinus pétreux supérieur a l'origine d’atteinte du nerf
trijumeau (V), au sinus pétreux inferieur responsable d’'une paralysie du nerf oculomoteur
externe (VI), ou vers le golfe de la jugulaire entrainant un syndrome du trou déchiré postérieur

avec atteinte des nerfs mixtes : nerf glosso-pharyngien IX, nerf vague X, nerf spinal XI.

c- Le sinus caverneux :
Le tableau clinique est marqué par des symptomes cardinaux : un chemosis, un ptosis,
une ophtalmologie douloureuse et un cedéme périorbitaire par atteinte des llléme, IVéme et
Vléme paires craniennes. Elle est caractérisée par sa bilatéralité rapide

Non traitée, son évolution peut étre dramatique avec une extension aux autres sinus.
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d- La veine corticale :

Le début en cas de thrombose de la veine corticale, est souvent aigue, marqué par un
tableau hétérogéne, associant des crises d’épilepsie partielles et des signes neurologiques
déficitaires moteurs ou sensitifs. Les céphalées sont fréquentes, sans autre signe d’hypertension

intracranienne. Ces signes fluctuent volontiers durant les premiers jours ou semaines.

e- Les veines profondes :

Les thromboses du systéme veineux profond sont généralement étendues ; intéressent
les veines cérébrales internes, la grande veine de Gallien et le sinus droit.

Le mode de survenue est habituellement brutal, avec une présentation clinique le plus
souvent séveére associant des troubles de la vigilance a degrés variables, des troubles
oculomoteurs et un déficit moteur le plus fréquemment bilatéral. L’évolution est rapidement
défavorable, avec un déces précoce ou des séquelles lourdes. Des formes relativement bénignes
de thrombose du systeme veineux profond d’évolution favorable et de récupération satisfaisante

ont cependant été rapportées.

5. Examens complémentaires :

5-llmagerie :

a- TDM cérébrale [5, 48, 60, 61, 62, 63, 64, 65, 66]:

Le scanner cérébral sans et avec injection de produit de contraste est le premier examen
neuroradiologique a effectuer lorsqu’on suspecte une TVC, bien que fournissant rarement la
preuve de la TVC, il demeure ’examen de débrouillage par excellence.

Devant la multitude de signes neurologiques non spécifiques des TVC, il permet
d’éliminer d’autres pathologies (tumeurs, abcés, encéphalites) pouvant donner la méme
symptomatologie clinique.

Il peut orienter le diagnostic de TVC par des signes directs, précoces mais rarement mis

en évidence, ou par des signes indirects, plus nombreux mais moins spécifiques.
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Avant l'injection de produit de contraste, I’hyperdensité spontanée de la structure
thrombosée est rapportée sous le nom de signe de la corde lorsqu’elle siege au sein d’une veine
corticale et sous celui de triangle dense au niveau du SSS, SL ou sinus droit; c’est un signe
précoce mais bref, qui disparait quand le thrombus devient iso dense aprées 2 semaines.

Aprés I’injection, on peut retrouver le fameux signe de delta ou du triangle vide [85],
clairement visible a la 2¢me semaine apres le début des signes cliniques, correspondant au
rehaussement important de la paroi richement vascularisée du sinus contrastant avec I’absence
de modification de densité de la lumiere thrombosée, c’est le signe direct le plus fréquent mais
qui peut étre simulé par une prise division précoce de la partie terminale du SLS.

Le signe de delta apparait comme une aire hypo dense entouré d’une prise de contraste
(correspondant respectivement au thrombus et aux veines collatérales dilatées) et doit étre

visible sur plusieurs coupes pour étre pathognomonique.
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Fig.19 : signe de la corde Fig.20 : signe de delta vide
avant injection. [63] apres Injection. [63]

Les signes indirects représentent le retentissement parenchymateux de la TVC :
Les infarctus veineux se caractérisent par une hypodensité corticale ou sous corticale

mal limitée qui prend le plus souvent apreés injection une forme gyriforme au niveau cortical ou
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nodulaire au niveau sous cortical (infarctus blanc), volontiers hémorragique, cette hémorragique
se visualise sous forme d’une hyperdensité spontanée, allant de quelques pétéchies
(hyperdensité punctiforme) a une hémorragie de grande taille (véritable hématome), de sieége

cortical ou sous cortical, souvent multiples et regroupées au sein d’une hypodensité.

Fig.21 : volumineux infarctus hémorragique pariétal droit avec cedeme et effet de masse.[64]

Leur siege cortical explique la possibilité de complication sous forme d’hémorragie sous
arachnoidienne ou d’hématome sous duraux qui peuvent étre parfois les seuls signes de TVC.

L’cedeme cérébral peut étre diffus ou localisé, isolé ou associé a d’autres lésions
parenchymateuses. |l entraine une relative hypodensité de la substance blanche par rapport au
cortex cérébral, et s’accompagne d'un effet de masse souvent discret marqué par une
compression du systéme ventriculaire (petits ventricules) et un effacement des sillons corticaux.

Il est souvent difficile de faire la part entre une hypodensité cedémateuse et une

hypodensité due a un infarctus veineux, seul I’évolution pouvant donner la réponse.
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Fig.22 : thrombose du sinus droit avec cedéme thalamigue bilatéral.[64]

La prise de contraste anormale de la tente du cervelet et de la faux du cerveau témoigne
de I’'abondance de la circulation collatérale.

Certaines de ces anomalie orientent vers le diagnostic, d’autres sont trompeuses et le
scanner peut méme étre strictement normal, plus fréquemment chez les patients ayant une HTIC

isolée que chez ceux qui ont des signes focaux.

b- IRM cérébrale [8, 10, 16, 61, 67, 68, 69, 70, 72] :

La visualisation de l'occlusion veineuse est indispensable au diagnostic de TVC,
I’association de I'IRM cérébrale, qui est la méthode de référence, et de I'angio IRM est
actuellement le meilleur moyen de poser de facon certaine le diagnostic de TVC.

IRM permet la visualisation du thrombus et le suivi de son évolution. Pour affirmer la
thrombose d’un sinus veineux, le thrombus doit étre visible sur plusieurs coupes dans des plans
différents, ainsi une modification du signal intravasculaire est observée, variable selon ’age de la
thrombose et le type de séquence pratiquée.

La thrombose se caractérise par I’existence d’un hypersignal a I'intérieur de la lumiere

vasculaire qui remplace I’hyposignal normal du flux circulant en T1 et T2. Les coupes les plus
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pertinentes pour le diagnostic de TVC sont en T1 les coupes sagittales pondérées et en T2 les
coupes frontales, en effet les coupes sagittales donnent une vue d’ensemble du SSS, et les
coupes coronales permettent d’étudier la totalité du SSS ainsi que les SL.
Le thrombus veineux évolue selon 3 stades :
v" La phase aigue: durant les 5 premiers jours de la symptomatologie, la
desoxyhémoglobine confére au thrombus un signal intermédiaire (iso-intense) en T1, et un
hyposignal en T2. Les séquences les plus sensibles sont celles réalisées en écho de gradient,

phase a laquelle le diagnostic est habituellement posé [67].

Fig.23 : thrombose du SSS a la phase précoce en isosignal T1 (a gauche) hyposignal T2 (a droite).

v" La phase subaiglie : Les séquences les plus sensibles sont les séquences en écho-
spin en T1 qui montrent un hypersignal, du a la formation a partir de la
desoxyhemoglobine de la méthémoglobine. Cet hypersignal s’accompagne, le

plus souvent, d’un hypersignal un peu retardé en séquence pondérée T2 [67].
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Fig.24 : thrombose du SSS et du STG a la phase d’état en hypersignal T1 et T2.

v La phase chronique : I'hypersignal en séquence T1 peut disparaitre et la
thrombose se manifeste en isosignal (retour a un signal normal), mais on observe toujours des
anomalies de signal sous forme d’un hypersignal en séquence pondérée T2. Le suivi a long
terme est mieux étudié aux séquences d’écho de gradient.

IRM est également plus sensible que le scanner pour détecter I'cedéme cérébral et les
infarctus veineux. Elle permet de détecter une éventuelle cause locale comme une tumeur ou une
infection. Les lésions parenchymateuses sont variées, allant de I',cedéeme isolé aux lésions
cérébrales plus au moins étendues. Etant souvent hémorragiques, les lésions parenchymateuses
apparaissent sous forme de Iésions ovalaire ou arrondies cortico-sous-corticales trés
cedémateuses qui se caractérisent par un hypersignal en T1 et un hypersignal souvent entouré
d’un anneau noir d’hyposignal lié a des dépots d’hémosidérine en T2. Il existe de facon quasi
constante un cedéme trés important autour de ces lésions qui se caractérise par un hypersignal
intense sur tous les échos de la séquence.

Ces signes sont aspécifiques, mais leur diagnostic est rendu plus facile par I'existence

conjointe d’anomalie de signal dans les sinus thrombosés.

-50 -



Le profil étiologique des thromboses veineuses cérébrales

Fig. 25:infarctus hémorragiqgue cortico-sous-cortical (en hypersignal) entouré d’une
plage cedémateuse (en hyposignal) sur une coupe axiale en T2. [67]

IRM de diffusion a été utilisée récemment dans les TVC, le principal intérét est de révéler
un aspect totalement différent des lésions parenchymateuses par rapport aux infarctus d’origine
artérielle. Cet aspect révéle le plus souvent un cedéme essentiellement vasogénique,
potentiellement réversible, expliquant en partie la meilleure récupération observée dans les

Iésions parenchymateuses d’origine veineuse comparées aux infarctus artériels.

c- Angiographie par résonance magnétique [73, 74, 75]

L’'angio-IRM ou angiographie par résonance magnétique est une technique
complémentaire de I'IRM cérébrale, qui remplace actuellement I’angiographie conventionnelle. La
réalisation isolée d'une angio-IRM doit étre proscrite, car elle ne permet que le diagnostic
négatif ou positif de la TVC, sans aucune appréciation des répercutions parenchymateuses
(;edéme vasogénique ou intracellulaire, hémorragie).

Le diagnostic de thrombose est retenu en cas d’absence de flux, elle peut étre
particulierement utile en cas de faux négatif de I'IRM notamment a la phase précoce, ou en cas

de faux positif lié a la présence de flux ralenti.
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Toutefois, I’ARM peut parfois étre un examen d’interprétation  difficile en cas de
thrombose segmentaire, de thrombose caverneux ou de veine corticale.
Quand I'IRM et I'angio-IRM ne sont pas concluantes ou ne peuvent pas étre réalisées,

I’angiographie conventionnelle sera alors indiquée.

Fig.26 :absence du flux au niveau du SSS.

d- Angiographie cérébrale [17, 20, 76, 77]:

L’angiographie cérébrale n’est pas maintenant indiquée que dans les cas ou I'IRM et
I’angio-IRM ne sont pas formellement concluantes, ou ne peuvent pas étre réalisées. Elle reste le
seul examen apportant un diagnostic de certitude dans les cas difficiles.

La réalisation de I’angiographie doit étre rigoureuse comportant I'étude des 4 axes, avec
au moins 2 incidences différentes (frontale et latérale), avec si possible une 3¢me jncidence de 3
permettant de visualiser la totalité du SLS, des clichés tardifs en cas d’absence d’opacification du

réseau veineux sont également utile.
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Fig.27: absence d’opacification d’'une grande Fig.28:amputation étendue au niveau du

partie du SSS avec exces de contraste dans les transverse droit.

veines corticales frontales.

Les signes arteriographiques sont classés en trois groupes :
v" Occlusion veineuse :

o L’occlusion des sinus réalise une absence d’opacification. Le diagnostic est
facile lorsque I'interruption du sinus est étendue. Il peut étre difficile lorsqu’il
s’agit d’une occlusion localisée sur 1 a 2 cm.

o L’occlusion des veines corticales est difficile a mettre en évidence; elle réalise
une interruption d’une veine avec dilatation variqueuse de veines adjacentes
et stagnation du produit de contraste en amont.

v Retard circulatoire :

Le retard circulatoire est tres fréquent, marqué par une stagnation du produit de
contraste dans les veines cérébrales et parfois dans les artéeres en amont de I'occlusion. Il peut
étre global en cas d’occlusion du sinus longitudinal supérieur ou du torcular, ou localisé en cas
d’occlusion d’un sinus latéral ou de veines corticales. Le retard circulatoire est d’autant plus

marqué qu’il n’y a pas de voies collatérales de suppléance.
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v Voies de suppléance :
Une thrombophlébite cérébrale entraine la dilatation plus ou moins importante d’un réseau
collatéral de suppléance. Selon le siége et I'importance de I'occlusion, ce réseau peut étre formé de

veines corticales, de veines cérébrales transépendymaires ou de veines extra cérébrales superficielles.

e- Doppler veineux [78, 79]:

Utilisé pour [I’évaluation de la circulation collatérale veineuse et I’enregistrement
d’emboles veineux dans les veines jugulaires des patients atteints de TVC du SSS, dans ce cas les
vitesses enregistrées dans le systéme veineux profond sont élevées. Le doppler transuranien
peut étre utile pour la surveillance rapprochée des thromboses étendues du SSS, permettant un

monitoring quotidien.

5-2Biologie :

Les examens sanguins n’ont pas d’intérét pour le diagnostic positif, mais trouvent leur
intérét dans 'orientation étiologique car leur perturbation oriente vers des causes infectieuses
inflammatoires ou malignes.

La recherche d’une thrombophilie lors du bilan d’hémostase est recommandée devant
toute TVC.

L’intérét du dosage des D-dimeres, bien qu’il soit bien établi dans les thromboses
veineuses des membres inferieurs, il reste controversé dans le diagnostic des TVC. L'intérét du
dosage des D-dimeéres a été évalué dans la démarche diagnostique concernant les TVC [80],
ceux—ci étaient le plus souvent élevés (> 500 ng/ ml) Il a une importance secondaire en clinique
de routine, puisque lI'absence d’élévation en cas de céphalées isolées ne peut en aucun cas

éliminer le diagnostic de TVC.

a- Liquide céphalorachidien [51, 53, 57]
L'étude du LCR est essentielle devant tout tableau d’HTIC dite bénigne, a titre

diagnostique grace a la mesure de la pression de LCR, mais également a titre thérapeutique
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permettant de soulager rapidement une HTIC mettant en jeu le pronostic visuel. En revanche, le
LCR n’a guere d’intérét dans les formes avec signes focaux, scanner normal et/ou angiographie
ou IRM typique.

L'étude de LCR reste également utile dans les formes fébriles si I'on suspecte une
méningite infectieuse, et dans les formes sans cause apparente a la recherche d’une réaction
inflammatoire.

Il est souvent perturbé en composition et/ou en pression, associant a des degrés divers
une augmentation de la pression, des globules rouges ou des globules blancs a prédominance

lymphocytaire et une hyperproteinorachie.

5-3Electroencéphalogramme[21, 51] :

Si cet examen n’a plus sa place dans le cadre de I'urgence il est indispensable en
présence de crises convulsives et permet de suivre I’évolution d’anomalies électriques localisée
diffuses unilatérale ou symétriques. Certaines peuvent apparaitre aprés la régression d’un
syndrome déficitaire et faire craindre la survenue d’une épilepsie résiduelle.

IIs sont dans la plupart des cas des signes non spécifiques sous forme de ralentissement

généralisé, des ondes lentes en foyer ou parfois une activité épileptique.

6. Etiologies :

Plusieurs désordres peuvent entrainer ou prédisposer aux TVC. Ces derniéres sont par
excellence multifactorielle, ce qui signifie que le fait de trouver une cause ou un facteur
favorisant ne doit pas empécher le clinicien de demander systématiquement un bilan étiologique
complet méme en cas d’étiologie apparemment évidente.

Ce sont schématiquement toutes les causes de thromboses veineuses périphériques,
auxquelles viennent s’ajouter les causes locales (traumatisme cranien, infection de voisinage,
tumeur cérébrale). Toutefois, le diagnostic de thrombose veineuse cérébrale «idiopathique» doit

étre posé avec extréme prudence car la cause peut étre décelée uniquement lors du suivi.
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6-1 LES CAUSES ASEPTIQUES OU NON INFECTIEUSES :

a- Maladie de Behget [8, 81, 82, 83, 84, 85, 86]:

Le concept de la maladie de Behcet, décrit en 1937 par le dermatologue turc Hulusi
Behcet, a l'avantage de regrouper sous une méme entité des manifestations diverses.
Adamantiades avait suspecté la pathologie dés 1931, c’est pour cette raison que certains auteurs
parlent de la maladie d’Adamantiades-Behcet dans la littérature. Elle mérite une place privilégiée
de part, sa fréquence dans notre pays qui constitue un foyer de forte incidence, et sa gravité sur
le plan neurologique d’autre part.

Il s’agit d’une vascularite d’étiologie et de pathogénie inconnue, évoluant par poussées et
atteignant avec prédilection I'eeil, le systeme nerveux central, et les vaisseaux de tout calibre,
beaucoup plus les veines que les artéres. Le diagnostic est fondé sur I’association d’'une aphtose
bipolaire, des signes cutanés et d’une uvéite essentiellement postérieure.

C’est une maladie a répartition mondiale, avec une tres nette prédominance au Japon et
dans les pays de bassin méditerranéen. C’est une affection de I'adulte jeune avec un pic de
fréquence entre 20 et 30 ans. Elle est exceptionnelle apres 60 ans, quelques cas ont été
rapportés chez I’enfant. Le sexe masculin est plus touché que le sexe féminin. Cependant, cette
prédilection masculine varie selon les pays.

Le pronostic vital est rarement mis en jeu sauf en cas d’atteinte artérielle, en revanche, le
pronostic fonctionnel est lourdement altéré par les atteintes oculaires et / ou neurologique. Le
traitement n’est que symptomatique et associe essentiellement colchicine, corticoides et
immunosuppresseurs.

La thrombophlébite cérébrale apparait en moyenne 2ans apres le début des signes de la
MB, le mode de début peut étre brutal ou progressif, elle peut toutefois étre inaugurale et
précéder de plusieurs mois les autres signes de la maladie rendant alors le diagnostic
étiologique impossible. Schématiquement le tableau est de celui d’une hypertension
intracranienne avec céphalées et cedéme papillaire, parfois associé a une paralysie du V, a un

déficit focal ou a des crises comitiales.
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Le pronostic immédiat est généralement bon et I'atrophie optique, est devenue
I'exception si I’hypertension intracranienne est bien contr6lée. La durée du traitement
anticoagulant est mal codifiée, mais le caractere chronique de la MB incite a un traitement

prolongé.

b- Syndrome des antiphospholipides [87, 88, 89, 94,92, 93]:

Il est reconnu aujourd’hui comme la cause la plus fréquente de thrombophilie acquise. Ce
syndrome associe des manifestations thrombotiques du syndrome des anti phospholipides sont
trés diverses : thromboses veineuses de tous sieges, compliquées ou non d’embolie pulmonaire,
hypertension artérielle pulmonaire, thromboses artérielles dans le territoire oculo-cérébral,
périphérique et coronarien. Les manifestations neurologiques résultant d’ischémie focale,
peuvent étre des accidents permanents ou transitoires.

Enfin, les pertes foetales a répétition (au moins trois événements) sont les manifestations
les plus insolites expliquées par la survenue de thromboses dans la circulation utero-
placentaire. Les pertes feetales surviennent a tous les trimestres de la grossesse.

Le SAPL peut étre primaire en l'absence de manifestations cardinales biologiques ou
cliniques du lupus. Il peut étre secondaire au lupus et aux états apparentés, Les LA sont
caractérisés par le fait qu’ils ne soient pas toujours associés au LED ; et n’exposent pas a un
risque hémorragique mais plutot a un risque thrombotique mais leur présence chez un patient
atteint de lupus érythémateux disséminé multiplie par quatre le risque de survenue d’une
thrombose. Le SAPL se trouve dans d’autres pathologies (syndrome myeloprolifératifs, néoplasie,
prise de médicaments comme la quinine et les neuroleptique) et au cours de l'infection par le
virus de I'immunodéficience humaine.

Le traitement de SAPL repose sur l|’association d’aspirine a faible dose et d'une
anticoagulation a dose prophylactique par HBPM en matiere de prévention primaire.la prévention
secondaire nécessite ['utilisation durable des AVK a fortes doses afin de maintenir en

permanence UN INR sup ou égale 3.
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Le risque élevé de récidive, voire la survenue d’un SAPL catastrophique a I’arrét des
anticoagulants suggére un traitement a vie par les AVK.

Le diagnostic biologique de I'anticoagulant circulant repose sur I'allongement du temps
de céphaline plus activateurs du plasma du malade par rapport a celle du témoin. Les anticorps
anticardiolipines sont dépistés par la technique ELISA. Il existe trés souvent une sérologie

dissocié du tréponéme, on parle d’un faux positif.

c- Autres maladies inflammatoires [94, 95, 96, 97]:

Les accidents thrombotiques survenant au cours des maladies inflammatoires chroniques
de I'intestin (maladie de Crohn et la rectocolite hémorragique) réveélent de mécanismes souvent
additifs, multiples, tels la chirurgie, les infections, les poussées inflammatoires de la maladie,
certaines médications, certains facteurs procoagulants ou nutritionnels ou encore les
thrombophilie (notamment mutation de Leiden, mutation du geéene de la prothrombine,
hyperhomocystéinémie).

La survenue d’une thrombose au cours des entéropathies inflammatoires est une
complication rare mais classique, plus souvent veineuse qu’artérielle, elle touche habituellement
les membres inferieurs mais peut toucher le territoire cérébral. La thrombose survient dans la

majorité des cas pendant une phase d’activité de la maladie.

d- Troubles d’hémostase :

La recherche d’une thrombophilie doit faire partie du bilan de toute TVC car le risque de
thrombose augmente particulierement lorsqu’elle est associée a d’autres facteurs notamment la
phase gravidopuerpérale ou la contraception orale. Sa découverte permet la mise en place d’un

traitement préventif dans les situations a haut risque thrombotique.

d-1. Déficit en protéine C [98, 99]:
Les premiéres observations d’accidents thrombotiques liées a un déficit congénital en

protéine C remontent en 1981. Ce sont des thromboses, souvent récidivante du sujet jeune,
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essentiellement veineuses, intéressant les membres inferieurs, parfois compliquées d’embolie
pulmonaire, associées a de fréquents antécédents familiaux similaires.les autres localisations
sont plus exceptionnelles, en particulier I'atteinte des veines cérébrales, une quinzaine
d’observations, ou le déficit en protéine C a pu se manifester par une TVC a pu étre recensée.

La protéine C est une glycoprotéine plasmatique vitamine K-dépendante, synthétisée par
le foie et zymogene d’une serine protéase. Elle est activée par la thrombine combinée a la
thrombomodeline. En conjonction avec la protéine S, la PC activée inhibe sélectivement les
facteurs Va et Vllla par protéolyse limitée et augmente la fibrinolyse par le biais de son
interaction avec le principal inhibiteur physiologique de I'activateur tissulaire du plasminogéne,
le PAI T(plasminogen activator inhibitor). Le dosage se fait avec un test fonctionnel (test de
coagulation ou test chromogénique).

Les valeurs normales se situent au-dessus de 65 %. Comme il s’agit d’un facteur vitamine
K dépendant, son taux est diminué chez les patientes sous antivitamine K (AVK) et il faut
attendre 3 semaines apres I'arrét des AVK pour doser la protéine.

Le déficit congénital en protéine C est transmis sur le mode autosomique dominant.

Il est di a des mutations du gene de cette protéine situé sur le chromosome 2.

d-2. Déficit en protéine S [99, 100]:

La protéine S est une glycoprotéine vitamine K-dépendante synthétisée par I’hépatocyte,
la cellule endothéliale et le mégacaryocyte. Elle est présente dans le plasma, pour moitié sous
forme libre, et pour moitié sous une forme liée a la C4b binding protein (C4b BP), protéine du
systeme du complément, qui la protége de la protéolyse. La PS est un cofacteur non enzymatique
indispensable a I'expression de I'activité de la PC activée. Seule la forme libre de la PS posséde
cette activité cofacteur.

Le déficit en protéine S est transmis selon le mode autosomique dominant. Il est d( a des
mutations du géne de cette protéine situé sur le chromosome 3. Son dosage se fait a 'aide d’un

test de coagulation ou d’un test immunologique qui permet de distinguer les formes
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guantitatives et qualitatives. Il s’agit également d’un facteur vitamine K dépendant et il faut

attendre 3 semaines apres I’arrét des AVK pour doser la protéine S.

d-3. Déficit en antithrombine 111 [101]:

L’antithrombine Il (AT Ill) est une glycoprotéine plasmatique synthétisée essentiellement
par I’hépatocyte et également par la cellule endothéliale. L’AT est le principal inhibiteur
physiologique de la coagulation, elle inhibe les serines-estérases de la cascade de la coagulation
(Xa, IXa, Xlla, Xla) sauf le facteur Vlla.

Le géne de I’AT est situé sur le chromosome 1 et peut faire I'objet de nombreuses
mutations qui sont a l'origine de déficit. La transmission est de type dominant. Les formes
homozygotes ne concernent que des déficits qualitatifs, les déficits quantitatifs étant
vraisemblablement létaux lorsqu’ils sont homozygotes. Les déficits acquis sont observés dans
les atteintes hépatiques, les syndromes néphrotiques et certaines coagulations intra vasculaires
disseminées.de plus, un taux abaissé n’a également été rapporté aprés intervention chirurgicale
et plus particulierement aprés prothése de la hanche.

Le diagnostic se fait par un dosage fonctionnel de type le plus souvent chromogénique

(N > 80 %) ou par un dosage immunologique (N > 240 mg/l). Sous I'effet des cestrogenes
et de la grossesse peut survenir une légére baisse de I’AT.

Le déficit de I’AT est le plus thrombogene des thrombophilies constitutionnelles, mais est
heureusement rare dans la population générale. Il a d’ailleurs été I’'un des premiers décrits dans les
années 1965 (La premiere famille atteinte par le déficit a été décrite par Egbert). Son action
inhibitrice est accélérée par I’héparine qui est son cofacteur. Cela explique une certaine «résistance
a I’héparine » lors du traitement d’une thrombose chez les patients présentant ce type de déficit.
Les déficits en antithrombine sont les plus thrombogéne des thrombophilies constitutionnelles,
puisque les études familiales montrent que seulement 50% des sujets sont asymptomatiques a

I’age adulte, le premier épisode thrombotique survient fréquemment avant 40 ans.
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Il s’agit d’'une maladie rare, transmise sur le mode autosomique dominant. Le diagnostic
de déficit en antithrombine doit se faire en dehors de tout traitement par I’héparine et en

I’absence de traitement par cestrogene, qui diminuent sa concentration.

d-4. Mutation du facteur V de Leiden [13, 102, 103]

Cette anomalie congénitale, héréditaire, est la plus fréquente des anomalies moléculaires
associées aux thromboses récidivantes. Elle est presque toujours due a une mutation du facteur
V qui sera alors appelé facteur V Leiden. La mutation V Leiden augmente, de facon importante, le
risque de thrombose veineuse cérébrale associé a la prise d’oestoprogestatifs, soit a visée
contraceptive, soit lors du traitement hormonal substitutif de la ménopause.

Sa prévalence a I’état hétérozygote dans la population générale est de 3a 7% dépendant

de la composition éthique de cette population.

d-5. Syndrome de résistance a la protéine C aetigéfacteur de Leiden [103] :

La résistance a la protéine C activée s’explique dans plus de 95 % des cas par une
mutation ponctuelle du géne codant pour le facteur V, Cette mutation est localisée en position
506 du gene (arginine mutée en glutamine), sur le site exact d’action de la protéine C activée qui
ne peut donc plus exercer son activité protéolytique anticoagulante. Sa prévalence est élevée en
Europe et aux Etats-Unis puisqu’elle est comprise entre 3 et 7 % et il existe, par ailleurs, une
prédominance féminine démontrée (trois femmes pour deux hommes).

Elle peut étre accidentelle ou transmise selon le mode autosomique dominant, les
malades étant hétérozygotes ou homozygotes. Elle est considérée comme étant un facteur de
risque de thrombose veineuse profonde uniquement.

Les individus porteurs de la mutation a I’état hétérozygote ont un risque de thrombose
veineuse profonde multiplié par 2,7 par rapport aux individus sains non mutés, ce risque étant
beaucoup plus élevé chez les patients homozygotes ou il est multiplié par 80. Par ailleurs,
I’association mutation Leiden du facteur V et contraception oestroprogestative multiplie par 34,7

le risque de thrombose veineuse profonde.
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d-6. Mutation du géne G20210A [104, 105]:

L’'anomalie génétique est une mutation ponctuelle en position 20210 du géne de la
prothrombine (Guanine remplacée par une Adénine) a été récemment décrite comme étant un
facteur de risque de thrombose artérielle et veineuse profonde. Le premier cas rapporté de TVC
associé a la mutation G20210A date de 1997.

La physiopathogénie des thromboses associées a cette mutation n’est pas expliquée
actuellement. La seule anomalie phénotypique décrite est une augmentation du taux de la
prothrombine plasmatique circulante ce qui explique le risque élevé de la thrombose. La
prévalence de la mutation 20210A du géne de la prothrombine est de 2,3 % en population
générale et sa présence multiplie par 2,8 le risque de thrombose veineuse.

D’autres études disent que La prévalence de ces mutations varie a travers les différentes
populations et les groupes ethniques. La mutation du facteur V de Leiden est rare dans les
populations d’Asie et d’Afrique et elle est fréquente dans les populations d’Europe, avec une

fréquence élevée reportée dans la région est Méditerranéenne, notamment Liban.

d-7. Déficit en cofacteur Il de I'héparine :

Le deuxiéme cofacteur de I’héparine est une glycoprotéine plasmatique synthétisée par
I’hépatocyte qui inhibe la thrombine, la cathepsine G du neutrophile et de la chymotrypsine.
L’'importance physiologique de cet inhibiteur reste discutée. en 1985, deux équipes différentes
décrivent deux familles présentant une tendance thrombotique associée a un déficit en cofacteur
Il de I'héparine mais la fréquence de 'anomalie et I'importance du risque de thrombose lié a un

tel déficit ne sont pas encore déterminées.
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d-8. Dysfibrinogénémie :

Cette rare affection familiale se traduit par I’existence de fibrinogéne anormal sur le plan
qualitatif. Il en existe de nombreux types (Amsterdam, Bethesda | et Il, Oslo, Parme, Paris | et Il,
Troyes, etc.). La transmission se fait selon le mode dominant ou récessif. Le plus souvent, les
patientes sont asymptomatiques. Exceptionnellement, elles vont présenter un accident
thromboembolique.

Sur le plan biologique, une dysfibrinogénémie provoque en général un allongement du
temps de Prothrombine. Le diagnostic fait appel au temps de reptilase ou au temps de
Thrombine.

La premiére anomalie parfaitement identifiée fut décrite par Menaché en 1963. Depuis,
une centaine de cas familiaux ont été décrits. Deux mécanismes ont été démontrés :

Dans certains cas, I’lanomalie de la fibrine formée la rend inaccessible a I'action des
enzymes fibrinolytiques.

Dans d’autres, la fibrine anormale fixe mal la thrombine qui reste présente dans la

circulation et induit une agrégation plaquettaire et une poursuite de la fibrinoformation.

d-9. Hypofibrinolyse :
La diminution de I’activité fibrinolytique systémique a I’état de base ou aprés une épreuve
de stimulation tend a créer un déséquilibre de la balance hémostatique et peut étre responsable

d’une tendance thrombotique.

e- Etat gravidopuerpéral [5, 10, 33, 35, 106, 107]:
La période de gravidopuerpérale est une période prédisposant a la survenue de
thrombose veineuse responsable d’une importante morbidité et mortalité maternelle. Une
thrombose veineuse profonde peut survenir pendant la période gravidique ou en post partum.

Chez la femme jeune, les TVC surviennent plutét en post-partum que durant la grossesse.
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Il est actuellement établi que les principaux facteurs de risque de TV au cours de la
grossesse sont : 'alitement prolongé, le tabagisme, ’dge >35ans, la compression de la veine
cave par I'utérus, la césarienne antérieure surtout faite en urgence, et la surcharge pondérale.

Il existe également des modifications des constantes biologiques de la coagulation, et le
risque est plus important a partir du deuxieme trimestre jusqu’a I’accouchement.

Par ailleurs, il peut exister des facteurs de thrombose en dehors de la grossesse favorisée
par ce terrain (thrombophilie constitutionnelle).

Tout au long de la grossesse normale, il existe une activation des processus de
coagulation physiologique, associée a une diminution des inhibiteurs physiologiques de
coagulation et de fibrinolyse.

L’activation de la coagulation s’effectue par une importante augmentation de la synthése
des facteurs I, V, VII, IX, X, XIl et du facteur de Von Willebrand. En outre, il est mis en évidence
une augmentation de la sécrétion du facteur tissulaire au niveau placentaire.

La diminution des inhibiteurs physiologiques de la coagulation est due principalement a
une diminution du taux de protéine S dés le premier trimestre de la grossesse. La protéine S agit
comme cofacteur d’activation de la protéine C. Les mécanismes d’activation liés a la protéine C
activée sont moins efficaces sans que I’on puisse toutefois parler d’une véritable résistance a la
protéine C activée comme celle induite par la mutation du facteur V Leiden. Il est classiqguement
admis que le taux d’antithrombine est légerement diminué au cours de la grossesse sans
répercussion physiologique notable.

La fibrinolyse est diminuée au cours de la grossesse et du travail, mais redevient trés
rapidement normal dans le post-partum. Cette diminution d’activité est liée principalement a la
diminution de I'activateur tissulaire du plasminogéne (t-PA) et a I'augmentation des inhibiteurs
de l'activation du plasminogéne (PAI-1 et PAI-2), le PAI-2 n’existant que chez la femme
enceinte.

Globalement, I’état pro-coagulant de la femme enceinte conduit a une augmentation de

la génération de thrombine et de fibrine avec, comme corollaire, 'augmentation de la génération
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de D-dimeres (produit de dégradation de la fibrine) dont le taux augmente progressivement au
cours de la grossesse. Cette physiologie délicate peut rapidement conduire a un événement

thromboembolique veineux si d’autres FDR s’y ajoutent.

f-  Prise de contraceptifs oraux (CO) [10, 33, 35, 6107, 108]:

La prise de CO constitue I'une des étiologies importante des TVC aseptiques.

Le premier accident vasculaire cérébral sous CO a été rapporté en 1962 par Lorenz qui
I’attribuait a une thrombose veineuse. En 1965, Walsh rapportait un cas mortel de thrombose
complete de tous les sinus veineux cérébraux, apres prise de CO, vérifié anatomiquement.
L’action des CO sur I’hémostase est complexe s’accompagnant a la fois de facteurs pro- et
anticoagulants.

Les CO sont employées prés de 100 millions de femmes.la plupart de ces produits en
vente aujourd’hui contient entre 20 et 50ug d’cestradiol d’ethinyl et progestin.la pilule est
administrée pendant 21 jours, suivi de 7 jours sans comprimés ou placebo comprimés. Les
doses d’cestrogene et de progestérone peuvent demeurer les mémes (monophasique) ou
changer (biphasé ou triphasé). Les doses d’'cestrogene dans les CO ont diminué
considérablement au fil des ans, dans le but de réduire les complications thrombotiques
associées sans diminuer I'efficacité contraceptive.

Ces derniéres années sont apparus sur le marché des contraceptifs oraux dits de 3eme
génération contenant moins de 4a ug d’ethinylestradiol (EE) et un nouveau progestatif
(gestodene, desogestrol ou norgestinate), alors que le risque artériel a diminué, ces
contraceptifs sont responsable d’un risque accru de thromboses veineuses

En plus d’étre la forme la plus efficace de contraception, il est bien établi que CO
fournissent les avantages son contraceptif, y compris abaissé risques du carcinome ovarien,
carcinome endometrial, kyste ovarien, grossesse ectopique, désordre menstruels et anémie.
Plusieurs risques des CO sont aussi bien établis, particulierement les thromboses veineuses.

Il s’agit en effet le plus souvent d’un facteur s’ajoutant a d’autres causes telles que lupus

érythémateux systémique (LES), maladie de Behcet ou thrombophilies.
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g- Diabéte :

Les TVC au cours du diabéte sont rares. Quelques cas ont été rapportés dans la
littérature. De nombreuses modifications de la coagulation et du systeme fibrinolytique ont été
décrites au cours de cette affection chronique, elles tendent a suggérer une activation légére de
la coagulation, et une diminution de la fibrinolyse.

En ce qui concerne la coagulation, les modifications suivantes sont rapportées : une
augmentation du facteur Xl et de la prékalicérine, une augmentation des facteurs V, VII, VIII et X,
et une augmentation du fibrinogéne.

En ce qui concerne la fibrinolyse, les données de la littérature sont discordantes.
L’activité fibrinolytique a été retrouvée normale, haute ou basse selon les auteurs.

Chez les diabétiques non insulinodépendants, des résultats concordants suggerent une
diminution de I'activité fibrinolytique globale en relation avec une augmentation du PA I, elle-

méme corrélée au degré d’hyperinsulinisme.

h- Hyperlipidémie :
L’hyperlipidémie de type Il est caractérisée par la survenue prématurée d’athérosclérose
et de complications thrombotiques, entrainant une augmentation de la morbidité et la mortalité.
Outre une tendance a I’hyperagrégabilité plaquettaire, une hyperfibrinogénémie accompagne

cette maladie.

i- Cancers [33, 34, 35, 40]:

Décrite pour la premiere fois en 1865, par Armand Trousseau, l’association maladie
thromboembolique-cancer est une situation classique, appelée aujourd’hui le syndrome de
Trousseau. Les complications thrombotiques sont trés fréquentes chez les sujets porteurs d’un
cancer au stade terminal, mais il n’est pas rare qu’une thrombose veineuse soit révélatrice d’un

cancer.
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La prévalence de la maladie thromboembolique chez les patients cancéreux est de 10 a
15% des cas. Le cancer multiplie par 4 le risque de thrombose par rapport a la population
générale et par 6 en cas de traitement chimiothérapie associé.

Tous les éléments de la triade de Virchow peuvent étre perturbés chez les cancéreux : la
stase veineuse peut étre liée a I'obstruction veineuse par compression extrinséque ou par
invasion endovasculaire, I’hyperviscosité est associée a la sécrétion paranéoplasique de
substances pro coagulantes (facteur tissulaire), aux cellules tumorales qui peuvent étre
responsables également d’une réaction systémique pro-inflammatoire, satellite du processus
néoplasique. D’autres facteurs plus spécifiques comme I’activité plaquettaire, le roéle direct de la
chimiothérapie (toxicité vasculaire) et de I’lhormonothérapie (tamoxiféne, anti androgénes) ont
été incriminés.

Différentes hémopathies sont particulierement associées a un risque thrombotique
veineux. Il s’agit principalement des proliférations cellulaires clonales avec les syndromes
myeloprolifératifs chroniques et les hémopathies lymphoides telles que la maladie de Hodgkin
ou les lymphomes non Hodgkiniens

Un traitement prolongé de 6 mois réduit le risque de récidive thrombotique sans

augmenter le nombre de complications hémorragiques par rapport aux AVK.

j- Syndrome néphrotique [36]:

Le syndrome néphrotique, essentiellement pendant sa phase de décompensation,
engendre des modifications de la volémie et de I’hémostase, qui entraine une baisse de I’AT Il et
de la protéine C par perte urinaire, des modifications de la fibrinolyse, bien qu’une augmentation
du fibrinogéne, des facteurs V, VII, VIII, X, et une hyperagrégation plaquettaire, qui constitue un

terrain tres favorable pour les thromboses veineuse en général et pour les TVC en particulier.

k- Causes maxillo-faciales aseptiques [109]:

IIs sont essentiellement traumatiques, le traumatisme cranien peut étre mineur et passer

inapercu, mais le plus souvent, il s’agit d’'un traumatisme cranien avec perte de connaissance,
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responsable de lésions majeures : fracture de la voute cranienne avec ou sans embarrure,
fracture de I’étage antérieur, disjonction craniofaciale, disjonction orbitomalaire.

A coté de ces formes traumatiques, on peut exceptionnellement rencontré :

.des traumatisme iatrogene allant de la pose d’une voie veineuse jugulaire a un geste
neurochirurgical.

.des pathologies carcinologique régionales.

.des lésions vasculaires cérébrales : les malformations arterioveineuses, les fistules

durales et les anomalies veineuses.

I- Dysthyroidie :

Aucune endocrinopathie n’est classiguement associée a un risque de thrombose
veineuse, pourtant I’hyperthyroidie est aujourd’hui reconnue comme une situation a risque de
thrombophlébite cérébrale, peu connue et peu décrite. Seules une vingtaines de cas de TVC
associée a une hyperthyroidie ont été décrits dans la littérature depuis 1913. Plusieurs
hypotheses sont avancées pour expliquer la physiopathologie, la principale suggére que
I’hyperthyroidie induit une hyperadrenergie et une stimulation de I’anabolisme, ainsi qu’une
augmentation quantitative du facteur VIII circulant, du facteur Von-Willebrand et de I’activateur
du plasminogene tissulaire. Les autres hypothéses étiologiques ont été émises, mais non
prouvées : activation endothéliale vasculaire avec diminution de la fibrinolyse et compression

locale en cas de goitre avec gene du retour veineux.

6-2 LES CAUSES SEPTIQUES OU INFECTIEUSES [53, 54]:

Jadis si fréquentes, elles sont devenues rares du moins dans les pays développés depuis
I'utilisation tres large des antibiotiques, notamment dans les infections ORL. Elles représentent

actuellement moins de 10 % des cas.
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a- TVC d'origine bactérienne :

Elles sont représentées par les infections locales (les abcés dentaires, les otites, les
mastoidites, les méningites) ou plus rarement les infections a distance (pneumopathie).

Les germes en cause sont essentiellement : Proteus, Staphylococcus aureus, Escherichia
coli, Hemophilus Influenzae, les germes anaérobies et les bacilles a Gram négatif.

Les otomastoidites peuvent étre a l'origine d’une TVC. Avant |’avénement des
antibiotiques, elles constituaient une des complications redoutées des otites moyennes aigues. Il
en est de méme pour les sinusites sphénoidales, ethmoidales, maxillaires ou frontales qui sont
le point de départ des thromboses du sinus caverneux pour les trois premiers et du SSS pour la
derniére.

La staphylococcie maligne de la face survient chez un sujet jeune sans ATCD notable, a
partir d’'un furoncle de la région nasolabiale, d’un anthrax da la levre supérieure, du sillon
nasogénien, du pourtour du vestibule narinaire, ou a partir d’'une lésion non furonculaire de
cette région (orgelet, folliculite, piqure d’insecte surinfectée). Dans sa forme la plus grave, il
constitue une TVF extensive et une cellulite. Le cordon veineux thrombosé est visible sur la face,
le front, le cuir chevelu, I'angle de I'eeil. Le risque de thrombophlébite du sinus caverneux est
important. Une antibiothérapie adaptée et a bonne diffusion cutanée et neuroméningée est

nécessaire.

b- TVC d'origines virales :

Leur fréquence est rarissime. Ce sont essentiellement par les infections virales dues au

virus d’immunodéficience acquise (VIH) et les infections a cytomégalovirus (CMV)

c- TVC d'origine parasitaire :
Elles sont rares, et représentées par les infections a aspergillus fumigatus, la trichinose et

le paludisme...
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6-3 LES TVC IDIOPATHIQUES [10]:

Il convient de remarquer qu’a I’heure actuelle et en dépit de telles recherches, I'étiologie
demeure indéterminée dans un pourcentage compris entre 20% et 35%.

Ceux-ci requiérent alors un suivi prolongé et des explorations répétées, la cause pouvant

n’étre décelée que dans les mois ou années| suivantes.

7. Traitement :

7-1 Traitement symptomatigue :

a- Traitement de 'HTIC [47, 48]:

L’HTIC peut mettre en jeu le pronostic vital par le risque d’engagement et le pronostic
visuel par le risque d’cedéme papillaire.

Son traitement est la plupart du temps médical se basant essentiellement sur la
restriction hydrique ou les diurétiques dont I’acetazolamide est actuellement le plus proposé.les
solutés hyperosmolaires, plus précisément Le mannitol est le plus souvent utilisé en pré-
engagement aprés admission en unité de soins intensifs (sédation, intubation
trachéale/ventilation assistée et monitorage de la pression intracranienne).

Les PL soustractives, dont I'efficacité est évaluée par la clinique et 'examen du FO afin de
suivre I’évolution de I’OP sur lequel repose le diagnostic visuel.

Donc, dans les formes avec HTIC isolée avec absence de lésion cérébrale a I'imagerie,
I’évacuation de LCR avant la mise sous héparinothérapie, associée a |I’acetazolamide, entraine
habituellement un contrdle suffisant de la fonction visuelle. Mais si I'acuité visuelle continue a se
détériorer ou si les troubles de vigilance s’installent, le mannitol est ajouté. Dans les rares cas
résistants, le monitorage de la pression intracranienne est imposé, éventuellement suivi d’un coma
induit par les barbituriques. Toutefois une dérivation lombo-péritonéale peut étre proposée.

A la phase aigue, la réalisation d’une craniectomie décompensatrise peut éventuellement

étre envisagée chez un patient présentant un engagement cérébral.
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Fig. 29: évolution d’un infarctus veineux a j1 (a), j4 (b) et j7 (c)

apreés une craniectomie décompressive.

b- Traitement antiépileptique [24, 48]:

Le traitement anti comitial est systématique en cas de manifestations cliniques
épileptiques, et peut se discuter a viser prophylactique en cas d’cedeme cérébral majeur. Il n'y a
pas de préférence pour une molécule particuliere mais la question de la durée du traitement
n’est pas encore résolue, alors le traitement est habituellement poursuivi pendant un an, puis

diminué progressivement en I’absence de nouvelles crises et devant un EEG normal.

7-2 Traitement étiologique [47, 48]:

Dans Les formes septiques de la TVC, le traitement du foyer infectieux est essentiel et
repose sur l'antibiothérapie parfois associée a un geste chirurgical (drainage d’une sinusite
maxillaire bloquée, d’une mastoidite collectée, d’un empyéme). L’association d’une
céphalosporine de 3e génération (céfotaxime ou ceftriaxone) et d’un produit actif sur les germes
anaérobies peut étre utilisée lorsque les germes suspectés sont les Streptocoques et/ou les
anaérobies. La suspicion d’infection a S. aureus (infection de la face ou du scalp, thrombose du
sinus caverneux) fait prescrire une pénicilline M. En cas de TPC compliquant une staphylococcie
maligne de la face, I'intérét des corticoides jadis recommandé, n'a pas été confirmée. En cas de

participation méningée sans germe a I’examen direct, I'association d’une céphalosporine de 3e
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génération a la fosfomycine et au métronidazole est raisonnable. Les maladies générales telles que

les maladies de systéme, les hémopathies ainsi que les cancers nécessitent un traitement spécifique.

7-3 Traitement anti thrombotique [47, 48, 108, 110, 111112]:

Le traitement de la thrombose veineuse cérébrale fait appel essentiellement aux
anticoagulants, ayant pour objectif la reperméabilisation de la veine ou du sinus occlus, la
prévention contre I’extension du thrombus aux autres sinus, tout en permettant le
développement d’une circulation collatérale et la susceptible de prévenir les infarctus veineux
qui sont spontanément hémorragiques.

Il est justifié de proposer un traitement anticoagulant chez tous les patients ayant une
TVC, y compris en cas d’infarctus hémorragique a la TDM ou a I'IRM encéphalique, dés lorsqu’il

n’existe pas de contre-indication a ce traitement.

a- L’héparine de bas poids moléculaire (HBPM) et I'héprine non fractionnée (HNF) :

Il n’existe aucun consensus sur les modalités du traitement par I’héparine ni sur la durée
du traitement. Certaines études recommandent I'utilisation de I’HBPM du fait de la commodité
d’emploi, I’absence d’adaptation des doses a des tests d’hémostase, de la meilleure
pharmacocinétique et la meilleure tolérance ainsi que son moindre risque de thrombocytopénie,

Ces molécules sont administrée a une dose adaptée au poids en 1 ou 2 injections sous
cutanée par jour. La dose injectée reste fixe sans adaptation. Le contrble de I'activité anti-Xa
n’est pas indispensable sauf en cas d’obésité, d’insuffisance rénale et chez les sujets agés.
Comme pour les HNF, la surveillance du taux des plaquettes est indispensable pour dépister une
thrombopénie induite par I’héparine.

D’autres études optent pour l'utilisation de I’HNF par voie intraveineuse (sodique), en
perfusion continue a la seringue électrique, adaptée au poids corporel, en commencant par un
bolus initial de 50Ul/Kg, avec une dose d’entretien qui varie de 400 a 800 Ul/Kg/j. La dose est a

adapter au TCA dont la valeur doit étre comprise entre 1.5 et 2.5 fois le témoin.
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Le premier controle de TCA est a effectuer 6H apres le début de la perfusion, alors que
les autres controles sont quotidiens.

La voie sous cutanée peut étre utilisée, lors du choix de HNF calcique, dont la dose
quotidienne est repartie, selon les cas entre 2 et 3 injections. La dose initiale est de 2500 Ul/Kg
de poids par 12H, la surveillance biologique doit se faire entre 2 injections.

La surveillance de la numération plaquettaire doit étre rigoureuse, a doser avant la mise
en route du traitement, et 2 fois par semaine pendant 3 semaines puis toutes les semaines si le

traitement est prolongé.

b- Les antivitamines K:

En I'absence d’aggravation clinique, un relais du traitement anticoagulant initial par les
AVK, a raison d’une seule prise par jour, est recommandé, visant comme objectif un INR entre 2
et 3. Le relais peut étre débuté précocement des le premier jour de I’héparinothérapie. L’'HBPM
ou I'HNF pourront étre arrétés au bout de 5 jours a condition que 2 INR consécutifs a 24H
d’intervalle soient supérieurs a 2.

La surveillance de I'INR doit étre tres réguliére, elle est presque quotidienne pendant les
premiers jours, passant a 2 fois par semaine, puis doser toutes les semaines durant toute la
période du traitement.

Les AVK permettent de réduire le cout de la maladie tout en limitant le risque de
thrombopénie pouvant étre induit par I’héparine. La durée du traitement anticoagulant reste
controversée et dépend de la gravité de la maladie thromboembolique veineuse et de la présence
ou non de facteurs de risque prédisposant ainsi que de I'étiologie sous-jacente. Toutefois une
durée de 3 a 6 mois est recommandée devant les étiologies septiques (infections locorégionales)
et les post partum, alors que les causes idiopathiques et les maladies avec risque
thrombopénique persistant (thrombophilie constitutionnelle, néoplasie, maladie de Behcet,

lupus...) impliquent une anti coagulation prolongée.
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Il faut prendre soin d’éliminer les nombreuses causes d’interférence alimentaires et
médicamenteuses, de s’assurer de la prise effective du médicament par son dosage plasmatique

et du retentissement éventuel retentissement sur les facteurs de la coagulation.

c- La thrombolyse [10]:

Le choix du type de fibrinolytique, du mode d’administration et de la posologie ne sont
pas codifiés. Mais quelle que soit la voie d’administration, ils comportent un risque élevé de
complications hémorragiques a la fois locale et cérébrale, et constituent pour l'instant un
traitement d’exception, réservée aux centres de neuroradiologie interventionnelle expérimentés,
et envisagée aux formes qui s’aggravent malgré un traitement médical symptomatique et

anticoagulant bien conduit.

Fig.30 :TDM réalisées (A) avant la thrombolyse, (B) 24 heures et (C) 17 jours apres.

Donnant de bons résultats dans certains nombre de cas, la thrombolyse par voie locale
parait plus efficace et moins pourvoyeuse d’hémorragie que celle par voie périphérique. Cette
technique a été utilisée méme chez les patients avec lésion hémorragique a I’'imagerie cérébrale.

A ce jour, la thrombolyse in situ par urokinase ou activateur recombiné du plasminogéne

tissulaire n’a pas fait la preuve de son efficacité par rapport a I’héparinothérapie.
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8. Pronostic et évolution [6, 10]:

Autrefois considérées comme létales, le diagnostic n’étant généralement porté qu’en
post-mortem. Les TVC ont aujourd’hui, grace a ’'amélioration des possibilités diagnostiques et
du traitement précoce, un meilleur pronostic, les patients atteints ont le plus souvent une
récupération sans séquelle.

Toutefois I’évolution clinique reste variable, du rétablissement complet a la mort, et
extrémement imprévisible, puisque certains patients peuvent étre initialement dans le coma et
survivre sans séquelles, alors que d’autres peuvent présenter des symptomes mineurs puis
s’aggraver et garder de lourds handicaps. Les séquelles sont a type de céphalées intermittentes,
des crises comitiales résiduelles, un déficit focal ou une baisse de I'acuité visuelle liée a une
atrophie optique secondaire a I’HTIC lorsque celle-ci n’a pas été controlée suffisamment tot.

Le déceés est du dans la majorité des cas a un engagement cérébral consécutif a
I’hypertension intracranienne, ou en rapport avec I’affection sous-jacente.

v Les facteurs péjoratifs sont :

o L’age, avec une mortalité élevée aux ages extrémes (enfant et sujet agé)

0 La présence de signes focaux

o La présence d’'un coma

o L’existence d’un infarctus hémorragique et d’un signe du delta au scanner

o L’atteinte du systéme veineux profond ou des veines de la fosse postérieure

o L’étiologie sous jacente en particulier notamment les thromboses septiques et les

néoplasies.

v" Des complications peuvent survenir au cours de I’évolution, il s’git le plus souvent de :
o Les fistules arterioveineuses durales intracranienne (FAVD), vues principalement lors
de la thrombose du SL.
o Les récidives des TVC, apanage des états préthrombotiques durables tels que les

thrombophilie constitutionnelle et les maladies de systéme.

- 75 -



Le profil étiologique des thromboses veineuses cérébrales

0 Les complications artérielles genre compression ou anévrysme de la carotide interne
dans les thromboses du sinus caverneux ou infarctus de I'artere cérébrale postérieure
du a un cedeme cérébral important avec engagement.

0 Les complications emboliques : étre a I'origine d’embolie pulmonaire a I'instar des
thromboses veineuses profondes est exceptionnellement rare mais reste possible vu

les cas décrits dans la littérature.

Il. Partie pratique :

1. Epidémiologie

1-1. Age:

La TVC peut survenir a tout age, la plupart des auteurs rapportent un pic de fréquence
chez le sujet jeune, ce qui est vérifié dans notre série, pourtant les dges extrémes coexistent.
L’dge moyen des patients au moment du diagnostic de la TVC dans notre série est de 31.857 ans
(moins élevée que les séries de Bousser et al 1985 [10], Rosenstingl et al 2002 [26], Rodier et al
2003 [113]) avec une moyenne un peu plus élevée chez les hommes (32.364 ans) par rapport
aux femmes (28.375 ans) et un écart type de 12 ans. Il est admis que I’inversion du sexe ratio et

la diminution de I’dge moyen sont en rapport avec la prise de CO.

1-2. Sexe :

Les deux sexes ne sont pas atteints de facon égale dans notre étude ou le sexe ratio est
de 6.875 en faveur des femmes (55 femmes/8 hommes). Le sexe ratio (F/H) s’est modifié au fil
des années, proche de 1 dans les séries plus anciennes (Napgal et al, 1983 [114]; Bousser et al,
1985 [10]; Milandre et al, 1988 [18]) et dans les séries du moyen orient, proche de 3 dans les
séries plus récentes (Ameri [57], Rosenstingl [26]). Cette nette prédominance féminine, qui est
rapportée par la plupart des auteurs (N’Diaye et al. 1987 [115]; Ferro et coll. 1985 [6] ; Monnin

et al. 1997 [116]; Napon et al.2010 [119]) peut étre expliquée par la fréquence des TVC au cours
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de la grossesse et du post-partum comme elle peut étre en rapport avec l'usage des
contraceptifs oestoprogestatifs. Ce qui n’est pas le cas des séries de Milandre et coll [18], Daif et
coll [12] ol le sexe ratio est proche de 1 ou la série de Bousser et coll datant de 1984 ou il existe
cette fois une prédominance masculine sur une série de 38 patients [10]. Les femmes en age de

procréer représentent une part importante de notre effectif.

2. Clinique :

La symptomatologie des TVC est trés polymorphe et souvent trompeuse, rendant le
diagnostic difficile sur les seuls critéres cliniques.

La présentation clinique dépend de I’dge du patient, le délai entre le début des
symptomes et la consultation, le siege de la thrombose et son extension, la présence ou non de
lésions parenchymateuses cérébrales ainsi que I’étiologie sous-jacente. L’histoire clinique de nos
patients est le plus souvent stéréotypée, débutant par des céphalées inhabituelles se complétant
par les signes d’HTIC et apparaissent de facon quasi constante les manifestations épileptiques

ou déficitaires.

2-1. Mode de survenue des TVC :

Le mode d’installation des signes cliniques est de variabilité extréme, faisant souvent
discuter plusieurs diagnostics différentiels (AVC, hémorragie méningée, abcés cérébral, une
encéphalite ou méningo-encéphalite, une tumeur cérébrale, ou méme une HTIC bénigne)

Bien que le mode de survenue des TVC soit subaigu dans la majorité des séries publiées
(Ferro et al.2004 [6], Monnin et al.1997 [116], Daif et al.1995 [12]) il est surtout aigu dans notre
échantillon 73%, secondairement subaigu dans 17% des cas et enfin chronique dans seulement

10% de I’ensemble des présentations.
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2-2. Symptomatologie :

v' Les céphalées :

Présentes dans 79.63% des cas, est le symptome le plus fréquemment rapporté et le plus
constant [117, 118]. Celles-ci sont considérées le plus souvent comme nouvelles ou
inhabituelles par les patients, et résistantes aux traitements antalgiques usuels. Cette
persistance inhabituelle chez des patients a risque de thrombose veineuse doit faire évoquer
systématiquement le diagnostic de TVC. Ce signe est retrouvé dans toutes les séries de la
littérature, citant a titre d’exemple I’étude de Napon et al [119] ou elles sont trouvées chez 100%
des patients, elles sont également rapportées dans I’étude de Monnin et al (1997) (15 patients
sur 20) [116], Ferro et coll [120] les citent dans 88.8% des cas. Elles s’inscrivent dans le cadre
d’HTIC. La possibilité de survenue de céphalées isolées comme le seul symptome de TVC devient

de plus en plus décrit dans la littérature récente [105].

v Les déficits neurologiques focaux :

Le type de déficit varie selon la topographie et I'extension de la thrombose, 26.98% de
nos patients présentent des troubles neurologiques déficitaires sous la forme de déficits
moteurs, il s’agit essentiellement de déficits hemicorporels. Ces pourcentages assez élevés dans
notre série rejoignent ceux dans la série d’Einhaupl et coll (1990) (30%) [92] et de Daif et al
(1995) (32%) [12], mais restent de loin moins élevés que ceux cités dans les séries de Bousser et
al (75%), Monnin et al (80%) et Napon et al (88%) [10, 116, 119]. Les troubles sensitifs unilatéraux
ou I’hémiplégie a bascule si largement citée dans la littérature ne sont pas révélés dans notre

série.

v' Les crises épileptiques :
La fréquence des crises varie selon les séries entre 33% et 75% des cas [10], mais
présente seulement chez 30.15% de I'ensemble des cas dans notre étude alors qu’elles étaient
constatées chez 37% des patients de N’Diaye et al [115], 40% des patients de Bousser et al [10]

et 61% des patients de Ferro et al [120]. Daif et al n’ont rapporté que 10% de crises convulsives
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[12]. L’expression de ce symptome peut se faire sous différentes formes comitiales : partielles,
généralisées, ou état de mal épileptique. Il peut s’agir de crises tonico-clonique généralisées ou
a prédominance unilatérale. Inaugurales ou survenant a la suite d’autres signes cliniques, les
crises épileptiques peuvent apparaitre au cours de I’évolution, et méme représenter une des
séquelles de la TVC. Les crises épileptiques sont plus fréquentes au cours des TVC par rapport
aux autres types d’AVC. Elles se manifestent principalement en cas de lésions parenchymateuses

ou de TVC du SSS.

v" Les troubles visuels :
Les troubles visuels sont représentés essentiellement par I'cedeme papillaire, révélé au
fond d’eil, et qui est présent dans 49 a 50% des cas [10] et constaté dans 44.44% des cas dans

notre série, il est bilatéral dans la majorité des cas.

v'  Les troubles de langage :
Les troubles de langage a type d’aphasie sont rares, rencontrés seulement dans 6% des

cas [120]. lls sont observés chez 6.34% des patients dans notre contexte.

v' Les troubles de conscience :

Les troubles de la vigilance apparaissent chez 28.57% de nos patients, ces résultats sont
comparables a ceux de N’Diaye et al [115], Bousser et al [10], Ferro et al [120] et Daif et al [12]
mais inferieur a celui de Monnin (50%) [116]. Représentés par le syndrome confusionnel dans
61.11% des cas et par le coma dans le reste. Dans le contexte de troubles de mémoire, Attarian
et coll [31] ont décrits la découverte d’une TVC suite a un ictus amnésique accompagné de
céphalées.

v D’autres signes plus rares ont été décrits : un cas d’acouphene, et 2 cas d’cedéeme
du cou par thrombose secondaire a une thrombose jugulaire associée rapportée aussi par Lacour

et coll [122].
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2-3. Regroupements syndromigues :

Selon le regroupement des symptomes, quatre présentations principales peuvent étre

décrites :

v' La premiere : le tableau d’hypertension intracranienne isolée, associant céphalées,
vomissements, cedeme papillaire et parfois diplopie par atteinte du VI est présent dans
42.85% des cas. Certains patients peuvent se présenter avec une HTIC isolée et
développer dans un second temps des signes focaux [53, 54].

v La deuxieme : le syndrome déficitaire focal, Il s’agit d’'une présentation clinique trés
polymorphe, tant en ce qui concerne le mode d’installation que la nature des signes
focaux (déficit constitué, transitoire et/ou crise comitiale), isolés ou associés a des
signes d’hypertension intracranienne, voire des troubles de vigilance. Dans notre série,
ce tableau est rencontré dans 28.57% des cas [51].

v La troisiéme : I'’encéphalopathie subaigiie est caractérisée essentiellement par des
troubles psychiques, une confusion ou un coma associé éventuellement a des crises
comitiales, se révélant dans 31.74% des cas.

v La quatriéme: le syndrome du sinus caverneux, associe une ophtalmoplégie
douloureuse et chemosis homolatéral a la thrombose, une exophtalmie ainsi que des
troubles sensitifs dans la zone d’innervation de la premiéere branche du trijumeau. Non
traitée, son évolution peut étre dramatique avec une extension aux autres sinus. Son
pronostic demeure sévere malgré 'antibiothérapie. Il est observé dans 6.34% des cas

[53, 54, 55].

Ces quatre tableaux cliniques regroupent le plus grand nombre de TVC, mais certaines se
manifestent par des formes trompeuses inhabituelles ou pauci symptomatiques (découverte
fortuitement lors d’un scanner ou d’une IRM cérébrale, effectué a titre systématique ou encore
en post-mortem) rendant parfois le diagnostic difficile a évoquer:

v Symptomes transitoires a type de crise comitiale isolée.
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v" Troubles psychiatriques (irritabilité, anxiété, dépression) sont parfois au premier plan
et peuvent étre particulierement trompeurs. Ces manifestations surviennent toujours
au cours ou au décours d’une grossesse et s’accompagnent le plus souvent d signes
neurologiques focaux [116]. D’autres patients peuvent avoir une symptomatologie
purement psychiatrique, les manifestations psychiatriques inaugurales des TVC sont
exceptionnelles, puisque six observations seulement ont été rapportées dans la
littérature [120].

v' Symptomes mimant une migraine avec ou sans aura.

v' Céphalées isolées. Parfois d’installation brutale, en « coup de tonnerre », évoquant une
hémorragie méningée, Ceci souligne I'importance de I’examen angiographique, dans
une hémorragie méningée sans malformation vasculaire décelable.

v" Formes de I’enfant : sur une série de 16 cas dont I’dge allait de 1.3 mois a 16.4 ans,
Barnes rapporte une symptomatologie clinique faite essentiellement de céphalées,
troubles de la conscience et des crises épileptiques, le déficit moteur, les troubles

visuels et du langage sont plus rares [10].

En résumé, aucun tableau clinique n’est pathognomonique de TVC, d’ou la nécessité
d’évoquer systématiquement ce diagnostic devant I'un quelconque des symptomes et signes
évoqués ci-dessus, afin d’effectuer le plus rapidement possible les examens complémentaires

pertinents.

3. Etiologies

3-1. Maladie de Behcet

Les TVC sont décrites comme des complications rares de multiples maladies systémiques,
sauf au cours de la maladie de Behcet ou elles sont volontiers révélatrices.
La maladie de Behcet est une vascularite systémique idiopathique, qui atteint

principalement I'adulte jeune. Localisée le long de la route de la soie qui s’étend depuis le bassin
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méditerranéen jusqu'a I'Extréme-Orient. La mortalité est relativement faible et le plus souvent la
conséquence des complications vasculaires et neurologiques. Cependant; la maladie pose un réel
probléeme de santé publique par la cécité qu’elle entraine chez beaucoup de patients.
L’étiopathogénie n’est pas totalement élucidée, bien qu’il semble que [I'affection soit la
conséquence de stimulations exogénes sur un terrain génétique particulier. Il n’existe ni signe
pathognomonique ni test diagnostic biologique spécifique, pourtant le diagnostic est évoqué
devant une série de critéres, reposant sur la triade classique associant une aphtose buccale, une
aphtose génitale et une uvéite essentiellement postérieure [83].

L’atteinte neurologique est I'une des manifestations cliniques les plus graves caractérisée
par un grand polymorphisme clinique et touche essentiellement le systéme nerveux central.
Cette atteinte est actuellement subdivisée en deux formes : une atteinte myeloparenchymateuse
ou neuroBehcet secondaire a une atteinte inflammatoire du systeme nerveux central, et une
atteinte non parenchymateuse entrant dans le cadre de |’angioBehcet touchant les gros
vaisseaux cérébraux.

L’analyse des données de la littérature montre que la fréquence des TVC est plus élevée
dans les pays arabes et en France ou elles sont responsables de 24% a 45% des manifestations
neurologique de la maladie de Behcet, alors qu’elles sont plus rares au japon puisque dans une
série de 21 patients avec atteinte neurologique, aucun n’a présenté une thrombose veineuse
cérébrale. En Turquie la fréquence est intermédiaire comparable a notre série.

Sur les 63 cas de TVC colligés en 9 ans, 16 malades étaient atteints de la maladie de
Behcet (soit 25.39% des cas), représentant ainsi I’étiologie la plus fréquente, ce qui est en accord
avec une série menée en Arabie saoudite en 1995 ou Daif [12] rapporte 25% de maladie de
Behcet parmi les 40 cas de TVC étudiés, ce qui en fait dans son étude I'étiologie la plus
répondue. De méme, Najim Din [123] avait retrouvé 25% de maladie de Behcet parmi une série
de 21 cas de TVC réalisée en Jordanie en 1994. En Tunisie Rezgui avait mentionné 26% dans une

série de 23 cas menée sur une durée de 11 ans (2000/2010). Rougemont [124] dans sa série de
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24 patients présentant des manifestations neurologiques en rapport avec la maladie de Behcet,
retrouvait 6 (25%) thrombophlébites cérébrales.

Notre série a étudié 14 femmes (87.5%) et 2 hommes (12.5%) avec un sexe ratio de 7. La
moyenne d’age au moment du diagnostic était 30.31 ans, les femmes avaient une moyenne de
32.28 ans, avec des extrémes d’age allant de 12 a 45 ans, 87.5% des manifestations cliniques
correspondaient a une HTIC, 12.5% au déficit moteur. L’atteinte du systéme veineux profond
était non significative (1cas) face a I'atteinte des sinus duraux dominée par les thromboses du
SLS (10 cas). Ce qui est cohérent avec la série de Wechsler et al (1992) [83] ou I'HTIC était le
mode de présentation dans tous les cas, un déficit focal a type de monoparésie était présent une
fois sur 8.

Dans I’étude menée au service de néphrologie et de médecine interne de I’hopital Charles
Nicolle de Tunis, la TVC était observée dans 8 cas (20%) réalisant dans tous les cas un tableau
HTIC. Contrairement a ce qui était mentionné dans une étude rétrospective, faite au service de
neurologie B et neurogénétique a I'hdpital des spécialités de Rabat, sur une durée de 7 ans (juin
2004 a décembre 2010) ou la TVC était décrite dans 5% des cas, rapportant un dge moyen 34
ans avec un sexe ratio de 1,75 en faveur du sexe masculin, le tableau était dominé par une
hémiparésie (63.6%) et une HTIC dans 31% des cas. L'imagerie cérébrale a objectivé une TVC
profonde dans 64% et une TVC superficielle dans 36% des cas.

La TVC était I'occasion de faire le diagnostic de la maladie de Behcet chez 11 de nos
patients (17.46%) sur 5cas retenus comme consécutive a la maladie.

L’évolution ultérieure a pu étre étudiée chez 12 malades suivis régulierement, aucun
décés n’était survenu. Elle était favorable avec rémission compléte chez 7 patients, une
amélioration de la symptomatologie initiale avec persistance d’une baisse importante de I'acuité
visuelle dans 2 cas, un cas avait rapporté une thrombose veineuse profonde (veine rénale
gauche, VCI sous rénale, veine iliaque primitive et externe) suite a l'arrét du traitement
anticoagulant, des manifestations neuropsychiatriques étaient révélées chez un patient avec a la

TDM de controle une atrophie cérébrale corticosouscorticale.
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Le traitement avait comporté une corticothérapie par bolus de methylprednisolone de
1g/j pendant 3 jours relayé par la prednisone a la dose de 1mg/kg/j puis une posologie
dégressive jusqu'a dose minimale efficace. Un traitement par immunosuppresseur a été associé
chez 3 malades. A ce traitement de base a été associée de I’héparine reliée aux AVK, la

colchicine a été prescrite a la plupart des patients de maniere systématique.

3-2. Lupus érythémateux systémique :

Le lupus érythémateux systémique (LES) est une maladie auto-immune doté d’un grand
polymorphisme clinique et de pathogénie non encore clairement élucidée. De nombreux facteurs
génétiques, endocriniens, immunologiques et d’environnement contribuent au déclenchement
puis a I’entretien de la maladie.

Les mécanismes responsables de la survenue des TVC au cours du lupus sont encore mal
connus, mais semblent étre en rapport avec les interactions complexes entre les cellules
endothéliales et les anticorps lupiques anticoagulant, I'inhibition des fonctions des protéines C
et S, la déficience de la fibrinolyse, I'altération des fonctions antithrombine Il et une vascularite
diffuse. Elles peuvent étre inaugurales ou survenir au cours de I’évolution de la maladie lupique,
et intéresser différents sinus veineux cérébraux [125, 126].

Dans notre série, le LES était incriminé dans 6.34% des cas (4 malades), il représente 12%
des cas dans la série de Peck et celle d’Arams-Cruz, 8% pour Bourgeois, 9% pour Esteo, 19% pour
Godean et 13% pour Jungers [127]. Tous nos malades étaient de sexe féminin, avec un age
moyen de 33.75 ans. Le mode de révélation était aigu dans tous les cas, la présentation clinique

était hétérogene, 2 cas de déficits focaux, un cas d’encéphalopathie et un cas d’HTIC.

3-3. Syndrome des antiphospholipides (SAPL):

Le SAPL est défini par I’'association de manifestations thromboemboliques ou
obstétricales et d’un titre moyen ou élevé d’anticorps antiphospholipides (anticoagulants
circulants de type lupique, anticorps anticardiolipines et/ou anticorps anti-B2-glycoprotéine-1)

sur au moins deux prélevements espacés de plus de 12 semaines. Les autres manifestations

-84 - P



Le profil étiologique des thromboses veineuses cérébrales

possibles incluent notamment des manifestations cutanées et neurologiques (chorée,
convulsions, migraines), hématologiques (une thrombopénie, une anémie hémolytique),
surrénaliennes ou valvulaires.

On parle de SAPL primaire lorsque le SAPL est isolé. Quand le patient a une autre maladie
auto-immune (le plus souvent un lupus systémique) on parle de SAPL associé.

Le risque de thrombose n’est pas le méme selon le type d’anticorps retrouvé. Ainsi,
I’anticoagulant circulant a le plus fort pouvoir pathogéne, et I'association des trois marqueurs
augmente encore le risque thrombotique.

Les patients ayant un lupus systémique associé sont également exposés a un risque accru
de thromboses. On a affirmé que les antiphospholipides inhibent la fibrinolyse physiologique,
puis qu’ils inhibaient la libération de la prostacycline par les parois vasculaires, et plus
récemment qu’ils interféraient avec le systeme protéine C, protéine S. on a montré en particulier
que la présence d’antiphospholipides s’accompagnait d’un déficit acquis en protéine S libre,
aussi bien chez les patients lupiques que chez patients non lupiques [87, 91, 93].

Une étude en 2002, menée par Rostensingl [35], portant sur 27 patients ayant présenté
une thrombophlébite cérébrale, 3 patients ont eu des taux significatifs d’anticorps
anticardiolipines, aucun patient n’avait d’anticoagulant circulant de type lupique. Appenzeller
[117], dans sa série de 24 malades, faite en 2004, le diagnostic de SAPL était retenu chez aussi 3
patients (12.5%), primaire dans un cas et associé a un lupus érythémateux systémique dans deux
cas. Deschiens [80] sur 40 thrombophlébites cérébrales avait trouvé 3 cas de SAPL, dans 2 cas
sur 3 il existe un facteur favorisant associé (PP, CO).

Dans notre étude seul un cas était trouvé, de sexe féminin agé de 35 ans, se présentant
pour un syndrome d’HTIC d’installation brutale, dont IRM encéphalique avait objectivé une
thrombose du SSS et SLG. Le dosage des anticorps anticardiolipines était significatif a deux
reprises respectivement 38 et 52, les recherches d’anticoagulant circulant lupique, d’anticorps
anti-DNA natifs et d’anticorps dirigés contre le cytoplasme des polynucléaire neutrophiles

(ANCA) étaient négatives.
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3-4. Troubles d’hémostase :

Les troubles constitutionnels de I’hémostase prédisposant aux thromboses veineuses
sont retrouvés chez 41% des patients étudiés dans la série de Rosenstingl el al (2002) [35], et
dans 50% dans la série de Rodier et al(2003) [113]. C’est beaucoup plus élevé que dans les
autres séries, les pourcentages varient entre 12.5 et 14.2% dans les séries d’Arabie Saoudite et
de Jordanie (ou le facteur V Leiden n’a pas été recherché) [12, 123], 15 et 21% dans les séries
européennes (Deschiens [102], Zuber [103]), et 28 et 32% dans les deux études les plus récentes
qui comprennent la recherche de la mutation G20210A du géne de la prothrombine (Reuner
[105], Martinelli [102]).

Ces anomalies de I’hémostase sont représentées, dans notre étude, uniquement par le
déficit de la protéine S, objectivée dans 5 cas, cette faible représentation de thrombophilie
constitutionnelle dans notre série serait le résultat d’un bilan non exhaustif. En revanche, la
recherche d’anomalie de thrombophilie doit étre systématique devant toute TVC méme si une

autre étiologie parait étre en cause.

a- Mutation du facteur V de Leiden :

Dans les études publiées, il s’agit de I'anomalie héréditaire de coagulation la plus
fréquemment impliquée dans la survenue de TVC, sa prévalence a I’état hétérozygote dans la
population caucasienne est de 10 a 25 %, ce qui n’était pas prouvé dans les études chinoises
(Yanking H), dépendant ainsi de la composition éthnique des populations.

L’anomalie est retrouvée dans les séries : Rosenstingl (12%) Deschiens (10%), Schluck et

coll (20%), Zuber (21%) [35, 80, 128, 103].

b- Mutation du géne G20210A :

Le premier cas rapporté de TVC associée a une mutation de G201210A du gene de la
prothrombine date de 1997 décrit par Poort, depuis, trois séries ont été publiées : Martinelli
[102] sur 40 cas de TVC et 80 de thromboses profondes trouve une association avec la mutation

du géne dans 20%, d’autres auteurs rapportent des chiffres plus bas comme Reuner 8.4% (4/45

- 86 -



Le profil étiologique des thromboses veineuses cérébrales

patients) [105], et Biousse sur 35 TVC avait retrouvé une prévalence de 5.7% (2 patients) [53].
Selon Schluck [186], cet état concerne 2 a 3% de la population et entraine une augmentation des
taux plasmatiques de prothrombine, I'effet thrombogéne peut étre potentialisé par la prise

d’oestro-progestatifs.

c- Déficit en protéine C :

Depuis la premiere description de Griffin en 1981, de nombreuses publications ont
confirmé la responsabilité du déficit congénital en protéine C dans la survenue de thrombose
veineuse, notamment lors de situations a risque telles que les immobilisations prolongées, la
période postopératoire et la grossesse. Les différentes séries publiées trouvent entre 2.5% des

cas dans la série de Deschiens et 8% Henri Mondor [80].

d- Déficit en protéine S :
Chez les patients atteints de TVC le déficit en protéine S est retenu pour cause dans 2.5%
dans la série de Deschiens [80], 4.4% dans la série de Reuner [105] et 12.5% dans la série de

Henri Mondor. Dans notre série nous avons trouvé 5 cas en protéine S soit 2.3% des cas.

e- Déficit en antithrombine Il :

La série d’Henri Mondor trouve 7.4%, Daif [12] trouve 5%, alors que plusieurs séries
publiées ne trouvent aucun cas. C’'est le cas notamment de Reuner [105], Deschiens [80], et

Zuber [103].

f- Résistance a la protéine C activée :

elle a été décrite chez certains patients par I’équipe de Dahlback [129] qui ont
rapidement élucidé le mécanisme avec la substitution de I’arginine en position 506 par une
glutamine, cette anomalie a de fortes variations géographiques, de l'ordre de 5% de la
population dans le nord de I’Europe et aux états unis, sa fréquence diminue vers le sud de

I’Europe, avec des fréquences de l'ordre de 2% chez les hispaniques, 1% chez les noirs
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américains et africains et 0.5% chez les asiatiques. La fréquence des homozygotes a été évaluée

a 0.02%.

3-5. Etat gravidopuerpérale :

Les thromboses veineuses cérébrales sont classiquement considérées comme la
principale cause d’accident vasculaire cérébral au cours de la grossesse et du PP. Dans les
minutes qui suivent Iaccouchement, tous les processus impliqués dans la coagulation se
modifient dans le sens d’une hypercoagulabilité, concernant ’hémostase primaire, le taux des
plaquettes augmente de 30% apres l'accouchement et leur sensibilité aux substances pro-
agregantes est accrue. Le taux d’antithrombine lll, inhibiteur physiologique de la coagulation,
diminue apres l'accouchement et de facon encore plus importante si une césarienne est
pratiquée.

A la lumiere d’étude récentes, I'incidence des TVC au cours de la grossesse et du post
partum est de 15 a 20 pour 100 000 accouchements dans les pays occidentaux, représentant 5 a
20% de toutes les TVC, ces thromboses veineuses gravido-puerpérales sont plus fréquentes dans
les pays en voie de développement ou l'incidence est 10 fois plus élevée, dans les pays comme
I'inde (1 grossesse sur 250) ou le Mexique les infections puerpérales se compliquent
fréiguemment de thromboses veineuses cérébrales septiques. Dans notre étude [I'état
gravidopuerpérale représente 25.39% de I'ensemble des cas comparable a celles de
d’Appenzeller et al (25%) [117], Stolz et al (21.3%) [130], et de Ferro et al (20.1%) [6]. Neuf cas de
TVC ont été diagnostiqués pendant la grossesse essentiellement au 3¢me trimestre, 7 au cours
du post-partum. Nous remarquons ainsi que la survenue de la TVC a lieu plus souvent pendant
la grossesse que dans le PP, ceci contraste avec la série de Ben hamouda ou sur un total de 60
cas de TVC pendant la grossesse et le post-partum, 94% ont lieu pendant le post-partum. On
note que 5 de nos patientes étaient sous contraception orale pendant des durées variables.

Le mode s’installation est souvent aigu, le pronostic est en général favorable avec une
récupération neurologique quasi-compléte (80% pour Cantu et al [107]), nous avons assisté a

aucun cas de déces, aucun cas de séquelles irréversibles n’a été mentionné.
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L’état gravidopuerpérale peut étre considéré comme un facteur thrombogéne mais cet
état ne doit pas dispenser de la recherche d’autres facteurs de risque notamment des
anomalies des protéines de la coagulation, mais vu le manque de moyens de nos patientes
issues essentiellement du milieu rural (référées dans notre formation pour prise en charge

spécialisée), le bilan de thrombophilie n’était réalisé que dans 4 cas, revenant négatif.

3-6. Contraception orale :

Castelli et coll ont étudié le risque augmenté de thromboses veineuses, d’infarctus du
myocarde et d’AVC par les cestrogénes. lls reviennent sur le fait que les cestrogénes facilitent la
coagulation par augmentation du taux de fibrinogene, et des facteurs VIl et X. Ceci serait
associé a un risque ischémique coronaire plus important mais I’on peut également supposer que
ce mécanisme pourrait étre impliqué dans les TVC. L’association CO et TVC a fait I'objet de
quelques publications [12, 80, 102].

La littérature a mis en évidence cette association a plusieurs reprises: par des cas
sporadiques comme Buchanan et coll [131] qui rapportaient 2 cas diagnostiqués par autopsie de
2 jeunes femmes ne présentant pas d’autre facteur ou d’étiologie que la prise d’OP, et par des
études menées par De Bruijn [108] qui montre d’une part une augmentation du risque de TVC
par la prise d’'OP dans un groupe de femmes atteintes, par rapport a un groupe controle, et
d’autre part I'implication des OP de troisieme génération qui se différencient par le type de
progestatif, et qui augmenteraient également ce risque par rapport aux autres types d’OP.

Méme Rosing et coll, dans une étude hollandaise récente, avaient montré qu’ils
pourraient provoquer un état acquis de résistance a la PC activée, ceci montre également I’effet
désastreux de I’emploi de ce type d’OP pour les patients déja atteints d’une résistance a la PC
activée congénitale, pouvant augmenter jusqu’a 50 fois le risque de thrombose par rapport a un
groupe contrdle sans résistance ni prise d’OP.

Ainsi, la contraception orale rend compte du pic d’incidence des TVC chez la femme

jeune, elle est le plus souvent incriminée dans les séries occidentales 54.3% [6].
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Dans notre étude, I'antécédent de prise de CO n’était pas systématiquement consigné sur
le dossier médical. Toutefois 25.45% des patientes atteintes (soit 14 femmes) prenaient des OP a
visée contraceptive, les CO étaient incriminés dans seulement 3 cas (4.76%), dont ils constituent
le seul antécédent avec un bilan étiologique négatif. De méme Bousser [10], dans une série sur
76 cas de TVC avait trouvé 7 cas (9%), Ameri [57] dans sa série large sur 110 cas avait objectivé
9 cas (8%) de TVC due a la prise de CO, Rosenstingl [35] avait rapporté dans une étude

rétrospective a propos de 27 cas, que la CO était la cause de TVC dans 7 cas.

3-7. Maladies inflammatoires intestinales :

Les phénomenes thromboemboliques rencontrés au cours des MICI (RCH et MC) sont
attribués a un état prothrombotique induit par I'activité inflammatoire de cette maladie. Des
facteurs spécifiques semblent favoriser le développement des thromboses veineuses, les
mécanismes physiopathologiques sont multifactoriels et intriqués et font intervenir des
perturbations de I’hémostase primaire, des anomalies des facteurs de thrombophilie et des
Iésions fibrinoides occlusives observées au niveau des vaisseaux intestinaux. En effet, L’activité
de la MICI, I'extension des lésions, en particulier une atteinte étendue du colon, I'existence de
complications (sténose, fistule ou abces) apparaissent plus déterminants que les facteurs
classique de la thrombose.

Cette activation de la cascade de coagulation est d’autant plus prononcée que la MICI est
en phase active. L'incidence annuelle varie de 0.5% a 6.7% selon les études. Ainsi le risque relatif
de la maladie thromboembolique par rapport a la population générale est de 3,6.

Miehsler et al [132] ont démontré que la maladie thromboembolique constitue une
complication spécifique des MICI : un groupe de 618 patients porteurs de MICI était comparé a
deux autres affections (patients porteurs d’une polyarthrite rhumatoide (effectif=234) ou d’une
maladie cceliaque (effectif=207) et a un groupe témoin apparié pour I'dge et le sexe
(effectif=707), 38 patients du groupe MICI développaient 46 événements thromboemboliques,
versus 5 dans le groupe polyarthrite rhumatoide , 2 dans le groupe maladie ceeliaque et 10 dans

le groupe témoin. Alors qu’elles sont considérées comme exceptionnelles au cours des MICI
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dans I’étude de Mayo réalisée en 1986 sur une série de 7199 patients suivis sur une période de
11 ans. Dans notre étude, aucun cas de TVC secondaire a une maladie inflammatoire de

I'intestin n’a été objectivé.

3-8. Dysthyroidie :

Méme si cette affection ne figure pas sur la liste de nos étiologies, elle est rapportée par
plusieurs auteurs, parmi d’autres facteurs associés, d’un nombre non négligeable de TVC.

Les désordres de I’hémostase au cours de la dysthyroidie ont fait I’objet de plusieurs
études, l'association d’hyperthyroidie et d’une élévation du facteur VIII est largement
documentée. Koster et al [133] suggéraient que I'incidence des TVC est élevée chez les patients
suivis pour hyperthyroidie et qui ont un facteur VIII élevé. Rogers et Shane [134] ont rapporté
que le facteur VIl est un marqueur tres sensible des perturbations de la fonction thyroidienne.
Par ailleurs Erem [135] pense qu’en cas d’hyperthyroidie il y a un dysfonctionnement des cellules
endothéliales vasculaires et une diminution de la fibrinolyse et que cette activation endothéliale
représente une situation a haut risque thrombotique.

Seigert [136] rapporta deux cas de thrombose du SLS associés a une thyrotoxicose avec
la présence chez une patiente de la mutation du facteur V Leiden. Dulli [137] rapporta un cas de
thrombose du SLS et du SLG chez une femme sous CO et qui présentait également une
résistance a la PC activée sans facteur V de Leiden. Rosenstingl [35] rapporta un cas associé a la

maladie de Basedow et qui présentait une mutation du géne G20210A de la prothrombine.

3-9. Diabéte :

La survenue de la thrombose des sinus veineux duraux au cours d’une acidocétose
révélatrice d’un diabéte était rapportée dans une publication de Sasiadek en 2006 (enfant de 8
ans). Il n’existe que deux cas analogues dans la littérature, un également chez un enfant, un
autre chez un jeune de 19 ans. Cette observation illustre par ailleurs I'importance de recourir a
la neuro-imagerie lorsqu’un coma chez un diabétique ne s’améliore pas rapidement aprés

correction du désordre métabolique.
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3-10Causes infectieuses :

Les TVC d’origine otogene sont des complications graves du fait qu’elles soient le plus
souvent asymptomatiques, pouvant mettre en jeu le pronostic vital, elles touchent
essentiellement le SL, soit directement du fait d’une ostéite soit par I’'intermédiaire des veines de
I’oreille moyenne communiquant avec le sinus.

Les thrombophlébites cérébrales d'origine sinusienne sont rares. Les sinus veineux
cérébraux les plus intéressés par les infections d'origine sinusienne sont les sinus caverneux et
longitudinal supérieur. La propagation de l'infection sinusienne au sinus caverneux s'effectue par
I'intermédiaire des veines ophtalmiques ou des plexus ptérygoidiens qui représentent les voies
d'inoculation du sinus caverneux. L'atteinte sinusienne est le plus souvent sphénoidale ou
ethmoidosphénoidale, alors que la propagation de l'infection sinusienne au sinus longitudinal
supérieur s'effectue par l'intermédiaire des veines diploiques et des connexions veineuses
sinusodurales.

L’ethmoide postérieur et le sphénoide sont les sinus responsable. Lew [138], dans sa
série, sur 30 cas de sinusite sphénoidale aigue et chronique, 3 cas de TVC sont rapportés,
I’incidence serait 20% (3cas) ce qui fait du sinus sphénoide un sinus a risque.

Les progrés réalisés dans les pays industrialisés aux domaines de |'antibiothérapie, du
diagnostic radiologique et des techniques chirurgicales ont permis de réduire considérablement
la morbidité et la mortalité dues aux TVC septiques. Dans une large série de 110 cas de TVC
Ameri n’avait retrouvé aucun cas ce qui caractérise la plupart des séries européennes et
asiatiques (Rodier et al.2003), (Appenzeller et al.2005), (Rosenstingl et al.2002).

En revanche l'origine infectieuse, dans notre étude était objectivée chez 12.69% des cas
(8 patients) beaucoup plus loin de ce qui était trouvé dans la série de Napon [119], au Burkina
Faso, ou la fréquence de TVC septique est estimée a 59%, et dans la série de N’Diaye [115]
menée au Sénégal ou cette étiologie représente 46% des cas.

L’infection ORL a largement dominé les causes infectieuses (50%), les infections

générales étaient représentées par le VIH, impliqué dans 3 cas 4 cas dans la série de Napon.
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3-11TVC idiopathiques :

Dans notre étude nous n’avons pas pu déterminer la cause de la TVC dans 12.69% des
cas, toujours a cause d’un bilan étiologique incomplet. L'étiologie pouvant n’étre décelée que
dans les mois ou années suivantes. On note qu’ en dépit d’un bilan étiologique tres poussé, la

TVC reste idiopathique dans 20 a 35% des cas dans les séries récentes.

4. Les examens complémentaires:

4-1. TDM cérébrale :

La TDM cérébrale doit étre réalisé sans et avec injection de produit de contraste en cas de
suspicion de TVC. Dans notre série, 49 malades ont bénéficié d’'un scanner cérébral (soit
77.77%). Le diagnostic a été posé grace a la TDM cérébrale dans 61.9% des cas (39 patients), ceci
témoigne du role primordial de la TDM dans le diagnostic de la TVC. Les signes
tomodensitométriques constatés dans notre série concordent avec ceux de la littérature.

Elle permet de montrer des signes directs, dus a la visualisation du thrombus intaluminal,
parmi ces signes on retient essentiellement le signe du triangle dense (un sinus) ou le signe de la
corde dense (une veine), recherchés sur un examen sans injection, représentant un thrombus
hyperdense. Il est décrit pour toutes les structures veineuses mais plus fréquemment pour le
SLS. 1l est d’apparition précoce et disparait au bout de deux semaines ou il devient isodense.
Anxionnat [30] le décrivent dans 18% cas de leur série. Le signe du delta vide quasi
pathognomonique de la thrombose du SLS rencontré aussi dans les thromboses du SL, se définit
par un triangle vide au sein du sinus avec prise de contraste périphérique. Ce signe est décrit a
partir de la deuxiéme semaine et disparait en général au deuxieme mois. Il était trouvé chez 10
de nos patients (20.40%), Bousser et al (1985) ont trouvé aussi ce signe chez 20% des patients

[10], alors que Kchouk et al (1992) [139], en Tunisie, le retrouvait chez 35% des malades.
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Fig. 31: le signe de triangle (SSS) et de la corde Fig.32 : le signe de delta vide aprés I’ injection
denses (SLD) avant l'injection du PDC. du PDC.

Les thromboses du SLS et SLD sont les plus prédictives de I'apparition d’un syndrome
d’HTIC. Rodier a constaté de facon non statiquement significative une association entre HTIC
isolée et thrombose du SLD [113].

Les signes indirects sont les conséquences de la thrombose représentés par :

v les lésions hémorragiques dont il est difficile de faire la différence entre une
l[ésion hémorragique ou une lésion ischémique secondairement hémorragique, ce
qui concerne 12.24% de nos patients (6 malades).

v L’;edeme cérébral diffus par hyperhémie veineuse et le passage d’eau dans le
secteur interstitiel manifesté essentiellement par |'effacement des sillons
corticaux (5 cas), ou la diminution de la taille du systéme ventriculaire (1 cas).

v' Les lésions ischémiques (AVC ischémiques sans transformation hémorragique)
pouvant étre bilatérales, ne répondant pas a un territoire artériel précis
concernent 4.08%.

v' La stase veineuse avec le développement d’une circulation de suppléance et

dilatation luminale se voit chez 2 cas.
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4-2. IRM encéphalique :

IRM encéphalique est certainement le meilleur examen pour le diagnostic de la TVC avec
de bonnes sensibilités et spécificités, I'innocuité, la rapidité et la précision qui lui permet de voir
I’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 probléme est son faible rendement pour le diagnostic des TVC corticales qui imposent le
plus souvent une angiographie. Réalisée dans notre contexte dans 82.53% des cas, elle s’est
révélée anormale dans 98.07%. L'association de I'IRM avec I’ARM permet de connaitre le siége
de I'occlusion et son étendue (Dormont et al [93]/Isensee et al [140]). Alonso-Canovas et al
[118]) ont montré que les SL et le SLS sont les plus impliqués, ce qui s’applique a notre série.

Comme pour la TDM cérébrale les signes directs sont dus a la visualisation du thrombus
veineux. Le signal du thrombus change au cours du temps alors que I'oxyhémoglobine se
transforme en desoxyhemoglobine puis en méthémoglobine et enfin en hémosidérine :

-pendant la premiere semaine, il est isointense en T1 et hypointense en T2.
-puis jusqu'a la fin du premier mois, il est hyperintense en T1 et T2.

-puis, il est isointense en T1 et T2 en cas de recanalisation.

Fig.33 : thrombose du sinus sagittal supérieur,

du sinus droit et des veines profondes en iso signal (& gauche) et en hyper signal (a droite) en

Ti.
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4-3. Angiographie cérébrale :

L’angiographie n’a été utilisée que chez 3 de nos patients. Elle est habituellement réalisée
lorsque les données de I'IRM sont insuffisantes pour poser le diagnostic, ou quand les données
de la TDM cérébrale sont insuffisantes et qu’il existe une contre-indication a [I'IRM.
L’angiographie peut étre réalisée dans un but thérapeutique avec fibrinolyse.

Cet examen a objectivé dans notre étude, des signes directs a type de thrombus sous
forme d’'une non visualisation du sinus occlus, et des signes indirects représentés par le

développement d’une circulation veineuse collatérale de suppléance avec un retard circulatoire.

Fig. 34 : défaut d’opacification du SSS avec circulation de suppléance corticale visible
sur une incidence sagittale

4-4. Biologie :

La majorité des examens sanguins de routine n’ont pas d’intérét pour poser le diagnostic
positif de TVC. Par contre, ils permettent I'orientation étiologique en cas de leur perturbation,
orientant ainsi vers des causes inflammatoires, infectieuses ou malignes.

Le bilan détaillé de I’hémostase n’est justifié qu’en I’absence d’étiologie ou en absence

d’histoire personnelle ou familiale de thrombose veineuse.
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L'intérét du dosage des D-dimére reste encore controversée, plusieurs auteurs
rapportent une nette augmentation des D-dimére au cours des TVC, cependant une absence
d’élévation n’exclue pas le diagnostic, en particulier devant une symptomatologie atypique. Une
étude récente concernant 75 patients met en évidence des D-diméres normaux chez 10% des
patients a la phase aigue (moins de 30 jours) et chez 26% des patients ayant des céphalées
isolées (Crassard et al.2005) [25]. Les D-dimere n’ont pas été dosé dans notre série, donc
aucune conclusion ne peut étre tirée a leur propos.

L’analyse du LCR montre dans la plupart des séries des anomalies diverses, soit dans sa
composition soit par I’élévation de la pression d’ouverture au cours de la PL. Cette étude est
essentielle devant tout tableau d’HTIC dite bénigne (isolée a TDM normal), cela a titre
diagnostique, révélant une augmentation de la pression, une hyperproteinorachie et une
pleiocytose de formule variable, et a titre thérapeutique permettant de diminuer rapidement
I'HTIC.

Dans notre série, I’analyse de LCR a révélé une méningite purulente dans 3 cas avec une
proteinorachie dépassant 1g/l, une élévation isolée des hématies chez un seul patient en
I’labsence de tout traumatisme au cours de la ponction, supportant le constat fait par certains
auteurs suggérant que la présence d’hématie témoigne de I’existence d’un ramollissement
hémorragique qui peut passer inapercu au scanner et ne se révéler qu’a I’'IRM.

Par contre, nous n’avons pas constaté d’hyperproteinorachie isolé, de méme la pression

d’ouverture n’était mentionnée sur aucun dossier médical.

5. Traitement :

Il parait bien établi que les anticoagulants a base d’héparine de bas poids moléculaire ou
d’héparine non fractionnée est actuellement le traitement de premiére intention basé sur des
études randomisées, méme en présence d’une lésion hémorragique au scanner ou a I'IRM

encéphalique. L’étude la plus citée dans la littérature est celle d’Einhaupl et coll [121] ou 20
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patients ont été inclus dans deux groupes aprés randomisation. Le premier groupe était traité
par HNF et le deuxiéme par placebo. L’étude a été arrétée prématurément au bout de 3 mois, 3
patients étaient décédés dans le deuxiéme groupe et six avaient un déficit neurologique alors
gu’aucun déces n’était observé dans le premier groupe et que 8 patients ne présentaient aucune
séquelle. Les résultats sont moins concluants avec I’HBPM, dans la cohorte multicentrique
international study on cerebral vein and dural sinus (ISCVT) qui a inclus 624 patients, 80% ont
bénéficié d’un traitement anticoagulant a base d’héparine, et malgré un traitement anticoagulant
bien conduit le taux de mortalité des patients traités médicalement était de 8%. L'étude de Bruijn
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 [108]. De plus les auteurs montrent
gu’il n’y a pas d’aggravation des AVC hémorragique avec ce traitement.

En revanche le traitement anticoagulant s’impose comme traitement de référence, depuis
1991 [l'utilisation de I’héparine est devenue systématique vu qu’elle a fait la preuve de son
bénéfice en termes de survie et de diminution des séquelles. C’est la raison pour la quelle 89%
de nos patients ont bénéficié d’un traitement par anticoagulant avec héparine a la phase aigue
puis relais par AVK.

D’aprés Boccalon et al [141], les AVK ne peuvent étre utilisées des le début du traitement,
le relais peut débuter des la 24¢ ou 48¢ heure d’héparine. L’étude d’Antenox a également validé
cette attitude en cas de prescription initiale d’HBPM.

Le but de I’anticoagulation aprés la phase aigue est la prévention d’une éventuelle
récidive de I'événement thrombotique. La récidive de la TVC est trés rare. Pour les autres
localisations de thromboses veineuses profondes, elles restent aux alentours de 5%.

Une durée prolongée est réservée pour les patients présentant des états prothrombotique
congénitaux et acquis. Le travail de Schulman [142], auprés de 900 patients présentant un
premier épisode de thrombose veineuse et suivis pendant 2 ans confirme cette notion : le taux
de récidive est en effet deux fois plus élevé dans le groupe de patients traités pendant 6

semaines, par rapport au groupe de patients traités pendant 6 mois.
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Il est difficile d’'imposer une durée déterminée d’anticoagulant, celle-ci est déterminée
par la reperméabilisation des sinus. Baumgartner et coll montrent sur une série de 33 patients
que la reperméabilisation des sinus a lieu dans les quatre premiers mois. Aucune autre
recanalisation plus tardive n’est mise en évidence lors d’une évaluation a 12 mois.

Stolz et coll [130] semblent pourtant confirmer une recanalisation précoce puisque 60%
de leur série de 37 patients avec une TVC présentent une reperméabilisation apres 22 jours plus
ou moins 6 jours de traitement anticoagulant

Pour les patients ayant un antécédent de TVC au cours de la grossesse ou du post-
partum, elles n’ont aucune contre-indication de grossesse ultérieure. Le traitement
anticoagulant prophylactique n’est pas nécessaire en dehors d’un état prothrombotique.

Pour les patients présentant une HTIC isolée, le traitement de cette derniére se limite
dans la plupart des séries a une ponction soustractive du liquide cérébrospinal avant
I’ladministration de I’héparine qui entraine une amélioration rapide des céphalées et de la
fonction visuelle. La PL évacuatrice ou I’emploi de barbituriques n’ont pas été utilisés dans notre
étude bien qu’ils soient décrits dans la littérature.

Chez les patients qui consultent au stade de baisse importante de I’acuité visuelle voire
de cécité, nous avons eu recours aux antioedemateux, 6 de nos patients ont recu ce traitement,
cette conduite parait peu efficace sur le long terme, seule la reperméabilisation des veines grace
au traitement anticoagulant permet la levée de I'HTIC.

Chez les patients avec une HTIC sévere mettant en jeu le pronostic vital, secondaire a un
engagement relatif a une lésion hémisphérique entrainant un effet de masse, les prises en
charge consensuelles (PL, antioedemateux, sédation avec hyperventilation) peuvent étre
insuffisantes. Dans ces situations I’hemicraniectomie décompressive donne des résultats
satisfaisants avec une bonne récupération fonctionnelle (Bousser et Ferro 2007). Aucun de nos
patients n’a suscité la discussion de la chirurgie.

Les patients ayant présenté des crises épileptiques doivent recevoir un traitement

antiépileptique du fait du risque de récurrence. Par contre ; le risque de survenue de crises chez
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les patients sans crises a I’admission est tres faible en dehors des patients ayant des lésions
parenchymateuses a I'admission. Treize de nos patients ont recu pour traitement anti comitial
des benzodiazépines surtout a la phase aigué et un traitement au long cours par la
Carbamazépine ou le valproate de sodium.

Le développement et le large usage des antibiotiques ont fait reculer le nombre des
thrombophlébites septiques et ont amélioré leur pronostic séveére.

Une autre possibilité thérapeutique plus souvent pratiquée est la thrombolyse locale.
Quatre vingt dix huit cas ont été rapportés a ce jour dans la littérature, dont 77 cas au travers de
9 séries (Barnwelle et al.1991, Frey et al.1999, Horowitz et al.1995, Kasner et al.1998, Kin et
Suh.1997, Philips et al.1999, Smith et al.1992, Tsai et al. 1992, Wasay et al .2001) ainsi que 21
cas isolés (Caso et al.2008, Higashida et al.1989, Scott et al.1988, Weatherby et al.2003, Yang et
al.2003). La revue des études de la thrombolyse dans le traitement de la TVC dont la cohorte
multicentrique n’encouragent pas l'utilisation de ce moyen thérapeutique tant par voie générale
que locale. Néanmoins si les patients s’aggravent malgré une anticoagulation efficace, une
thrombolyse semble justifiée (plus de 88% des 98 cas décrits ont présenté une évolution clinique
favorable en quelques jours corrélée a une amélioration radiologique estimée entre 92 et 100%
selon les séries) mais dans des centres spécialisés avec une surveillance post fibrinolyse en
réanimation ou dans une unité de neurovasculaire. Selon Bousser, cette méthode peut aggraver
un AVC hémorragique mais reste sure dans les autres cas en absence des contre-indications
habituelles. Au total, cette thérapeutique doit donc étre réservée pour des TVC résistantes au
traitement anticoagulant ou chez des patients présentant un tableau clinique inquiétant (troubles
de la vigilance ou coma) avec une extension de la thrombose au systéme veineux profond
(Canhao et al.2003) [10].

Les mémes auteurs reviennent sur une étude associant un fibrinolytique intraveineux et
I’héparine. Une reperméabilisation trés rapide est observée (71H en moyenne), mais un bénéfice

clinique par contre n’a pas pu étre mis en évidence sur cette étude comprenant 29 patients.
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6. Evolution et pronostic :

Le pronostic chez un patient atteint de TVC est difficile a prévoir mais il demeure meilleur
que chez un patient atteint d’un accident cérébral d’origine artérielle. Les données de la
littérature ainsi que I'expérience personnelle de plusieurs centres font supposer qu’il existe des
cas d’évolution péjoratives malgré une héparinothérapie bien conduite, un traitement
symptomatique adéquat et I’absence de toute autre cause d’aggravation clinique tels qu’un état
de mal épileptique, un trouble métabolique, une embolie pulmonaire, un sepsis, et une
thrombopénie a I’héparine (Biousse et al). Malgré la fréquence de I'étiologie infectieuse dans
notre série le pronostic reste favorable, il rejoint globalement les données de certaines études
76.19%, Biousse et Bousser (1999)76.5%, Daif (1995) 72.5% [53, 10, 12].

Dans une étude rétrospective de 59 cas menée par De Bruijn a I'académie médicale
d’Amsterdam trouvait une autonomie des patients de I'ordre de 83% des cas [100].

Le taux de mortalité situé entre 0 et 30% selon certaines études [143, 119], le taux le plus
élevé a été rapporté par Rondepierre (39%) [144], la mortalité en phase aigue varie entre 4.3 et
10.5% [6, 10, 100, 145, 146], I'intervalle ou se situent nos résultats 6.34% (4 décédés), alors que
la mortalité a long terme (16mois de suivi en moyenne) était de 8%. Le déces étant le plus
souvent en rapport avec |’affection causale et ses complications.

L’étude la plus récente et la plus importante des TVC est celle de I'ISCVT publiée en 2004
(elle est prospective, multicentrique et concerne 624 patients suivis pendant une moyenne de 16
mois, le risque de mortalité a la phase aigue de la TVC est dans cette étude de 4.3% (27 déces
sur 624 patients), les causes du déces principales était I’engagement sous-tentoriel (20/27
déces) secondaire a un effet de masse focal ou lié a des lésions multiples et un cedéme. le
pronostic neurologique a 16 mois évalué par un score de Rankin identifie un risque de séquelles
neurologiques chez 13 %des patients. Les récidives de TVC semblent rares. Seuls 14 patients sur

624 (2.2%) ont eu une récidive au cours du suivi.
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La fréquence des récidives des TVC est reconnue comme étant faible. Au cours de la
premiere année elle est estimée a 11.7% dont 14% dans un territoire différent [146], cela plaide
pour la prolongation on note qu’a l'arrét du traitement anticoagulant, 2 cas de thrombose
veineuse profonde se sont présentées dans notre étude. L’étude portugaise prospective de Ferro

a montré que 14 patients (15.38 %) ont récidivé au cours du suivi [6].

Sinus droit perméable

Fig.35 :récidive de la TVC au SSS et SL avec atteinte du sinus droit

apres trois mois d’anticoaqulation efficace.

Les facteurs identifiés lié au mauvais pronostic étaient : I'infection du systéme nerveux
central, tout type de cancer, I’cedéme papillaire, altération de la conscience a type de coma, I’age
supérieur a 33 ans, I’hémorragie intracérébrale, auxquels une étude statistique réalisée sur les
données radiologiques des 36 cas de TVC diagnostiqués dans le centre de Caen sur la période
1996 a 2002, permet de proposer comme facteurs radiologique de mauvais pronostic : I’atteinte
de plus de deux sinus veineux, l'atteinte du systeme veineux profond. D’apres I'équipe de
Masuhr, I’age récent de la thrombose et I’'absence de circulation veineuse collatérale pourraient
étre deux facteurs supplémentaires, mais il s’agit de données nécessaires d’étre confirmées

[147].

-102 -



Le profil étiologique des thromboses veineuses cérébrales

& =)

e e
VA
C

CONCLUSTON

L
s 3 |
"' %
& Shas

",

-103 -



Le profil étiologique des thromboses veineuses cérébrales

La thrombose veineuse cérébrale est une affection vasculaire fréquente, qui constitue un
point de convergence pour de nombreuses spécialités médicales, elle reste encore un challenge

pour le clinicien par la multiplicité de ses causes et facteurs favorisants.

La clinique est polymorphe tant dans son mode de début que dans son expression

symptomatique.

Son diagnostic implique le recours aux examens neuroradiologiques et impose la mise

en ceuvre en urgence d’un traitement anticoagulant a dose curative.

L’apport de I'imagerie et la mise en place d’une héparinothérapie précoce ont permis une

importante réduction de la mortalité et la morbidité.

A l’issue de notre étude, portant sur 63 patients, il s’avere utile d’insister sur I'intérét
d’une étude prospective multicentrique afin de décrire davantage les aspects étiologique de
cette pathologie ainsi que la nécessité d’un bilan étiologique exhaustif et systématique, méme

en cas d’étiologie apparemment évidente.
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Résumé :

Les thromboses veineuses cérébrales étaient initialement considérées comme pathologie
rare mais gravissime, de causes infectieuses, et de tableau clinique stéréotypé, leur évolution
souvent défavorable était la régle. L'IRM et I'angio IRM ont progressivement modifié I'approche
diagnostique, avec des possibilités diagnostiques précoces et performantes. Notre étude
rétrospective porte sur 63 cas colligés entre 2004 et 2012 aux services de médecine interne et
de neurologie. L’objectif du travail est essentiellement I’évaluation des aspects étiologiques. La
moyenne d’dge était de 31 ans et demi avec une nette prédominance féminine (87%). Les
facteurs de risque thrombogénes étaient représentés principalement par la prise de
contraception orale (25.45%), la grossesse (14.28%) et le post partum (11.11%). La clinique était
polymorphe, d’installation brutale (73%) dominée par le syndrome d’hypertension intracranienne
(42.85%), les céphalées étaient le signe le plus fréquent (79.63%). Les déficits focaux étaient
rencontrés dans 30.15% des cas. Les étiologies étaient variées, dominées par la maladie de
Behcet (25.39%) et I’état gravidopuerpéral ((25.39%). La TDM cérébrale a été réalisée chez 49
patients (77.77%), et I'IRM chez 52 patients (82.53%), révélant I'atteinte du sinus sagittal
supérieur dans 19 cas (31.66%), et des deux sinus latéraux dans 28 cas (46.66%). La majorité des
patients ont recu des anticoagulants a dose efficace, en association a un traitement spécifique
adapté a leur pathologie sous—jacente. L'évolution était favorable sans séquelles dans 75.19%
des cas, le déces était rare mais non exceptionnel (6.34%). trois cas ont présenté une baisse de
I’acuité visuelle, et deux cas des signes neuropsychiatriques. Un seul patient a gardé des

céphalées intermittentes.
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Abstract

Cerebral venous thrombosis were initially considered rare but very serious pathology,
infectious causes, and stereotyped clinical picture, their evolution often unfavorable was the
rule. MRI and MR angiography have gradually changed the diagnostic approach, with early and
effective diagnostic possibilities. We report a retrospective study of 63 cases diagnosed between
2004 and 2012 in the departments of internal medicine and neurology. The aim of our study is
essentially the evaluation of etiological aspects. The mean age was 31 years and a half with a
female predominance (87%). Thrombogenic risk factors were represented mainly by taking oral
contraception (25.45%), pregnancy (14.28%) and post partum (11.11%). The clinic was
polymorphic, with sudden onset (73%) dominated by syndrome of intracranial hypertension
(42.85%), headache was the most frequent sign (79.63%). Focal deficits were found in 30.15% of
cases. The causes were varied, dominated by Behcet's disease (25.39%) and gravidopuerpéral
state ((25.39%). Cerebral CT was performed in 49 patients (77.77%) and MRI in 52 patients
(82.53%), revealing the involvement of the upper sagittal sinus in 19 cases (31.66%), and the two
lateral sinuses in 28 cases (46.66%). The majority of patients received anticoagulants effective
dose in combination with specific treatment tailored to their underlying pathology. Evolution was
favorable without sequel in 75.19% of cases, death was rare but not exceptional (6.34%). three
cases showed a decrease in visual acuity, and two cases of neuropsychiatric signs. One patient

kept intermittent headaches.
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