réalités Ophtalmologiques — n° 275_Novembre 2020

I Revues géenerales

Que faire devant une neuropathie
optique inflammatoire ?

RESUME : Les névrites optiques sont un motif fréquent de consultation. Le tableau clinique classique
associe une baisse d’acuité visuelle rapidement progressive et des douleurs a la mobilisation du globe
oculaire alors que le fond d’ceil est normal.
Un premier épisode de névrite optique justifie la réalisation d’un bilan étiologique minimal car elle
peut étre la manifestation d’une pathologie systémique sous-jacente. Ce bilan comprend une IRM
cérébrale et médullaire ainsi qu’un bilan biologique, qui sera étendu en fonction des données de I'exa-
men clinique a la recherche d’une cause inflammatoire, infectieuse ou d’une pathologie démyélinisante.
Le traitement repose sur des bolus intraveineux de corticoides sans relais per os, jusqu’aux échanges
plasmatiques dans les formes les plus graves. Le diagnostic et le traitement s’appuient sur une prise
en charge multidisciplinaire entre ophtalmologues, neurologues, radiologues et médecins internistes.
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principale de baisse d’acuité

visuelle unilatérale et doulou-
reuse chez les sujets jeunes[1]. La
névrite optique est donc une cause fré-
quente de consultation dans les services
d’ophtalmologie ou de neurologie. Elle
peut étre la premiére manifestation d'une
sclérose en plaques (SEP) dans 25 %
des cas [2]. Les neuropathies optiques
inflammatoires ou névrites optiques
peuvent étre isolées, en I’absence de
sclérose en plaques ou d’autres maladies
systémiques, ou associées a ces maladies.

I es névrites optiques sont la cause

Devant une suspicion de neuropathie
optique inflammatoire, il convient donc
de confirmer le diagnostic, de caractéri-
ser cette névrite optique puis de proposer
un traitement. La prise en charge est en
effet bien connue et repose sur la pres-
cription de bolus de corticoides en cas de
névrite optique d’origine inflammatoire
confirmée.

Comment confirmer
le diagnostic ?

Le diagnostic d'une neuropathie optique
inflammatoire est clinique: il existe une

baisse d’acuité visuelle brutale parfois
associée a des douleurs alamobilisation
oculaire. Les patients décrivent habituel-
lement un scotome.

L’ophtalmologiste doit faire le dia-
gnostic positif de cette névrite optique
et donc éliminer d’autres pathologies
notamment rétiniennes, puis chercher
des criteres d’atypie.

Quels sont les critéres d’une névrite
optique typique?

Meéme si ce terme “typique” est sujet
a controverse, on peut garder en téte
qu’'une névrite optique typique associe:
— une baisse d’acuité visuelle unilaté-
rale, rapidement progressive (quelques
heures a quelques jours);

—survenant chez une femme 4gée de 20
a40ans;

— d’intensité variable (acuité visuelle
inférieure a 1/10 dans environ un tiers
des cas);

—accompagnée de douleurs alamobilisa-
tion du globe dans plus de 90 % des cas.

Tout patient présentant une névrite

optique aura un examen ophtalmolo-
gique clinique (déficit pupillaire afférent
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relatif [DPAR], acuité visuelle, examen a
la lampe a fente et fond d’ceil) et para-
clinique (au minimum champ visuel
et OCT). L’examen ophtalmologique
met en évidence un déficit pupillaire
afférent relatif et révele une atteinte du
champ visuel dans 97 % des cas [3]. Tous
les types de déficits campimétriques
peuvent étre observés et le classique
scotome caeco-central n’est en rien systé-
matique (fig. 1). Le fond d’ceil estnormal
dans 80 % des cas.

L’OCT est souvent tout a fait normal
au diagnostic, en I’absence d’épisodes
antérieurs. Il existe parfois une augmen-
tation infraclinique de I’épaisseur de la
couche des fibres optiques (RNFL) a la
phaseinitiale. Lamesure des RNFL mon-
treraa distance les conséquences de I'in-
flammation et notamment des stigmates

d’atrophie optique 4 a 6 semaines apres
le début des symptoémes [4, 5]. La perte
en fibres (RNFL) est estimée entre 20 et
40 %, souvent décrite comme maximale
6 mois apres’épisode de neuropathie [6].
Plusieurs études ont également montré
une diminution de I’épaisseur de la
couche des cellules ganglionnaires [7, 8]
dans les suites d’un épisode de névrite
optique, ce qui est tout a fait concordant
avec l’atrophie des RNFL (fig. 1).

L’évolution clinique décrite classique-
ment montre unerécupération compléte,
quel que soit le traitement initial, en cas
de névrite optique typique associée a la
sclérose en plaques dans 70 % des cas a
1 an. Seuls 3 % des patients gardent une
acuité visuelle <1/10 4 10 ans [9]. Cette
récupération survient en moyenne dans
les 15 jours.

Quels examens
complémentaires doivent
étre réalisés lors d’un épisode
de névrite optique typique ?

1. Imagerie

Un patient se présentant pour un premier
épisode de névrite optique doit toujours
avoir une imagerie orbitaire et cérébrale.
L’IRM doit notamment comporter des
séquences d’exploration orbitaire et
des nerfs optiques. Ces séquences (sans
et avec injection de gadolinium, avec
saturation de la graisse orbitaire, coupes
axiales et coronales) doivent étre explici-
tement demandées au radiologue.

L'IRM permet alors:
—de confirmer I’existence d"une névrite
optique:une anomalie de signal rehaussée
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Fig. 1: Femme de 27 ans suivie pour une sclérose en plaques consultant pour une basse d'acuité visuelle a 2/10 au niveau de l'ceil gauche. Il existe un scotome
central au champ visuel et I'IRM confirme un hypersignal du nerf optique gauche. Il existe déja un amincissement de la couche des cellules ganglionnaires et une
atrophie temporale de la couche des fibres optiques péripapillaires, témoins d'épisodes antérieurs de névrites optiques. La patiente décrit effectivement des épisodes
similaires en 2014 et 2016.
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par le produit de contraste est retrouvée
dans 95 % des cas si les séquences réa-
lisées sont adaptées et que I'imagerie
est effectuée au cours des 20 premiers
jours [10];

— d’orienter le diagnostic étiologique:
un hypersignal de petite taille (cen-
timétrique) orientera plus volontiers
vers une SEP ou une névrite optique
idiopathique, alors quun hypersignal
étendu et postérieur pouvant atteindre
le chiasma ou les bandelettes oriente
vers une neuromyélite optique (AQP4).
Lesnévrites optiques associées aux anti-
MOG associent une atteinte aussi fré-
quemment étendue mais plus antérieure,
parfois associée aun aspect cedématié du
nerfoptique;

— d’éliminer des diagnostics différen-
tiels, notamment des anomalies intra-
orbitaires pouvant étre a I’origine d’une
neuropathie compressive;
—derechercher des arguments en faveur
d’une pathologie inflammatoire du sys-
téme nerveux central, en particulier la
sclérose en plaques.

En cas de suspicion de pathologie neu-
rologique, une IRM médullaire sera
demandée dans un second temps a la
recherche d’une dissémination spatiale.

2. Bilan biologique

1l sera fait de fagon systématique mais
il n’existe pas de consensus concernant
le bilan minimal requis. Néanmoins,
en fonction de I’orientation et des cri-
teres d’atypies, le bilan recherchera
des arguments en faveur d’une patho-
logie inflammatoire ou auto-immune
(Behget, sarcoidose, lupus, Gougerot-
Sjogren, vascularites a ANCA [anticorps
anticytoplasme des polynucléaires
neutrophiles]) ou d’une pathologie
infectieuse virale (herpes simplex
virus [HSV], varicelle zona virus [VZV],
cytomégalovirus [CMV]...), bactérienne
(syphilis, tuberculose, Lyme) ou para-
sitaire (maladie des griffes du chat).
Il convient aussi de réaliser un bilan
préthérapeutique avant la réalisation
des bolus.

POINTS FORTS

I Toute névrite optique doit conduire 'ophtalmologiste a rechercher
des signes cliniques d'atypie pouvant faire évoquer une pathologie
associée potentiellement grave.

B Il faut préciser, lors de la prescription de l'IRM, la nécessité de
réaliser des séquences orbitaires.

B LIRM cérébrale et orbitaire est un examen clef car il confirme le
diagnostic de névrite optique et oriente le diagnostic étiologique en
recherchant d'autres signes de pathologie démyélinisante.

I Un bilan biologique standard est prescrit (NFS, plaquettes,
VS, CRP, sérologie TPHA VDRL, enzyme de conversion de
'angiotensine) mais de plus amples investigations peuvent étre
proposées selon les points d'appels cliniques et radiologiques.

B Un traitement par bolus intraveineux de corticoides est proposé a
tous les patients présentant une névrite optique inflammatoire.

En premiére intention, on peut donc
prescrire le bilan biologique suivant [11]:
NFS, plaquettes, VS, CRP, sérologie
TPHA VDRL, enzyme de conversion de
I’angiotensine. Peuvent étre prescrits,
en présence d’autres signes d’orien-
tation, un dosage des anticorps anti-
nucléaires (si arguments en faveur d’'un
lupus), une sérologie de Lyme et une
sérologie VIH.

En fonction des habitudes de chaque ser-
vice, larecherche d’anticorps anti-MOG
etanti-AQP4 sera aussi réalisée. En effet,
ces deux pathologies bien plusrares que
la SEP peuvent étre responsables égale-
ment de névrites optiques:

— la neuromyélite optique liée aux
anticorps anti-aquaporine 4 (AQP4):
les criteres de 2015 [12] permettent
aujourd’hui de faire le diagnostic sur
un seul épisode neurologique (névrite
optique unilatérale ou myélite transverse
étendue sur plus de 3 corps vertébraux),
sousréserve de la présence de’anticorps
dans le sérum. Cette névrite optique est
classiquement trés sévere, avec lanéces-
sité d’une prise en charge en urgence;

— la pathologie liée aux anticorps anti-
MOG de découverte plus récente est

responsable dans 2/3 des cas de névrites
optiques.

Dans une cohorte japonaise de
531 patients souffrant de neuropathie
optique [13], 12 % des patients présen-
taient des anticorps anti-AQP4, avec
significativement plus d’atteinte campi-
métrique et une baisse d’acuité visuelle
plus importante que les patients sans
anticorps. Et 10 % des patients de cette
cohorte présentaient des anticorps anti-
MOG, avec statistiquement plus d’cedeme
papillaire et de douleurs alamobilisation
que les patients sans anticorps.

3. Quelle place pour la ponction
lombaire (PL) ?

La réalisation d’une ponction lombaire
ne permet qu’exceptionnellement de
modifier le diagnostic ou l'orienta-
tion étiologique. Elle ne modifie pas la
prise en charge initiale en cas de névrite
optique typique. Elle permet de recher-
cher un profil oligoclonal en faveur
d’une pathologie démyélinisante.

Elle demeure en revanche indiquée
en cas de névrite optique atypique, en
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particulier en cas de suspicion de neuro-
pathie optique d’origine infectieuse. Elle
peut par ailleurs orienter ou confirmer
d’autres diagnostics (pathologie inflam-
matoire, infiltrative).

Quelle est la prise en charge
d’une névrite optique ?

En cas de névrite optique inflamma-
toire, les patients sont traités par 3 bolus
de corticoides: méthylprednisolone IV
1 g/jour pendant 3 jours, sans relais
per os. En cas d’absence d’amélioration
del’acuité visuelle aprés 3 bolus, on peut
proposer 2 bolus supplémentaires. On
considere depuis 1997 [9] que les cor-
ticoides IV accélerent la récupération
sans modifier les parametres visuels
finaux. En pratique, nous traitons toutes
les névrites optiques afin de limiter au
maximum la perte neuronale secondaire

(fig. 2

Enfin, dans quelques cas graves (notam-
ment les neuromyélites optiques), des
échanges plasmatiques peuvent étre
proposés rapidement en cas d’ineffica-
cité des bolus de méthylprednisolone.

En cas de diagnostic de pathologie
neurologique inflammatoire (SEP ou
neuromyélite optique), un traitement
de fond devra étre envisagé [14]: il aura
pour but de diminuer le risque de faire
une seconde poussée. Il incombera alors
au neurologue de choisir avec le patient
la molécule la plus adaptée en fonction
du profil du patient (sexe, age, désir de
grossesse, comorbidités éventuelles),
mais aussi des criteres de sévérité de la
pathologie [15, 16].

Pour améliorer la récupération d’une
névrite optique, des recherches sont
en cours sur des thérapeutiques visant
laremyélinisation, avec déja quelques
résultats prometteurs en particulier

pour la clémastine dans une étude de
phaseII[17].

B Que dire au patient?

Le patient est pris en charge de fagon
conjointe par I’ophtalmologiste et par
le neurologue. L'avis de médecins inter-
nistes et de neuroradiologues avertis est
souvent sollicité pour le diagnostic et la
prise en charge des névrites inflamma-
toires atypiques.

Les patients souvent bien informés ou
apres avoir fait quelques recherches
posent clairement la question du dia-
gnostic de la sclérose en plaques. Les
études a notre disposition donnent une
image des évolutions possibles mais ne
permettent pas de prédire 1’évolution
de chaque patient pris de fagon unique.
On sait en effet que lanévrite optique est
inaugurale d’une sclérose en plaques
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Fig. 2: Récidive de névrite optique chez une jeune femme de 30 ans. Anticorps anti-MOG +. Bonne amélioration du champ visuel et de l'acuité visuelle qui remonte de
5/10 a 10/10 apres la réalisation de 3 bolus de corticoides (1 g/jour pendant 3 jours). LOCT des fibres optiques péripapillaires est normal malgré l'épisode précédent,
mais il existe déja une petite diminution de l'épaisseur de la couche des cellules ganglionnaires maculaires a droite.
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dans 25 % des cas, mais toute névrite
optique n’évoluera pas vers une sclérose
en plaques.

L'IRM joue un role central dans la déter-
mination individuelle de ce risque. Les
données de I’Optic Neuritis Treatment
Trial [9] avec son suivi longitudinal de
plusde 15 ans ont montré que, face aune
névrite optique typique, le risque d’évo-
luer vers une SEP a 15 ans était de 72 %
quand au moins un hypersignal était
détecté sur I'imagerie initiale, alors que
ce risque était de 25 % si I'IRM initiale
était normale. On rappelle que, contrai-
rement a la proposition de critéres du
groupe Magnims en 2016 [18], les cri-
téres diagnostiques en vigueur actuel-
lement ne prennent pas en compte la
présence d’une lésion au sein du nerf
optique.

En pratique, le médecin pourra:

— informer des risques de conversion
vers une sclérose en plaques;

— informer des symptomes qui doivent
alerter le patient afin de favoriser la
prise en charge précoce d'une éventuelle
récidive;

— organiser la surveillance ophtalmo-
logique et neurologique du patient.

B Conclusion

Les névrites optiques sont une patho-
logie bien caractérisée dont la prise en
charge est facilitée par une bonne coopé-
ration entre ophtalmologistes et neuro-
logues. Il semble logique de proposer a
ces patients un traitement ala phase aigué

afin d’optimiser la récupération visuelle
et discuter un traitement de fond quand
lanévrite optiquerévele d’autres 1ésions.
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