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ABREVIATIONS

ACA : artére cérébrale antérieure

ACM : artere cérébrale moyenne

ACP : artere cérébrale postérieure

AIT : accident ischémique transitoire

AVC : Accident Vasculaire Cérébral

AVF : algie vasculaire de la face

CCT : Céphalée en Coup de Tonnerre

CT : céphalées de tension

HSA : Hémorragie sous-arachnoidienne

HSAc : Hémorragie sous-arachnoidienne corticale
HTA : Hypertension artérielle

IHS : International Headache Society

IRS : inhibiteurs de recapture de la sérotonine

ITP : interruption thérapeutique de grossesse

IVG : Interruption Volontaire de Grossesse

LCS : liquide cérébro-spinal

MA : migraine avec aura

MSA : migraine sans aura

PRES : Syndrome d’Encéphalopathie Postérieure Réversible
RGO : reflux gastro-oesophagien

SNC : Systéme Nerveux Central

SVCR : Syndrome de Vasoconstriction Cérébrale Réversible
TAD : tension artérielle diastolique

TAS : tension artérielle systolique

TVC : Thrombose veineuse cérébrale

VPSNC : Vascularite Primitive du SNC



I. INTRODUCTION

1. Définition

Le syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR) associe une céphalée
aigué, parfois accompagnée d’autres signes neurologiques, et une vasoconstriction diffuse et
segmentaire des artéres cérébrales réversible en 1 a 3 mois (Society 2004, Calabrese, Dodick
et al. 2007). Cette affection neurovasculaire est supposément due a un déréglement aigu et
transitoire du tonus des artéres cérébrales avec hyperactivité sympathique. Ce déréglement
peut étre spontané dans le SVCR dit idiopathique. Plus souvent, le SVCR survient aprés une
exposition & diverses substances sympathomimétiques ou sérotoninergiques et/ou au cours du
post-partum. Le SVCR est maintenant reconnu comme une cause fréquente de céphalées en
coup de tonnerre (Ferrante, Tassorelli et al. 2011). Les complications les plus fréquentes sont
les accidents vasculaires cérébraux, dont trois types sont observés: hémorragies sous-
arachnoidiennes corticales, hémorragies intracérébrales et infarctus (Singhal, Caviness et al.
2002, Ducros, Boukobza et al. 2007, Chen, Fuh et al. 2010, Ducros, Fiedler et al. 2010,
Singhal, Hajj-Ali et al. 2011).

2. Historique.

Le syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR) est une pathologie
individualisée récemment, en 2007, mais il regroupe plusieurs entités précédemment
identifiées, les premiers cas retrouvés dans la littérature remontant en réalité au début des
années 1960.

Le vasospasme des artéres cérébrales a longtemps €té considéré comme le principal
mécanisme des infarctus cérébraux, jusqu’a ce que des études anatomopathologiques dans les
années 1950 démontrent I’existence d’occlusions artérielles par athérosclérose, lipohyalinose
ou thrombi cardio-emboliques. Le concept d’infarctus cérébral par vasospasme a ensuite €té
réserve aux complications des hémorragies sous-arachnoidiennes (HSA) anévrismales.

C’est I’américain Fisher qui, en 1971, décrit pour la premiére fois le phénoméne de
vasoconstriction cérébrale segmentaire réversible, en relatant le cas de patientes en post-
partum présentant des déficits neurologiques transitoires associés a des irrégularités
réversibles des artéres cérébrales (Fisher 1971). D’autres cas similaires ont ensuite été décrits

en France, conduisant a adopter le terme « d’angiopathie du post-partum » (Millikan, 1975,



Rascol et al, 1979). De nombreux cas ont ensuite ¢té décrits dans divers contextes, tels que le
post-partum (Bogousslavsky, Despland et al. 1989), la migraine (Jackson, Lennox et al.
1993), I’exposition a des agents sympathomimétiques (Raroque, Tesfa et al. 1993), des
interventions neurochirurgicales (Suwanwela and Suwanwela 1972), I’hypercalcémie (Yarnell
and Caplan 1986) ou méme associés a des anévrismes intracraniens non rompus (Day and
Raskin 1986).

C’est en 1987 que les Drs Marie Fleming et Gregory Call publient la premiére série
importante dans la littérature anglophone, relatant le cas de 4 patients de Boston et reprenant
15 autres cas déja rapportés, qu’ils regroupent sous le terme de vasoconstriction cérébrale
segmentaire réversible (Call, Fleming et al. 1988).

De trés nombreux cas ont été rapportés depuis, sous des termes génériques tels que
syndrome de Call-Fleming (Nowak, Rodiek et al. 2003, Honma, Takizawa et al. 2007,
Keyrouz, Dhar et al. 2008, Moustafa, Allen et al. 2008, Bittel and Husmann 2011), céphalée
en coup de tonnerre avec vasospasme réversible (Dodick, Eross et al. 2003), céphalée en coup
de tonnerre idiopathique (Renard 2006), céphalée en coup de tonnerre primaire (Chen, Fuh et
al. 2006), angiopathie bénigne du SNC (Tabbaa and Snyder 1987, Hajj-Ali, Furlan et al. 2002,
Wakamoto, Kume et al. 2006, Moskowitz, Calabrese et al. 2007), vascularite cérébrale
bénigne (Bettoni, Juvarra et al. 1984, Tabbaa and Snyder 1987), pseudo-vascularite du SNC
(Razavi, Bendixen et al. 1999), vasospasme migraineux (Gomez, Gomez et al. 1991, Schluter
and Kissig 2002), angéite migraineuse (Levy, Kuritzky et al. 1984, Jackson, Lennox et al.
1993), phénoméne de Raynaud cérébral (Levy, Kuritzky et al. 1984), ou sous des
dénominations provenant des contextes favorisants ou des facteurs étiologiques de cette
pathologie : angiopathie du post-partum (Raroque, Tesfa et al. 1993, Singhal 2004, Lee,
Sheen et al. 2011), vasospasme associé a I’éclampsie (Ringer, Qureshi et al. 2001),
vasospasme post-traumatique (Sakowitz, Schramm et al. 2011). Certaines de ces appellations
continuent méme a étre utilisées dans la littérature récente (Bittel and Husmann 2011).

Enfin, en 2007, Calabrese regroupe tous ces syndromes cliniques sous le terme de
SVCR dont il définit des nouveaux critéres, actuellement toujours utilisés (Calabrese, Dodick

et al. 2007).
3 Epidémiologie.

Il n’existe a I’heure actuelle aucune donnée épidémiologique concernant I’incidence et

la prévalence de cette pathologie. Cependant, des cas ont été rapportés dans de trés nombreux



pays, sur les cinq continents, faisant supposer que le SVCR n’est pas si rare qu’on le pensait
initialement (Barinagarrementeria, Cantd et al. 1992, Modi and Modi 2000, Ichiki, Watanabe
et al. 2008, Bouchard, Verreault et al. 2009, Elstner, Linn et al. 2009, Saini, Jeerakathil et al.
2009, Field, Kleinig et al. 2010). De plus, la premicre série prospective monocentrique a pu
inclure 67 cas en trois ans (Ducros, Boukobza et al. 2007).

Les principaux éléments disponibles sont issus de trois grandes séries. Une série
rétrospective américaine bicentrique a inclus 139 patients en 17 ans (de 1993 a 2009), dont
78% avec une réversibilité angiographique prouvée, a partir d’un service de médecine interne
a Cleveland et d’une unité neurovasculaire a Boston (Singhal, Hajj-Ali et al. 2011). Une
équipe taiwanaise a collecté une cohorte prospective monocentrique a partir d’un « centre
céphalées », incluant 56 patients en 2006, 77 en 2010 puis 95 en 2012, tous avec une
réversibilité angiographique prouvée (Chen, Fuh et al. 2006, Chen, Fuh et al. 2010, Chen, Fuh
et al. 2012). Enfin, une série monocentrique frangaise a inclus prospectivement 67 patients,
tous avec réversibilité prouvée, en trois ans a partir d’un service d’urgences céphalées et
d’une unité de neurovasculaire. Cette série a ensuite ¢été complétée en 2010 a 89 patients
(Ducros, Boukobza et al. 2007, Ducros, Fiedler et al. 2010).

Ces travaux concordent sur la prépondérance féminine du SVCR avec un sex-ratio de
1.8 :1 dans la cohorte frangaise (Ducros, Boukobza et al. 2007), de 4.3 :1 pour les Américains
en 2002 (Hajj-Ali, Furlan et al. 2002) et de 10.2 :1 dans la série Taiwannaise en 2006 (Chen,
Fuh et al. 2006). 1l semble cependant que cette prépondérance féminine soit moins marquée
en cas de SVCR secondaire (Ducros, Boukobza et al. 2007).

L’age moyen au diagnostic est de 40 a 50 ans (Molloy and Hajj-Ali 2007, Ducros
2010, Chen, Fuh et al. 2011) avec des extrémes de 7 a 76 ans (Hajj-Ali, Furlan et al. 2002,
Ducros, Boukobza et al. 2007, Molloy and Hajj-Ali 2007, Chen, Fuh et al. 2010, Kazato, Fujii
et al. 2012). Les femmes sont en moyenne plus dgées que les hommes atteints par ce
syndrome (Ducros, Boukobza et al. 2007, Ducros 2010, Chen, Fuh et al. 2011). A notre
connaissance, il a été rapporté dans la littérature huit cas pédiatriques de SVCR, chez sept
garcons et une fille (Kirton, Diggle et al. 2006, Ganguly, Pal et al. 2009, Liu, Fuh et al. 2010,
Ghosh, Rothner et al. 2011, Kazato, Fujii et al. 2012, Yoshioka, Takano et al. 2012).

Le nombre de publications sur le sujet n’a cessé d’augmenter ces derniéres années,
conduisant & une meilleure connaissance du SVCR dans les communautés médicales et en
particulier neurologiques. Il est cependant vraisemblable que le nombre de cas soit encore

largement sous-estimé, notamment dans les formes non compliquées.



4. Clinique

4.1 Céphalées
La céphalée est le maitre symptome, souvent le seul du SVCR (dans 56% des cas de la

série frangaise de 2007), et est retrouvée dans 88 a 100% des cas (Hajj-Ali, Furlan et al. 2002,
Ducros, Boukobza et al. 2007). Typiquement il s’agit d’une céphalée en coup de tonnerre
(CCT), définie par I’'International Headache Society (IHS) comme une céphalée sévére, de
début brutal, atteignant son intensité¢ maximale en moins d’une minute.

La localisation de la douleur est généralement bilatérale, a point de départ postérieur
puis diffuse ; elle est le plus souvent décrite comme « la pire céphalée jamais ressentie ».
Certains cas de céphalée unilatérale ont été rapportés (Ducros, Boukobza et al. 2007). 1l arrive
également que la céphalée soit plus progressive ou moins sévére.

Sa durée est extrémement variable, de quelques minutes a plusieurs jours voire
plusieurs semaines. La plupart des patients présentent des épisodes répétés de CCT, se
produisant sur 1 & 4 semaines (Ducros, Boukobza et al. 2007, Ducros 2010).

Il s’y associe fréquemment des nausées ou vomissements et une photophobie, ainsi
qu’une agitation.

Chez plus de 80% des patients, on retrouve un ou plusieurs facteurs déclenchant des
céphalées: effort physique, défécation, toux, activité sexuelle, miction sans effort, choc
émotionnel, bain ou douche ou encore mouvement brusque de la téte (Ducros, Boukobza et al.
2007, Ducros 2010). Un méme patient peut présenter des facteurs déclenchant variés au cours

de son histoire clinique.

4.2 Crises comitiales

Elles sont focales ou généralisées, et sont survenues chez 1% des patients taiwanais,
17% des américains et 3% des patients frangais (Ducros, Boukobza et al. 2007, Chen, Fuh et
al. 2010).

Elles peuvent étre inaugurales, et leur récurrence est rare (Call, Fleming et al. 1988,

Singhal 2004, Edlow, Kasner et al. 2007, Ghia, Cuganesan et al. 2011).

4.3 Déficits neurologiques focaux

IIs sont décrits chez 43% des patients américains, 8% des taiwanais et 25% des 89
patients frangais. Ils peuvent étre transitoires, avec le plus souvent des symptomes visuels,

sensitifs et/ou phasiques, et parfois des déficits moteurs. Leur début est le plus souvent brutal,



typiques d’accidents ischémiques transitoires (AIT). Parfois les symptomes focaux
apparaissent plus progressivement et successivement, mimant une aura migraineuse.
Lorsqu’ils sont persistants plus de 24 heures, ils révelent un AVC (Ducros, Boukobza et al.

2007, Chen, Fuh et al. 2008, Ducros, Fiedler et al. 2010, Singhal, Hajj-Ali et al. 2011).

4.4 Examen général

11 est le plus souvent normal, sauf en cas de syndrome d’encéphalopathie postérieure
réversible (PRES) associé a un SVCR dans des contextes particuliers (préeclampsie, choc
septique, immunodépression...).

Cependant un tiers des patients environ a une pression artérielle élevée lors des
épisodes douloureux (Call, Fleming et al. 1988, Ducros, Boukobza et al. 2007, Chen, Fuh et
al. 2010).

5. Examens complémentaires
Les explorations complémentaires réalisées lors d’une suspicion de SVCR ont un
triple objectif : déterminer 1’étendue des 1ésions, confirmer le diagnostic en montrant ’aspect

de vasoconstriction segmentaire et diffuse et éliminer les diagnostics différentiels.

5.1 Imagerie cérébrale

Comprenant le scanner et I'IRM, elle est indispensable en urgence pour explorer une
CCT, et peut étre strictement normale dans le SVCR.

Selon les séries, des lésions sont visualisées dans 12 & 81% des cas, en raison des
différences de modalités de recrutement des patients (Chen, Fuh et al. 2010, Ducros, Fiedler

et al. 2010, Singhal, Hajj-Ali et al. 2011).

Les anomalies observées peuvent étre les suivantes :

- Hémorragie sous-arachnoidienne corticale (HSAc) :

C’est la complication la plus fréquemment retrouvée, le plus souvent sous la forme
d’une hémorragie méningée corticale, limitée a un ou quelques sillons, au niveau de la
convexité mais rarement plus abondante et inondant les citernes de la base (Moustafa, Allen et

al. 2008, Santos, Zhang et al. 2009, Ducros, Fiedler et al. 2010).
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Dans la série prospective frangaise de 89 patients, 30% des patients avaient une petite
HSA corticale sur ’IRM, uni ou bilatérale, de méme que 24% des patients américains
(Ducros, Fiedler et al. 2010, Singhal, Hajj-Ali et al. 2011). En revanche, cette complication
n’est décrite chez aucun des patients de la cohorte taiwanaise, du fait d’un biais de
recrutement puisque 1’hémorragie était un critere d’exclusion dans leur série prospective
(Chen, Fuh et al. 2010, Singhal, Hajj-Ali et al. 2011).

L’HSA corticale n’est visualisée que dans la moitié¢ des cas sur le scanner. Elle est
mieux détectée sur les séquences FLAIR et écho de gradient (T2*) de 'IRM. Le délai moyen
de diagnostic est de 4 jours aprés le premier épisode de CCT (Ducros, Fiedler et al. 2010).
Enfin, une HSA corticale peut survenir (et donc étre diagnostiquée) quelques jours apres une

premiére IRM cérébrale normale (Ducros, Fiedler et al. 2010).

Figure [ : coupe coronale en IRM (imagerie par résonnance magnétique) en pondération 12
EG (écho de gradient) mettant en évidence une hémorragie corticale pariétale gauche
- Hémorragie intra-cérébrale
Il existe dans la littérature de trés nombreux cas de SVCR révélés par une hémorragie
intraparenchymateuse (Geocadin, Razumovsky et al. 2002, Moskowitz, Calabrese et al. 2007,
Wong, Dougan et al. 2009). Leur localisation est le plus souvent lobaire, mais peut également

toucher les noyaux gris centraux (Ducros, Fiedler et al. 2010). On la retrouve chez 12% des

11



patients frangais et 20% des américains (Ducros, Fiedler et al. 2010, Singhal, Hajj-Al et al.
2011).

Cette complication est isolée dans un tiers des cas, sinon elle est associée a une HSA, un
infarctus cérébral ou les deux (Ducros, Fiedler et al. 2010).

Sa survenue est le plus souvent précoce, dans les premiers jours du SVCR ou bien
inaugurale. Cependant, elle peut apparaitre dans un deuxieéme temps apreés une premiére
imagerie normale (Williams, Lukovits et al. 2007, Wong, Dougan et al. 2009).

Deux facteurs de risque indépendants pour les complications hémorragiques (sous-
arachnoidiennes, sous-durales et intraparenchymateuses) ont été identifiés dans la cohorte
frangaise, a savoir le sexe féminin et un antécédent de migraine (Ducros, Fiedler et al. 2010).
Il n’existe pas a ce jour de mécanisme physiopathologique évident pour expliquer cette

association.

- Infarctus cérébral

Les infarctus cérébraux sont moins fréquents que les complications hémorragiques,
survenant chez 6% des 89 patients frangais, 8% des taiwanais mais 39% des américains,
sachant qu’une partie du recrutement était fait dans une unité neuro-vasculaire, ce qui peut
expliquer en partie la différence entre les cohortes. Les infarctus cérébraux peuvent étre
uniques ou multiples, et sont parfois associés a une hémorragie intracranienne. Ils sont
souvent de topographie jonctionnelle (Chen, Fuh et al. 2010, Ducros, Fiedler et al. 2010,
Singhal, Hajj-Ali et al. 2011, Fugate, Ameriso et al. 2012).

Par opposition aux complications hémorragiques, ils surviennent le plus souvent
pendant la deuxiéme semaine, en moyenne a J9 dans la série frangaise (Ducros, Fiedler et al.

2010, Marder, Donohue et al. 2012).

- Qedeme cérébral réversible
On le retrouve dans 8 a 38% des SVCR selon les études. Il est de survenue précoce,
souvent dans les premiers jours. Il apparait sous la forme d’hypersignaux FLAIR symétriques,
comparables a ceux décrits dans le PRES (cf figure 2), et est le plus souvent associ€ a un
AVC, hémorragique ou ischémique (Chen, Fuh et al. 2010, Ducros, Fiedler et al. 2010,
Singhal, Hajj-Ali et al. 2011).

12
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Figure 2: A, B: coupe axiale en IRM pondération Flair mettant en évidence des plages en
hypersignal de la substance blanche sous-corticale en pariéto-frontal prédominant a gauche
(A) et en temporo-occipital prédominant a gauche (B). C : Contréle IRM a 3 mois chez le
méme patient. Coupe axiale en IRM pondération Flair mettant en évidence une réversibilité
des anomalies de la substance blanche

La relation entre le PRES et le SVCR fait depuis quelques années 1’objet de nombreuses
discussions, car il existe de nombreuses similarités cliniques et étiologiques entre ces deux
syndromes.

Par ailleurs, dans les études incluant des patients sur la base d’un diagnostic
radiologique de PRES, une vasoconstriction cérébrale multifocale est trés fréquemment
retrouveée lorsqu’elle est recherchée par une angiographie (Bartynski and Boardman 2008).

Des ¢tudes supplémentaires sont nécessaires pour clarifier le lien entre ces pathologies.

Dans tous les cas, il faut savoir répéter ’imagerie cérébrale en cas d’aggravation des
céphalées ou d’apparition d’un déficit neurologique focal, le bilan initial pouvant étre normal
et les lésions sus-citées apparaitre secondairement (Elstner, Linn et al. 2009, Santos, Zhang et

al. 2009, Wong, Dougan et al. 2009).

5.2 Imagerie vasculaire

L’imagerie vasculaire est 1’élément indispensable au diagnostic, en démontrant la

vasoconstriction cérébrale et sa réversibilité. Si I’artériographie reste le gold-standard, elle est

14



désormais supplantée par les méthodes d’angiographie non invasives (angio-scanner et angio-
RM).

Elle retrouve des rétrécissements et des dilatations artérielles segmentaires, décrits
comme un aspect de « chapelet de saucisses » (« strings and beads »). Ces anomalies sont le
plus souvent diffuses (cf figure 3). Les artéres cérébrales moyennes (ACM) sont les plus
souvent concernées, suivies par les cérébrales antérieures, puis les cérebrales postérieures, et
enfin ’artére basilaire (Chen, Fuh et al. 2008). L’artére carotide externe peut également étre

impliquée (Melki, Denier et al. 2012).

A.

15



Figure 3 : A : coupe sagittale en angioscanner en MIP (maximum intensity projection)
mettant en évidence des anomalies de calibre de [’artere péricalleuse gauche alternant des
images de sténoses et de dilatations, et coupe coronale mettant en évidence des anomalies de
calibre de [’artére cérébrale moyenne gauche (branche insulaire a destinée a destinée
pariétale antérieure) alternant des images de sténose et de dilatations chez une patiente de 54
ans. A 3 mois, C : coupe sagittale en angioscanner, reconstruction MIP mettant en évidence
une réversibilité des anomalies de calibre de [’artere péricalleuse gauche et D : coupe
coronale mettant en évidence une réversibilité des anomalies de calibre de ['artére cérébrale
moyenne gauche.
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Ces irrégularités de calibre ne sont pas fixes, elles peuvent disparaitre ou apparaitre a
différents endroits a quelques jours d’intervalle (Noskin, Jafarimojarrad et al. 2006).

Il est trés important de noter que 1’angiographie quelle qu’en soit la modalité peut étre
strictement normale dans la premiére semaine suivant I’apparition des symptomes cliniques.
En angio-MR la vasoconstriction culmine au 16°™ jour aprés le début des céphalées (Chen
Ann Neurol 2010, Hajj-ali 2002). En cas de clinique évocatrice et de normalité de la premiére
exploration, il faut donc savoir répéter I’imagerie vasculaire.

Enfin, les explorations vasculaires peuvent mettre en évidence un anévrisme
intracranien non rompu, de découverte fortuite, et peuvent également révéler 1’association
d’un SVCR avec une dissection des artéres cervicales (Ducros, Boukobza et al. 2007, Saini,

Jeerakathil et al. 2009, Chen, Fuh et al. 2010, Ducros, Fiedler et al. 2010).

5.3 Le doppler transcrinien

Il a démontré son utilité¢ dans le diagnostic et le suivi du SVCR. Ainsi, la vitesse
maximale mesurée au niveau d’une artére cérébrale moyenne est en moyenne de 108.7 cm/s
chez les patients avec un SVCR et de 66.3 cm/s chez des sujets sains contrbles, cette valeur
maximum étant obtenue en moyenne 22 jours apres le début des céphalées (de 2 a 60 jours) et
restant toujours inférieure a 200cm/s. Il est par ailleurs intéressant de noter que les vitesses
peuvent étre normales dans les premiers jours mais restent élevées plusieurs jours aprés la
disparition des céphalées (Chen, Fuh et al. 2008).

L’innocuité et le faible coiit de cet examen en font un examen de choix pour le suivi
rapproché initial. Il a méme été rapporté un cas de SVCR compliqué d’une HSA a angio-MR
normale mais dont le doppler a confirmé le diagnostic avec des vitesses élevées (Bittel and

Husmann 2011).

5.4 Examens biologigues

La ponction lombaire est de réalisation quasiment systématique, afin d’éliminer une
hémorragie méningée devant un tableau de céphalée en coup de tonnerre aprés un scanner
cérébral normal. Dans le SVCR, elle est le plus souvent normale mais peut retrouver quelques
leucocytes ou hématies ou une hyperprotéinorachie <lg/L (Singhal Arch neurol 2011, Hajj
Ali 2002, Ducros 2007).

Le bilan sanguin avec hémogramme, ionogramme, fonction rénale, bilan hépatique,

hémostase, et C-réactive protéine est le plus souvent normal sauf en cas de SVCR survenant
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dans des conditions pathologiques associées (par exemple un SVCR survenant lors d’un
syndrome grippal avec prise d’un décongestionnant nasal).

Le bilan de vascularite (anticorps antinucléaires, anticorps anti-cytoplasmiques, facteur
rhumatoide) est en régle générale négatif.

I est utile de réaliser un dosage des catécholamines et métanéphrines urinaires a la
recherche d’un phéochromocytome, et d’effectuer une recherche toxicologique dans le sang et

les urines, dans le cadre du bilan étiologique.

5.5 Biopsie

II n’y a pas d’indication dans le SVCR a la réalisation d’un examen
anatomopathologique, que ce soit sur une biopsie cérébrale ou une biopsie de [’artére
temporale. Il ne doit étre réalisé¢ que dans des cas tres particuliers de formes graves avec doute
sur un diagnostic de vascularite.

11 existe néanmoins dans la littérature quelques cas de biopsie cérébrale pour des SVCR.
L’histologie ne retrouve pas d’anomalie notable, en particulier pas d’argument pour une
inflammation de la paroi vasculaire, mais peut mettre en évidence des signes inflammatoires
périvasculaires liés a des infarctus cérébraux par exemple (Serdaru, Chiras et al. 1984,
Geraghty, Hoch et al. 1991, Calado, Vale-Santos et al. 2004, Song, Fisher et al. 2004,
Moskowitz, Calabrese et al. 2007, Williams, Lukovits et al. 2007).

6. Diagnostic positif

Un SVCR doit étre suspecté devant toute céphalée en coup de tonnerre récidivante ainsi
que devant toute hémorragie meéningée corticale et devant tout AVC sans autre cause
retrouvée, surtout s’il existe des céphalées séveres associées. Le diagnostic repose sur la mise

en évidence de 1’aspect caractéristique de « chapelet de saucisses » a ’angiographie cérébrale.
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Les criteres diagnostiques en sont :

- Selon la classification de I'THS (Society 2004, Olesen 2005):

Criteres de diagnostic d’une céphalée attribuée a un SVCR (ICH-11 : 6.7.3)

A. Céphalée diffuse et sévére, de début brutal ou progressif, avec ou sans déficits
neurologiques focaux et/ou des crises comitiales
B. Aspect en chapelet de saucisses a Partériographie, sans hémorragie méningée
C. Une ou deux des caractéristiques suivantes :
1. La céphalée se développe en méme temps que les déficits neurologiques et/ou
les crises comitiales i
2. La céphalée conduit & ’angiographie et 4 la découverte de P’aspect en
chapelet de saucisses
D. La céphalée (et les déficits neurologiques si présents) disparait spontanément

dans les 2 mois

Tableau 1 : Criteres de diagnostic d’une céphalée attribuée a une angiopathie bénigne du

systeme nerveux central selon I'ITHS

- Selon Calabrese :

Résumé des éléments critiques pour le diagnostic de SVCR

Angiographie par voie fémorale ou angio-scanner ou angio-MR documentant
une vasoconstriction artérielle cérébrale multifocale segmentaire

- Pas d’argument pour une hémorragie sous-arachnoidienn‘e anévrismale

- Normalité ou quasi-normalité de ’analyse du liquide cérébro-spinal (protéines
< 80 mg/L, leucocytes< 10/mm3, taux de glucose normal)

- Céphalées séveres, aigués, avec ou sans signes neurologiques associés

= Réversibilité des anomalies angiographiques dans les 12 semaines apres le
début. Si le décés survient avant cette durée de suivi, autopsie élimine
d’éutres conditions comme une vascularite, de I’athérosclérose intracrinienne,
et une hémorragie sous-arachnoidienne anévrismale, qui peuvent aussi se

présenter avec des céphalées et un AVC.,

Tableau 2 : Criteres de SVCR selon Calabrese (Calabrese, Dodick et al. 2007)
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La mise en évidence de la vasoconstriction, indispensable au diagnostic, peut étre
retardée de quelques jours par rapport au début de la symptomatologie en raison de la possible
normalité de I’angiographie quelle qu’elle soit dans les premiers jours.

Par ailleurs, il découle de ces critéres que le diagnostic de certitude ne peut-étre posé
qu’apres confirmation de la résolution des vasospasmes et par une angiographie de contrdle a

pratiquer dans les douze semaines suivant le début des symptomes.

7. Diagnostic différentiel

7.1 Hémorragie méningée

Si le tableau clinique est celui d’une ou de plusieurs CCT, les examens doivent
rechercher les nombreuses causes de CCT (cf tableau 3) (Agostoni, Rigamonti et al. 2011,
Ferrante, Tassorelli et al. 2011). La priorité est de rechercher une hémorragie méningée et
donc de réaliser en premier lieu un scanner cérébral sans injection, puis une ponction lombaire
si ce dernier est négatif. Une HSA doit ensuite faire rechercher un anévrisme rompu, cause de
loin la plus fréquente des HSA non traumatiques.

Il y a en général peu d’hésitation entre une HSA liée a une rupture d’anévrisme et le
SVCR dont I’hémorragie ne touche que quelques sillons corticaux de la convexité. Une telle
HSA peut également se voir dans les angiopathies amyloides, mais la présentation clinique en
est différente, sans CCT et chez des sujets agés.

Une autre problématique est celle de I’hémorragie sous-arachnoidienne associée a un
vasospasme, pour lesquels il est parfois difficile de savoir quel est le primum movens, du
spasme artériel ou de I’hémorragic méningée. En général, les hémorragies sous-
arachnoidiennes compliquant un SVCR sont peu abondantes, longeant quelques sillons
corticaux, contrastant avec une vasoconstriction diffuse et multifocale mais touchant de courts
segments artériels. A I’inverse, le vasospasme compliquant une HSA anévrismale touche de
longs segments artériels, mais est localisé autour du site hémorragique (Forget, Goffette et al.
2009, Chen, Fuh et al. 2010). Cependant cette dichotomie n’est pas absolue et il est parfois
difficile de trancher, imposant de réaliser une artériographie et un contréle systématique a 3

mois.
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7.2 Autres causes de céphalées en coup de tonnerre

De nombreuses autres affections vasculaires et non vasculaires peuvent se manifester
par une CCT isolée. Le probléme majeur est qu’hormis les hémorragies intracraniennes, les
autres causes vasculaires de céphalée en coup de tonnerre peuvent se présenter avec un
examen clinique normal, un scanner sans injection normal et un liquide cérébro-spinal (LCS)
normal ou douteux. C’est le cas du SVCR, mais aussi de certaines dissections des artéres
cervicales et de certaines thromboses veineuses cérébrales (TVC). Dans ces deux affections,
les céphalées préceédent de potentielles complications cérébrales graves. Un diagnostic
précoce est impératif pour instaurer au plus vite un traitement par antithrombotique dans les
dissections et par héparine dans les thromboses veineuses. Le diagnostic de dissection des
arteres cervicales repose sur 1’angiographie cervicale et cérébrale par angioscanner ou par
angio-RM, couplée a des séquences d’IRM axiales en FAT-SAT (séquence de saturation des
graisses). Le diagnostic de TVC repose sur la visualisation du caillot veineux par différentes
séquences IRM (T2*) et sur la mise en évidence d’une obstruction veineuse (phlébo-scanner

ou phlébo-RM). 11 est donc indispensable de faire des explorations vasculaires dans toutes les

céphalées en coup de tonnerre.

Autres causes secondaires de céphalée en coup de tonnerre

- Hémorragie sous-arachnoidienne/ Céphalée sentinelle d’une rupture d’anévrisme
- Hématome intra-parenchymateux

- Infarctus cérébral

- Thrombophlébite cérébrale
- Dissection d’une artére cervicale

- Encéphalopathie hypertensive

- Apoplexie hypophysaire

- Hypotension intracrinienne spontanée
- Kyste colloide du troisiéme ventricule
- Artérite temporale

- Vascularite primitive du SNC

- Méningite bactérienne ou virale

Tableau 3 : Autres causes secondaires de céphalée en coup de tonnerre
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Lorsque toutes les explorations sont normales et que I’évolution clinique est favorable, il
n’est pas toujours possible de porter un diagnostic étiologique précis. Certaines variétés rares
de céphalées primaires selon la Classification Internationale des Céphalées peuvent donner
des céphalées en coup de tonnerre (céphalées primaires d’effort, céphalées primaires
sexuelles), mais ces diagnostics nécessitent d’avoir formellement exclu une cause secondaire,

y compris un SVCR.

7.3 Vascularite du SNC

Le diagnostic différentiel qui pose le plus de probléme en pratique clinique est celui de
la vascularite primitive du systeme nerveux central (VPSNC). Ainsi, avant de définir le
tableau de SVCR, le concept de vascularite « bénigne » du SNC a été utilisé¢ pendant de
nombreuses années. Les auteurs rapportaient des cas de patients se présentant avec des
céphalées plus ou moins associées a des signes neurologiques, et des irrégularités artérielles
sur I’imagerie vasculaire, mais contrastant avec les vascularites habituelles par leur évolution
rapidement favorable, y compris sans traitement immunosuppresseur (Hajj-Ali, Furlan et al.
2002, Chen, Fuh et al. 2006). C’est ainsi que le SVCR apparait toujours dans la classification
internationale des céphalées de I'IHS sous l’intitulé « Angiopathie bénigne du systeme
nerveux central » (Society 2004).

Néanmoins, la présentation clinique est en général assez différente dans ces deux
affections. Le mode d’entrée dans le SVCR est bruyant et le tableau s’améliore ensuite assez
rapidement dans la majorité des cas, alors que la vascularite a une évolution progressive, plus
insidieuse, et souvent défavorable. L’aspect angiographique initial peut étre similaire dans les
deux pathologies. Cependant, a I’inverse du SVCR, il semble y avoir plut6ét une implication
des vaisseaux de petit calibre dans la VPSNC (92%), bien que ’atteinte des grosses arteres ne
soit pas rare (72%) (Salvarani, Brown et al. 2007). De plus, le LCS est le plus souvent normal
dans le SVCR, alors qu’il est pathologique dans 80 a 90% des VPSNC (Salvarani, Brown et
al. 2012). En cas de doute, de nouvelles techniques d’imagerie cérébrale peuvent aider. Une
équipe allemande a proposé de réaliser une injection intra-artérielle d’inhibiteurs calciques
lors d’une artériographie conventionnelle ; dans les cas de SVCR, ce vasodilatateur a
normalisé le calibre artériel, alors que les anomalies persistaient en cas de vascularite (Linn,
Fesl et al. 2011).

Par ailleurs, des IRM avec gadolinium peuvent montrer une prise de contraste de la

paroi vasculaire dans les vascularites, absente dans le SVCR.

22



8. Causes

On distingue les SVCR primaires (37% dans la série francaise de 2007, 75% dans la
série américaine et plus de 90% dans la série taiwannaise) et secondaires. Les différences
importantes entre les séries découlent probablement de variations génétiques mais aussi de

biais de recrutement.
La liste de causes décrites a ce jour est longue (cf tableau 4), et le lien d’imputabilité
n’est pas toujours trés clair. Les deux causes de loin les plus fréquentes sont les substances

vasoactives d’une part, et le post-partum d’autre part.

8.1 Les substances vasoactives

Les agents vasoactifs incriminés sont principalement des médicaments
sérotoninergiques et adrénergiques, que ce soit aprés une premicre prise ou pendant un
traitement au long cours (Singhal, Caviness et al. 2002, Ishibashi, Ishibashi et al. 2011, Palma,
Fontes-Villalba et al. 2012). Le cannabis est le plus grand pourvoyeur de SVCR dans la série
frangaise (Ducros, Boukobza et al. 2007).

8.2 Le post-partum
La plupart des SVCR du post-partum surviennent dans la premiére semaine aprés

I’accouchement, que ce soit aprés une grossesse normale ou dans un contexte de pré-
éclampsie (Williams, Lukovits et al. 2007, Tsukimori, Ochi et al. 2008). Ils peuvent étre
favorisés par des agents vasoactifs donnés pour I’anesthésie péridurale, I’hémorragie de la
délivrance, I’inhibition de la lactation ou la dépression du post-partum (Comabella, Alvarez-

Sabin et al. 1996, Tsukimori, Ochi et al. 2008).

8.3 Autres
Parmi les facteurs étiologiques détaillés dans le tableau sous-jacent, certains sont trés
largement retrouvés et leur imputabilité dans le déclenchement du SVCR fait peu de doute :
c’est le cas des antidépresseurs inhibiteurs de la recapture de la sérotonine (IRS) (Singhal,
Caviness et al. 2002, Noskin, Jafarimojarrad et al. 2006), des triptans (Koopman, Teune et al.
2008) et des vasoconstricteurs nasaux par exemple (Shalchian and de Wispelaere 2007). En
revanche, beaucoup d’autres sont uniquement retrouvés dans des cas uniques, avec des

criteres temporels plus ou moins précis, et le lien de causalité est souvent douteux.
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Substances vasoactives

Grossesse et post-partum

Tumeurs sécrétrices
catécholamines

Dérivés du sang
Pathologies ou gestes artériels

Pathologie ou chirurgie du SNC

Divers

de

- Drogues : cannabis, cocaine, ecstasy, amphétamines, 1L.SD,
alcoolisation massive aigué

- Dérivés ergotés: tartrate d’ergotamine, méthergine,
méthylergométrine, lisuride, bromocriptine, isométheptine
-  Médicaments sympathomimétiques: adrénaline,
éphédrine, pseudo-éphédrine, pilules amaigrissantes,
phénylpropolamine

- Médicaments sérotoninergiques : IRS (inhibiteurs de la
recapture de la sérotonine), triptans

- Immunosuppresseurs : tacrolimus, cyclophosphamide,
interferon a

- Autres: patchs de nicotine, ginseng, réglisse,
indométhacine, pilules contraceptives, stimulation
ovarienne,

Post-partum +/- substances vasoactives
Eclampsie/Pré-éclampsie

césarienne

Phéochromocytome, tumeur carcinoide bronchique,
tumeur glomique

Erythropiétine, immunoglobulines intraveineuses, transfusion
sanguine massive

Dissection artérielle cervicale, dissection aortique, dysplasie
fibromusculaire, endartériectomie carotidienne, anévrisme
intracranien non rompu, artérite de Takayashu

Hypotension intracridnienne, hémorragie intracrinienne,
hématome sous-dural spinal, neurochirurgie, traumatisme
cranien, hyperréflexie dysautonomique

Hypercalcémie, Lupus érythémateux disséminé, porphyrie,

microangiopathie hémolytique, haute altitude, phénytoine

Tableau 4 : Etiologies de SVCR secondaires (Ducros 2010, Chen, Fuh et al. 2011)
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9. Traitement

Aucune thérapeutique du SVCR n’a été scientifiquement validée a ce jour. La prise en
charge des patients repose en premier lieu sur 1’arrét des substances vasoactives et la mise au
repos avec arrét de toutes les activités pouvant favoriser la survenue des céphalées en coup de
tonnerre pour quelques jours ou semaines selon les cas. Des traitements symptomatiques sont
nécessaires chez tous les patients : antalgiques pour les céphalées, antiépileptiques pour les
éventuelles crises, mesures de réanimation pour les cas les plus sévéres et monitoring de la
pression artérielle, avec traitement des poussées hypertensives majeures (selon les mémes
recommandations que lors de la phase aigué d’un infarctus cérébral). L’équipe frangaise
utilise volontiers des anxiolytiques chez ces patients souvent tres anxieux, 1’émotion pouvant
étre un facteur aggravant.

Lorsque le diagnostic de SVCR est confirmé, la plupart des auteurs utilisent les
inhibiteurs calciques, en plus des mesures et/ou des traitements symptomatiques. Par analogie
aux vasospasmes secondaires aux hémorragies méningées, la nimodipine est utilis€e, par voie
orale ou intra-veineuse. Cependant, méme si de nombreux cas rapportés dans la littérature ont
été améliorés nettement apres ce traitement, il n’existe aucun essai randomisé contre placebo
permettant de différencier ’effet du médicament de 1’évolution naturelle de la pathologie
(Nowak, Rodiek et al. 2003, Lu, Liao et al. 2004).

Par ailleurs, certains auteurs proposent une application intra-artérielle locale de
nimodipine ou de nicardipine, dans les cas treés sévéres de SVCR (Elstner, Linn et al. 2009,
Freilinger, Schmidt et al. 2010, Farid, Tatum et al. 2011, Lele, Lyon et al. 2011, French,
Boopathy et al. 2012). Il a méme été proposé que la bonne réponse a cette thérapeutique soit
un critere diagnostique de SVCR, a l’inverse des vascularites ou d’autres pathologies
vasculaires dont les sténoses ne répondraient pas a cette application locale d’inhibiteurs
calciques. Cependant il s’agissait d’une étude n’incluant que neuf patients et de méthodologie
rétrospective (Linn, Fesl et al. 2011).

Il existe également une description de SVCR compliqué d’infarctus cérébraux et d’un
PRES, améliorés par la prostacycline intra-veineuse (Grande, Lundgren et al. 2010), et un cas
amélioré apres de la milrinone en intra-artériel (Bouchard, Verreault et al. 2009).

Enfin, il existe a notre connaissance six cas rapportés de traitement par angioplastie
intracranienne, quatre d’évolution favorable et deux n’ayant pas empéché le déceés (Ringer,
Qureshi et al. 2001, Farid, Tatum et al. 2011, Fugate, Ameriso et al. 2012, Fugate, Wijdicks et
al. 2012, loannidis, Nasis et al. 2012).

i)



10. Pronostic et risque de récidive

10.1 A _court terme

L’évolution est le plus souvent favorable, avec peu de séquelles, ces derniéres
dépendant de la survenue d’AVC.

Quelques cas de SVCR d’issue fatale ont été décrits par AVC multiples et/ou cedéme
cérébral incontrdlable. Les complications 1étales sembleraient plus fréquentes dans les SVCR
du post-partum, avec 22% de déces sur une série de 18 patientes récemment publiée
(Geraghty, Hoch et al. 1991, Williams, Lukovits et al. 2007, Fugate, Ameriso et al. 2012,
Fugate, Wijdicks et al. 2012). Dans les trois larges séries totalisant 305 patients, le taux de
déceés global est inférieur a 1% (Chen, Fuh et al. 2010, Ducros, Fiedler et al. 2010, Singhal,
Hajj-Ali et al. 2011).

10.2 A long terme
Le SVCR, en raison de sa description relativement récente, n’a pas encore fait 1’objet

d’études longitudinales prolongées, et I’évolution clinique des patients apres la régression du
premier épisode est de ce fait trés mal connue.

A ce jour, la littérature comporte, a notre connaissance, deux exemples de récidive
documentée de SVCR : une récidive de SVCR du post-partum compliqué d’un hématome
intraparenchymateux, a 32 mois d’un premier SVCR du post-partum, et une récidive précoce
de SVCR idiopathique a 6 mois d’un premier épisode (Call, Fleming et al. 1988, Ursell,
Marras et al. 1998).

11. Objectifs de I’étude
Notre objectif est de déterminer le taux de récidive de SVCR a long terme, grace a un

suivi prospectif de plusieurs années dans une large cohorte de patients inclus lors d’un

premier €pisode de SVCR.
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II. MATERIEL ET METHODES

1. Patients

1.1 Inclusion
Dans le cadre de notre étude monocentrique, nous avons inclus de maniere prospective
des patients :

- présentant un SVCR certain défini par:

(1) des céphalées récentes séveres et inhabituelles de début brutal ou rapidement
progressif, avec ou sans déficit neurologique focal et avec ou sans crises comitiales partielles
ou généralisées,

(i) des critéeres de vasoconstriction cérébrale sur I'IRM, 1’angioscanner ou
I’artériographie, avec au moins 2 rétrécissements par artére sur 2 arteres différentes, et

(iii) la réversibilité des anomalies de calibre artériel démontré par un controle
angiographique (angioscanner, angioMR ou artériographie conventionnelle) pratiqué dans les
12 semaines du début.

-et:

Ayant été suivis au moins 6 mois apres ce premier SVCR.

Au total, 137 patients consécutifs ayant un SVCR définis selon ces trois critéres ont été
inclus prospectivement de janvier 2004 a décembre 2010, soit par le Centre d’Urgences
Céphalées, soit par le Service de Neurologie de 1’hdpital Lariboisiere a Paris ; 121 ont été

hospitalisés dans le service de neurologie, et 16 traités en ambulatoire.

A P’entrée tous les patients ont été interrogés selon un questionnaire semi-structuré, et
informés qu’ils étaient inclus dans une étude descriptive.

Les données recueillies comprenaient : le sexe, I’dge, les antécédents de céphalées
primaires (selon les critéres de 1’International Headache Society) et d’hypertension artérielle,
une éventuelle grossesse et accouchement récents, la liste exhaustive des traitements et
toxiques consommeés dans les 15 jours précédant le début de I’épisode, les caractéristiques
détaillées des céphalées révélant le SVCR ainsi que la pression artérielle lors de I’examen

initial, les éventuels déficits neurologiques ou les crises comitiales.
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Le SVCR était qualifié de secondaire en cas de présence d’un facteur connu comme
potentiellement déclencheur, et spontané dans le cas contraire (Ducros, Boukobza et al. 2007).
Un SVCR a été considéré comme secondaire au post-partum, s’il survenait dans les 8
semaines suivant un accouchement. Un SVCR a été considéré d’origine toxique, s’il existait
une prise de médicament ou de toxique potentiellement vasoactif dans les 15 jours précédant

la symptomatologie.

Tous les patients inclus ont eu une imagerie cérébrale et vasculaire dans les 48 heures
suivant leur prise en charge, comprenant un scanner cérébral (n=126), une IRM encéphalique
avec séquences de diffusion, FLAIR, T1, écho de gradient T2, Tl FAT-SAT cervical et
angio-MR cérébrale en temps de vol (n=134), une artériographie par voie fémorale (n=76), un
écho-doppler cervical et transcranien (n=127).

Les bilans biologiques ont comporté un hémogramme et une CRP chez tous les patients,
un dosage des toxiques urinaires (cannabinoides, cocaine et amphétamines) chez 71 patients,

et une ponction lombaire chez 110 patients.

1.2 Suivi
Les patients ont été suivis de maniere longitudinale, par consultations et/ou appel
téléphonique. Le suivi proposé comportait des consultations a 1, 3, 6, 12 et 18 mois, puis une
fois par an. Les consultations ont pu étre moins réguliéres pour certains patients, en fonction
de leur disponibilité. En outre, les patients étaient avertis de consulter en urgence en cas de
récidive de CCT. A chaque consultation de suivi, les patients ont été interrogés sur la

survenue de céphalées, en coup de tonnerre ou autre.

Les évenements recherchés lors du suivi ont été les suivants :
- récidive de SVCR prouvée définie par les mémes criteres que le premier épisode:
(1) céphalées récentes sévéres et inhabituelles de début brutal ou
rapidement progressif,
(1) vasoconstriction cérébrale visible sur I’angio-RM, 1’angioscanner ou
|’artériographie, avec au moins 2 rétrécissements par artére sur 2 arteres différentes,

(iii) réversibilité des anomalies artérielles confirmée dans les 12

semaines suivant le début des troubles.

28



- récidive de SVCR probable, définie par :
(1) plusieurs céphalées en coup de tonnerre typiques, répétées sur moins
de 15 jours
(11) vasoconstriction cérébrale visible sur I’angioscanner ou 1’angio-RM,
ou une ¢€lévation des vitesses au doppler transcranien sans vasoconstriction
visible sur I’angiographie non invasive
(i11) absence d’autre étiologie retrouvée aux céphalées en coup de
tonnerre a la phase aigué et lors du suivi ultérieur.
- récidive de céphalées en coup de tonnerre (CCT) depuis la fin du premier SVCR,
définie par une céphalée intense maximale en moins d’une minute ;
- survenue de céphalées circonstancielles: céphalées d’effort, & la toux, a la
défécation ou lors de la douche et/ou du bain, en précisant le mode de début ;
- survenue d’un AVC ischémique ou hémorragique

- apparition d’une hypertension artérielle (HTA), et son traitement le cas échéant.

2. Statistiques

Les données sont présentées en moyenne + déviations standard, ou en fréquence et
pourcentage.

Le chiffre de significativité a été défini a 5% pour toutes les statistiques.

Les comparaisons ont été effectuées par des tests de Fisher.

Les courbes de survie ont été réalisées grace a un test de Logrank.
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II. RESULTATS

1. Population

Un nombre total de 137 patients ayant un SVCR a ¢ét€ inclus et 3 seulement ont été
perdus de vue avant d’avoir atteint un suivi de 6 mois.

Les données démographiques des patients inclus et perdus de vue sont détaillées dans le
tableau 5.

Les résultats suivants portent donc sur 134 patients inclus dans la cohorte de suivi
prospectif. Il existe une nette prépondérance féminine (72%) et la moyenne d’age est de 45
ans.

Les antécédents retrouvés comprenaient :
- HTA : n=20 (14.9%), traitée chez 16 d’entre eux
- des céphalées primaires :
= (Céphalées de tension (CT) : n=38 (28.4%)
* Migraine sans aura (MSA) : n= 44 (32.8 %)
s  Migraine avec aura (MA) : n=11 (8.2 %)
= Algie vasculaire de la face (AVF) : n=1 (0.8 %)

- une ou plusieurs céphalées sexuelles : n=9 (6.7 %)

- une ou plusieurs céphalées en coup de tonnerre sans cause particuliére retrouvée ou
sans bilan réalisé: n=10 (7.5 %).

Quatre patients ont présenté un épisode unique de CCT avant le SVCR, dans un
contexte d’effort physique pour deux patients, de forte émotion pour une, et sans facteur
déclenchant pour un.

Une patiente a présenté deux ou 3 épisodes de CCT a I’effort physique, quatre ans
avant le SVCR, avec un scanner cérébral normal. Une autre a présenté des épisodes répétés de
CCT intenses lors d’un voyage a I’étranger, 9 ans avant le SVCR, sans exploration
complémentaire et de résolution spontanée. Une patiente a présenté 2 épisodes de CCT sur 48
heures lors de disputes, avec scanner, IRM et ponction lombaire normaux.

Un patient a présenté 2 épisodes de CCT dans les 3 années précédant son premier
SVCR, dans des contextes de consommation importante d’alcool, de cannabis et de cocaine,
et déclenchées par des efforts de défécation.

Les données précises de ces antécédents de CCT ne sont pas disponibles pour deux

patients.
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- un infarctus cérébral dans un contexte de CCT : n=2 (1.5%).

Une patiente agée de 54 ans qui a présenté en 2004 un SVCR non compliqué quelques
mois apres l'introduction d’un traitement par fluoxétine, avait un antécédent d’infarctus
occipital droit 30 ans auparavant, avec une CCT puis une hémianopsie latérale homonyme
gauche.

L’autre patiente, 4gée de 53 ans lors de son premier SVCR idiopathique compliquée
d’une HSAc en 2007, avait présenté en 1981 un infarctus occipital droit, avec description
d’une irrégularité du siphon carotidien droit.

- des antécédents psychiatriques :

- Dépression : n=22 (16.4%)
- Anxiété : n=24 (17.9%)

Par ailleurs, les autres pathologies chroniques nécessitant un traitement au long cours
comprenaient :

- dyslipidémie (9), diabéte (2)

- goutte (1)

- hypothyroidie (7)

- RGO (4), ulcere gastro-duodénal (1), hemnie hiatale (1)

- asthme (4)

- sarcoidose (1)

-flutter atrial(1), hyperexcitabilité supra-ventriculaire (1), tachycardie non étiquetée (1)

- plastie mitrale (1)

- phlébite (1)

- hépatite C (1)
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Caractéristiques Patients suivis (n=134) | Patients perdus de vue (n=3)
Age

Moyen + DS 449 +12.0 42+6.1
Intervalle 17-85 35-46
Sexe (H/F) 37/97 1/2
Antécédents notables

Céphalée de tension 38 (28.4%) 1(33.3%)
Migraine 45 (33.6%) 0

HTA 20 (14.9%) 0
Facteur étiologique

Aucun 66 (49.3%) 0
Post-partum 11 (8.2 %) 0
Substance vaso-active 55 (41.0%) 3 (100%)
Phéochromocytome ou tumeur sécrétante 2 (1.5%) 0
Céphalées

CCT unique 11 (8.2%) 0

CCT répétées 121 (90.3%) 3 (100%)
Céphalées s’installant en >1min 8 (6.0%) 0
Déficits neurologiques focaux

Transitoires (<24h) 21 (15.7%) 0
Persistants (>24h) 16 (11.9%) 0

Crises comitiales 6 (4.5%) 0
Poussée hypertensive avec PAS>160 et/ou | 37 (27.6%) 1(33.3%)
PAD<90 mm Hg

Dissection artérielle cervicale 17 (12.7%) 0
Complications 63 (47.0%) 0

HSA 41 (30.6%) 0
Infarctus cérébral 10 (7.5 %) 0
Hématome intraparenchymateux 13 (9.7%) 0
Hématome sous-dural 2 (1.5%) 0
Leucoencéphalopathie postérieure réversible 10 (7.5%) 0

Tableau 5 : Caractéristiques du SVCR chez les patients suivis et les patients perdus de vue.
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Le SVCR a été qualifié d’idiopathique pour 66 patients (49.3%) et de secondaire pour
les autres, comprenant un SVCR du post-partum pour 11 patientes (8.2%), induit par une
substance vasoactive pour 55 patients (41.0%) et suite a une production endogéne de
sympathomimétiques (phéochromocytome et paragangliome carotidien) pour deux patients
(1.5%). Parmi les agents vasoactifs incriminés, le plus fréquent était le cannabis, retrouvé
chez 25 patients (45.5%), puis les inhibiteurs de recapture de la sérotonine (IRS) chez 19
patients (34.5%) et les décongestionnants nasaux chez 15 patients (27.3%), ces agents
pouvant €tre associés entre eux. Seuls 2 patients ayant un SVCR induits par des agents
vasoactifs n’ont pris aucun de ces toxiques, I’une étant sous bromocroptine pour un adénome
a prolactine et I’autre ayant regu de I’adrénaline pour un cedéeme de Quincke. Les IRS
comprenaient la paroxétine (n=6), le citalopram (n=5), la fluoxétine (n=4), la sertraline (n=2)

et ’escitalopram (n=2).

Des céphalées sévéres et récentes ont été le symptome révélateur du SVCR dans tous les
cas. Les céphalées ont été I'unique symptéme du SVCR chez 96 patients (71.6%). Chez les 38
patients restants (28.4%), elles étaient associées a d’autres symptémes neurologiques. Le délai
moyen entre le début des céphalées et le premier examen médical était de 7.3+6.2 jours
(intervalle : 0-37). Parmi les 134 patients, 121 ont eu des CCT répétées (90.3%) et 13 ont eu
des présentations différentes, soit une CCT unique soit des céphalées plus progressives (cf
tableau 4).

Chez 121 patients, les CCT récurrentes (nombre moyen=4.8, intervalle : 2-18) se sont
répétées sur une période moyenne de 7.4+5.4 jours (intervalle : 1-26).

95 patients (70.9%) ont décrit au moins un facteur déclenchant de CCT : rapport
sexuel (20.1%), effort physique (19.4%), défécation (15.7%), émotion soudaine (14.9%), bain
ou douche (11.2%), mouvement brusque de la téte (9.7%), miction sans effort (8.9%), toux
(8.2%), vomissement (4.5%), éternuement (2.2%), rire (2.2%). Chez 39 patients (29.1%),
toutes les CCT sont survenues au repos. La localisation de la douleur était bilatérale pour 120
patients (89.5%). Les nausées étaient le symptéme le plus fréquemment associé (n=69,
51.5%), suivies par les vomissements (n=51, 38.1%), l’agitation (n=31, 23.1%) et la
photophobie (n=30, 22.4%).

Trente-huit patients (28.4%) ont présenté d’autres symptomes neurologiques,
comprenant des déficits neurologiques focaux chez 37 patients (27.6%) et des crises
comitiales chez 6 patients (4.5%) (cf tableau 5). Vingt-et-un patients (15.7%) ont présenté au

total 46 épisodes de déficits transitoires. Dix de ces patients avaient une IRM normale, dix
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une HSA, quatre un infarctus cérébral, deux un cedéme cérébral réversible et un patient avait
un hématome intracérébral.

Seize patients (11.9%) ont eu des déficits neurologiques dus a des AVC. Sept
présentaient des infarctus cérébraux, 10 des hématomes intracérébraux et 11 une HSA.

Six patients ont présenté des crises comitiales généralisées tonico-cloniques, dont 4
avaient un cedéme cérébral réversible. Parmi les deux restants, 1’un avait un hématome
intracérébral et un n’avait aucune 1ésion sur I’IRM.

Enfin presque 50% des patients ont présenté au moins une complication (cf tableau 5).
L’HSAc, retrouvée chez 41 patients, était la plus fréquente des complications (30.6%). Tous
les patients avec une HSAc étaient des femmes a I’exception de deux.

Un AVC récent a été détecté chez 21 patients (15.7%), parmi lesquels 16 ont présenté
des déficits neurologiques persistants plus de 24 heures : onze patients avaient uniquement
une hémorragie intracérébrale, huit avaient un infarctus cérébral dont un asymptomatique, et
les deux derniers avaient un infarctus et une hémorragie intracérébrale. Quinze de ces 21
patients avaient également une HSAc.

De plus, 10 patients dont 9 femmes présentaient des hypersignaux en séquence FLAIR
sur I’IRM, compatibles avec un cedéme cérébral réversible. Quatre de ces patientes avaient un
SVCR du post-partum, quatre avaient un SVCR idiopathique, une femme et un homme
avaient un SVCR induit par des agents vasoactifs.

Sur le plan thérapeutique, tous les patients ont eu des traitements symptomatiques par
antalgiques si besoin. Les substances vasoactives ont été arrétées et tous les patients ont été
mis au repos, dont 113 (84.3%) en hospitalisation pendant quelques jours. Pour les patients
non hospitalisés, il était conseillé d’arréter tout effort physique et d’éviter au maximum les
émotions pendant quelques jours a quelques semaines (au cas par cas). Par ailleurs, 123
patients ont recu de la nimodipine (92%), 21 par voie intraveineuse suivie d’un relais per os et
102 par voie orale d’emblée, introduit en moyenne a J9 aprés le premier épisode de CCT
(n=108 ; 0-65), et pour une durée moyenne de 41 jours (n=73, 1-100).

La réversibilité des anomalies artérielles a 3 mois a été confirmée dans tous les cas, par

IRM, angioscanner ou artériographie.
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2. Suivi

2.1 Modalités et durée de suivi

Nous avons pu recueillir des données de suivi sur au moins 6 mois pour 134 patients, les
trois autres ayant été perdus de vue (non venus a leur consultation de suivi, changement
d’adresse et de numéro de téléphone). Dans le cadre de cette étude, j’ai personnellement
interrogé 106 patients lors d’un entretien téléphonique entre octobre 2011 et juin 2012. Les 28
autres n’ont pas pu étre contactés ou revus pendant cette période, et nous avons donc utilisé

les données de leur derniére consultation a Lariboisiére.

La durée moyenne de suivi a €t¢ de 1606 jours (de 177 a 3108), soit4.4 + 2.2 ans, de 0.5
a 8.5 ans (cf figure 4).
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Figure 4 : Représentation de la durée de suivi de la population de l’étude. Chaque trait
horizontal représente un patient, et commence a la date d’inclusion et se termine a la

derniere date de suivi.
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2.2 Récidive de SVCR
2.2.1 Récidive de SVCR prouvée
Au cours du suivi, une seule patiente a présenté un deuxiéme épisode prouvé de SVCR
(0.7%).

Il s’agit d’une patiente alors dgée de 48 ans, adressée en neurologie a 1’hdpital

Lariboisiére le 06/08/2008 a la suite de sept épisodes de céphalées en coup de tonnerre
survenus les dix derniers jours, dont deux alors qu’elle faisait du ski nautique, un autre du
catamaran et un pendant un rapport sexuel. Chaque épisode a duré de 30 minutes a quelques
heures, et elle garde depuis le dernier épisode un fond douloureux permanent. L’interrogatoire
ne retrouve aucune prise médicamenteuse ou de toxique.

A Tentrée la patiente est normotendue, 1’examen neurologique et I’examen général ne
retrouvent pas d’anomalie.

L’IRM avec angio-MR en temps de vol réalisée le 06/08/2008 retrouve une minime
HSA corticale occipitale droite, et des irrégularités de calibre sur les deux arteres cérébrales
postérieures, prédominant & gauche, ainsi que sur le segment M1 de I’ACM gauche.

Le doppler transcranien du 06/08/2008 met en évidence une augmentation des vitesses
sur la cérébrale moyenne gauche (160 cm/s pour une normale <120 cm/s) et le siphon
carotidien gauche (160 cm/s).

L’analyse du LCS trouve 680 hématies/mm’, 3 leucocytes/mm’, une protéinorachie
normale a4 0.33 g/L, et I’absence de pigments dérivés de I’hémoglobine.

Devant cette forte suspicion de SVCR, la patiente est alors hospitalisée et un traitement
par nimodipine par voie orale est instauré. Elle ne présente aucune récidive de CCT durant
I’hospitalisation.

L’artériographie par voie fémorale réalisée 48 heures apres la mise sous nimodipine
(08/08/2008) révele une irrégularité de calibre sur I’ACM droite.

Un contréle doppler réalisé 1 semaine apres (14/08/2008), retrouve la persistance
d’accélérations des vitesses intracraniennes, notamment sur I’ACM gauche encore a 150 cm/s.

Un nouveau contrdle doppler (17/09/2008) montre une nette amélioration des vitesses
avec encore une vitesse a 120 cm/sec sur I’ACM droite.

Trois mois apres sa prise en charge initiale, I'IRM de contrdle et le doppler transcranien
se sont normalisés. Le 15/10/2008, les vitesses intracraniennes sont : ACM droite et gauche a
100/40 cm/sec, artéres cérébrales antérieures (ACA) droite et gauche a 60/30 cm/sec, siphons
carotidiens droit et gauche a 90 cm/sec, et artéres cérébrales postérieures (ACP) a 60 cm/sec.

En janvier 2009, les vitesses sur les 2 ACM ont encore diminué a 80 cm/sec. La patiente
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décrit en revanche des céphalées de tension invalidantes, pour lesquelles un traitement par
amitryptiline est instauré.

La patiente est revue en consultation en mars 2009, elle va bien, n’a pas eu de
nouvelle CCT mais décrit quelques céphalées d’effort, bréves, diffuses, et d’intensité
modérée, lui rappelant ses CCT du premier SVCR.

Le 23/07/2009, soit 359 jours aprés le premier épisode de SVCR, elle consulte a
nouveau pour 3 épisodes de CCT survenus en 3 jours, déclenchés chaque fois par le ski
nautique, durant chacun entre 30 minutes et une heure, avec persistance d’un fond douloureux
entre les épisodes. La patiente n’a pris aucun médicament ni toxique dans la semaine
précédant la premiere CCT.

A l’examen, la TA est a 142/82 et il n’y a aucun signe de localisation neurologique.

Un scanner cérébral avec angioscanner est alors réalisé, montrant des irrégularités de
calibre des deux arteres cérébrales antérieures. La patiente est mise sous vérapamil.

Le lendemain, I’'IRM avec angio-MR ne retrouve pas d’anomalie parenchymateuse ni
d’hémorragie sous-arachnoidienne, mais |’apparition de spasmes sur les cérébrales antérieures
et ’ACM gauche, qui n’existaient pas lors du premier épisode de SVCR en 2008.

Au doppler transcranien du 29/07/2009 il existe une accélération globale des vitesses
dans les 2 ACM, a 140 cm/sec versus 80 cm/sec lors du dernier contréle en janvier 2009.

Fin aolt 2009, il n’y a pas eu de récidive de CCT, mais des céphalées de tension
épisodiques surviennent ; le doppler transcranien est en voie d’amélioration.

L’IRM a 3 mois confirme la disparition complete des sténoses étagées des arteres
intracraniennes, et le doppler est également normalisé.

Le suivi en consultations est ensuite marqué par la persistance de céphalées d’effort
explosives trés breéves ainsi que des céphalées de tension épisodiques ou chroniques selon le
stress, mais pas de récidive de CCT aussi séveéres que lors des deux épisodes de SVCR avérés.
Les céphalées d’effort viennent par cycle. Elle peut ne pas en avoir pendant plusieurs jours,
semaines, voire méme mois, puis a un moment donné, des efforts modérés ou méme une
marche normale vont déclencher des céphalées brutales, explosives, bréves, d’intensité
moindre que les céphalées en coup de tonnerre, environ 4 ou 5/10 versus 10/10 pour les CCT.
Cette patiente n’avait jamais eu de céphalée d’effort, ni de céphalée en général avant le
premier épisode de syndrome de vasoconstriction en 2008. Elle est maintenant traitée par
Isoptine 120 — % le matin,  le soir. En raison de la symptomatologie survenant a I’effort, une

épreuve d’effort cardiaque a été faite et était strictement normale.
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2.2.2 Récidive probable de SVCR

Une seule patiente a présenté un épisode remplissant les criteres de récidive probable de
SVCR.

Il s’agit d’une femme 4gée de 41 ans au moment du premier épisode. Elle a comme
antécédent des migraines sans aura depuis 1’4ge de 11 ans, avec un traitement de crise par
triptans. Elle accouche de son premier enfant en novembre 2007, a 1’issue d’une premiére
grossesse sans complication, avec accouchement par voie basse, suivi d’une anémie a 6 g/dL
traitée par fer et érythropoiétine et d’une pyélonéphrite a Klebsielle traitée par antibiothérapie.
Elle présente en post-partum une recrudescence de crises migraineuses, entrainant une
consommation de triptans 2 fois/semaine environ.

Elle consulte au CHU de Bordeaux en janvier 2008 pour 2 épisodes de CCT avec
vomissements sur quelques jours, le deuxieéme étant survenu pendant un effort de défécation.

A DP’admission sa TA est a 230/160 mm Hg et I’examen neurologique est normal. Le
scanner cérébral avec angioscanner est normal et la ponction lombaire ne retrouve pas
d’hémorragie méningée ; la patiente rentre alors a domicile. Elle garde dans les jours qui
suivent une pression artérielle trés élevée et un fond céphalalgique permanent.

Une semaine apres, alors qu’elle est au volant, survient une troisiétme CCT. Elle est
alors hospitalisée. Le diagnostic de SVCR est évoqué et elle regoit un traitement par
nimodopine par voie intra-veineuse puis orale. Le doppler transcranien retrouve des vitesses
accélérées au niveau du siphon et de I’ACM droits, ainsi que du siphon gauche. L’IRM avec
angio-RM met en évidence des vasospasmes sur les segments P2 des artéres cérébrales
postérieures ainsi que sur les ACM de maniére bilatérale. II n’existe aucune complication
parenchymateuse.

L’évolution est favorable. Le doppler et I'IRM de contrdle a 3 mois (en mars 2008) sont
normaux. La patiente ne décrit pas d’autre céphalée que ses crises de migraine habituelles,
qu’elle traite par AINS, les triptans lui ayant été déconseillés. En revanche elle garde pendant
plusieurs mois des tensions artérielles élevées.

Le 28/10/2009, la patiente accouche de son deuxiéme enfant, sans complication. Dix
Jours apres, elle présente plusieurs CCT typiques, sans facteur déclenchant particulier, ainsi
qu’une nouvelle poussée hypertensive conduisant a la réalisation d’une IRM cérébrale. Cette
derni€re ne retrouve pas d’anomalie du parenchyme cérébral, mais un doute sur une sténose
de l’artere cérébrale postérieure droite n’existant pas sur I’IRM de mars 2008. Le doppler
transcranien montre une nouvelle accélération des vitesses intracraniennes. Avec du repos, la

symptomatologie régresse, et la patiente n’a pas effectué de controle d’imagerie a 3 mois.
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Au cours du dernier suivi en mai 2012, elle est enceinte pour la troisieme fois. Sa
grossesse est compliquée d’une HTA gravidique, nécessitant I’instauration d’un traitement

antihypertenseur.

2.2.3 Récidive de CCT

Cinq des 134 patients ont présenté une récidive de CCT (3.7%), ne remplissant pas pour
autant les critéres de récidive suspectée ou prouvée de SVCR. Une patiente dgée de 33 ans
lors de son premier SVCR a présenté une CCT unique 2 ans apres, sans contexte particulier.
Une patiente de 49 ans a présenté des CCT répétées 5 ans et demi aprés un SVCR induit par
les IRS, ressemblant au premier SVCR, sans facteur déclenchant et d’évolution favorable
avec le repos. La troisiéme, agée de 59 ans lors de son SVCR idiopathique, présente une CCT
d’effort annuelle depuis. Une femme de 43 ans en 2008 lors de son SVCR idiopathique, décrit
depuis une CCT par trimestre environ, jamais dans un contexte d’effort mais plut6t
déclenchées par de fortes émotions. Enfin, le cinquiéme a présenté une CCT unique au cours
d’un rapport sexuel, 39 mois aprés le premier SVCR secondaire aux IRS et au cannabis
survenu a I’4ge de 42 ans chez un patient toxicomane non sevré.

Aucun de ces patients n’a consulté en urgence au moment des récidives de CCT, et
donc aucun examen complémentaire en particulier d’imagerie angiographique n’a été réalisé.
Aucun de ces épisodes ne s’est compliqué de déficit neurologique ou de crises comitiales, et

I’évolution a toujours été spontanément et rapidement favorable.
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Figure 5 : Evolution de la population au cours du suivi en mois, identifiant le nombre de
patients suivis, et parmi eux ceux indemnes de récidive, ceux présentant une récidive de

SVCR ou de CCT.
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2.2.4 Analyse des récidives
En prenant en compte le cas de SVCR prouve et le cas de SVCR probable, le taux de

récidive de SVCR dans notre étude est donc de 1.5% aprés 4.4+2.2 ans.
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Figure 6: Courbes de survie de la cohorte incluant les récidives de SVCR et de
CCT.

Nous avons cherché a établir des facteurs prédictifs de récidive, en incluant les récidives
de SVCR prouvée et probable et les récidives de CCT.

Tout d’abord nous avons analysé les récidives en fonction de I’4ge, en comparant deux
groupes de moins et de plus de 45 ans, qui est ’age moyen de notre population. Nous n’avons
pas mis en évidence de différence significative (p=0.71).

Nous avons également analysé les récidives en fonction du sexe (voir figure 7). Les
courbes de survie en fonction du sexe semblent esquisser une tendance de récidive plus

fréquente chez les femmes, mais cette différence n’est pas significative.
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Survie dans la cohorte entiere
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Figure 7 : Courbes de survie de la cohorte incluant les récidives de SVCR et de CCT
en fonction du sexe. p=0.52.

Par ailleurs, nous n’avons pas pu mettre en évidence de différence du nombre de

récidive chez les migraineux comparés aux sujets non migraineux.

OR IC 95% P-value de test de
Fisher
ATCD Migraine 1.62 0.22-10.13 0.68
ATCD MSA 1.25 0.11 -8.13 0.67
ATCD MA 1.88 0.03-18.24 0.46

La courbe de survie en fonction du statut de migraineux suggere une récidive plus

précoce pour les patients migraineux, sans résultats significatifs (figure 8).
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Figure 8 : Courbes de survie de la cohorte incluant les récidives de SVCR et de

CCT en fonction du statut de migraineux ou non. p=0.55.

3. SVCR et grossesse

Notre cohorte comporte 11 patientes ayant présenté un SVCR du post-partum, de 34.8

ans +5.1 d’4ge moyen. Ces SVCR du post-partum ont été assez sévéres, 9 des 11 patients

ayant présenté une ou plusieurs lésions cérébrales.
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Age

Moyen + DS 34.845.1
Intervalle 26-41
Délai par rapport a I’accouchement

Moyen + DS 9.7+63.4
Intervalle 0-60
Céphalées

CCT unique 2 (18.2%)
CCT répétées 9 (81.8%)
Céphalées s’installant en >1min 4 (36.4%)
Déficits neurologiques focaux

Transitoires (<24h) 2 (18.2%)
Persistant>24h 3 (27 3%)
Crises comitiales 4 (36.4%)

Poussée hypertensive avec PAS>160 ou | 4 (36.4%)
PAD<90 mm Hg

Dissection artérielle cervicale 4 (36.4%)
Complications 9 (81.8%)
HSA 6 (54.5%)
Infarctus cérébral 0
Hématome intraparenchymateux 2 (18.2%)
Hématome sous-dural 0

Leucoencéphalopathie postérieure réversible | 3 (27.3%)

Tableau ¢ : Caractéristiques des SVCR du post-partum

Parmi les 11 cas de SVCR du post-partum, quatre patientes ont débuté une nouvelle
grossesse au cours du suivi. Une de ces patientes a subi une interruption thérapeutique de
grossesse (ITG). 1l s’agissait d’une patiente de 40 ans, ayant eu un SVCR du post-partum en
2010, avec des CCT atroces, crises comitiales, PRES a I’IRM et dissection vertébrale. Elle a
gardé dans les suites des céphalées de tension fréquentes et une anxiété trés importante
centrée sur la possibilité d’une récidive. La nouvelle grossesse était non désirée, alors qu’elle
n’avait pas repris de contraception. Aprés discussion multidisciplinaire entre gynécologue,

anesthésiste et neurologue, une ITG a été pratiquée, sans complication.
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Trois autres patients ont mené leur grossesse a terme. Ces grossesses se sont déroulées
dans les 2 ans suivant le premier SVCR, et il n’a pas existé de récidive de CCT ou de
céphalées inhabituelles en post-partum chez deux d’entre elles. Enfin, la quatrieme patiente a
présenté une récidive probable de SVCR apres sa grossesse ultérieure (voir page 39).

Par ailleurs, quatre autres patientes - trois ayant présenté un SVCR secondaire a une
prise de toxiques (cannabis, vasoconstricteurs nasaux ou triptans) et une ayant eu un SVCR
idiopathique- ont également eu une grossesse aprés leur SVCR. L’une a fait une fausse-
couche spontanée, une a fait une interruption volontaire de grossesse, les deux autres ont

accouché normalement, sans récidive de CCT ou de SVCR en post-partum.

4. Céphalées circonstancielles

Avant le premier SVCR, 9 des 134 patients (6.7%), dont 5 femmes et 4 hommes, avaient
eu une ou plusieurs céphalées sexuelles. Le SVCR a comporté au moins une CCT sexuelle
chez 7 de ces patients et au moins une CCT lors d’un effort physique pour les deux autres.

Parmi les patients cités ci-dessus, un homme et une femme présentaient a la fois des

céphalées sexuelles et des antécédents de CCT.

Au cours du suivi apres le premier SVCR:

- 7 des 134 patients (5.2 %) ont présenté des céphalées sexuelles, dont 2 seulement
avaient cette symptomatologie avant le SVCR.

- 15 patients (11.2 %) décrivent I’apparition de céphalées d’effort, parmi lesquels 5
présentent également des céphalées sexuelles.

- 6 patients ont décrit aprés le SVCR des céphalées a la toux, 1 patient a des

céphalées a la défécation et une patiente des céphalées sous la douche.

5. Céphalées primaires

5.1 Migraine
Parmi les 134 patients de notre cohorte, 44 (32.8%) avaient des migraines sans aura
définies selon les critéres IHS de migraine certaine ou probable (cf annexe 1) avant le premier
SVCR, et 10 (7.5 %) décrivaient également des migraines avec aura (cf annexe 2). Un patient

(0.7 %) présentait uniquement des crises avec aura.
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Ce taux de migraineux de 32.8% semble statistiquement supérieur a la prévalence de la
migraine en population générale, évalué a 12% (p<0.001) (Lantéri-Minet, Valade et al. 2005).

Au cours du suivi, 25 de ces 44 migraineux ont continué a avoir des crises de migraine.

Par ailleurs, au cours du suivi, six patients (5 femmes et un homme, d’dge moyen
33.3+9.5 ans, de 22 a 48 ans) ont développé une maladie migraineuse, sous forme de crises

de migraine sans aura.

5.2 Céphalées de tension

Trente-huit patients (28.4%) avaient des antécédents de céphalées de tension,
épisodiques ou chroniques, avant la survenue du SVCR. Apres le SVCR, 27 de ces 38 patients
ont continué a décrire des céphalées de tension épisodiques, et 6 des CT chroniques (parmi
lesquels 3 présentent des alternances de périodes de CT épisodiques et chroniques).

Parmi les 96 patients sans antécédents de CT, 37 (38.5 %) ont vu apparaitre apres le
SVCR des CT épisodiques et 9 des CT chroniques, dont 3 les 2 types de CT, ce qui représente
I’apparition de CT chez 44.8% d’entre eux.

Au total, 73 des 134 patients présentent donc des CT apres le SVCR, soit 54.5%.

6. SVCRetHTA

L’analyse des antécédents de nos patients a permis d’identifier 20 sujets hypertendus
avant le SVCR. Six d’entre eux ont présenté une poussée tensionnelle au cours du SVCR
(définie par une TAS>160 mm Hg ou TAD>90 mm Hg).

Trente-et-un patients auparavant non hypertendus ont eu une poussée hypertensive au
cours du SVCR. Au total 37 des 134 patients (27.6%) ont eu une poussée d’HTA a la phase
aigu€ du SVCR (4ge moyen 45.1+12.1 ans, de 24 a 70 ans, comprenant 28 femmes et 9
hommes), le plus souvent au moment des CCT les plus séveres.

Au cours du suivi moyen de 4.40+2.2 ans, une HTA a été découverte et traitée chez 22
des 114 patients normotendus auparavant (19.3%, dge moyen : 48.6+£9.9 ans, dont 20 femmes
et 2 hommes). Onze de ces 22 patients ont eu une poussée hypertensive durant 1’épisode de
SVCR et n’ont jamais pu arréter le traitement antihypertenseur par la suite, la nimodipine
étant arrétée puis remplacée par un autre antihypertenseur. Chez les 11 autres sujets, la
pression artérielle s’est élevée dans un deuxieme temps. Il s’agissait pour les 22 patients d’une

HTA essentielle.
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IV. DISCUSSION

1. Récidive de SVCR

Le SVCR est une pathologie pour laquelle il n’existe pas encore de données
épidémiologiques de prévalence et d’incidence, et dont les mécanismes sont encore largement
méconnus. Bien qu’il ait été longtemps appelé angiopathie bénigne du SNC, par opposition
aux vascularites primitives du SNC, il peut se compliquer d’événements grevant le pronostic
fonctionnel voire vital, ce qui en fait aujourd’hui une entité importante a connaitre et a savoir
détecter.

De trés nombreux cas ont ¢té décrits ces derniéres années dans la littérature
internationale, mais il existe a ce jour uniquement 3 séries détaillées de plus de 15 patients, la
cohorte américaine en grande partie rétrospective, une série prospective taiwanaise de 32
patients (Chen, Fuh et al. 2008) complétée en 2012, totalisant 95 patients (Chen, Fuh et al.
2012) et une série prospective frangaise de notre équipe portant sur 67 patients en 2007, 89
patients en 2010 (Ducros, Fiedler et al. 2010), que nous avons complétée et suivie dans ce
travail. Les américains ont suivi leurs patients pendant 35 mois en moyenne (0-128 mois), en
s’intéressant a leur handicap fonctionnel et leurs fonctions cognitives. Seuls sept patients ont
été interrogés sur la persistance ou la réapparition de céphalées, qui ont été retrouvées chez 2
patients, sans qu’il soit donné de précision sur leurs caractéristiques ou leur diagnostic
étiologique. La série de Lariboisiere de 2007 comportait un suivi moyen de 16 +12.4 mois (de
2 a 38). Aucun des 67 patients n’avait relaté pendant cette période une récidive de CCT ou de
SVCR mais 24 patients décrivaient des céphalées persistantes. Par ailleurs, 1I’équipe de Chen a
publié en 2008 une série de 21 cas de CCT déclenchées par le bain, dont les deux tiers sont
des SVCR prouvés. Ils ont été suivis pendant une durée moyenne de 30£23 mois, sans aucune
rechute relatée (Wang, Fuh et al. 2008). Enfin, le seul chiffre avancé de risque de récidive est
celui de 8% dans la série tatwannaise de 2010, avec un suivi médian de 25 mois, allant de 10 a
69 (Chen, Fuh et al. 2010).

Par ailleurs, il existe a notre connaissance 2 cas rapportés dans la littérature de récidive
prouvée de SVCR. Ainsi, Ursell décrit en 1998 le cas d’une patiente de 36 ans présentant
apres son troisieme accouchement un SVCR compliqué d’un hématome intraparenchymateux.
Trente-deux mois apres, elle accouche de nouveau et a une récidive de SVCR prouvé, avec

une nouvelle hémorragie intracranienne. L’évolution a été favorable a deux reprises, puisque
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lors du dernier suivi la patiente était asymptomatique sur un plan neurologique et avait
normalisé son doppler transcranien (Ursell, Marras et al. 1998).

De méme, dans une des descriptions princeps du RCVS en 1988, Call et Fleming
rapportent 4 cas de patients, dont la premiére a présenté 2 SVCR a 6 mois d’intervalle, avec
normalisation des anomalies vasculaires entre les deux. Ce tableau étonnant avait méme
conduit a la réalisation d’une biopsie cérébrale, dont I’analyse histologique ne révéla aucune

anomalie (Call, Fleming et al. 1988).

La question du risque de récidive est fréquemment soulevée par les patients suivis pour
un SVCR. 11 était jusqu’a présent tres difficile de répondre formellement a cette question, en

I’absence de données suffisantes.

Dans notre population, nous avons mis en évidence une unique récidive prouvée de
SVCR, dont les deux épisodes remplissaient tous les critéres, a savoir une clinique évocatrice,
la mise en évidence de vasospasmes artériels intracraniens et la réversibilité de ces anomalies
dans les 3 mois. Le taux de récidive prouvée dans notre population est donc de 0.7% sur notre
durée de suivi qui est de 4 ans et demi en moyenne.

Si ’on considére également les récidives probables, une autre de nos patientes est
concernée. Le premier épisode était survenu en post-partum et dans un contexte de prise
répétée de triptans. Le deuxieme SVCR, 21 mois apres, s’est également déclaré¢ dans un
contexte de post-partum, sans prise de médicament vasoconstricteur.

Si I’on tient compte de ces deux événements le risque de récidive de SVCR prouvé ou
probable s’éléve a 1.5% sur une durée moyenne de suivi prospectif supérieure a 4 ans. Ce
risque de récidive observé est faible et semble concordant avec le petit nombre de cas de
rechute retrouvés dans la littérature internationale.

Le risque de récidive a plus long terme (par exemple a 10 ans) pourrait étre plus
important. En effet, dans le recueil des antécédents de nos patients, nous avons relevé chez
plusieurs d’entre eux des épisodes fortement évocateurs de SVCR, sans que cela ait été
prouvé par des examens complémentaires, a une période ou cette entité n’était pas encore
clairement définie.

Ainsi, deux de nos patientes avaient un antécédent d’infarctus cérébral étiqueté
cryptogénique survenu dans un contexte de CCT, 1'une en 1973 soit plus de 31 ans avant le
SVCR prouvé, et I’autre en 1981, avec description a I’époque d’irrégularités de calibre du

siphon carotidien droit découverte dans le bilan d’une ischémie occipitale droite. Chez aucune
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de ces patientes I’interrogatoire rétrospectif n’a mis en évidence de facteur déclenchant a un
potentiel SVCR, mais I’anamnése est trés en faveur.

Une patiente incluse en 2006 a également un antécédent d’épisode évocateur de SVCR,
puisqu’elle avait présenté en 1997 plusieurs CCT intenses répétées sur 10 jours. Elle était
alors en voyage a I’étranger et n’a pas consulté.

Au total nous avons ainsi retrouvé des antécédents de CCT chez 12 de nos patients,
associés a des infarctus cérébraux pour deux d’entre eux.

Hormis les 2 patientes ayant eu un infarctus cérébral associé a une CCT, les huit autres
patients ont eu une ¢évolution spontanément favorable pouvant faire éliminer a posteriori un
grand nombre de causes secondaires graves, méme si une seule de ces patientes avait eu une
imagerie cérébrale et une PL. Chez cette derniére patiente, la normalité de ce bilan
paraclinique avait fait poser le diagnostic de « CCT primaire », dont les critéres sont détaillés

ci-dessous :

Criteres IHS de CCT primaire (Primary thunderclap headache)

Céphalée :
A. Soudaine et sévere atteignant son maximum en <1 minute
B. Durant d’l heure a 10 jours
C. Peut se reproduire dans la premiére semaine mais ne se répéte pas de facon

réguliere dans les semaines ou mois suivants

D. Non attribuée a une autre affection et avec LCS et neuroimagerie normaux.

De méme, cinq de nos patients ont présenté une récidive d’une ou plusieurs CCT au
cours du suivi. Ces céphalées n’ont pas été explorées, mais posent la question d’une possible
« récidive a minima » de SVCR.

Dans la littérature, Wong, Dougan et al décrivent une patiente migraineuse ayant eu un
SVCR provoqué par le cannabis, d’évolution favorable, puis ayant présenté quatre ans apres
une récidive de CCT unique, pour laquelle elle a consulté mais refusé les investigations en
dehors du scanner cérébral, qui était normal (Wong, Dougan et al. 2009).

Ces données montrent les limites du concept de CCT primaire. En effet, les patients
étiquetés « CCT primaire » pourraient correspondre & des SVCR non diagnostiqués soit par
méconnaissance, soit par manque de performance de 1’imagerie réalisée (les angiographies
non invasives ayant une sensibilit¢ inférieure a 1’angiographie conventionnelle pour la

détection des spasmes), soit par imagerie vasculaire trop précoce. Pour exemple, une série de

49



11 patients ayant présenté des CCT qualifiées de primaires a ¢té rapportée, et il en existe un
pour lequel I’angiographie a révélé un aspect de vaospasmes diffus. Pour les autres I’ARM
initiale était normale mais n’a pas été contrdlée par la suite (Lu, Liao et al. 2004). De méme,
Chen et son équipe rapportent en 2006 une série de 56 patients ayant présenté une ou
plusieurs CCT sans diagnostic retrouvé. Parmi eux, une vasoconstriction des arteres
intracraniennes n’a ¢té détectée que chez 22 patients, les autres ayant une IRM normale. Dans
les deux groupes, le tableau clinique et les complications ischémiques étaient les mémes.
Ceci renforce 'idée qu’il y a eu une vasoconstriction a un moment donné chez tous les
patients, qui n’a pas toujours pu étre détectée sur I’'unique ARM réalisée (Chen, Fuh et al.

2006).

Notre étude prospective montre clairement que le risque de récidive de SVCR a moyen
terme est réel mais faible. En raison du faible nombre de récidive, il nous a été impossible de
définir des facteurs de risque de récidive. En particulier, ce risque n’était pas différent en
fonction de I’dge (supérieur ou inférieur a 45 ans), du sexe, ni du statut migraineux.

Par conséquent, il semble légitime de maintenir les précautions appliquées jusqu’a
présent vis-a-vis de ces patients, a savoir la contre-indication a la prise de triptans, de dérivés
ergotés, de médicaments alpha-sympathomimétiques et d’antidépresseurs de la classe des
inhibiteurs de la recapture de la sérotonine spécifiques ou mixtes, ainsi que la prévention
contre la prise de toxiques. Par ailleurs, tous les individus doivent étre avertis de consulter en
urgence en cas de récidive de CCT ou de céphalée inhabituelle.

Un suivi plus long est maintenant indispensable, pour déterminer le risque de nouvel

épisode de SVCR ainsi que celui d’AVC a 10 ans.

2. Cas particulier du SVCR du post-partum

La question du risque de récidive de SVCR se pose de maniere encore plus aigué chez
les femmes ayant présenté leur premier épisode dans un contexte de post-partum, et qui
expriment un désir de nouvelle grossesse.

Dans la littérature, il existe de trés nombreux cas rapportés de SVCR du post-partum,
longtemps dénommé angiopathie du post-partum. Ces demiers peuvent survenir dans un
contexte d’éclampsie (Ringer, Qureshi et al. 2001, Tsukimori, Ochi et al. 2008) ou étre

favorisés par I’administration de vasoconstricteurs, un grand classique étant la bromocriptine
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donnée pour inhiber la montée de lait, mais la période du post-partum peut suffire en elle-
méme a causer un SVCR. Beaucoup de ces cas publiés ont comporté des complications, en
premier lieu des hémorragies intracraniennes parfois gravissimes (Geocadin, Razumovsky et
al. 2002, Williams, Lukovits et al. 2007). Dans sa série de 18 SVCR du post-partum, Fugate
retrouve une évolution défavorable dans la moitié des cas, dont 4 décés et 5 patientes
présentant des séquelles neurologiques (Fugate, Ameriso et al. 2012).

Comme évoqué précédemment, Ursell relate un cas de récidive de SVCR du post-
partum, chaque épisode ayant été compliqué d’un hématome.

En revanche, Rémi et collaborateurs décrivent en 2011 le cas d’une patiente ayant
présenté un SVCR du post-partum, sans traitement vasoconstricteur, apres la naissance de
son deuxie¢me enfant, compliqué d’infarctus cérébraux. Son accouchement ultérieur, 16 mois
apres, s’est déroulé sans probléme, sans aucune plainte céphalalgique ou neurologique. De
méme une patiente américaine ayant présenté un SVCR avec complications hémorragiques
séveres dans les suites d’une césarienne pour métrorragie et détresse feetale a 26 semaines
d’aménorrhée n’a présenté aucune complication lors de sa grossesse suivante et du nouvel
accouchement (Geocadin, Razumovsky et al. 2002).

En ce qui concerne notre population, parmi les 11 patientes ayant présenté un premier
épisode lors du post-partum, une a fait une interruption volontaire de grossesse, 3 ont mené
une grossesse ultérieure a terme, sans aucune complication pour 2 d’entre elles, mais une a
présenté une probable récidive a la grossesse ultérieure.

De plus 2 femmes ayant eu un SVCR sans contexte de post-partum ont eu une
grossesse sans complication par la suite.

Les données de notre étude, ainsi que celles de la littérature sont insuffisantes pour
tirer des conclusions significatives. A ce jour, il n’existe pas d’argument formel selon I’
« Evidence-Based Medicine » pour contre-indiquer formellement une grossesse aprés un
épisode de SVCR. En revanche, il convient d’informer la patiente et son gynécologue-
obstétricien (1) que le risque de récidive a cette occasion n’est pas nul, (ii) que certains signes
doivent les alerter (céphalées inhabituelles), (ii1) de la nécessité d’éviter autant que possible
les médicaments vasoconstricteurs lors de I’accouchement et du post-partum, en particulier la

bromocriptine (dérivé de I’ergot de seigle) pour stopper la montée de lait.
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3. Lien entre SVCR et céphalées circonstancielles

3.1 Céphalées sexuelles

Au total, 6.7% de notre population avaient eu des céphalées sexuelles avant le SVCR
et 5.2% en ont eu apres.

La prévalence de ces céphalées en population générale n’est pas connue. Une étude
prospective espagnole menée sur 10 ans a partir de patients consultant pour des céphalées, 18
des 6412 patients avaient des céphalées sexuelles (0.3%), ce qui est trés faible (Pascual,
Gonzélez-Mandly et al. 2008).

Dans 1’étude taiwannaise sur les céphalées sexuelles (Yeh, Fuh et al. 2010), 18 des 30
patients inclus (60%) avaient un diagnostic final de SVCR, un patient avait une hémorragie
sous-arachnoidienne et un autre une dissection de 1’artére basilaire. Seuls 10 des 30 patients
n’avaient pas de cause retrouvée. Cette proportion de SVCR est trés importante, mais
concerne des patients recrutés dans un centre « Céphalées » spécialisé. Beaucoup de patients
ayant des céphalées sexuelles ne consultent pas ou seulement tardivement pour ce probléme
(Silbert, Edis et al. 1991), ceux qui le font ayant des symptémes plus intenses, d’ou une forte
proportion de causes vasculaires sous-jacentes. Dans 1’étude prospective espagnole, aucune
anomalie vasculaire n’a été détectée chez les 18 patients ayant des céphalées sexuelles, bien
qu’une angio-RM ait été réalisée chez tous ces patients (Pascual, Gonzalez-Mandly et al.
2008).

Néanmoins, notre travail ainsi que I’étude taiwanaise soulévent la question de la nature
exacte des céphalées primaires associées a 1’activité sexuelle (cf annexe 4). Leur association
fréquente avec le SVCR remet en cause leur définition de « céphalée primaire », ¢’est-a-dire
sans autre pathologie sous-jacente. Ces deux entités pourraient €tre un continuum, deux
aspects différents d’'un méme spectre, et étre sous-tendues par les mémes mécanismes
physiopathologiques, notamment une hypertonie sympathique, dont il a été démontré qu’elle
existe lors de I’activité sexuelle, mesurée par le biais de neurotransmetteurs dans le sang et le

LCS (Kriiger TH, Eur Journal of neuroscience 2006).

3.2 Céphalées primaires a I’effort et a la toux (cf annexes 5 et 6)

En ce qui concerne les céphalées d’effort, nous n’en avons pas retrouvées avant le
SVCR. En revanche, elles sont apparues chez 11.2% des nos patients aprés le SVCR. Au
total, 12.7% des patients présentent des céphalées circonstancielles (comprenant les céphalées

sexuelles et a I’effort) apres le SVCR contre 6.7% avant.

52



La physiopathologie de ces céphalées est peu connue. L’hypothése la plus
fréquemment retenue est celle d’une étiologie vasculaire, par le biais d’une élévation de la
pression artérielle cérébrale au cours de 1’exercice physique, entrainant une stimulation des
récepteurs sensitifs des sinus veineux qui sont alors dilatés (Imperato, Burstein et al. 2003).
Cependant aucune étude scientifique n’a validé cette hypothese.

Sur le plan sémiologique, il existe des différences entre les céphalées du SVCR et les
céphalées circonstancielles dites « primaires », notamment en ce qui concerne la durée,
I’intensité et les signes d’accompagnement. En effet, les patients ne consultent pas ou en tout
cas pas en urgence pour les céphalées a I’effort ou a la toux « supposément primaires »,
puisqu’elles sont d’intensité¢ le plus souvent supportable, de durée courte et sans signes
digestifs -nausées et vomissements- notamment.

Les patients ayant eu des céphalées circonstancielles sexuelles avant le SVCR ont
SVCR ont tous reconnu les céphalées en coup de tonnerre du SVCR comme étant différentes
et inhabituelles, et ont consulté en urgence.

Dans la littérature, il existe une série rétrospective de 4 cas étiquetés « céphalées
d’effort bénignes » (Imperato, Burstein et al. 2003). Cependant, la clinique de ces patients est
fortement évocatrice de SVCR, et aucun de ces patients n’a eu d’angiographie.

En pratique, le diagnostic de céphalées circonstancielles « primaires » impose d’avoir
¢liminé au préalable un SVCR.

Il n’existe pas a ce jour de données épidémiologiques de prévalence de ce type de
céphalées primaires. Néanmoins, le chiffre de quasiment un patient sur 5 que nous retrouvons
apres le SVCR nous semble tres élevé, posant la aussi la question d’un mécanisme vasculaire

commun entre ces céphalées dites primaires et le SVCR.

4. SVCR et migraine

Notre cohorte comporte 45 patients migraineux avant le SVCR, dont 25 ont continué a
avoir des crises apres, et six patients ont développé une migraine au cours du suivi, donc au
total 51 des 134 patients ayant eu un SVCR (38.1%) ont aussi une migraine. Au total, un
patient sur 3 est migraineux, ce qui semble supérieur a la prévalence en population générale.
La migraine pourrait étre considérée comme un facteur de risque de SVCR, ce qui est
concordant avec les données de notre série précédemment publiées (Ducros, Boukobza et al.

2007, Ducros, Fiedler et al. 2010). Dans la série taiwannaise, le nombre de migraineux relevés
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est d’environ 16%, et cette donnée n’est pas disponible dans la série américaine (Chen, Fuh et
al. 2010, Singhal, Hajj-Ali et al. 2011). Enfin, sur la série rétrospective de 18 patientes
présentant un SVCR du post-partum, 25% étaient migraineuses (Fugate, Ameriso et al. 2012).
Par ailleurs, il a été montré précédemment que la migraine était un facteur de risque
d’avoir une forme hémorragique de SVCR (Ducros, Fiedler et al. 2010).
Il semble donc exister un lien entre migraine, en particulier sans aura, et SVCR, mais

la nature de ce lien reste inconnue.

5. SVCR et céphalées de tension

Un peu plus d’un tiers de nos patients souffraient de céphalées de tension épisodiques
ou chroniques avant le SVCR, ce qui est cohérent avec leur prévalence en population générale

(Yoon, Katsarava et al. 2012, Jensen, Stovner 2008)

En revanche, au cours du suivi, nous avons vu ce nombre augmenter
considérablement, avec plus de la moitié des patients décrivant des CT.

Dans les premiers mois suivant la pathologie, ce nombre est trés élevé, puis décroit un
peu avec le temps. Certains patients nécessitent un traitement de fond au long cours, d’autres
reviennent a des CT épisodiques habituelles et peu invalidantes.

Ces CT sont probablement favorisées par des facteurs anxieux, avec crainte du risque

de récidive, favorisant I’apparition et la pérennisation de ces céphalées.

6. SVCR et HTA

Environ 40% des patients ont présenté une poussée hypertensive a la phase aigué du
SVCR. Par ailleurs une HTA est apparue apres le SVCR chez 20 des 114 patients auparavant
non hypertendus.

La encore, il pourrait exister un lien entre le SVCR et I’HTA. Il pourrait s’agir d’un
méme mécanisme d’hypertonie sympathique, que ce soit localement au niveau des arteres
encéphaliques pour le SVCR ou de fagon plus systémique pour ’'HTA.

Cette fréquence de I'HTA lors du suivi a moyen terme des SVCR a des implications
pratiques : la mesure de la pression artérielle doit étre systématique, et réguliére pour dépister

une HTA débutante, la confirmer et la traiter ensuite
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7. Physiopathologie du SVCR

Si la physiopathologie du SVCR est encore largement méconnue, les deux pistes
envisagées sont celles d’une dysfonction endothéliale et surtout d’une hypertonie
sympathique. En effet, la partie proximale des arteres intracraniennes regoit des afférences
sympathiques médiées par le neuropeptide Y et la noradrénaline, modulant le tonus
vasculaire. Une stimulation des récepteurs sympathiques par des toxiques exogénes, des
catécholamines endogénes ou une dysrégulation du systéme nerveux autonome pourrait ainsi
provoquer une vasoconstriction a I’origine des céphalées (Agostoni, Rigamonti et al. 2011).
Différents éléments supportent ces hypotheses, notamment un cas de SVCR a été décrit chez
un patient traumatisé médullaire, au cours d’une poussée dysautonomique (Edvardsson and

Persson 2010).

La susceptibilit¢ au SVCR serait en partie endogéne, comme le suggere la
prépondérance féminine et pourrait étre en partie génétique. Une étude a suggéré qu’un
polymorphisme du Brain-Derived Neurotrophic Factor (BDNF), molécule impliquée dans la
neurotrophicité ainsi que dans la fonction vasculaire, était associé a des différences de sévérité
du SVCR (Chen, Fuh et al. 2011). C’est possiblement une partiec de I’explication de
’association entre le SVCR et les céphalées primaires et en particulier la migraine, qui est
aussi plus fréquente chez les femmes et d’origine génétique.

Mais il existe indiscutablement des facteurs favorisants exogénes, d’ou le
déclenchement par certaines prises médicamenteuses ou toxiques notamment.

Notre travail ne permet pas d’avancer dans la connaissance des mécanismes propres
du SVCR. Cependant, la coexistence du SVCR avec les céphalées sexuelles ou des
antécédents de CCT pourrait suggérer une prédisposition individuelle sous la forme d’une
dérégulation du tonus vasculaire cérébral, qui serait décompensé a la faveur d’un facteur
surajouté endogene, comme le post-partum, ou environnemental, comme la prise de toxiques

ou de médicaments.
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V. CONCLUSION

Le SVCR, du fait de son identification relativement récente et du peu d’études de
cohorte qui lui sont consacrées, est une pathologie dont 1’évolution & moyen et long terme est
trés mal connue. Notre étude prospective de suivi de patients aprés un premier épisode de
SVCR montre que le taux de récidive sur un suivi moyen de 4.4 ans est de 1.5%, ce qui
correspond a un faible risque. Il se peut que ce risque soit légérement sous-estimé notamment
parce que 3.7% des patients ont présenté par la suite des épisodes de CCT pour lesquels ils
n’ont pas consulté ou n’ont pas €té investigués.

Il est maintenant important de continuer a suivre plus longtemps ces patients, afin de
pouvoir déterminer avec précision le risque de récidive de SVCR et le risque de survenue
d’AVC a long terme (10 ans).

Par ailleurs notre travail souléve la question de 1’association du SVCR avec les
céphalées circonstancielles et les «céphalées en coup de tonnerre primatres », points

intéressants qu’il conviendra de développer dans des études spécifiques.
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ANNEXES

Annexe 1 : Criteres de migraine sans aura selon I’HAS, adaptés des criteres IHS

A. Au moins cinq crises répondant aux critéres B a D.

B. Crises de céphalées durant 4 a 72 heures (sans traitement ou avec un traitement
inefficace).

C. Céphalées ayant au moins deux des caractéristiques suivantes :

- unilatérale ;

- pulsatile ;

- intensité modérée ou sévere ;

-aggravation par les activités physiques de routine telles que montée ou descente des
escaliers.

D. Durant les céphalées, au moins 1’un des caractéres suivants :

- nausées et/ou vomissements

- photophobie et phonophobie

E. L’examen clinique doit étre normal. En cas de doute, un désordre organique doit étre
¢liminé par les investigations complémentaires appropriées.

Siles 5 criteres A, B, C, D, E sont présents, il s’agit d’une migraine sans aura au sens strict
du terme (code 1.1 de la classification IHS).

Sil’un des critéres A, B, C ou D n’est pas rempli en totalité, il s’agit d’une migraine sans
aura probable (code 1.7 de la classification IHS).

Annexe 2 : Critéres de migraine avec aura de ’HAS, adaptés des critéres IHS

A. Au moins 2 crises répondant au critere B.

B. Au moins 3 des 4 caractéristiques suivantes :

- un ou plusieurs symptomes de 1’aura totalement réversibles ;

- le symptome de I’aura se développe progressivement sur plus de 4 minutes et si plusieurs
symptomes sont associés, ils surviennent successivement ;

- la durée de chaque symptdme n’excede pas 60 minutes ;

- la céphalée fait suite & 1’aura aprés un intervalle libre maximum de 60 minutes, mais
parfois commence avant ou pendant 1’aura.

C. L’examen clinique doit étre normal entre les crises. En cas de doute, un désordre
organique doit étre éliminé par les investigations appropriées.
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Annexe 3 : Criteres IHS des céphalées de tension épisodiques

A. Au moins dix épisodes de céphalées remplissant les criteres B @ D. Nombre de jours
inférieurs a 180 par an (moins de 15 par mois).
B. Céphalée durant de 30 minutes a 7 jours.
C. La douleur comporte au moins deux des caractéristiques suivantes :
1. A type de pression ou de serrement (non pulsatile)
2. Légére ou modérée (peut géner les activités mais non les empécher)
3. Localisation bilatérale
4. Pas d’aggravation lors des activités physiques de routine
D. Les deux caractéres suivants :
1. Pas de nausée ou de vomissements
2. La photophobie et la phonophobie sont absentes ou seule 'une d’entre elle est
présente
E. Il n’y a pas d’autre étiologie pouvant explique le phénomene

Les céphalées de tension chroniques surviennent plus de 15 jours par mois depuis au moins 3
mois et ont toutes les autres caractéristiques décrites ci-dessus.

Annexe 4 : Criteres IHS des céphalées primaires associ€es a I’activité sexuelle

1. Céphalée pré-orgasmique

a. Douleur sourde de la téte et du cou associée a la perception d’une contracture musculaire
du cou et/ou de la machoire et remplissant le critére b.

b. Survient durant I’activité sexuelle et augmente avec I’excitation sexuelle.

c. Non attribuée a une autre maladie.

2. Céphalée orgasmique

a. Céphalée soudaine, sévere (explosive) remplissant le critére b.

b. Survient pendant I’orgasme.

c. Non attribuée a une autre maladie.

Annexe S : Criteres IHS des céphalées primaires de 1’effort

A. Céphalée pulsatile remplissant les critéres B et C.

B. Durant de 5 minutes a 48 heures.

C. déclenchée et survenant uniquement durant ou aprés 1’exercice physique.
D. Non attribuée a une autre affection.

Annexe 6 : Critéres IHS des céphalées primaires de la toux

A. céphalée remplissant les critéres B et C.

B. De début brutal, d’une durée d’une seconde a 30 minutes.

C. Provoquée par et survenant uniquement lors de la toux, I’effort et/ou une manceuvre de
Valsalva.

D. Non attribuée a une autre maladie.
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vasoconstriction cérébrale réversible.

RESUME

Introduction: De rares cas de récidive de syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible
(SVCR) ont été publiés. Notre objectif €tait de déterminer le risque de récidive aprés un
premier SVCR.

Méthodes: Nous avons étudié 134 patients (97 femmes, 37 hommes, dge 44.9+12 ans)
recrutés prospectivement de 2004 a 2010 et suivis >6 mois aprés un SVCR comportant >1
céphalée en coup de tonnerre (CCT, 132 patients), crises comitiales (6), déficits transitoires
(21) et/ou persistants (16), hémorragies sous-arachnoidiennes (41), hématomes
parenchymateux (13), infarctus cérébraux (10) et/ou cedémes réversibles (10).

Discussion: Deux récidives sont survenues en 4.44+2.2 ans (1.5%) ; une certaine (CCT
multiples, vasoconstriction réversible en angiographie) et une probable (CCT multiples en
post-partum, ré-élévation des vitesses circulatoires intracrdniennes sans anomalie sur une
angio-RM). Cinq autres patients ont présenté de nouvelles CCT, 5 des céphalées sexuelles et
15 des céphalées d’effort. Aucun AVC n’est survenu.

Conclusion: A moyen terme apres un SVCR, le risque de récidive est faible. Nos résultats
suggérent un lien entre SVCR et céphalées dites « primaires » sexuelles, d’effort, ou en coup
de tonnerre.

MOTS-CLES

SVCR, récidive, céphalées d’effort, céphalées sexuelles, hypertonie sympathique.
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