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Syndrome de vasoconstriction cérébrale
réversible

S. de Gaalon, R. Bourcier, A. Ducros

Le syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible associe des céphalées brutales inhabituelles, le plus
souvent en coup de tonnerre, et une vasoconstriction segmentaire diffuse des artéres intracrdniennes,
régressive en trois mois. Il est attribué a un dysfonctionnement aigu et transitoire de la régulation du
tonus vasculaire intracranien d’évolution le plus souvent favorable. Cependant, des complications comme
des infarctus cérébraux, des hémorragies intracrdniennes ou un cedéme cérébral peuvent survenir soit
d’emblée, soit aprés une phase de céphalées isolées, rendant nécessaire un diagnostic et une prise en
charge précoces. Le syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible peut étre idiopathique, ou secon-
daire, le plus souvent dans un contexte de post-partum ou de consommation d’agents toxiques ou de
médicamenteux vasoactifs. Son traitement consiste en I’éviction d’un éventuel facteur déclenchant, asso-
ciée a des mesures symptomatiques et de maniere empirique a un traitement par inhibiteur calcique
vasodilatateur.

© 2014 Elsevier Masson SAS. Tous droits réserves.
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B Introduction

Le syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible (SVCR) est
une entité radioclinique associant des céphalées sévéres, isolées
ou associées a d’autres signes neurologiques, et une vasoconstric-
tion segmentaire et diffuse des arteres cérébrales, réversible en
un a trois mois. Les mécanismes hypothétiques impliquent une
dérégulation aigué et transitoire du tonus artériel cérébral avec
hyperactivité sympathique, soit idiopathique, soit favorisée par
le post-partum ou la prise de substances vasoactives. Le SVCR se
révele typiquement par une céphalée en coup de tonnerre qui
récidive habituellement sur une a deux semaines 'l Les accidents
vasculaires cérébraux (AVC) ischémiques ou hémorragiques sont
les complications les plus fréquentes et peuvent survenir dans un
deuxiéme temps. Un diagnostic et une prise en charge précoce
permettent de diminuer les complications.

B Historique et nomenclature

Les premiers cas de SVCR ont été publiés dans les années 1960.
En 1971, I'’Américain Fisher décrit le phénomene de vasocons-
triction cérébrale segmentaire réversible chez des femmes en
post-partum qui présentaient des déficits neurologiques transi-
toires?l. En 1987, les Dr Marie Fleming et Gregory Call publient
la premiére série dans la littérature anglophone %I,

Le nom de SVCRa été proposé par Calabrese en 2007 pour
regrouper les cas similaires rapportés depuis les années 1960 sous
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Tableau 1.
Termes se rapportant au syndrome de vasoconstriction cérébrale réver-
sible dans la littérature.

Syndrome de Call-Fleming % 75 5% 531

Céphalée en coup de tonnerre avec vasospasine réversible 4,
céphalée en coup de tonnerre idiopathique %!, céphalée en coup
de tonnerre primaire!!?!

Angiopathie bénigne du systéme nerveux

central 1% 462,56l jyascularite cérébrale

bénigne %657l /pseudovascularite du systéme nerveux central 5l
Vasospasme migraineux *” “l/angéite migraineuse 1”1 %!
Phénomene de Raynaud cérébral !l

Angiopathie du post-partum 9% %4l /vasospasme associé a
I'éclampsie 77!

Vasospasme post-traumatique !

diverses dénominations reflétant les facteurs favorisants ou les
hypothéses physiopathologiques 7 (Tableau 1). Ces appella-
tions, dont certaines perdurent ™!, illustrent les difficultés du
diagnostic différentiel du SVCR. Les formes séveres ont longtemps
été considérées comme des angéites du systeme nerveux central
en raison d’une similitude des aspects angiographiques " '!l et les
formes céphalalgiques pures comme des céphalées primaires 2141,

Au cours des dix dernieres années, le SVCR a été progressive-
ment reconnu comme une affection indépendante des artéres
cérébrales, sans inflammation, responsable principalement de
céphalées séveres, qui sont secondaires, symptomatiques de
I'anomalie vasculaire sous-jacente.

m Epidémiologie

Bien que son incidence et sa prévalence exactes soient incon-
nues, le SVCR ne semble pas rare puisque la premiére large série
prospective avait pu inclure 67 patients en trois ans dans un
seul centre'. Les dizaines de cas de SVCR rapportés dans le
monde entier '*%1 et trois grandes séries américaine, taiwanaise
et francaise ont permis de décrire le spectre clinique du SVCR qui
s’étend des fréquentes formes bénignes a de rares formes catastro-
phiques ou létales 1101314201,

Ces travaux concordent sur la prépondérance féminine du
SVCR avec un sex-ratio de 1,8/1, 4,3/1 et 10,2/1 respectivement
dans les cohortes francaise, américaine et taiwanaise 1% 1% 141, Cette
prépondérance féminine semble plus marquée dans les SVCR idio-
pathiques que dans les formes secondaires.

Le SVCR peut survenir a tout age. L'age moyen au diagnostic
est de 40 & S0ans?'2*l, plus bas de dix ans chez les hommes que

Tableau 2.

chez les femmes '#?2%1. A notre connaissance, neuf cas pédia-
triques de SVCR, dont huit garcons, ont été rapportés dans la
littérature 24201,

Les antécédents les plus fréquemment rapportés sont la
migraine (17 & 27 %) et I’hypertension artérielle (11 a 25 %) 21411,

B Clinique (Tableau 2)

La céphalée est le symptome le plus fréquent et le plus précoce
du SVCR. Elle reste souvent isolée "4 1l s’agit typiquement de
céphalée en coup de tonnerre, sévere et maximale en moins d’une
minute, bilatérale, a début postérieur devenant diffuse, volon-
tiers décrite comme «la pire céphalée jamais ressentie», parfois
intolérable avec cris et agitation, souvent accompagnée de nau-
sées, vomissements, phonophobie et photophobie . Sa durée
est extréemement variable, de quelques minutes a plusieurs jours.
Bien qu'un acces unique soit possible, les céphalées en coup de
tonnerre se répétent typiquement en salve (en moyenne 4) sur une
a quatre semaines, avec ou sans fond douloureux intercurrent.

Plus de 80% des patients rapportent au moins un facteur
déclenchant : activité sexuelle (pré- ou perorgasmique), effort phy-
sique, défécation, toux, ou toute autre manceuvre de Valsalva,
miction, émotion, bain, douche ou mouvement brusque de la
téte 11,

La derniere céphalée en coup de tonnerre survient en moyenne
sept a huit jours apres la premiére et toutes les céphalées
notables disparaissent généralement en trois a quatre semaines.
Parfois, la céphalée est unilatérale, progressive ou modérée 1141,
mais son absence est exceptionnelle. La présence de cervical-
gies doit faire suspecter une dissection des artéres cervicales
associée 1432 331,

Des déficits focaux, transitoires ou persistants, et des crises
comitiales ont été rapportés respectivement dans 1 a 17 % et dans
8 a 43 % des trois larges séries. Les crises sont partielles ou géné-
ralisées, parfois inaugurales, et récidivent rarement apres la phase
aigug #3401,

Les déficits transitoires sont retrouvés chez 10 % des patients.
Ils durent une minute a plusieurs heures et comportent plus
souvent des troubles visuels que des symptomes sensitifs, pha-
siques ou moteurs. Leur début est le plus souvent brutal, typique
d’accidents ischémiques transitoires. Certains miment une aura
migraineuse avec des symptomes positifs progressant sur plus de
cing minutes. Des déficits persistants plus de 24 heures suggerent
un AVC [14,21,28,“;4].

L'examen général est le plus souvent normal, sauf dans cer-
tains SVCR secondaires dans des contextes particuliers, ou en cas

Description clinique du syndrome de vasoconstriction cérébrale (SVCR) réversible dans les trois larges séries.

Série américaine **! (n=139)

Série frangaise ?!l (n=89) Série taiwanaise *!l (n=77)

Sex-ratio (homme/femme) 1/4,3
Age moyen (intervalle) 42,5 (13-69)
SVCR secondaire (%) NR
Substances vasoactives 42
Post-partum 9
Céphalées initiales (%) 95
Céphalées en coup de tonnerre (%) 85
Céphalées en coup de tonnerre répétées (%) 82
Déficits neurologiques 43
Crises comitiales 17
Lésions cérébrales

Hémorragie méningée 34
Hémorragie parenchymateuse 20
Infarctus cérébral 39
(Edéme cérébral 38

1/2,2 1/8,6
43,2 (19-70) 47,7 (10-76)
62 8

52 3

13 1
100 100
NR 100
91 100
25 8

4 1

30 0

12 0

6 8

8 9

NR: non rapporté.
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de comorbidités. Cependant, un tiers des patients environ a une
pression artérielle élevée lors des épisodes douloureux [*1% 1,

B Examens complémentaires

Les explorations complémentaires réalisées lors d’une suspicion
de SVCR ont un triple objectif: confirmer le diagnostic en mon-
trant I’aspect de vasoconstriction segmentaire et diffuse, éliminer
les diagnostics différentiels et déterminer 1'étendue des lésions.

Imagerie cérébrale

Des lésions sont visualisées chez 12 a 81% des patients, les
variations de pourcentage étant dues aux différents criteres
d’inclusion et modalités de recrutement des trois larges séries
(Tableau 3) 21,2835

L'imagerie cérébrale parenchymateuse est donc souvent nor-
male dans le SVCR, malgré une vasoconstriction diffuse sur
I'angiographie cérébrale concomitante. Les anomalies retrouvées
comprennent trois types d’AVC (hémorragie sous-arachnoidienne
de la convexité, hémorragie intracérébrale et infarctus) et des
cedémes cérébraux réversibles. L'imagerie cérébrale est constam-
ment anormale en cas de déficit focal persistant plus de 24 heures.
A Vinverse, des lésions peuvent étre découvertes en présence de
céphaléesisolées. Dans la série francaise, 65 des 89 patients avaient
une forme céphalalgique pure de SVCR; 16 des 65 (25 %) avaient
une hémorragie de la convexité et cing des 65 (8 %) un syndrome
d’encéphalopathie postérieure réversible (PRES)!l. Différentes
lésions peuvent étre associées ou survenir successivement. Dans
la série américaine, 55 % des patients avaient une imagerie initiale

Tableau 3.
Critéres diagnostiques de syndrome de vasoconstriction cérébrale réver-
sible proposés par Anne Ducros[*/] en 2012.

Céphalée aigué et sévere (souvent en coup de tonnerre) avec ou
sans déficit focal ou crise d’épilepsie

Evolution monophasique sans nouveau symptome plus d'un
mois apres le début des signes cliniques

Vasoconstriction segmentaire des artéres cérébrales mise en
évidence par angiographie indirecte (imagerie par résonance
magnétique ou scanner) ou directe (artériographie transfémorale)
Pas d’argument pour une hémorragie sous-arachnoidienne
anévrismale

Normalité ou quasi-normalité du liquide cérébrospinal
(protéinorachie<1 g/l et < 15 leucocytes/l)

Normalisation complete ou franche des artéres prouvée par
angiographie directe ou indirecte dans les 12 semaines suivant le
début des signes cliniques
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normale (scanner ou imagerie par résonance magnétique [IRM]),
mais 81 % avaient des lésions sur I'imagerie de controle 21,

Une hémotrragie sous-arachnoidienne était présente chez un
tiers des patients des séries américaine et francaise'*?%l. Ces
hémorragies méningées du SVCR sont le plus souvent limitées
a quelques sillons de la convexité hémisphérique, uni- ou bilaté-
rales (Fig. 1). Seulement la moitié des cas est visible au scanner,
I'IRM étant plus sensible grace aux séquences FLAIR (fluid atte-
nuated inversion recovery) et écho de gradient (T2*). Rarement
I"hémorragie méningée est plus abondante et inonde les citernes
de la base. Le délai moyen de diagnostic est de quatre jours apres
la premiére céphalée en coup de tonnerre, et elle peut surve-
nir quelques jours aprés une premiére IRM cérébrale normale 11,
Dans la moitié des cas, elle s'accompagne d’un autre type d’AVC
des le début, ou apres quelques jours. Un hématome sous-dural
aigu est parfois associé.

Unehémorragie intraparenchymateuse était présente chez 12 %
de la cohorte francaise et 20 % de la cohorte américaine. Elle était
le plus souvent responsable d’un déficit focal mais pouvait par-
fois se manifester par des céphalées isolées ou des crises ! 28I,
L'hémorragie intracérébrale du SVCR est de volume variable, plus
volontiers unique que multiple et plus lobaire que profonde 1.
Dans deux tiers des cas, elle est associée a une hémorragie ménin-
gée corticale, un infarctus ou les deux. Elle peut étre inaugurale,
découverte dés la premiére céphalée en coup de tonnerre, mais
survient parfois plusieurs jours aprés une premiere imagerie nor-
male ™ 1. Dans la série francaise, le délai moyen de diagnostic
était d’un jour en présence d’un déficit focal et de quatre jours en
I’absence de déficit 11,

Deux facteurs de risque indépendants pour les complications
hémorragiques ont été identifiés dans la cohorte francaise, a savoir
le sexe féminin et un antécédent de maladie migraineuse *!.

Un infarctus cérébral était présent chez 6% des patients
francais, 8 % des patients taiwanais et 39 % des patients améri-
cains. Les infarctus du SVCR sont typiquement bilatéraux et de
topographie jonctionnelle entre les territoires carotidiens et verté-
brobasilaires, suggérant un facteur hémodynamique en aval d'un
vasospasme [21:28:35.301_T|g sont le plus souvent responsables d’un
déficit focal mais peuvent étre asymptomatiques. Ils surviennent
généralement plus tard que les hémorragies cérébrales, de deux
a 15jours apres la premiére céphalée en coup de tonnerre dans
la cohorte francaise, avec un délai moyen de neuf jours®" 1. Ils
peuvent cependant étre inauguraux.

Un cedéme cérébral réversible est retrouvé dans 8 a 38 % des
SVCR. 1l est de survenue précoce, souvent dans les premiers
jours du SVCR, sous la forme d’hypersignaux bilatéraux et symeé-
triques en séquence IRM FLAIR, comparables a ceux décrits dans
le syndrome d’encéphalopathie postérieure réversible. Il peut étre
découvert dans des formes céphalalgiques pures ou se manifester
par des troubles visuels, des troubles de vigilance ou des crises
comitiales. Cet cedéme est le plus souvent associé a un AVC,

N\

Figure 1. Patiente de 46 ans, tableau évocateur
de syndrome de vasoconstriction cérébrale réver-
sible.

A, B. Tomodensitométrie sans injection en vue
coronale-hémorragie sous-arachnoidienne de
«fond de sillon » (fleches).
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Figure 2. Patient de 48 ans ayant présenté une céphalée brutale régressive sous ibuproféene.
A. Angiographie par résonance magnétique séquence « time of flight » (TOF), avec maximum intensity projection (MIP) en vue sagittale centrée sur les artéres

cérébrales antérieures a jO- spasme diffus.

B. Angioscanner artériel, avec maximum intensity projection (MIP) en vue sagittale centrée sur les branches callosomarginales préfrontales droites a j0 - spasmes

(fleches).

C, D. Angiographie par résonance magnétique séquence « time of flight » (TOF), avec maximum intensity projection (MIP) en vue sagittale centrée sur les artéres
cérébrales antérieures et angioscanner artériel, avec MIP en vue sagittale centrée sur les branches callosomarginales préfrontales droites a trois mois - restitution

d’un calibre artériel normale.

hémorragique ou ischémique 2531, 11 est réversible en moins

2 d’'unmois, bien plus rapidement que la vasoconstriction artérielle.

Angiographie cérébrale et cervicale

L'angiographie cérébrale est indispensable au diagnostic, en
démontrant la vasoconstriction cérébrale segmentaire puis sa
réversibilité dans les 12 semaines aprés le début. Les méthodes
d’angiographie non invasive (angioscanner et angiographie par
résonance magnétique [ARM]) sont maintenant largement utili-
sées en premiére intention (Fig. 2 a 4), mais gardent une sensibilité
incomplete par rapport 'artériographie conventionnelle qui reste
le gold standard (Fig. 3). L'angiographie retrouve typiquement une
alternance de rétrécissements et de dilatations artérielles segmen-
taires, décrits comme un aspect de « chapelet de saucisses » (strings
and beads). Ces anomalies sont le plus souvent diffuses (Fig. 2 a 4)
et concernent le plus souvent les artéres cérébrales moyennes,

4

suivies par les cérébrales antérieures, les cérébrales postérieures,
et enfin l'artére basilairel. Les siphons carotidiens et l'artére
carotide externe peuvent aussi étre impliqués“. Les irrégulari-
tés de calibre sont dynamiques, pouvant disparaitre ou apparaitre
a différents endroits a quelques jours d’intervalle 11,

Il est bien démontré que I'angiographie, quelle qu’en soit la
modalité, peut étre strictement normale dans la premiére semaine
suivant 'apparition des symptomes cliniques, y compris chez des
patients ayant une hémorragie intracranienne. En angio-RM, la
vasoconstriction culmine au 16°jour apres le début des cépha-
lées1*#51. En cas de clinique évocatrice et de normalité de la
premiere exploration, il faut donc savoir répéter I'angiographie.

Les explorations vasculaires peuvent également mettre en évi-
dence un anévrisme intracranien non rompu, de découverte
fortuite [14,19,21,31, 35, 4(),41].

Enfin, une angiographie cervicale ou une IRM cervicale avec
séquence en T1 avec saturation de graisse peuvent révéler

EMC - Neurologie
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Figure 3. Patiente de 32ans présentant des épisodes de céphalée brutale
depuis trois jours.

A. Angiographie par résonance magnétique séquence «time of flight» (TOF),
avec maximum intensity projection (MIP) en vue coronale centrée sur le tronc
basilaire a jO - imagerie précoce et résolution spatiale non optimale rendant dif-
ficile le diagnostic de syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible.

B, C. Artériographie cérébrale injectée par |'artére vertébrale droite, reconstruc-
tion en volume rendering (VR) apreés acquisition rotationnelle et acquisition native,
vue coronale a j8 —spasmes sur le segmentP1 de I'artére cérébrale postérieure
gauche et sur les artéres cérébelleuses supérieures (C) (fleches).

D, E. Angioscanners artériels, avec maximum intensity projection (MIP) et
volume rendering (VR), en vue coronale centrée sur le tronc basilaire a
trois mois - restitution ad integrum du calibre artériel.

I'association d'un SVCR avec une dissection des arteres cervi-
cales associée au SCVR. Dans la cohorte prospective francaise
recrutée de 2004 a 2011, 20 des 173 cas de SVCR (12%) avaient
une dissection artérielle cervicale. Ces 20 patients représentaient
7% des 285 cas de dissections prospectivement collectés sur la
méme période. Par rapport aux formes habituelles, les dissec-
tions associées a un SVCR ont des caractéristiques particuliéres:
une nette prédominance féminine, une prédilection pour les
arteres vertébrales (83%), une fréquence élevée des dissections
multiples (35 %), une présentation clinique paucisymptomatique
(50% des patients n’avaient que des céphalées et/ou des cer-
vicalgies) et leur faible taux de complications ischémiques .
Les bases physiopathologiques de cette association restent a
€élucider.

Doppler transcranien

Il montre une augmentation des vélocités intracraniennes pou-
vant apparaitre plusieurs jours apres le début des céphalées, avec
une valeur maximale obtenue en moyenne aprés 22jours 4.
L'innocuité et le faible coit de cet examen en font un examen
de choix pour le suivi rapproché initial.

EMC - Neurologie

Examens biologiques

Les examens biologiques ne sont pas contributifs dans le diag-
nostic positif de SVCR. La ponction lombaire est de réalisation
quasiment systématique, afin d’éliminer une hémorragie ménin-
gée si le scanner cérébral est normal. Dans le SVCR, elle est le
plus souvent normale mais peut retrouver quelques leucocytes
ou hématies, ou une discrete hyperprotéinorachie inférieure a
1g/1110.14281 e bilan sanguin de routine est le plus souvent nor-
mal, sauf en cas de pathologie associée.

Il est proposé de réaliser un dosage des catécholamines et méta-
néphrines urinaires & la recherche d’'un phéochromocytome, et
d’effectuer une recherche toxicologique dans le sang et les urines,
dans le cadre du bilan étiologique.

Biopsie

Il n’y a pas d’indication dans le SVCR a la réalisation d'un exa-
men anatomopathologique. Il ne doit étre réalisé que dans des cas
trés particuliers de formes graves avec un 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
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Figure 4. Patiente de 46 ans présentant une céphalée d'apparition brutale a 21 heures. Angioscanner artériel, avec maximum intensity projection (MIP) en

vue sagittale centrée sur les branches cérébrales moyennes (M2-M3) frontales droites a j0 - alternance de dilatations et sténoses sur |'artére angulaire droite
(fleches) (A). Angioscanner artériel, avec maximum intensity projection (MIP) en vue axiale centrée sur le polygone artériel de la base du crane a j0-spasmes
sur les segments A1 droit, M2 droit et gauche (fleches) (C). Angioscanners artériels, avec maximum intensity projection (MIP) en vue sagittale centrée sur les
branches cérébrales moyennes (M2-M3) frontales droites et en vue axiale centrée sur le polygone artériel de la base du crane a trois mois- restitution ad

integrum du calibre artériel (B, D).

notable, en particulier pas d’argument pour une inflamma-
tion de la paroi vasculaire, mais peut mettre en évidence des
signes inflammatoires périvasculaires liés a des infarctus cérébraux
notamment #8424l

B Diagnostic positif

Un SVCR doit étre suspecté devant toute céphalée en coup de
tonnerre récidivante ainsi que devant toute hémorragie méningée
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 l'aspect caractéristique de «chapelet
de saucisses» a l’angiographie cérébrale, et est confirmée a
trois mois par la normalisation complete ou franche du calibre
artériel.

Les criteres diagnostiques ont tout d’abord été proposés
par l'International Headache Society en 2004, sous le nom
d’angiopathie bénigne du systéme nerveux central *. Cepen-
dant, plusieurs aspects de ces criteres ont ensuite été critiqués,
conduisant aux critéres de SVCR de Calabrese en 2007, puis a ceux
d’Anne Ducros en 20124471 (Tableau 3). Enfin, I'International
Headache Society a fait entrer le SVCR sous ce terme dans sa classi-
fication de 2013, qui permet aussi pour la premiére fois de retenir
le diagnostic de SVCR probable lorsque la clinique est typique,

6

I'imagerie cérébrale compatible (hémorragie méningée corticale,
cedéme cérébral ou IRM strictement normale) mais I’angiographie
négative 81,

B Diagnostic différentiel
Hémorragie méningée

Si le tableau clinique est celui d’'une ou de plusieurs céphalées
en coup de tonnerre, les examens doivent rechercher les nom-
breuses causes de céphalées en coup de tonnerre (Tableau 4) 41,
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. Il y a en géné-
ral peu d’hésitation entre une hémorragie méningée anévrismale
et le SVCR. En effet, les hémorragies méningées compliquant un
SVCR sont peu abondantes, longeant quelques sillons corticaux,
contrastant avec une vasoconstriction diffuse et multifocale mais
qui touche de courts segments artériels. A l'inverse, le vasospasme
compliquant une hémorragie méningée anévrismale touche de
longs segments artériels, mais est localisé autour du site hémorra-
gique #5021 Cependant, cette dichotomie n’est pas absolue et il
est parfois difficile de trancher, imposant de réaliser une artério-
graphie et un controle systématique a trois mois.
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Tableau 4.
Autres causes secondaires de céphalée en coup de tonnerre.

Hémorragie sous-arachnoidienne/céphalée sentinelle d'une
rupture d’anévrisme

Hématome intraparenchymateux

Infarctus cérébral

Thrombophlébite cérébrale

Dissection d’une artere cervicale
Encéphalopathie hypertensive

Apoplexie hypophysaire

Hypotension intracranienne spontanée

Kyste colloide du troisiéme ventricule

Artérite temporale

Vascularite primitive du systéme nerveux central
Méningite bactérienne ou virale

Autres causes de céphalées
en coup de tonnerre

De nombreuses autres affections vasculaires et non vasculaires
peuvent se manifester par une céphalée en coup de tonnerre iso-
lée (Tableau 4). Il est donc indispensable de faire une imagerie
parenchymateuse et vasculaire, artérielle et veineuse devant toute
céphalée en coup de tonnerre inexpliquée.

Vascularite du systeme nerveux central

Le diagnostic différentiel qui pose le plus de probléme en pra-
tique est celui de la vascularite primitive du systeme nerveux
central, bien que la présentation clinique soit en général assez dif-
férente. 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 classiquement une évolution progressive, plus
insidieuse, et souvent défavorable. Néanmoins, 1'aspect angio-
graphique initial peut étre similaire dans les deux pathologies.
Cependant, a l'inverse du SVCR, il semble y avoir plutdt une
implication des vaisseaux de petit calibre dans la vascularite pri-
mitive du systéme nerveux central (92%), bien que l'atteinte des
grosses artéres ne soit pas rare (72%) **l. De plus, le liquide céré-
brospinal est le plus souvent normal dans le SVCR, alors qu'il
est pathologique dans 80 a 90% des vascularites primitives du
systéme nerveux central °*l. En cas de doute, de nouvelles tech-
niques 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. Cependant, il
s’agissait d’'une étude n’incluant que neuf patients et de métho-
dologie rétrospective . Par ailleurs, 'IRM avec injection de
gadolinium peut montrer une prise de contraste de la paroi vas-
culaire dans les vascularites, absente dans le SVCR.

Bl 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 taiwanaise) et secondaires. Les différences importantes
entre les séries découlent probablement de variations génétiques
et environnementales mais aussi de différences de modalités de
recrutement.

La liste de causes décrites a ce jour est longue, et le lien
d’imputabilité n’a le plus souvent pas été démontré. Les deux
causes de loin les plus fréquentes et les plus documentées sont
les substances vasoactives d’une part, et le post-partum d’autre
part.

Substances vasoactives (Tableau 5)

Les agents vasoactifs incriminés sont principalement des
médicaments sérotoninergiques et adrénergiques, dont les plus
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Tableau 5.
Agents vasoactifs incriminés dans des syndrome de vasoconstriction céré-
brale réversible.

Substances
vasoactives

Drogues : cannabis, cocaine, ecstasy,
amphétamines, diéthylamide de 'acide
lysergique (LSD), alcoolisation massive aigué
Dérivés ergotés: tartrate d’ergotamine,
méthergine, méthylergométrine, lisuride,
bromocriptine, isométheptine

Médicaments sympathomimétiques: adrénaline,
éphédrine, pseudoéphédrine, pilules
amaigrissantes, phénylpropolamine
Médicaments sérotoninergiques: inhibiteurs de
la recapture de la sérotonine (IRS), triptans

fréquemment utilisés sont les antidépresseurs de la classe des
inhibiteurs sélectifs ou non de la recapture de la sérotonine, et
tous les alphasympathomométiques, contenus notamment dans
les décongestionnants nasaux largement utilisés en automédica-
tion 20415091 Cela concerne également des drogues récréatives,
le cannabis étant le plus grand pourvoyeur de SVCR dans la
série frangaise [1#2%00.611 Le SVCR peut survenir indifféremment
aprés une premiere prise ou pendant une consommation au long
cours %5759 Une consommation aigué massive d’alcool peut étre
également un facteur précipitant 4.

Période du post-partum

La plupart des SVCR du post-partum surviennent dans la
premiére semaine apres l’accouchement, que ce soit aprés une
grossesse normale ou dans un contexte de prééclampsie 791, Ils
peuvent néanmoins survenir a la fin de la grossesse. Ils sont par-
fois favorisés par des agents vasoactifs donnés pour 1'anesthésie
péridurale, 'hémorragie de la délivrance, I'inhibition de la lac-
tation ou la dépression du post-partum (>l Indépendamment
de la grossesse, certains traitements hormonaux modifiant les
taux d’cestrogéne et de progestérone ont été incriminés dans des
SVCRIedl,

Autres

On retrouve quelques cas révélant des tumeurs sécrétrices
de catécholamines (phéochromocytome, paragangliome, tumeur
glomique) (0781,

Beaucoup d’autres facteurs, en particulier médicamenteux, sont
réguliérement incriminés dans des case-report de SVCR, avec des
critéres temporels plus ou moins précis, et le lien de causa-
lité est souvent douteux[*>%l. Cependant, d’autres contextes
morbides ont été rapportés a plusieurs reprises, tels que la dys-
autonomie "1, des interventions neurochirurgicales " %!, et bien
d’autres encore.

B Physiopathologie

Si la physiopathologie du SVCR est encore largement mécon-
nue, les deux pistes envisagées sont celles d'une dysfonction
endothéliale et surtout d’une hypertonie sympathique. Une
stimulation des récepteurs sympathiques situés a la partie proxi-
male des arteres intracraniennes, par des toxiques exogenes, des
catécholamines endogénes ou une dysrégulation du systéme ner-
veux autonome, pourrait ainsi provoquer une vasoconstriction a
I'origine des céphalées “’I.

La susceptibilité au SVCR serait en partie endogéne, comme le
suggere la prépondérance féminine, et pourrait étre en partie géné-
tique >, Mais il existe indiscutablement des facteurs favorisants
exogeénes, d’oti le déclenchement par certaines prises médicamen-
teuses ou toxiques notamment.
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B Traitement

Aucune thérapeutique du SVCR n’a été scientifiquement vali-
déea ce jour. La prise en charge des patients repose en premier lieu
sur I"arrét des substances vasoactives et la mise au repos avec arrét
de toutes les activités pouvant favoriser la survenue des céphalées
pour quelques jours ou semaines selon les cas. Des traitements
symptomatiques doivent étre proposés en fonction du tableau
clinique: antalgiques pour les céphalées (parfois de palier2 ou
3), antiépileptiques pour les éventuelles crises, mesures de réani-
mation pour les cas les plus séveres et monitoring de la pression
artérielle, avec traitement des poussées hypertensives majeures.
Des tranquillisants (benzodiazépines) sont souvent utiles.

La plupart des auteurs utilisent les inhibiteurs calciques dans
le but de diminuer les vasospasmes. Par analogie a la prévention
du vasospasme lors d'une hémorragie méningée anévrismale, la
nimodipine est utilisée, par voie orale ou intraveineuse. Elle peut
étre administrée dés la suspicion du diagnostic dans les formes
typiques et dés la mise en évidence de l'aspect angiographique
caractéristique dans les autres cas ['*#0 7374 Le traitement initial
peut se faire par voie intraveineuse pendant les premiers jours
(1-2mg/kg par heure avec monitoring de la pression artérielle).
Dans la majorité des cas, le traitement est directement débuté per
0s. Selon les auteurs, les doses varient de 60 mg toutes les quatre
heures & 60 mg toutes les huit heures. La durée totale du traite-
ment varie de quatre a 12 semaines. L'efficacité sur les différents
symptomes et sur les complications reste a évaluer. Si les cépha-
lées en coup de tonnerre semblent le plus souvent cesser en 48 a
72heures, des accidents ischémiques transitoires ou des infarctus
sont survenus chez des patients traités depuis plusieurs jours 7%l
et certains patients ont eu I'impression d’une aggravation de leurs
céphalées sous nimodipine, nécessitant son interruption.

Cependant, méme si de nombreux cas rapportés dans la litté-
rature ont été améliorés nettement apreés ce traitement, il n’existe
aucun essai randomisé contre placebo permettant de différencier
I'effet du médicament de l'évolution naturelle de la patholo-

giel75 791,

Les corticoides ne sont pas recommandés et sont méme associés
a un pronostic plus sévére dans la série nord-américaine %1,

Par ailleurs, certains auteurs proposent une application intra-
artérielle locale de nimodipine ou de nicardipine, dans les cas
trés séveres de SVCR %7678 Enfin, il existe a notre connaissance
sept cas publiés de traitement par angioplastie intracranienne,
cing d’évolution favorable et deux n’ayant pas empéché le
déces 40,5277, 79,801 Ces traitements invasifs doivent étre réservés
aux patients présentant une aggravation clinique avec apparition
ou majoration de déficit neurologiques focaux car ils comportent
un risque d’hémorragie de reperfusion. Ils ne doivent pas étre ins-
taurés sur la base d’'une majoration isolée des vasospasmes sans
traduction clinique, car les vasospasmes visibles sur le polygone
de Willis ou ses premieres branches de division atteignent leur
maximum une quinzaine de jours apres le début clinique en ARM
ou en angioscanner.

Pourla prise en chargeau long cours, le patient doit étre informé
d’éviter la consommation de toute drogue ou médicament vaso-
constricteur. Il est également averti de consulter en urgence en cas
de récidive de céphalée inhabituelle.

B Pronostic et risque de récidive

L'évolution a court terme 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 mul-
tiples et/ou cedéme cérébral incontrélable ?37l. Dans les trois
larges séries totalisant 305 patients, le taux de déces global est
inférieur a 19 212831,

Le SVCR, en raison de sa description relativement récente,
n’a pas encore fait I’'objet d’études longitudinales prolongées, et
I'’évolution clinique des patients aprés la régression du premier
épisode est de ce fait trés mal connue.

Le risque de récidive de SVCR est estimé a 8 % dans la cohorte
taiwanaise de 2010, avec un suivi médian de 23 mois . Dans

8

la cohorte frangaise, sur 134 patients suivis prospectivement
pendant une durée moyenne de 4,4 ans, deux récidives sont sur-
venues, I'une a un an et l'autre a 21 mois du premier épisode (11,

B Conclusion pratique

Un SVCR doit étre évoqué devant toute céphalée en coup
de tonnerre répétée, mais aussi en cas d’hémorragie sous-
arachnoidienne corticale ou d’infarctus du sujet jeune, en
particulier en cas de contexte de post-partum ou de prise de
toxiques ou traitement vasoconstricteur. Une imagerie paren-
chymateuse et vasculaire normale dans les premiers jours de la
symptomatologie n’élimine pas le diagnostic. Il faut savoir répé-
ter les investigations en cas de forte suspicion clinique. Une fois
I'aspect de vasocontriction segmentaire et diffuse mis en évi-
dence, des mesures symptomatiques s'imposent avec éviction des
substances vasoactives, et un traitement par nimodipine est clas-
siquement prescrit. La confirmation définitive du diagnostic est
faite lors de la constatation de la réversibilité des vasospasmes a
trois mois, permettant d'écarter formellement le diagnostic dif-
férentiel de vascularite primitive du systéme nerveux central.
Le SVCR pouvant récidiver, cette preuve de la réversibilité des
anomalies artérielles reste également nécessaire dans les formes
céphalalgiques pures de SVCR, méme si le diagnostic est assuré
avant la «preuve de réversibilité» sur la base de la disparition
rapide des céphalées séveres, de l’angiographie initiale et de
I’absence d’autre cause.

66 . .
Points essentiels

e Un syndrome de vasoconstriction cérébrale réversible
doit étre évoqué devant toute céphalée en coup de ton-
nerre récidivante, surtout si elle survient dans un contexte
évocateur.

® En cas de clinique évocatrice de SVCR mais avec une
imagerie cérébrale parenchymateuse et vasculaire nor-
male, une ponction lombaire doit impérativement étre
réalisée pour éliminer une hémorragie méningée.

e Une imagerie vasculaire normale n’élimine pas le diag-
nostic de SVCR et doit étre répétée dix a 15jours apres
le début de la symptomatologie en cas de clinique évoca-
trice.

e |l faut savoir répéter I'imagerie parenchymateuse en cas
de modification de la symptomatologie, les complications
ischémiques et hémorragiques pouvant apparaitre dans
un deuxiéme temps apres une premiere imagerie normale.
e Le premier traitement du SVCR consiste a mettre le
patient au repos et a arréter un éventuel facteur déclen-
chant, qui doit avoir été soigneusement recherché.

Déclaration d’intéréts : les auteurs déclarent ne pas avoir de liens d'intéréts en
relation avec cet article.
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