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Quintessence

® La manifestation de la thrombose des veines et sinus cérébraux (CSVT)
est trés polymorphe.

® A son stade initial, une CSVT peut se présenter par des céphalées
isolées.

® Les symptomes cliniques typiques sont céphalées, crises épileptiques et
déficits focaux. Les thromboses des veines cérébrales profondes peuvent
causer une apathie et d’autres troubles psychiques comme symptomes
dominants.

® Le traitement de la CSVT a la phase aigué doit se faire par héparine
intraveineuse ou héparine de bas poids moléculaire a dose thérapeu-
tique. Ensuite de quoi, 'anticoagulation orale est recommandée pendant
3 a 6 mois.

Introduction

La thrombose des veines et sinus cérébraux (CSVT) est
un accident vasculaire cérébral plutot rare. Sa manifes-
tation clinique et 1’évolution de ses symptomes avec le
temps sont extrémement variables. Les progrés en ima-
gerie neuroradiologique permettent de la diagnostiquer
de plus en plus souvent. Un symptome initial fréquent est
la céphalée isolée. En fonction de I’expansion et de la lo-
calisation des thromboses viennent ensuite crises épilep-
tiques, déficits neurologiques focaux sur hémorragies de
stase ou infarcissements veineux, signes d’hypertension
intracranienne généralisée ou troubles psychiques. Les
patients sont surtout de jeunes adultes ou des enfants,
dont environ 75% de femmes. Leur diagnostic et leur
traitement rapides permettent d’éviter de graves séquelles
chez la majorité d’entre eux.

Anatomie

Les veines cérébrales ne suivent pas le trajet des arteres,
contrairement aux veines extracérébrales. Elles ne sont
pas pourvues de valvules, leurs parois sont fines et ne com-
portent que peu de musculature lisse. Il faut les distinguer
des sinus bordés par les deux feuillets de la dure-mere.

Le systeme de drainage cérébral se compose de deux
voies entre lesquelles il n’y a pas d’anastomose notable:
(1) Les veines cérébrales superficielles avec important
systeme collatéral et drainage dans les sinus duraux (sa-
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d'intérét en gittal supérieur, transverse et sigmoide, caverneux) et
;i‘:;:n avec cet abouchement dans les veines jugulaires internes. (2) Le

systeme veineux profond (veines cérébrales internes) des

régions cérébrales centrales avec abouchement par la

grande veine de Galien dans le confluent des sinus. Si une

thrombose d’un sinus se prolonge dans les veines le risque
d’infarcissement veineux, la plupart du temps hémorra-
gique, est élevé en raison de la tres faible circulation col-

latérale [1-3].

Les symptomes cliniques des thromboses veineuses cé-

rébrales sont le fait de 2 grands pathomécanismes.

— Les thromboses locales des veines cérébrales pro-
voquent un cedéme ou une ischémie veineuse, souvent
hémorragique par pétéchies confluentes. Une hémor-
ragie sous-durale ou -arachnoidienne est plus rare.

— La thrombose des grands sinus cérébraux provoque
une diminution de la résorption du liquide céphalo-
rachidien (LCR) dans l'espace sous-arachnoidien et
une augmentation généralisée de la tension intracra-
nienne.

Une expansion des thromboses des sinus duraux dans

les veines cérébrales est possible, de méme que 'inverse,

et doit étre prévenue par une anticoagulation rapide.

Facteurs de risque

De trés nombreux problémes peuvent provoquer ou fa-
voriser les thromboses veineuses cérébrales. Ce sont
pratiquement les mémes que les facteurs de risque des
thromboses veineuses en général. Les facteurs de risque
spécifiques sont des pathologies locales telles que trau-
matisme cranio-cérébral, tumeurs — surtout ménin-
giomes — et malformations artério-veineuses durales. Les
méningites (surtout chez I’enfant) et la mastoidite favo-
risent les thromboses veineuses cérébrales. Les causes
les plus fréquentes de thrombose du sinus caverneux
sont des infections des sinus sphénoidal et ethmoidal.
Les thromboses septiques des veines et sinus cérébraux
sont cependant maintenant rares dans les pays indus-
trialisés et ne sont responsables que de moins de 10%
des cas. Des CSVT ont été décrites apres ponction lom-
baire, myélographie et pose dune voie veineuse jugu-
laire. Les facteurs hormonaux et la thrombophilie congé-
nitale jouent un role déterminant dans la formation des
thromboses des veines sinusales. Chez les jeunes femmes,
la prise de contraceptifs oraux, surtout de 3¢ génération,
est un facteur de risque aussi important que fréquent [4].
L'association CSVT, grossesse et retour de couches est
bien connue et reste un important facteur de mortalité
maternelle pendant cette période dans les pays en voie
de développement (1:1000 accouchements). Dans les sé-
ries de cas européennes, la proportion des thromboses
veineuses cérébrales pendant le retour de couches oscille
entre 7 et 14%. 20-30% des patients CSVT ont une throm-
bophilie héréditaire. La résistance a I’APC, due a la muta-
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Tableau 1. Facteurs prédisposants a une thrombose veineuse/
sinusale cérébrale non infectieuse (1 partie).

|diopathique (env. 15%)
Grossesse et postpartum

Systeme de la coagulation

— Résistance a IAPC (mutation du facteur V Leiden)
— Carence en protéine C, en protéine S, dAT IlI

— Hyperhomocystéinémie

— Syndrome des AC antiphospholipides

— Coagulation intravasculaire disséminée

— Thrombocytopénie induite par héparine de type Il
— Dysfibrinogénémie, carence en plasminogene

— Variante du géne de la prothrombine

— Hémoglobinurie paroxystique nocturne

— Drépanocytose, thalassémie

— Transplantation médullaire

— Thrombocytémie

— Polycythémie vraie

— Lymphomes et leucémies

— Gammapathies monoclonales

(Para-)néoplasique
— Hypercoagulabilité
— Meéningiose carcinomateuse

Maladies systémiques

— Lupus érythémateux

— Syndrome de Sjogren

— Granulomatose de Wegener, sarcoidose
— Maladie de Behget (forme vasculaire)
Syndrome néphrotique

Obstacle a I'écoulement et stase

— Hypertension intracranienne

— Mal d'altitude

— Syndrome d'hypoliquorrhée

— Strangulation

— Malignomes

— Fistule artérioveineuse durale et malformation artérioveineuse
— Cathéter veineux

— Insuffisance cardiaque, cardiomyopathie

— Bronchopneumopathie chronique obstructive
— Obésité morbide

— Déshydratation sévere

— Immobilisation

Meétabolisme

— Thyréotoxicose

— Diabete

- Urémie

— Hyperlipidémie

tion du facteur V Leiden, est le plus souvent observée,
comme dans les thromboses veineuses extracérébrales.
Il y a cependant la plupart du temps plusieurs facteurs
de risque. C’est pourquoi méme en présence dun facteur
de risque (par ex. contraceptifs, retour de couches), il faut
rechercher d’autres étiologies, et surtout une thrombophi-
lie héréditaire. L'étude ICVST a pu démontrer plus dun
facteur de risque chez plus de 44% des patients et 22%
avaient une thrombophilie héréditaire. Aucun facteur de
risque n’a pu étre identifié chez 12,5% de ces patients.

En I’absence de thrombophilie, le risque de récidive est ex-
trémement faible pour les femmes enceintes ayant déja eu
des thromboses des veines extracérébrales [5, 6], pour au-
tant que la thrombose ait été liée a un facteur de risque
temporaire. Mais avec une thrombophilie, ce risque est
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Tableau 1. Facteurs prédisposants a une thrombose veineuse/
sinusale cérébrale non infectieuse (2¢ partie).

Maladies gastro-intestinales
— Colite ulcéreuse

— Maladie de Crohn

— Cirrhose

Local
— Obstacle mécanique a I'écoulement, par ex. par tumeurs
— Kystes arachnoidiens

Exogéene

Médicaments

— Contraceptifs hormonaux

— Traitement hormonal de substitution
— Androgenes

— Chimiothérapeutiques

— Erythropoiétine

— Stéroides

— Clomipramine

— Acétazolamide

Intoxications

— Plomb

— Monoxyde de carbone

Drogues

— Ecstasy

Traumatisme/Opération

— Traumatisme cranio-cérébral

— Opérations sur le cerveau

— Ponction lombaire, anesthésie épidurale, myélographie

Tableau 2. Etiologies d'une thrombose infectieuse des veines/
sinus cérébraux.

Locale

— Infection du milieu du visage a staphylocoque doré

— Otite moyenne, amygdalite, sinusite

— Stomatite, abces dentaire

— Abces intracérébral, empyéme, méningite

Généralisée

— Bactérienne: septicémie, endocardite, typhoide, tuberculose
— Virale: hépatite, rougeole, encéphalite

— Mycosique: aspergillose

— Parasitaire: malaria, trichinose

accru [7]. Les tableaux 1 et 2 & présentent les facteurs
prédisposants [8-10].

Clinique et évolution

Les thromboses des sinus duraux causent en premiere
ligne des céphalées. En cas de thrombose sinusale éten-
due, suite a 'augmentation de pression intracérébrale,
il peut y avoir nausée, vomissement, apathie et troubles
visuels sur cedéeme papillaire (cette forme est le diag-
nostic différentiel majeur de la pseudotumeur céré-
brale). Ce n’est que si la thrombose envahit les veines
corticales qu’apparaitront des hémiparésies sensitives
ou motrices en partie fluctuantes, une paraparésie ou
une aphasie.

Céphalées, crises épileptiques focales et déficits neuro-
logiques focaux sont la triade caractéristique des throm-
boses isolées des veines corticales. Les ischémies focales
sur stase veineuse donnent un tableau clinique hétérogene
avec hémiparésie, hémianopsie incompléte et aphasie sur
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Figure 1

A Patiente de 20 ans souffrant d’une céphalée et d'une algie faciale aigués a gauche accompagnées de vomissement. A la TC native déja veines nettement
densifiées au niveau de la tente du cervelet a gauche (sinus transverse, veines tentoriales) (14.12.2009).

B Aprés injection de PC faible accumulation & la localisation correspondante (14.12.2009).

C Reconstruction TC du veinogramme avec absence d'écoulement veineux a gauche (17.12.2009).

D AI'IRM faible accumulation dans le sinus transverse en pondération T1 aprés injection de PC.

E Au controle aprés env. 5 mois sinus transverse reperméabilisé a I'lRM (pT1 post-PC avec saturation lipidique) (26.5.2010).

Figure 2

A Patiente de 38 ans souffrant de céphalées et nausées réfractaires a tout traitement depuis 2 semaines. A la TC native densification au confluent des sinus
occipitaux, ou «cord sign» (TC externe).

B Aprés injection de nouveau faible accumulation (TC) dans le confluent des sinus et aussi dans le sinus transverse des 2 cotés (2.6.2010).

C A l'angiographie RM 4D 2 jours plus tard déja plus faible accumulation s'étendant jusque dans le sinus sagittal supérieur.

D En pondération native T1 a I'lRM mise en évidence d'un thrombus hyperintense (méthémoglobine) (4.6.2010).

E Et aprés injection de PC faible accumulation dans le sinus sagittal supérieur et le confluent des sinus (pT1 post-PC avec saturation lipidique) (4.6.2010).

F Au contréle 6 jours apres mise en route du traitement trés faible dissolution seulement du thrombus dans le sinus sagittal supérieur (pT1 post-PC avec saturation
lipidique) (10.6.2010).
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ischémie locale, pouvant fluctuer pendant plusieurs jours.
Les thromboses des veines cérébrales profondes pro-
voquent des troubles comportementaux, cognitifs, éven-
tuellement de conscience pouvant aller jusqu’au coma,
en général suite a des lésions thalamiques bilatérales. Si
la symptomatologie est incomplete le diagnostic de cette
forme de CSVT, rare et de mauvais pronostic, pose un
défi particulier.

Les thromboses du sinus caverneux, dont la cause est le
plus souvent une infection des sinus paranasaux, se mani-
festent par des symptomes oculaires: chémosis conjoncti-
val et exophtalmie, paralysies oculomotrices par atteinte
des nerfs craniens III, IV et VI, de méme que déficits sen-
sitifs dans le territoire de la 1* branche du trijumeau.

Le symptome majeur des CSVT est celui des céphalées
(75-95%), en général holocraniennes, typiquement pen-
dant plusieurs jours, souvent aussi nocturnes. Il n’est pas
rare (20%) qu’elles soient isolées, surtout dans les throm-
boses des sinus duraux.

La maladie débute sur le mode aigu chez un tiers des pa-
tients environ, subaigu (moins de 4 semaines) chez un
autre tiers et est d’emblée chronique chez le dernier tiers.
Les troubles cérébraux focaux, changeant typiquement de
coté dans les thromboses du sinus sagittal supérieur, se
présentent chez environ la moitié des patients. Les crises
épileptiques se déclenchent chez env. 40% des patients et
refletent soit des pathologies localisées (hémorragies/
ischémies) soit un cedeme cérébral généralisé. Les compli-
cations potentiellement fatales sont les hémorragies céré-
brales expansives ou un état de mal épileptique.

Le diagnostic différentiel comprend encéphalites (a Her-
peés simplex, septiques focales), hémorragies et abces cé-
rébraux, infarcissement par occlusion artérielle, tumeurs
et hypertension intracranienne bénigne (pseudotumeur
cérébrale).

Diagnostic

Les symptomes cliniques, mais surtout des céphalées
prolongées nouvelles chez les patients a risque, des
céphalées accompagnées de déficits neurologiques fo-
caux en l'absence de facteurs de risque vasculaire doivent
faire penser a une CSVT. A la moindre suspicion, il faut
faire intervenir I'imagerie diagnostique.

L'imagerie standard avec la tomographie par résonance
magnétique (TRM) est associée a une angiographie 3D a
résolution temporelle, dite angiographie 4D-RM, qui per-
met ainsi généralement avec des clichés «DSA-like» de
visualiser une thrombose d’un sinus veineux (fig. 2C EX).
L'examen par angiographie 4D-RM doit toujours se faire
en parallele a des clichés anatomiques natifs a haute ré-
solution ou avec produit de contraste (fig. 2D et 2E), pour
pouvoir faire la différence entre obstacle circulatoire et
hypoplasie, surtout du sinus transverse. Il faut également
s’intéresser aux gradient-échoséquences (sensibles aux
susceptibilités), aux séquences pondérées en T2 stan-
dard, si possible en coupe axiale et coronaire, mais aussi
aux images pondérées par diffusion, d'une part pour re-
connaitre les fragiles veines corticales thrombosées et de
lautre pour déterminer 'dge approximatif des throm-
boses. Le contraste de phase ou le «Time of Flight» (TOF)
peuvent étre des alternatives s’il y a des contre-indica-
tions au produit de contraste (par ex. grave insuffisance
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rénale ou grossesse), mais leur sensibilité est moins bonne
que 'angiographie 4D combinée aux clichés natifs a haute
résolution et avec produit de contraste pondérés en T1.

Ala tomographie computérisée sans produit de contraste,
la thrombose sinusale ne se voit que dans 20% des
cas sous forme de structure hyperdense («cord sign»)
(fig. 1A et 2A ), qui n’est pas un signe siir. Aprés injec-
tion de produit de contraste, il est possible de voir sa
quasi-absence au niveau du sinus thrombosé. Dans les
thromboses du sinus sagittal supérieur, cette absence est
appelée «empty delta sign» ou «empty triangle sign» (fig.
1B et 2B). Seule 'angiographie TC veineuse (vCTA) est a
peu pres équivalente a la tomographie par RM dans les
gros sinus (fig. 1C). La vCTA a l'avantage d’étre plus ra-
pide (situation d'urgence) et I'inconvénient d’une irra-
diation avec produit de contraste iodé. Les petites throm-
boses veineuses corticales ne sont visualisées a la vCTA
qu’avec une faible sensibilité.

La TC conventionnelle et la TRM permettent de voir les
hémorragies parenchymateuses, un cedéme cérébral fo-
cal ou généralisé et des ischémies veineuses — la TRM
ayant une sensibilité nettement meilleure.

Il est en outre possible de visualiser les pathologies in-
flammatoires des cavités sinusales ou des mastoides
comme origines possibles d'une thrombose. L'angiogra-
phie diagnostique conventionnelle par cathétérisme
(vDSA) n’est réservée qu’a titre exceptionnel, notamment
pour voir des complications telles que fistules durales.
Mais ici aussi, ’angiographie 4D peut déja donner un tres
bon prédiagnostic, avec sa résolution temporo-spatiale
toujours meilleure.

Les D-dimeres sont souvent augmentés dans la CSVT
(>500 ng/ml) et peuvent mettre sur la voie du diagnostic.
Mais s’ils sont normaux ils n’excluent pas une CSVT, du
fait que chez environ un quart des patients souffrant
de céphalées isolées les D-dimeres sont inférieurs a
500 ng/ml [11].

Thérapie

Le but du traitement antithrombotique a la phase initiale
est de recanaliser les veines ou sinus cérébraux throm-
bosés, d’empécher I'expansion de la thrombose, de trai-
ter I’hypercoagulation sous-jacente et donc de prévenir
la thrombose d’autres vaisseaux. L'anticoagulation par
héparine intraveineuse ou héparine de bas poids molé-
culaire sous-cutanée en fonction du poids corporel est
largement utilisée a la phase aigué. Cette attitude se base
sur 3 petites études randomisées, plusieurs séries de cas
et la grande étude ICVST [12], dans laquelle plus de 80%
des patients ont été anticoagulés. Des que I’évolution cli-
nique est stable il est possible de passer a I’anticoagula-
tion orale (ACO). Elle est généralement recommandée
pour une durée de 3 a 12 mois (INR cible: 2,0-3,0). Une
analyse complete de la coagulation doit étre faite apres
interruption de 'ACO. Avec des troubles de la coagula-
tion prouvés et un risque élevé de récidives, de méme
qu’avec un syndrome des anticorps antiphospholipides,
I'anticoagulation est recommandée a long terme. Un trai-
tement antiépileptique est indispensable en cas de crises
épileptiques focales ou secondairement généralisées. Les
traitements endovasculaires invasifs (thrombolyse lo-
cale, recanalisation mécanique) doivent étre réservés a
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des cas isolés s’aggravant sous traitement médicamen-
teux optimal.
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1. Laquelle des affirmations ci-dessous sur les throm-

boses des sinus est correcte?

A Sur les clichés TC avec produit de contraste, il est pos-
sible d’observer I'«empty triangle sign».

B Lexpansion de I'cedeme congestif correspond aux arteres
cérébrales.

C Les séquences de flux ne sont pas indiquées a la tomo-
graphie par résonance magnétique.

D Les examens spécifiques dans le LCR mettent sur la
voie du diagnostic.

E Les parametres inflammatoires augmentés dans le
sérum mettent sur la voie du diagnostic.
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2. Laquelle des affirmations ci-dessous n’est pas cor-

recte?

A Les thromboses des veines corticales peuvent étre dé-
tectées par séquences avec produit de contraste.

B Les thromboses sinusales peuvent se manifester par
des crises épileptiques.

C Les thromboses sinusales se manifestent habituelle-
ment par de tres violentes céphalées holocraniennes.

D Les thromboses des veines cérébrales profondes
peuvent provoquer des troubles de conscience.

E Une anticoagulation est recommandée chez les pa-
tients ayant une thrombose d'un sinus cérébral car
elle permet de réduire la mortalité et le risque de
graves déficits neurologiques.
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