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Résumé La leucoencéphalopathie postérieure réversible est généralement une complication
rare d’une élévation brutale de la pression artérielle survenant chez un patient chronique-
ment hypertendu. Il s’agit d’un syndrome clinicoradiologique parfois observé dans le cadre
d’affections diverses, comme des collagénoses ou vascularites du systéme nerveux central,
des troubles électrolytiques ou lors de Uutilisation de traitements cytotoxiques ou immuno-
suppresseurs. Elle est responsable de manifestations neurologiques peu spécifiques, comme
une confusion, un coma, des convulsions ou des troubles visuels. Le diagnostic est évoqué
par Uimagerie par résonance magnétique (IRM) cérébrale qui montre, a un stade précoce,
des lésions typiquement bilatérales et symétriques des lobes pariéto-occipitaux, sous forme
d’hyperintensités en séquences T2 et fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR). Le coeffi-
cient de diffusion est a ce stade normal ou discretement élevé. Ces lésions correspondent a
un cedeme vasogénique et sont donc généralement réversibles apres traitement étiologique et
controle de la pression artérielle. Dans certains cas, l'IRM montre des lésions hyperintenses
avec un coefficient de diffusion abaissé en raison de lésions ischémiques associées responsables
d’un cedéme cytotoxique. Ces lésions peuvent étre responsables de séquelles irréversibles.

© 2007 Société de réanimation de langue francaise. Publié par Elsevier Masson SAS. Tous droits
réserves.

Summary Posterior-reversible encephalopathy syndrome (PRES) is a rare complication related
to a huge elevation in blood pressure occurring most often in patients with chronic hyperten-
sion. However, PRES may sometimes be observed in association with other conditions, including
central nervous system collagen diseases, vasculitis, ionic disturbances as well as cytotoxic
or immunosuppressive treatments. PRES is responsible for various but non specific neurologi-
cal symptoms, including confusion, coma, seizures as well as visual disturbances. Diagnosis
is performed using cerebral MRI which typically shows at the early stage, symmetric bila-
teral parietooccipital hyperintensities on T2 and fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR)
sequences. The apparent diffusion coefficient is either normal or mildly elevated related to
cerebral tissue vasogenic edema. They are usually reversible after treatment of the underlying
cause and reduction of blood pressure. In some cases, cerebral MRI may show lesions with a
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reduction of diffusion related to cytotoxic edema secondary to isch emia. Such lesions can lead
to permanent neurological deficit.
© 2007 Société de réanimation de langue francaise. Publié par Elsevier Masson SAS. Tous droits

réserveés.

La leucoencéphalopathie postérieure réversible, appelée
PRES pour posterior-reversible encephalopathy syndrome
ou RPLES pour reversible posterior leukoencephalopathy
syndrome, est une entité clinicoradiologique récemment
individualisée [1,2]. Un premier cas de cécité corticale
réversible secondaire a une hypertension artérielle (HTA)
avec hypodensités postérieures a la TDM cérébrale avait été
décrit par Monterio et al. en 1984 [3]. Mais, il a fallu attendre
1996 pour que cette entité clinique soit mieux caractérisée
[4].

Le PRES est lié a 'apparition d’un cedéme vasogé-
nique au sein de la substance blanche et prédominant
dans les régions cérébrales postérieures pariéto-occipitales
[1,2,4]. Le tableau clinique est peu spécifique, les signes
neuroradiologiques sont caractéristiques et les facteurs
déclenchants ou situations physiopathologiques associées
multiples. Lobjectif de cette revue est décrire les prin-
cipales caractéristiques de cette entité dont le diagnostic
précoce doit permettre une prise en charge adaptée pour
éviter des séquelles définitives.

Tableau clinique

La majorité des patients atteints de PRES sont des adultes.
Ce syndrome est trés rare chez ’enfant. Les manifesta-
tions cliniques sont variées et dépendent de la pathologie
associée. Une HTA avec une pression artérielle diastolique
supérieure a 120mmHg est habituellement observée [5].
Il s’agit généralement d’une augmentation aigué et brutale
de la pression artérielle chez un patient souffrant d’HTA
chronique préexistante. Le PRES est une des complications
de U’encéphalopathie hypertensive ou de ’HTA maligne qui
représente environ 20 % des crises hypertensives admises aux
urgences [6].

Les premiéres manifestations neurologiques du PRES sont
habituellement un ralentissement psychomoteur, des cépha-
lées inhabituelles, une confusion, un état léthargique et
parfois une agitation [1,2,5]. Des nausées et vomissements
sont présents dans 75% des cas. Les réflexes ostéoten-
dineux sont vifs. Il peut exister chez certains patients,
une faiblesse, voire une incoordination des membres. Des
convulsions sont observées dans deux tiers des cas. Elles sur-
viennent parfois d’emblée, mais peuvent aussi apparaitre
tardivement. Les crises, initialement focales (visuelles
bravais-jacksoniennes) et limitées au lobe cérébral atteint
par le PRES ont tendance a se généraliser. Un état de
mal convulsif est possible. Méme si la plupart des patients
finissent par présenter des trouble de la vigilance, le coma
est souvent transitoire et les patients généralement réac-
tifs aux stimuli. Les troubles mnésiques séveres sont rares.
Les troubles visuels sont présents dans plus de 50 % des cas.
Ont ainsi été rapportés une vision floue, un scotome scin-
tillant, une négligence visuelle, une hémianopsie ou une
cécité corticale. Une cécité corticale avec anosognosie est

rare. Des signes d’atteinte du tronc cérébral sont rarement
présents, méme s’ils sont probablement souvent ignorés.
Dans quelques cas, des lésions significatives du tronc céré-
bral a imagerie ont été observées, associées a des signes
cliniques trés modeérés [5,7].

Signes neuroradiologiques

Connaitre les signes radiologiques du PRES représente une
étape diagnostique essentielle. Seul un diagnostic précoce
permet, en effet, de débuter un traitement adapté avant
Uinstallation des lésions irréversibles et d’éviter la réali-
sation de procédures ou traitements risqués, comme un
traitement thrombolytique. Bien que les lésions de leuco-
encéphalopathie postérieure puissent étre détectées par
la TDM cérébrale sous forme d’hypodensités, ’imagerie
par résonance magnétique (IRM) est considérée comme
’examen de référence [1,4,8,9]. L'IRM permet d’obtenir des
images de trés haute résolution et de détecter des lésions
focales de petite taille invisibles a la TDM cérébrale. Grace
a l'usage répandu de UIRM, le PRES est aujourd’hui plus
fréquemment diagnostiqué.

L’anomalie la plus communément observée est |’cedéme
cérébral sans infarctus, touchant typiquement de facon bila-
térale et symétrique la substance blanche sous-corticale
dans les régions postérieures des hémisphéres cérébraux, et
en particulier les régions pariéto-occipitales (Fig. 1) [1,2,4].
La scissure calcarine et les structures paramédianes du lobe
occipital sont habituellement épargnées, ce qui distingue le
PRES d’un infarctus bilatéral dans le territoire des arteres
cérébrales postérieures.

L'atteinte de la substance blanche est constante.
A Uinverse, la substance grise n’est affectée que chez 30%
des patients [8,9]. La leucoencéphalopathie concerne de
facon préférentielle la région postérieure des lobes parié-
taux, temporaux et occipitaux (Tableau 1). Plus rarement,
le cervelet, la capsule interne, les ganglions de la base, les
lobes frontaux et le tronc cérébral sont atteints [10,11].

Tableau 1 Localisations neuroradiologiques de la leuco-
encéphalopathie postérieure réversible avec leur incidence
(d’apres Schwartz et al. [5]).

Localisations Prévalence (%)

Lobes occipitaux 100
Lobes pariétaux 59
Lobes frontaux 30
Lobes temporaux 13
Cervelet 12
Corps calleux 6
Thalamus 5
Tronc cérébral 3
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Figure 1

La leucoencéphalopathie postérieure réversible en IRM cérébrale en séquences T2, FLAIR et diffusion. Les lésions des

lobes occipitaux et pariétaux (petites fleches blanches, premiére rangée) sont réversibles (deuxieme rangée). Ici, un cas observé
au cours d’un purpura thrombotique thrombocytémique (d’aprés Bakshi et al. [45]).

Il s’agit de tableaux atypiques [12]. Bien que les anomalies
neuroradiologiques soient le plus souvent symétriques, les
manifestations cliniques peuvent apparaitre asymétriques.
Des lésions IRM unilatérales sont possibles. Ainsi, un cas de
PRES asymétrique limité a un lobe frontal (cedéme frontal
vasogénique unilatéral) a été rapporté chez un patient souf-
frant d’HTA sévere et ayant une sténose ancienne de l’artere
carotide interne [13].
L’'IRM cérébrale comprend plusieurs séquences :

e en séquence T1, la substance blanche apparait norma-
lement plus claire que la substance grise et le liquide
céphalorachidien (LCR) est nettement plus foncé. Cette
séquence est également utilisée aprés injection de pro-
duit de contraste, pour caractériser une rupture de la
barriére hématoencéphalique parfois associée;

e en séquence T2, ’oedéme en rapport avec une augmen-
tation extracellulaire de ’eau apparait en hypersignal ;

e la séquence en fluid-attenuated inversion recovery
(FLAIR) est une séquence en inversion—récupération pon-
dérée T2 a origine d’une suppression du signal de l’eau
libre ou du LCR. Cette séquence améliore significative-
ment la capacité de détection de lésions corticales ou
sous-corticales visibles en T2 et doit donc étre systémati-
quement réalisée en cas de suspicion de PRES;

e l'imagerie de diffusion ou diffusion-weighted images
(DWI) permet d’évaluer les mouvements browniens des
molécules d’eau augmentés en cas d’cedéme vasogénique
et réduits en cas d’cedéme cytotoxique. Le coefficient

apparent de diffusion (ADC) (valeur normale moyenne:
0,80 um?/ms, extrémes 0,70—0,87 um?/ms), calculé a
partir des données obtenues en séquences de diffu-
sion, permet ainsi de différencier |’cedéme vasogénique
réversible (comme pour le PRES) de l’cedéme cyto-
toxique, indicateur d’un dommage tissulaire permanent
ou d’une mort neuronale irréversible d’origine ischémique
[8,12,14].

Le type de lésions IRM du PRES dépend du type d’cedéme
cérébral et donc de son stade [1,4,14]. A la phase initiale
du PRES, 'cedéeme est vasogénique et les lésions réver-
sibles. L’IRM cérébrale montre des lésions hyperintenses en
séquences T2 et FLAIR et des lésions iso- ou hypointenses en
séquence T1 (Fig. 1). Le coefficient de diffusion est normal
ou discretement élevé. Une absence de prise de contraste
est observée dans deux tiers des cas [15]. A linverse, lorsque
le PRES se complique de lésions ischémiques cérébrales,
’cedéme cérébral est de type cytotoxique [16]. Les lésions
sont hyperintenses sur les séquences T2 et FLAIR avec un
coefficient de diffusion abaissé. Des lésions microhémorra-
giques ou pétéchiales peuvent étre détectées en séquence
T2* ou écho de gradient [17,18]. L'imagerie de diffusion
informe donc le clinicien de la réversibilité des lésions
cérébrales au cours du PRES. Les valeurs abaissées d’ADC
sont associées a des régions ischémiques avec un risque
d’irréversibilité.

Les anomalies observées en imagerie au cours des
variants du PRES (avec atteinte du tronc cérébral,
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par exemple) sont identiques a celles observées au cours
du PRES. Seule la topographie des lésions apparait aty-
pique. Les données de l’imagerie (distribution des lésions),
en particulier de l'imagerie de diffusion (valeurs hautes
d’ADC en faveur d’un ocedéme vasogénique) sont utiles
au diagnostic différentiel, pour distinguer un PRES aty-
pique d’autres désordres métaboliques qui peuvent toucher
ces régions avec ocedéme cytotoxique (encéphalopathie
hypoglycémique, anoxique ou infectieuse, myélinolyse cen-
tropontine ou extraponine) [10]. Le suivi IRM des lésions
cérébrales est crucial, non seulement pour confirmer le diag-
nostic du PRES mais également pour évaluer ’efficacité du
traitement. L’amélioration, voire la disparition des images
de la substance blanche, témoigne du caractere réver-
sible du PRES et confirme l’absence d’infarctus cérébral.
A Uinverse, en cas de ésions irréversibles, I'IRM montre une
augmentation ou la persistance des anomalies de signal en
séquence T2 et FLAIR au cours du temps et une atrophie
tissulaire progressive. Le pronostic est alors défavorable.

En résumé, I'IRM est donc une méthode non invasive et
fiable pour le diagnostic et le suivi de 'cedéme cérébral
et du vasospasme au cours du PRES. D’autres techniques
d’imagerie cérébrale peuvent été utilisées. La spectrosco-
pie par résonance magnétique (MRS) a proton aurait une
excellente valeur pronostique a la phase aigué du PRES [9].
Cet examen permet de détecter les troubles transitoires
précoces du métabolisme énergétique aérobie, comme un
niveau élevé de production de lactates. Il peut aussi mon-
trer "augmentation du taux de choline et de créatine
ou une diminution minime du taux du N-acétyl-aspartate,
témoins de lésions tissulaires cérébrales en cas de PRES
[19]. La scintigraphie cérébrale ou single-photon emission-
computed tomography (SPECT) montre le plus souvent des
images d’hyperperfusion a la phase aigué et d’hypoperfusion
a la phase tardive [20].

Etiologies et diagnostic différentiel

Les causes du PRES sont multiples. Le facteur déclen-
chant principal semble cependant correspondre le plus
souvent a une élévation aigué et rapide de la pres-
sion artérielle. Dans un contexte d’HTA chronique, les
manifestations neurologiques sont observées dans les
12 heures suivant le pic de variation de la pression arté-
rielle [5]. Les situations cliniques les plus fréquemment
associées au PRES sont détaillées dans le Tableau 2
[21—31]. Parmi celles-ci, ’encéphalopathie hypertensive
et éclampsie sont les plus fréquentes. Les chimiothéra-
pies pour hémopathie les plus fréquemment associées au
développement d’un PRES sont la cytarabine, le cisplatine
et la gemcitabine ou les associations suivantes: cyclo-
phosphamide/vincristine/adriamycine/corticostéroides et
ifosfamide/étoposide/cytarabine. Les patients traités par
cyclosporine ou par d’autres immunosuppresseurs peuvent
aussi présenter des symptomes et des images compatibles
avec un PRES [20,31].

En raison du spectre trés large des maladies associées
au PRES, le diagnostic différentiel peut apparaitre diffi-
cile dans certaines situations. La distinction essentielle
concerne le diagnostic de PRES versus celui d’accident
cérébral ischémique, en raison des implications thérapeu-

Tableau 2 Etiologies et circonstances favorisantes de la
leucoencéphalopathie postérieure réversible.

Encéphalopathie hypertensive et hypertension artérielle
maligne

Pathologies hypertensives de la grossesse : prééclampsie,
éclampsie, HELLP syndrome

Immunosuppresseurs (cyclosporine, tacrolimus) ou
cytotoxiques (surtout pour hémopathies malignes)

Néoplasie (dont maladie de Hodgkin, leucémie
lymphoblastique aigu€), syndrome de lyse tumorale

Maladies de systéeme : lupus érythémateux disséminé,
périartérite noueuse, polyangéite microscopique,
vascularite a p-ANCA*, granulomatose de Wegener

Néphropathies aigués ou chroniques :
glomérulonéphrites, syndrome néphritique,
insuffisance rénale

Infections virales (virus de I’immunodéficience humain)
ou postvaccinal (vaccination antirubéole)

Traitements antirétroviraux et interferon-a

Purpura thrombotique thrombocytopénique, syndrome
hémolytique urémique

Purpura rhumatoide

Corticothérapie a forte dose

Insuffisance hépatocellulaire ou transplantation
hépatique

Endocrinopathie : hyperaldostronisme primaire,
phéochromocytome, thyroidite d’Hashimoto,
hyperparathyroidie, surcharge en aluminium

Désordres électrolytiques : hypercalcémie,
hyponatrémie, hypomagnésémie

Drépanocytose, porphyrie aigué intermittente

Transplantation de moelle osseuse

Transfusion sanguine massive, traitement par
érythropoiétine, états d’hypercoagulabilité

Immunoglobulines polyvalentes, anticorps monoclonaux
(rituximab, bevacizumab)

Produits de contraste

Stupéfiants psychostimulants (méthamphétamine,
éphédrine)

Intoxication digitalique

Venin de scorpion, fruit d’Averrhoa carambola

HELLP : hémolyse, élévation des enzymes hépatiques, thrombo-
pénie; p-ANCA : anticorps de type périnucléaires anticytoplasme
des polynucléaires neutrophiles.

tiques et pronostiques opposées. De nombreuses pathologies
aigués ou subaigués du systéme nerveux central peuvent
aussi favoriser la survenue de tableaux neurologiques
proches du PRES. L’'IRM cérébrale est essentielle pour
le diagnostic des autres causes de leucoencéphalopathies
postérieures : thrombophlébite cérébrale, encéphalopathie
infectieuse, leucoencéphalopathie multifocale progressive
(LEMP), encéphalomyélite aigué disséminée (ADEM) et arté-
riopathie cérébrale et systémique autosomale dominante
associée a des accidents vasculaires cérébraux et une leu-
coencéphalopathie ischémiques (CADASIL). Les collagénoses
ou vascularites cérébrales peuvent s’associer au PRES ou
étre responsables des mémes signes [26—28]. La polyartérite
noueuse, le lupus érythémateux disséminé et ’angéite gra-
nulomateuse sont exceptionnellement associés a un tableau
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neurologique voisin. Généralement, les pathologies infec-
tieuses et inflammatoires du systéme nerveux central se
distinguent du PRES au cours duquel on observe ’absence
de pléiocytose du LCR, la négativité des cultures bac-
tériologiques sanguines et du LCR et la négativité des
diverses sérologies effectuées. L’évolution clinique est alors
un élément décisif de diagnostic différentiel. En raison
d’anomalies associées de calibre artériel, ’artériographie
ou l’angiographie par résonance magnétique ne permet pas
toujours de distinguer le tableau observé d’une artérite
cérébrale. La biopsie cérébrale est rarement nécessaire car
peu spécifique. Elle montre classiquement un cedéme diffus
de la substance blanche, un gonflement des cellules endo-
théliales, une absence de démyélinisation ou de réaction
inflammatoire, une préservation des axones et une réaction
astrocytaire locale [31,32].

Physiopathologie

Les mécanismes physiopathologiques sous-jacents au PRES
ne sont pas encore bien définis. Ils mettraient en jeu une
perte de ’autorégulation vasculaire cérébrale et la survenue
de lésions cellulaires endothéliales de la paroi vasculaire
[33—-35].

L’encéphalopathie hypertensive et |’éclampsie, princi-
pales causes de PRES, ont été largement étudiées chez
I’homme et expérimentalement chez U’animal (Fig. 2).
L’élévation brutale de la pression artérielle est responsable
d’une défaillance de ’autorégulation cérébrale et d’une
hyperperfusion cérébrale avec vasodilatation artériolaire. Il
existe une diminution de la réponse myogénique aux varia-
tions de pression chez le rat précédant ’encéphalopathie

Poussée aigué isolée "HTA
(% sujet antérieurement hiypertendu)

HTA

hypertensive [36]. La rupture de la barriére hématoencé-
phalique qui apparait secondairement est a ’origine d’une
fuite liquidienne des vaisseaux vers le parenchyme cérébral
et donc d’un cedéeme vasogénique réversible [34]. Celui-ci
atteint de préférence la substance blanche, composée de
fibres myélinisées, soutenues par un tissu riche en cellules
gliales, artérioles et capillaires. L’augmentation de pression
contre la paroi des artéres cérébrales serait, dans certains
cas, a origine d’une alternance de contraction—dilatation
des vaisseaux avec un aspect évoquant un «vasospasme »,
a Uorigine parfois d’une ischémie tissulaire et d’un cedéme
cytotoxique [37,38]. Cet aspect serait lié a l’organisation
structurale de la paroi vasculaire et peut étre détecté
expérimentalement au niveau des vaisseaux de tissus
périphériques (Fig. 3) [35]. Linnervation sympathique
périvasculaire de la circulation cérébrale postérieure et
vertébrobasilaire moins riche que celle de la circulation
cérébrale antérieure et sylvienne expliquerait le déficit
d’autorégulation prédominant dans les régions posterieures
au cours du PRES [1,39]. Cette innervation sympathique
protectrice encore plus réduite au niveau des artéres per-
forantes de la substance blanche expliquerait aussi la
prédominance des lésions dans les régions sous-corticales
[40].

Les tableaux cliniques de ’encéphalopathie hyperten-
sive et du PRES sont habituellement superposables. Les
signes cliniques et les anomalies IRM régressent le plus sou-
vent avec un traitement adapté et précoce de réduction
de la pression artérielle. Expérimentalement, chez le rat,
les lésions cérébrales liées a une HTA aigué disparaissent
en quelques heures avec une réduction de la pression
artérielle. L’éclampsie serait secondaire a un mécanisme
voisin. La fuite capillaire due aux lésions endothéliales

Pré-éclampsie
PA > 140/90 nunHg
Protéinurie > 300 mg/l

HTA

Encéphalopathie hypertensive
défaillance aigué de I’autoré gulation vasculaire cérébrale

PRES

Reperfusion postendarteriectomie

Figure 2
artérielle.

Cyclosporine (endothéline)
Tacrolimus (hypertonie vasculaire)
Cocaine (apopotose), amphétamine
Cisplatine, autres chimiothérapies

Troubles métaboliques dont hypercalcémie

Mécanismes physiopathologiques de la leucoencéphalopathie postérieure réversible (PRES) secondaire a I’hypertension
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Figure 3

£

Aspect d’artéres cérébrales en chapelet de saucisses traduisant les troubles vasomoteurs au cours de I’encéphalopathie

hypertensive expérimentale chez [’animal (d’aprés Mackenzie et al. [35]).

est renforcée par linflation hydrique de la grossesse et
par les modifications de l’autorégulation cérébrale en rap-
port avec ’imprégnation hormonale. L’cedéme cérébral est
observé de facon préférentielle au niveau les lobes pariéto-
occipitaux. Il existe en plus une nécrose fibrinoide des
artérioles et des capillaires, responsable de microthrom-
boses. L’altération de la réactivité vasculaire est due a une
sensibilité accrue aux agents presseurs circulants, au déficit
en prostaglandines vasodilatatrices et a la dysfonction des
cellules endothéliales [41].

Certains cas de PRES ont été observés chez des patients
ayant une HTA minime, parfois méme en "absence d’HTA
[42]. La dysfonction de la cellule endothéliale ou muscu-
laire lisse vasculaire serait ici responsable de la défaillance
du systeme d’autorégulation circulatoire cérébral a l’origine
de Ucedeme cérébral. Cette dysfonction est généralement
toxique ou réactionnelle a une inflammation vasculaire. Les
traitements immunosuppresseurs sont une cause classique
de PRES. L’cedéme cérébral apparait alors le plus souvent
multifactoriel. Un surdosage est habituellement identifié.
La majorité des patients traités par cyclosporine et ayant un
PRES ont des signes de néphrotoxicité et sont hypertendus.
La neurotoxicité spécifique des immunosuppresseurs est a
’origine d’anomalies de la barriére hématoencéphalique et
d’activation in situ de la coagulation. Les concentrations
élevées des immunosuppresseurs dans le liquide cépha-
lorachidien témoignent de la fuite capillaire. Les cellules
endothéliales endommagées libérent de ’endothéline, de la
prostacycline et du thromboxane A2, en raison de [’action
cytotoxique directe de la cyclosporine [4,20]. L’endothéline
est un vasoconstricteur local et puissant, dont le role
exact dans les encéphalopathies hypertensives est en cours

d’investigation. Le thromboxane A2 et la prostacycline sont
a Uorigine de microthrombi au cours des microangiopathies
thrombotiques observés chez des sujets transplantés et trai-
tés par immunosuppresseurs [4,31].

Le syndrome de lyse tumorale a été considéré dans
quelques cas comme un élément contributif a la pathogénie
du PRES [30,43]. Les conséquences métaboliques princi-
pales du syndrome de lyse tumorale sont U’hyperkaliémie,
’hyperphosphorémie, ’hypocalcémie et ’hyperuricémie.
Celles-ci sont essentiellement observées en cas de tumeurs
avec un indice de prolifération cellulaire élevé comme au
cours d’une leucémie, d’un lymphome de Burkitt ou non
hodgkinien a haut degré de malignité. C’est la combinai-
son de l'effet cytotoxique propre a la chimiothérapie et
des troubles métaboliques liés au syndrome de lyse qui
pourrait favoriser le dommage endothélial. Linsuffisance
rénale, méme modérée, associée au syndrome de lyse
et Uinflation hydrique induite par |’hyperhydratation pour
la prévenir sont généralement les facteurs prédisposant
au PRES lors d’un traitement par chimiothérapie. Enfin,
d’autres facteurs ont été rapportés a l’origine de PRES,
comme ’hypercholestérolémie, I’hypomagnésémie, la cor-
ticothérapie a fortes doses et la surcharge en aluminium.
Leur contribution précise au PRES reste cependant a définir.

Traitements

Le diagnostic et le traitement adapté et rapide du PRES
permettent de prévenir ’apparition de lésions neurolo-
giques irréversibles et de séquelles permanentes [1,2,4].
La stratégie thérapeutique dépend de l’étiologie et du
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tableau clinique du PRES. L’arrét du facteur déclenchant
ou aggravant représente la premiére mesure thérapeutique.
Ainsi, l’arrét provisoire ou définitif d’une chimiothérapie
ou d’un immunosuppresseur potentiellement responsables,
I’interruption d’une grossesse (accouchement par voie basse
ou césarienne) en cas d’éclampsie sont des mesures permet-
tant souvent d’éviter |’aggravation clinique.

Le controle de UHTA est le volet primordial du traite-
ment. Il fait appel aux agents antihypertenseurs habituels,
inhibiteurs calciques (nicardipine ou diltiazem), bétablo-
quants (labétolol notamment) et diurétiques. L objectif
thérapeutique est de maintenir une pression artérielle
moyenne entre 105 et 125 mmHg, sans réduire cette pres-
sion de plus de 25% durant la premiére heure [1,4].
Les vasodilatateurs artériels, le nitroprussiate de sodium
et le diazoxide sont utilisés en deuxieme ligne. D’autres
thérapeutiques de choix sont parfois recommandées. Le
fénoldopam mésylate est un antihypertenseur agoniste
sélectif des récepteurs de la dopamine D;, produisant
une vasodilatation artériolaire sélective rénale et une
diminution de la postcharge [1,44]. Ce médicament amé-
liore la balance entre l’approvisionnement et la demande
d’oxygéne rénal. Il est donc potentiellement utile pour
prévenir la survenue d’une insuffisance rénale aigué. La
nimodipine est un inhibiteur calcique sélectif neuroprotec-
teur utile dans la prévention des vasospasmes cérébraux,
notamment au cours de l’encéphalopathie hypertensive
de la femme enceinte [1]. A Uinverse, les inhibiteurs de
’enzyme de conversion de l’angiotensine doivent étre évi-
tés en cas de grossesse. Les dérivés nitrés ne doivent pas étre
utilisés en raison de leur effet vasodilatateur pouvant aggra-
ver I’cedéme cérébral. Pendant la phase initiale de PRES, un
monitorage de la pression artérielle sanglante est recom-
mandé. En cas de dysfonction cardiaque ou d’instabilité
hémodynamique, un monitorage hémodynamique, y compris
invasif, est nécessaire.

Les mesures symptomatiques générales sont essentielles,
comme la correction des désordres électrolytiques, d’une
coagulopathie, la protection des voies aériennes et la venti-
lation mécanique si elle apparait nécessaire. En cas de crise
convulsive, un traitement antiépileptique doit étre instauré
en urgence. Les benzodiazépines (clonazépam ou diazépam)
doivent étre administrés en premiére ligne par voie intra-
veineuse. En seconde ligne ou en cas d’état de mal, il faut
recourir a la fosphénytoine ou au phénobarbital. L’acide
valproique est une option thérapeutique, notamment en
cas d’insuffisance cardiaque, chez les personnes agées et
en unité intensive neurologique. Le sulfate de magnésium
en perfusion continue est recommandé chez les femmes
enceintes. Il possede un effet vasodilatateur, augmente le
flux sanguin cérébral et évite les lésions ischémiques qui sont
a Uorigine de crises convulsives. En cas d’état de mal réfrac-
taire, les agents de choix sont le propofol, le midazolam et
le thiopental. Un traitement anti-oedémateux (mannitol) et
’administration de corticoides doivent étre discutés au cas
par cas et peuvent étre bénéfiques dans certaines situations
[1]. Une surveillance par électroencéphalogramme, vy
compris en continu, permet de détecter les crises
infracliniques et de mieux adapter les thérapeutiques
antiépileptiques.

Dans 90% des cas, les manifestations neurologiques
régressent des le septiéme jour de traitement antihyperten-

seur et/ou étiologique [5]. Une amélioration au niveau des
images IRM est de regle en 15 jours mais une normalisation
n’est parfois obtenue qu’au-dela d’une année. En cas d’ADC
abaissé d’emblée, témoin d’un cedéme cytotoxique et d’un
diagnostic tardif, le risque de séquelles neurologiques est
trés probable. Une évolution fatale est possible, notamment
dans un contexte de néoplasie.

Conclusion

Il faut savoir évoquer le diagnostic de PRES devant toute
encéphalopathie aigué. Le diagnostic est généralement
approprié en présence d’une HTA ou d’un contexte favo-
risant. L’IRM en séquence de diffusion est le meilleur outil
diagnostique, notamment pour écarter un accident isché-
mique cérébral. Les lésions de PRES apparaissent sous
forme d’hyperintensités diffuses postérieures de la sub-
stance blanche en séquences T2, FLAIR et en hyposignal en
diffusion, avec un coefficient ADC élevé. Une prise en charge
adaptée et précoce permet habituellement de prévenir la
survenue de séquelles irréversibles. La mise au point de
modeéles expérimentaux pour mieux comprendre la physio-
pathologie et la conduite d’études prospectives sur de larges
cohortes de patients permettraient de faire progresser les
connaissances concernant cette entité clinique encore mal
connue des médecins réanimateurs.
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