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Introduction

Le syndrome d’encéphalopathie postérieure réversible
(PRES, posterior reversible encephalopathy syndrome)
[1,2] est un syndrome clinicoradiologique décrit dés 1992
[3,4] et mis en lumiere par Hinchey et al. en 1996 [5]. Le
PRES est caractérisé par I’association variable de crises
convulsives, troubles de conscience, céphalées, troubles
visuels, nausées—vomissements et déficits neurologiques
focaux. Ces manifestations peuvent étre sévéres et mettre
en jeu le pronostic vital comme lorsqu’elles se présentent
sous la forme d’un coma ou d’un état de mal épileptique
[6,7]. L’imagerie cérébrale montre des anomalies bilatérales,
parfois symétriques, et de prédominance postérieure, tou-
chant préférentiellement la substance blanche. Il concerne
des patients souvent jeunes, de sexe majoritairement féminin
et aux comorbidités parfois lourdes (transplantation d’orga-
nes solides, allogreffe de moelle, insuffisance rénale chro-
nique ou hypertension artérielle). La compréhension de la
physiopathologie de ce syndrome reste source de controver-
ses. On évoque schématiquement une dysfonction de la
barriere hématoméningée par dépassement des capacités
d’autorégulation de la pression de perfusion cérébrale
(hyperperfusion) ou une cytotoxicité endothéliale respon-
sable d’une altération de la barriére hématoméningée (hypo-
perfusion). Ces deux mécanismes sont responsables d’un
cedéme vasogénique de la substance blanche, entrainant les
manifestations cliniques et radiologiques du PRES [2]. Les
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¢étiologies associées au PRES sont multiples et dominées
par I’exposition a des agents toxiques et la crise aigué hyper-
tensive. Le PRES est typiquement réversible a condition
d’en traiter rapidement la cause. Néanmoins, des atteintes
fonctionnelles liées a des séquelles neurologiques, ainsi
que des évolutions fatales ont pu étre décrites chez une
minorité de patients [4,8,9].

L’objectif de cette revue est d’apporter aux cliniciens des
repéres pour le diagnostic, la conduite des investigations
étiologiques et le traitement des patients avec un PRES. Un
ordinogramme de prise en charge est proposeé.

Diagnostic

Le diagnostic du PRES repose sur la connaissance des signes
cliniques et radiologiques associés au syndrome. Les signes
sont polymorphes et c’est I’association de signes cliniques et
radiologiques concordants qui permet de porter le diagnostic
de PRES. Dans les cas douteux, une amélioration clinique et
radiologique aprés mise en route d’un traitement adapté est
un argument permettant de porter rétrospectivement le
diagnostic de PRES.

Manifestations cliniques du PRES
Manifestations cliniques typiques

Les manifestations cliniques typiques du PRES associent de
facon variable : des troubles de conscience, convulsions,
céphalées, troubles visuels, nausées—vomissements et défi-
cits neurologiques focaux. Les troubles de conscience vont
de la confusion a I’encéphalopathie ou au coma. Ils sont
présents dans 13 [10] a 90 % [8] des cas. Les convulsions
sont rapportées jusqu’a 92 % des cas [9], le plus souvent
secondairement généralisées [5,8,9]. Un état de mal épilep-
tique convulsif, défini par une activité épileptique motrice
durant plus de cinq minutes (continu) ou par plus de deux
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crises sans retour intégral a la conscience entre les crises
(intermittent), a été décrit chez 3 [9] a 13 % [7] des patients.
Des troubles visuels sont présents chez 26 [11] a 67 % [5]
des patients et consistent en une baisse de 1’acuité visuelle
(7 [5] a 18 % [8]), une amputation du champ visuel (4 [8] a
27 % [5]), des hallucinations visuelles (3 [9] a 5 % [8]) et une
cécité corticale (8 [8] a 33 % [5]). Les céphalées et nausées—
vomissements ont pu étre observés dans 26 [11] a 53 % [5]
des cas. Enfin, des déficits neurologiques focaux sont
rarement rapportés sinon dans de rares études faisant état
de leur présence dans 3 [9,10] a 17 % [8] des cas.

Signe fréquemment associé : hypertension artérielle

L’hypertension artérielle est fréquemment présente des la
phase inaugurale de la prise en charge [3-5,8,9,11,12] chez
67 [11] a 80 % [5] des patients; et ce en dehors de toute
étiologie hypertensive retenue comme cause du PRES. Des
chiffres moyens de pression artérielle systoliques jusqu’a
187 mmHg (80-240) ont ainsi été décrits [9], sans pour
autant étre corrélés a une plus grande gravité des manifesta-
tions cliniques ou radiologiques du PRES [11].

Caractéristiques radiologiques du PRES

Les caractéristiques radiologiques sont variables. La meil-
leure disponibilité de I'[RM a probablement permis de
progresser dans la reconnaissance du PRES. Le spectre de ses
manifestations radiologiques, qui s’est élargi avec le déve-
loppement de I’IRM, est également mieux connu. Ainsi, a
c6té du tableau radiologique « classique » associant hyper-
signaux bilatéraux et symétriques de la substance blanche
prédominant en pariéto-occipital, d’autres tableaux ont été
décrits. La topographie des manifestations radiologiques
rapportées dans les études de cohortes de patients avec un
PRES est disponible dans le Tableau 1 [5,8—11,13]. Tous les
hémispheéres ainsi que les noyaux gris centraux, le cervelet et
le tronc cérébral peuvent étre impliqués (Fig. 1).

Les quatre tableaux radiologiques de PRES

On considérait jusqu’au travail de Bartynski et Boardman
[11] que le PRES associait des atteintes cérébrales bilatérales
et symétriques typiquement localisées dans la substance
blanche et prédominant dans les régions postéricures

Tableau 1 Caractéristiques des manifestations cliniques rapportées dans les études de cohortes de patients avec un PRES

Manifestations radiologiques du PRES

Bilatérales 15 (100 %) 11 (69 %)
Asymétriques 10 (67 %) NR
Confluentes NR 2 (13 %)
Substance grise 4 (27 %) NR
Postérieure > antérieure 14 (93 %) 15 (94 %)
Occipitale 14 (93 %) NR
Pariétale 13 (87 %) 8 (50 %)
Frontale 7 (47 %) 14 (88 %)
Temporale 9 (60 %) 16 (100 %)
Tronc cérébral 2 (13 %) NR
Cervelet 1 (7 %) NR
Noyaux gris centraux 1(7 %) 3 (19 %)

Hinchey et al. Casey et al. Bartynski et McKinney Lee et al. Burnett

1996 2000 Boardman 2007 et al. 2007 2008 et al. 2010

n=15 n=16 n =136 n=176 n =36 n="179
Manifestations cliniques du PRES
Troubles de conscience 10 (67 %) NR 39 (26 %) 10 (13 %) 34 (94 %) 76 (90 %)
Convulsions 11 (73 %) NR 97 (71 %) 58 (76 %) 33 (92 %) 56 (70 %)
Céphalées 8 (53 %) NR 39 (26 %) 3 (4 %) 19 (53 %) 26 (31 %)
Troubles visuels 10 (67 %) NR 39 (26 %) 34 %) 13 (36 %) 24 (29 %)
Nausées—vomissements 8 (53 %) NR 39 (26 %) NR NR NR
Atteinte neurologique focale =~ NR NR NR 2 (3 %) 1 (3 %) 14 (17 %)
Hypertension artérielle aigué 12 (80 %) NR 91 (67 %) NR NR 62 (78 %)

>98(>72%)  NR 36 (100 %) NR

21 (15 %) 23 %) NR NR
31 (23 %) 44 (58 %) 2 (13 %) 12 (16 %)
NR 22(29%) 1644 %)  NR
30 (22 %) NR NR NR
134 (99 %) 75(99 %)  NR NR
134 (99 %) 75(99 %)  NR 50 (67 %)
93 (68 %) 60 (89 %)  22(61 %) 61 (81 %)
55 (40 %) 52(68%)  NR 62 (83 %)
17 (13 %) 14 (18%) 21 (58%) NR
41 (30 %) 26(34%) 21 (58%)  NR
19 (14 %) 9 (12 %) NR NR

NR : non reporté.
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Fig. 1 Imagerie par résonance magnétique cérébrale chez un patient avec un PRES. Séquences Fluid Attenuated Inversion Recovery
(FLAIR) d’une IRM cérébrale montrant un hypersignal bilatéral de la substance blanche au niveau du cervelet, noyaux gris centraux,

lobes occipitaux, pariétaux, frontaux et temporaux

pariéto-occipitales. Occasionnellement, ces atteintes pou- L’étude de Bartynski et Boardman [11], conduite sur une
vaient concerner les lobes frontaux et temporaux, les noyaux  large cohorte iconographique de 136 patients, a permis une
gris centraux, le cervelet ou le tronc cérébral. L’atteinte pou-  réévaluation des critéres diagnostiques radiologiques du
vait également étre corticale. PRES. La forme dite typique de PRES ne concerne en effet
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que 25 % des patients. Plusieurs variantes ont été identifiées,
elles doivent donc étre connues afin de ne pas méconnaitre le
diagnostic de PRES. On distingue quatre grands tableaux
radiologiques de proportion sensiblement égale (Fig. 2).

* Tableau holohémisphérique confluent (23 %)

Cette présentation du PRES correspond a un cedéme vaso-
génique confluent, impliquant les lobes frontaux, pariétaux
et occipitaux. Les lobes temporaux sont moins fréquemment
concernés (Fig. 2A).

* Tableau du sillon frontal supérieur (27 %)

Ce tableau est caractéris¢ par une prédominance frontale
mais pouvant également impliquer a différents degrés les
lobes pariétaux et occipitaux. Dans ce cas les atteintes sont
non confluentes (Fig. 2B).

* Tableau pariéto-occipital prédominant (22 %)
Cette forme est caractérisée par une atteinte d’intensité

variable, prédominant typiquement dans les zones postérieu-
res occipitopariétales. Il s’agit de la forme initialement

décrite du PRES et jusque-la considérée comme typique
(Fig. 2C).

* Tableau d’atteinte particlle ou symétrique (28 %)

Il s’agit d’'une forme incompléte des trois tableaux précé-
dents. Les atteintes peuvent y étre partielles et/ou asymétri-
ques. Dans la forme partielle, les hémisphéres occipitaux ou
pariétaux sont respectés de maniére bilatérale, a I’inverse des
lobes frontaux qui sont trés souvent atteints. Dans la forme
asymétrique, 1’atteinte pariéto-occipitale est unilatérale, et
I’atteinte des autres hémisphéres variable. Enfin, dans la
forme partielle et asymétrique, 1’atteinte pariéto-occipitale
est absente ou uniquement unilatérale ; alors que les autres
hémispheéres sont atteints de maniére variable (Fig. 2D).

Roles respectifs du scanner et de ’IRM cérébrale
dans le diagnostic du PRES

* TDM cérébrale

La facilité d’accés a la TDM cérébrale explique probable-
ment son taux de réalisation particuliérement élevé dans les

Fig. 2 Les quatre tableaux radiologiques de PRES révélés en IRM avec séquences en FLAIR (FLuid Attenuated Inversion Recovery)
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études rétrospectives s’intéressant au PRES. Cet examen a
pu étre en effet réalisé chez 65 [11] a 100 % [9] des patients.
On retrouve alors un examen souvent normal ou présentant
des anomalies aspécifiques dans 66 % des cas [11]. Les ano-
malies faisant suspecter le PRES sont alors des hypodensités
de topographie évocatrice.

* IRM cérébrale

L’IRM cérébrale est I’examen clé pour le diagnostic du
PRES. Les images en séquences pondéré T2 ou en FLAIR
(FLuid Attenuated Inversion Recovery) sont celles qui per-
mettent le mieux de repérer les anomalies caractéristiques du
PRES ou elles apparaissent en hypersignal. Les séquences
en FLAIR permettent une meilleure distinction des atteintes
sous-corticales et corticales [13]. Les séquences pondérées
T1 montrent un hyposignal dans les zones correspondantes.
Les séquences en diffusion sont normales avec un coefficient
apparent de diffusion augmenté [40]. Enfin, un rehaussement
de produit de contraste est constaté chez prés de la moitié des
patients ayant eu une injection de gadolinium [11].

L’IRM est supérieure au scanner pour le diagnostic de
PRES. Chez 67 patients ayant bénéficié des deux types
d’examen dans un délai maximum de deux jours apres le
début du PRES [11], et alors que 22 d’entre eux avaient
une TDM et une IRM réalisée le méme jour, des anomalies
étaient retrouvées a la TDM chez sept (32 %) patients seu-
lement. Il est intéressant de noter que la répétition du scanner
a j2 permettait de sensibiliser I’examen révélant alors 74 %
d’anomalies en rapport avec le PRES. Ces résultats sugge-
rent que la TDM peut ainsi trouver sa place en absence de
disponibilité¢ de I'IRM.

Complications décelables a 'imagerie cérébrale
dés la présentation initiale du PRES

e Ischémie cérébrale

L’ischémie cérébrale peut étre identifi¢e a 'IRM par un
hypersignal en séquence de diffusion avec diminution du
coefficient apparent de diffusion en dessous de 20 %. Cette
complication du PRES a pu étre rapportée comme associée a
une altération du pronostic des patients [40]. Une ischémie
cérébrale a été retrouvée associée au PRES chez 9 (10 %) des
82 patients bénéficiant de cette séquence dans 1’étude de
Bartynski et al. [11] et chez 5 (23 %) parmi 22 patients
dans celle de Covarrubias et al. [40]. Face a ce type de com-
plication, il est impératif de réaliser une angiographie par
résonance magnétique (ARM) cérébrale (angio-IRM) afin
d’éliminer 1’association avec un syndrome de vasoconstric-
tion cérébrale réversible (SVCR) qui est défini par le rétré-
cissement de deux sites sur une méme artére ou sur deux
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artéres différentes a I’ARM ou a I’angiographie cérébrale
[41]. Ducros et al. ont ainsi rapporté jusqu’a 9 % de PRES
associés a un SVCR.

* Hémorragie cérébrale

La survenue d’une hémorragie cérébrale a pu étre rapportée
dans 5 [9] a 17 % [10] des cas en association au PRES. On
décrit trois types d’hémorragie : hématome intraparen-
chymateux, hémorragie méningée et hémorragie focale intra-
parenchymateuse de moins de 5 mm de diamétre [10,42].

Ce type de complication est plus particuliérement
retrouvé apres allogreffe de moelle, transplantation d’organe
solide ou chez les patients sous traitement anticoagulant. Le
niveau de pression artérielle n’est pas associé a la survenue
d’une hémorragie dans le cadre du PRES [42]. Il a par contre
été décrit une association entre I’intensité des hypersignaux
en FLAIR et la survenue d’une complication hémorragique
chez les patients avec un PRES [10].

Dans ces cas ou une complication hémorragique a pu étre
mise en évidence, il importe de compléter les explorations
par la réalisation d’une angiographie cérébrale, idéalement
une ARM qui peut étre réalisée au cours de I’'I[RM, afin
d’éliminer I’association a un anévrisme cérébral ou un
SVCR.

* Engagement cérébral

L’cedéme postérieur, plus particulierement lorsqu’il est
localisé au cervelet ou au niveau du tronc cérébral, peut
entrainer un engagement central ou dicencéphalique [43].

Diagnostic rétrospectif de PRES aprés régression
des anomalies clinicoradiologiques initiales

Dans certains cas, le diagnostic de PRES reste incertain. La
régression des anomalies cliniques et radiologiques aprés
mise en route d’un traitement adapté conforte le diagnostic
de PRES. La répétition des imageries cérébrales, au mieux a
I’aide d’IRM, est alors d’un apport diagnostique important.

Diagnostics différentiels

Les manifestations aspécifiques cliniques du PRES, et la
multiplicité des formes radiologiques rendent son diagnostic
parfois difficile. Il existe de nombreux diagnostics différen-
tiels, essentiellement dominés par les anomalies de la sub-
stance blanche retrouvées a I'IRM.

Parmi elles, on retiendra notamment les anomalies per- et
postcritiques (avec ou sans état de mal épileptique), car elles
peuvent étre aussi réversibles mais prédominent au niveau
du cortex et non pas de la substance blanche. Les autres
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étiologies ont une présentation et un profil évolutif en géné-
ral différents : leucoencéphalopathie multifocale progressive
(LEMP), leucoaraiose sévere, angiopathie CADASIL (cere-
bral autosomal dominant arteriopathy with subcortical
infarcts and leukoencephalopathy), une encéphalite infec-
tieuse, une encéphalomyélite aigué disséminée (ADEM),
un syndrome MELAS (mitochondrial myopathy encephalo-
pathy lactacidosis and stroke-like episodes), une vascularite
cérébrale, une maladie de Creutzfeld-Jakob, une thrombose
veineuse cérébrale et un accident vasculaire cérébral isché-
mique [37,44].

Etiologies fréquemment associées au PRES

Agents toxiques

L’exposition a des agents toxiques représente la principale
étiologie associée au PRES, retrouvée dans 11 [9] a 61 %
[10] des cas. Le Tableau 2 rapporte une liste exhaustive
des agents toxiques qui ont pu étre décrits comme responsa-
bles de PRES.

Crise—urgence hypertensive

La crise aigué€ et 'urgence hypertensive représentent la
seconde étiologie du PRES, rapportée dans 6 [12] a 72 %
[9] des séries. L’étiologie sous-jacente dominante est 1’insuf-
fisance rénale aigué compliquant le plus souvent une forme
chronique [3]. Des cas associant des étiologies multiples
comme a une maladie auto-immune ou a des causes toxiques
ont pu étre rapportés [37].

Infection—sepsis—choc septique

Des cas d’infection ont été décrits dans 8 [10] a 24 % des
séries [12]. Typiquement, il s’agit d’une bactériémie a Gram
positif survenue dans les 15 jours précédant le PRES [12].
Le PRES a pu aussi étre rapporté associé a une infection
bactériémique a Escherichia coli [45].

Prééclampsie—éclampsie

La préeclampsie—éclampsie [5,8-10,12,46] est I’étiologie
retrouvée du PRES chez 7 [10] a 20 % [5] des patients.
L’hypertension artérielle est un des signes majeurs lors de
la présentation initiale. L’évolution ultérieure de ces patients
est le plus souvent favorable. Un PRES a ainsi pu étre iden-
tifié entre 28 semaines d’aménorrhée [46] jusqu’a j13 en
post-partum [5].

Tableau 2 Liste des agents toxiques rapportés associés avec un
PRES

Chimiothérapie anticancéreuse (combinaisons) [8,10,12]

Agents cytotoxiques
Alkylatants
Cisplatine [14]
Oxaliplatine [15]
Carboplatine [16]
Antimétabolites
Gemcitabine [14]
Cytarabine [17]
Meéthotrexate [18]
Antimitotiques
Vincristine [19]
Irinotécan hydrochloride [20]
Autres
L-asparaginase [10]
Antiangiogéniques
Bevacizumab [20]
Sunitinib [21]
Raf kinase inhibiteur BAY 43-9006 [22]
Cytokines immunomodulatrices
Interféron alpha [5,23]
Interleukine 2 [24]
Anticorps Monoclonaux
Rituximab (anti-CD20) [25]
Infliximab (anti-TNFa) [26]
Immunoglobulines intraveineuses [27]
Protéine Anti-TNFa
Etanercept [28]
Globuline antilymphocyte [29]
Immunosuppresseurs
Anticalcineurine [8]
Cyclosporine A [4,5,7,10,12]
Tacrolimus (FK 506) [5,10,12]
Sirolimus [30]
Corticothérapie forte dose
(dexaméthasone et méthylprednisolone)
Transfusion sanguine [31]
Autres agents
Facteurs de croissance leurocytaires [32]
Antirétroviraux [33]
Linezolid [34]
Erythropoiétine [35]
Cocaine [10]
Ephedra sinica (médecine traditionnelle chinoise) [36]
Produits de contraste intraveineux [10]
Lysergic acid amide [37]
Carbamazépine [38]
Caféine intraveineuse [39]
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Maladies auto-immunes

Les maladies auto-immunes sont rencontrées dans 8 [10] a
10 % [12] des cas de PRES. Ont ainsi été rapportés : lupus
érythémateux disséminé [47,48], sclérose systémique ou
sclérodermie [48], polyarthrite noueuse [49] ou maladie
de Wegener [50], micro angiopathie thrombotique [51],
polyangéite [52], artérite de Takayasu [53], maladie de
Hashimoto [54], ou encore maladie de Crohn [55].

Autres étiologies

Il existe de trés nombreuses autres étiologies qui ont pu étre
associ¢es au PRES, parfois anecdotiques. Parmi elles on
peut citer : la drépanocytose [12], le syndrome de Guillain-
Barré [56], I’hypomagnésémie [5], I’hypercalcémie [57],
le syndrome de lyse tumorale [58], la porphyrie [59], le
phéochromocytome [60] et le syndrome de Cushing [61].

Evolution

Comme indiqué par son nom, la régle est la récupération
intégrale aprés mise en route d’un traitement adapté. Des
complications et des évolutions fatales ont cependant été
rapportées, conduisant certains auteurs a proposer une appel-
lation alternative faisant référence a la réversibilité poten-
tielle du PRES et non a son caractére systématique [62].
En effet, le retour a I’état clinique antérieur varie de 35 [8]
a 100 % [5] des cas selon les séries. La réversibilité des
atteintes cérébrales a I’imagerie est plus difficile a caractéri-
ser, tous les patients ne bénéficiant pas de suivi icono-
graphique. Ainsi, 44 [8] a 87 % [11] seulement des patients
ont eu au moins une seconde exploration cérébrale. Parmi
ceux qui ont bénéficié de ce suivi, 49 [13] a 75 % [5]
ont présenté un début de réversibilité dans un délai variant
de 5 jours [9] a 17 mois [5]. Les séquelles radiologiques
étaient représentées par des complications ischémiques ou
hémorragiques. Des récurrences ont été observées dans
6 % des cas [8].

Les formes cliniques sont parfois particuliérement mar-
quées. La ventilation mécanique a été rapportée nécessaire
dans 35 a 40 % des cas pendant trois a sept jours [8,9]. La
durée d’hospitalisation des patients était de 20 jours en
moyenne [8,9]. Les données concernant le pronostic fonc-
tionnel des patients sont limitées. Une étude seulement
s’est intéressée a caractériser 1’évolution des patients a la
sortie d’hospitalisation. Les auteurs retrouvaient un score
de Rankin a 2,5 correspondant a une altération faible a
modérée de leur autonomie [8].

Enfin, des décés ont été rapportés jusqu’a 15 % des
cas [8,9]. L'imputabilité¢ directe de cette évolution fatale
PRES reste difficile a appréhender, en dehors d’évolutions
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caractéristiques liées aux complications hémorragiques,
ischémiques ou a I’engagement cérébral, qui peuvent étre
associés au PRES [63].

Modalités de prise en charge du PRES

Le PRES requiert une prise en charge diagnostique rapide.
Parallélement aux investigations qui sont alors nécessaires, il
convient de mettre en place des mesures thérapeutiques
symptomatiques et de suppléer les éventuelles défaillances
d’organes associées. La correction du facteur étiologique
reste la priorité de la prise en charge des patients avec un
PRES. Un ordinogramme de prise en charge est proposé en
Figure 3.

Stratégie diagnostique

La stratégie diagnostique du PRES peut étre assez bien stan-
dardisée. Apres reconnaissance des manifestations cliniques
évocatrices du PRES et reconstitution minutieuse de I’anam-
nése, des investigations complémentaires doivent étre
réalisées, en commencant par les plus simples puis les plus
sophistiquées. Le scanner cérébral est le plus facile a obtenir.
L’IRM cérébrale devra cependant étre systématiquement
réalisée, parfois en seconde intention. L’IRM est d’une ren-
tabilité diagnostique bien supérieure a la TDM, et d’autant
qu’elle est également informative quant aux étiologies et
complications du PRES [1,2,5,9,11,13,40]. Une ARM 3D
TOF (time of flight) des artéres intracraniennes, qui ne néces-
site pas d’injection de produit de contraste et réalisée en
méme temps que I’IRM cérébrale, est fortement recomman-
dée afin d’identifier ’association a un SVCR.

L’électroencéphalogramme doit étre réalisé de maniere
routiniére afin d’éliminer 1I’évolution vers un état de mal épi-
leptique non convulsif, et ce d’autant que les patients sont
dans un état de coma ou ont manifesté une forme motrice
d’état de mal épileptique [7]. La ponction lombaire montre
des anomalies aspécifiques et ne présente pas d’intérét pour
le diagnostic de PRES. Elle revét par contre un intérét dans
I’exploration des étiologies du PRES et devra étre facilement
réalisée face a un syndrome méningé ou un tableau d’encé-
phalite, plus particuliérement en contexte fébrile [9]. Des
examens biologiques doivent également étre réalisés en
routine et comprendront systématiquement la recherche
d’anomalies métaboliques, incluant la recherche d’une
hypomagnésémie. Des recherches de toxiques pourront étre
réalisées selon I’orientation diagnostique. La biopsie neuro-
chirurgicale n’a pas sa place dans la stratégie diagnostique
du PRES. Elle a pu étre réalisée dans des cas d’incertitude
diagnostique et montrait alors des anomalies aspécifiques
caractéristiques de 1’cedéme vasogénique a un stade initial
du PRES, ou des atteintes démy¢linisantes et des altérations
neuronales a un stade plus tardif [64].
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avec contraste

A répéter si
réalisé avant

13

Normale

+/- ARM

Normale

]

+/- ARM

Evaluation des

FLAIR et séquence T2-pondéré révélant
des hyper signaux de la substance blanche, pouvant étre bilatéraux et
» symétriques. Implication variable des lobes parieto-occipitaux,
frontaux et temporaux, noyaux gris centraux, cervelet et tronc cérébral.
Possible atteinte de la substance grise.

l_l

Eliminer:

Etat per/post-critique (convulsions +/- état de mal épileptique)
Leucoencéphalopathie multifocale progressive (LEMP)
Leucoaraiose sévére
Atteinte type CADASIL ou Cerebral Autosomal Dominant Arteriopathy with
Subcortical Infarcts and Leukoencephalopathy
Encéphalite infectieuse
Encéphalomyélite aigue disséminée (ADEM)

Syndrome MELAS ou Mitochondrial myopathy Encephalopathy LactAcidosis and
Stroke-like episodes
Vascularite cérébrale
Maladie de Creutzfeld-Jakob
Thrombose veineuse cérébrale
Accident vasculaire cérébral ischémique

Explorations

[

défaillances d’organes

Discuter Intubation
Oro-Tracheale

Etiologiques

Explorations biologiques (Magnésémie +++)

du PRES

Electroencephalogramne (EEG)
Discuter Ponction lombaire

Discuter recherches toxicologiques

Antihypertenseurs Antiépileptiques Si indiqué:
L Contréle de la pression artérielle
N X Arrét d’un agent toxique
Labetolol Benzodiazepines Césarienne/extraction feetale

Nicardipine Phenobarbital ou (fos)phenytoin Epuration Extra Rénale

Urapidil Midazolam/Propofol/Thiopental Nimodipine
Correction de troubles métaboliques
| Correction d’une éventuelle Hypomagnésémie ‘

Fig. 3 Stratégie diagnostique et thérapeutique du syndrome d’encéphalopathie postérieure réversible (PRES) IRM :

résonance magnétique ; ARM : angiographie par résonance magnétique ; TDM : tomodensitométrie

imagerie par
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Traitement

La stratégie thérapeutique associe des mesures générales
symptomatiques a la correction de la cause du PRES.

Mesures générales

Les mesures générales de prise en charge des patients avec
un PRES font appel au traitement symptomatique habituel
des patients de réanimation. La stabilité hémodynamique est
habituelle, mais certains patients pourront présenter une
défaillance hémodynamique requérant alors un support par
catécholamines. L’indication de la protection des voies
aériennes supérieures doit étre évaluée a tout moment de la
prise en charge, particulierement chez les patients présentant
des troubles de conscience ou une activité épileptique. En
cas de décision d’intubation, le recours a la technique
d’induction a séquence rapide associant ¢tomidate et
succinylcholine est possible, a moins de suspecter une hyper-
kaliémie associée. Le propofol ou le thiopental peuvent
également étre utilisés du fait de leurs propriétés anticonvul-
sivantes. Une attention particuliere doit étre portée a 1’arrét
transitoire des convulsions qui peuvent alors étre masquées
par I’utilisation d’un curare. Une hypoglycémie doit étre
systématiquement recherchée et corrigée. En cas d’apport
glucosé, il doit systématiquement étre associé 100 mg de
thiamine, tout particulierement si le contexte est évocateur
de déficit en vitamine B1. L’hyperthermie et d’éventuels
troubles métaboliques, en particulier une d’hypomagné-
sémie, doivent étre systématiquement recherchés et corrigés.
Une pneumopathie d’inhalation peut également compliquer
les troubles de conscience initiaux.

Le traitement antiépileptique adapté a la forme électro-
clinique présentée par le patient doit étre mis en route en
urgence, en accord avec les récentes recommandations for-
malisées d’experts [65]. Il fera appel a des benzodiazépines
en intraveineux (clonazépam ou diazépam), des antiépilep-
tiques d’action prolongée (phénobarbital ou fosphénytoine).
En cas d’¢état de mal épileptique réfractaire, il pourra étre fait
appel a des agents anesthésiants (propofol, thiopental ou
midazolam) a doses titrées afin de faire cesser ’activité
épileptique clinique et électrique, et relayés en continu afin
d’assurer un tracé de type burst suppression durant 12 a
24 heures.

Le contréle de I’hypertension artérielle, si elle est pré-
sente, est une part importante de la prise en charge sympto-
matique et parfois étiologique du PRES. L’objectif n’est pas
la normalisation de la pression artérielle, mais une diminu-
tion de la pression artérielle moyenne de 20-25 % dans les
deux premiéres heures de prise en charge. Il conviendra alors
d’atteindre une pression artérielle en dessous de
160/100 mmHg dans les six premieres heures [66,67]. Une
prise en charge antihypertensive plus stricte peut étre

@ Springer

délétére, car pouvant aggraver la perfusion cérébrale et
ainsi favoriser I’ischémie [68]. Les thérapeutiques utilisables
en intraveineux sont le labétolol, la nicardipine [66,68] ou
I"urapidil [69].

Correction de la cause sous-jacente du PRES

Une enquéte étiologique du PRES précoce et rigoureuse per-
met la mise en route rapide de mesures correctrices adaptées.
Les patients peuvent ainsi nécessiter un contrdle tensionnel
strict, ’arrét de chimiothérapies anticancéreuses ou immu-
nosuppresseurs, une extraction feetale en urgence ou une
épuration extrarénale, par exemple.

La correction rapide du facteur en cause dans la genése du
PRES est impérative afin de diminuer le risque de compli-
cation ischémique ou hémorragique et ainsi améliorer le
pronostic fonctionnel et vital de ces patients [5].

Conclusion

Cette revue met en lumiére les avancées récentes dans le
diagnostic et les modalités de prise en charge du PRES. La
présentation clinique associe de maniére variable des mani-
festations évocatrices mais aspécifiques. L’IRM est un ¢lé-
ment crucial de la prise en charge diagnostique mais
participe aussi au suivi et a I’évaluation de I’efficacité des
mesures thérapeutiques engagées. L’ARM, réalisée dans le
méme temps que I’IRM, peut aider a identifier un syndrome
de vasoconstriction cérébrale postérieure, qui peut étre asso-
cié au PRES et qui imposerait alors une prise en charge
spécifique. La répétition des explorations morphologiques
cérébrales conforte le diagnostic de PRES et permet d’élimi-
ner les complications potentielles ischémiques et hémor-
ragiques du PRES. La prise en charge diagnostique doit
impérativement permettre 1’identification de la cause du
PRES afin de mettre en place les mesures correctrices adap-
tées. Une hospitalisation en réanimation avec mise en route
de mesures symptomatiques et suppléance de défaillances
d’organes peut s’avérer nécessaire.

Conflit d’intérét : les auteurs déclarent ne pas avoir de
conflit d’intérét.
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