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1 Introduction

La sphere orofaciale constitue le siege de nombreuses douleurs que le chirurgien-dentiste est amené
a traiter quotidiennement dans son exercice. Toutefois, de par la richesse de la vascularisation et de
I'innervation de cette région anatomique, le praticien peut se retrouver dans une situation
d’incertitude diagnostique devant des pathologies aux manifestations tres diverses.

Les algies d’origine vasculaire constituent une catégorie de pathologies assez méconnues pouvant étre
responsables de douleurs insoutenables. Alors, faute d’une orientation satisfaisante, le patient peut
se trouver en situation d’errance thérapeutique, entrainant une dégradation importante de sa qualité
de vie.

Il est donc important que face a une incohérence par rapport aux tableaux cliniques classiques, le
praticien soit suffisamment informé concernant les algies vasculaires pour pouvoir les discriminer de
douleurs neurogenes, musculosquelettiques, inflammatoires, idiopathiques, ou déceler un processus
évolutif bénin ou malin.

Le travail bibliographique réalisé ici présente une description des céphalées trigémino-autonomiques,
de I'artérite a cellules géantes, la carotidodynie et la dissection carotidienne, ainsi que les orientations
thérapeutiques actuelles permettant leur prise en charge.

1.1 Rappels anatomiques

Le nerf trijumeau joue un réle essentiel dans I'innervation sensitive et motrice de la sphere orofaciale.
Il s’agit de la cinquiéme paire de nerfs craniens (V), laquelle se divise, au niveau du ganglion de Gasser,
en nerf ophtalmique (V1), en nerf maxillaire (V2) et en nerf mandibulaire (V3).

Figure 1 : Territoires cutanéo-muqueux des branches de division du trijumeau « Sindou M, Keravel Y, Simon E,
Mertens P. Névralgie du trijumeau et neurochirurgie. EMC (Elsevier Mason SAS, Paris), Neurochirurgie, 17-023-
A-85, 2012]. Copyright© année Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés ».



La répartition des territoires innervés par ces trois branches s’effectue comme schématisé sur la Figure
1. Celles-ci sont responsables de la sensibilité cutanée de la face, de la sensibilité des muqueuses et de
la sensibilité proprioceptive de I'articulation temporo-mandibulaire et des muscles de I'appareil
manducateur. L'innervation motrice cervicofaciale dépend cependant essentiellement du nerf facial.

La sensibilité cutanée du pavillon de I'oreille et du conduit auditif (Fig 1 [1]) est assurée par le rameau
auriculaire du nerf vague, et la sensibilité cutanée de I'encoche massétérine (Fig 1 [2]) est assurée par
des ramifications du plexus cervical.

artére occipitale
artére temporale — . artére ophtalmique

artére basilaire
artére maxillaire

artére vertébrale

— artére faciale
artére carotide interne A
artére carotide externe ) \ ‘ T artére linguale
tronc thyro-cervical ~— artére thyroidienne

S — S— artére carotide primitive
tronc costo-cervical

artére sous-claviére ——
— tronc artériel brachio-céphalique

aorte

Figure 2 : Trajet et divisions de I'artére carotide commune « J.G. KRETZ et al. Artériopathie oblitérante des
membres inférieurs, p34. 07/2005. »

L’artere carotide commune est responsable de la vascularisation d’une grande partie de I'encéphale
et de la sphere orofaciale. L’artére carotide commune gauche nait directement de la crosse aortique
tandis que l'artére carotide droite nait du tronc artériel brachio-céphalique. Leur trajet cervical passe
en avant du muscle sterno-cléido-mastoidien, au sein de la gaine carotidienne, et s’acheve en regard
de la quatrieme vertébre cervicale ol 'artere carotide commune se divise en artére carotide externe
et artére carotide interne.

La vascularisation artérielle cervicofaciale provient de I'artére carotide externe. Sur son trajet, elle
donne naissance a l'artere thyroidienne supérieure, lI'artere linguale, I'artére faciale, I'artere
pharyngienne ascendante et I’artére occipitale, avant de se diviser en deux arteres : I'artére temporale
superficielle et I'artére maxillaire. La vascularisation veineuse est quant a elle assurée par le systeme
jugulaire externe.

L’artére carotide interne est grandement impliquée dans la vascularisation de I'encéphale, mais aussi
de l'oreille interne et de I'ceil. Apres sa pénétration intracranienne par le canal carotidien de I'os
temporal, elle donnera sur son trajet trois arteres collatérales : I'artére carotico-tympanique, puis
I'artére ophtalmique et I'artére choroidienne antérieure, avant de se diviser en deux artéres
terminales : I'artere cérébrale antérieure et I'artére cérébrale moyenne. L’artére carotide interne est
également anastomosée a l'artére cérébrale postérieure, issue du tronc basilaire, par l'artere
communicante postérieure.



L'innervation de I'artére carotide commune et des arteres carotides interne et externe reléve de la
participation de plusieurs groupes nerveux et se présente sous la forme de plexus périvasculaires
anastomotiques.

Le ganglion cervical supérieur (GCS) du tronc sympathique émet des rameaux carotidiens qui
descendent le long de I'artere carotide interne et s’anastomosent avec les rameaux carotidiens ou
inter-carotidiens du nerf glosso-pharyngien (IX) et du nerf vague (X), formant le plexus carotidien,
responsable de I'innervation propre de I'artére carotide commune, de |'artere carotide interne, de
I’artére carotide externe et de ses collatérales.

Le plexus nerveux inter-carotidien est formé par 'anastomose de fibres nerveuses du GCS du tronc
sympathique, du rameau carotidien du nerf glossopharyngien (IX) et du rameau carotidien du nerf
vague (X). Il est particulierement impliqué dans I'innervation du sinus carotidien et du glomus
carotidien.

1.2 Retentissements sur la qualité de vie

Si les céphalées trigémino-autonomiques ne représentent pas directement un risque vital pour les
patients, par opposition a I'artérite a cellules géantes ou la dissection carotidienne, elles sont
cependant bien plus douloureuses, avec des estimations de la douleur par les patients
essentiellement comprises entre 8 et 10 sur I’échelle visuelle analogique de la douleur. Cette
douleur, se manifestant ou s’exacerbant par crises, est d’ailleurs décrite par la majorité des patients
comme étant I'expérience douloureuse la plus désagréable de leur vie, cet inconfort s’expliquant non
seulement par la sévérité des crises, mais aussi par leur récurrence, avec des crises pouvant étre
rapprochées selon la pathologie concernée.

Dans le cas de 'algie vasculaire de la face (AVF), des études ont permis de mettre en évidence une
perte importante de la productivité professionnelle des patients atteints. En effet, selon une étude
allemande (1), 13,4% des patients souffrant d’AVF chronique ou épisodique se retrouvent en
incapacité de travailler. Dans une étude danoise (2), on observe méme jusqu’a 30% d’absentéisme
professionnel chez les patients atteints d’AVF et aux Etats-Unis (3), ce sont prés de 20% des patients
qui déclarent avoir perdu leur emploi suite a cette pathologie.

Au-dela des conséquences sur la vie professionnelle des patients, I’AVF entraine des comorbidités
psychiatriques. Les patients atteints d’AVF sont ainsi 5,6 fois plus concernés par la dépression que la
population générale, et particulierement les patients souffrant d’AVF chronique (4). Une étude nord-
américaine (3) montre méme que 55% des patients souffrant d’AVF admettent avoir déja eu des
idées suicidaires. Il est d’ailleurs courant de voir I’AVF qualifiée de « suicide headache ».

Une étude cas-témoin a été conduite en 2021 (5), avec pour objectif de déterminer la fréquence des
idées et risques suicidaires chez les patients atteints d’AVF. Une comparaison a pu étre réalisé entre
un groupe de patients AVF (100 personnes) et un groupe témoin (135 personnes) comparables en
termes d’age, de sexe, de revenus et de statut marital entre autres. Il en ressort que le groupe des
patients atteints d’AVF présente davantage de troubles psychologiques, avec notamment une
fréquence plus élevée de troubles paniques et de troubles bipolaires. De plus, plus de deux tiers des
patients atteints d’AVF déclarent avoir vécu au moins un épisode dépressif, soit plus du double du
groupe contrdle. Les idées suicidaires sont également plus fréquentes dans le groupe AVF, mais il
faut toutefois noter I'absence de différence significative concernant les tentatives de suicide entre
les deux groupes.



L’AVF est donc une pathologie qui va fortement dégrader la qualité de vie des individus atteints, non
seulement par l'incapacité qu’elle peut entrainer, mais également pour les troubles qu’elle peut
entrainer, notamment la dépression et I'idéation suicidaire.

L'absence d’études cas témoins menées a ce sujet concernant les autres céphalées trigémino-
autonomiques ne permet pas de leur conférer les mémes qualités, malgré des symptomatologies
douloureuses sensiblement similaires.

2 Diagnostic positif des algies vasculaires

2.1 Algie vasculaire de la face (6)

L’algie vasculaire de la face est la plus fréquente des céphalées trigémino-autonomiques (CTA). Il s’agit
d’une pathologie qui atteint principalement les hommes, avec un ratio homme/femme de 4,3:1, méme
si cet écart tend a se réduire pour des raisons encore incertaines, comme |'augmentation du tabagisme
féminin, ou I'amélioration du diagnostic d’AVF chez les femmes. L’AVF débute généralement chez le
sujet jeune, soit avant 20 ans chez 35% des cas, et entre 20 et 40 ans chez 40% des cas.

Son incidence annuelle est la plus élevée parmi les CTA, estimée entre 2 et 10/100 000, et sa
prévalence vie entiére est de 124/100 000.

L’AVF comporte a ce jour des facteurs de risques bien reconnus, comme le tabagisme. En effet, une
étude montre que pres des trois quarts des patients nord-américains atteints d’AVF présentent un
tabagisme actif ou des antécédents de tabagisme. Il est méme suggéré que le tabagisme passif
représente également un facteur de risque d’AVF. La consommation de cannabis ou de cocaine
constitue aussi un facteur de risque.

L'AVF se caractérise par des crises de douleurs séveres, associées a une symptomatologie
dysautonomique. Lors des crises, la douleur est unilatérale fixe et siege dans la région fronto-orbitaire,
frontale ou temporale. Il est cependant a noter que la douleur peut également se diffuser au niveau
de I’hémicrane, des joues, du cou ou de I'épaule. Elle peut également, dans 15% des cas, changer de
coté d’une période a I'autre. Son intensité est tres sévére et est toujours décrite comme maximale sur
les échelles validées de douleur.

Ces acces de douleurs se répétent d’une crise un jour sur deux jusqu’a huit crises par jour, et souvent
a heure fixe. Ce caractére circadien doit alerter le praticien car il est trés suggestif de cette pathologie.
On peut également observer des périodes douloureuses annuelles ou pluriannuelles, avec des
périodicités circannuelles stéréotypées selon les individus.

Les crises douloureuses s’accompagnent d’une agitation motrice et/ou d’un dysfonctionnement du
systeme nerveux autonome, duquel découlent des symptomes végétatifs unilatéraux et ipsilatéraux a
I’hémiface douloureuse.

On peut donc observer une injection conjonctivale et/ou un larmoiement, une congestion nasale et/ou
une rhinorrhée, un cedéme palpébral, une sudation ou rougeur du front et de la face, un myosis et/ou
un ptosis. Ces signes peuvent cependant étre discrets, voir absents, mais cela n’exclue par le diagnostic
d’AVF puisque des AVF sans signes végétatifs sont possibles. La présence d’'une agitation avec



déambulation, voire agressivité lors des crises, observable dans 80% des cas, remplace alors les

symptomes végétatifs.

En dehors des crises, la persistance d’un signe de Claude Bernard-Horner incomplet peut étre notée.

Son caractére inhabituel conduit néanmoins a exclure une dissection aortique avant de la considérer

comme liée a 'AVF.

2.1.1 Diagnostic

Une liste de critéres de diagnostic a été publié en 2018 dans la 3° édition de « The International

Classification of Headache Disorders » ou « ICHD-3 ».

Cette liste définit cing criteres :

A.
B.

Au moins 5 crises réunissant les criteres Ba D
Douleur unilatérale sévére ou trés sévere, orbitaire, supraorbitaire et/ou temporale durant
15 a 180 minutes (sans traitement)
Soit 'un ou les deux :
1. La céphalée est associée a au moins un des signes survenant du c6té de la douleur :
Injection conjonctivale et/ou larmoiement
Congestion nasale et/ou rhinorrhée
(Edéme palpébral
Sudation du front et de la face
Rougeur du front et de la face
Sensation de plénitude de 'oreille
Myosis et/ou ptosis
2. Sensation d’impatience ou agitation motrice
La fréquence des crises varie de 1 crise a 8 crises par jour dans plus de la moitié du temps
durant la période d’activité de la maladie
La symptomatologie n’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'lCHD-3

La fréquence des crises permet de distinguer deux formes d’AVF :

L’AVF épisodique se définit par la survenue de crises par périodes durant entre 7 jours et un
an sans traitement, ce avec des périodes de rémission durant au moins un mois.

L’AVF chronique, quant a elle, se distingue par la survenue de crises sur une période d’au
moins un an sans traitement, et ce avec des périodes de rémission de moins d’'un mois, voir
I'absence totale de périodes de rémission. Il est assez fréquent, chez les patients souffrant
d’une forme chronique d’AVF, d’observer la persistance d’un fond douloureux entre les crises.

Les deux formes peuvent néanmoins se manifester chez un méme patient a différents moments de sa

vie, par exemple lorsqu’une forme épisodique s’aggrave en forme chronique, ou a l'inverse, lorsque

I'instauration d’un traitement permet de passer d’une forme chronique a une forme épisodique d’AVF.



2.1.2 Examen paraclinique

Les examens d’imagerie ont pour intérét principal d’exclure une possible AVF secondaire. En effet, si
I’AVF est une céphalée primaire, des Iésions vasculaires, comme la dissection carotidienne, ainsi que
des pathologies tumorales, notamment au niveau de la selle turcique, peuvent entrainer une
symptomatologie évocatrice de I’AVF.

Un consensus est donc actuellement adopté, admettant que pour tout patient souffrant d’AVF (hors
cas d’urgence) une IRM encéphalique doit étre réalisée. Par ailleurs, s’il s’agit d’une premiere crise,
cet examen doit s’accompagner d’une angiographie cérébrale et cervicale par angiographie par
résonance magnétique ou par angioscanner.

Le diagnostic positif de I’AVF reposant fortement sur la symptomatologie et I'histoire de la maladie,
les examens d’imagerie s’inscrivent essentiellement dans la démarche diagnostique différentielle.

2.1.3 Physiopathogénie

Les CTA constituent un groupe de pathologies composé de I'’AVF, I’'hémicranie paroxystique,
I’hemicrania continua et le SUNCT/SUNA.

Ces pathologies se démarquent par une activation cranienne unilatérale parasympathique en réponse
a I'activation nociceptive du nerf ophtalmique ipsilatéral, branche du nerf trijumeau. Les symptomes
sont classiquement dominés par des manifestations faciales autonomes unilatérales, a savoir
larmoiements, injection conjonctivale, rougeur, sudation, myosis, ptosis, ainsi que par une douleur
dans les territoires trigéminaux, notamment rétro-orbitaire, qui peut étre particulierement sévere.

Il s’agit de pathologies aux symptomatologies tres proches dont la différence essentielle réside dans la
rythmicité et la durée des crises douloureuses.

Il est donc intéressant de comprendre les différentes composantes et causes possibles des CTA.

Une origine hypothalamique :

Dans une étude de 1998 (7), neuf patients souffrant d’AVF chronique non traitée ont suivi un protocole
visant a mettre en évidence une cause cérébrale profonde a la crise d’AVF. Une crise d’AVF était alors
induite par inhalation de nitroglycérine, et I’activité vasculaire cérébrale était suivie par PET scan.

Les données recueillies lors des crises ont permis d’observer une augmentation du débit sanguin dans
des zones connues pour étre impliquées dans le traitement de la douleur, a savoir le cortex cingulaire,
le cortex insulaire et le thalamus, mais surtout, dans une zone qui ne s’est activée que chez les patients
en crise aigiie d’AVF et non dans le groupe contrdle : 'hypothalamus postérieur, facteur alors
vraisemblable des crises d’AVF.

L'activation de I’"hypothalamus postérieur a d’ailleurs été observée dans les différentes CTA, avec une
activation de I’hypothalamus ipsilatéral a la douleur dans le cas de ’AVF et du SUNCT/SUNA, et une
activation de I’hypothalamus controlatéral dans le cas de I’hémicranie paroxystique et de I’hemicrania



continua (8). Cette activation n’est cependant pas spécifique des CTA puisqu’elle est aussi observée
dans le cas de patients atteints de névralgie essentielle du trijumeau ou de migraine (9).

A ce jour, la thérapeutique de stimulation hypothalamique par implantation d’électrodes chez les
patients atteints d’AVF réfractaire dispose d’un recul important, avec des résultats satisfaisants,
puisque 60% des patients traités ont observé une réduction significative de leur symptomatologie (6).
Ces résultats tendent donc a confirmer son implication dans I’AVF.

S’il était initialement supposé que I’électrostimulation de I’hypothalamus postérieur doit son efficacité
a I'inhibition de neurones hypothalamiques, une étude publiée en 2006 (10) a permis d’observer par
PET scan que la stimulation hypothalamique entraine en réalité une activation de I’hypothalamus
postérieur, du systéme trigéminal ipsilatéral, ainsi que de zones cérébrales impliquées dans la douleur.
De plus, I'efficacité de I'électrostimulation hypothalamique survient au bout de plusieurs semaines
d’électrostimulation, indiquant un processus a la mise en place lente, et non une inhibition localisée
de neurones.

Il est suggéré, selon une étude publiée en 2009 (9), que I'efficacité de I'électrostimulation chez les
patients atteints d’AVF puisse étre due a une restauration progressive d’une fonction et d'un
métabolisme normal dans des zones jusqu’alors hypométaboliques. Par ailleurs, le fait qu’une
stimulation hypothalamique, et donc son activation, n’entraine pas de crises d’AVF tend a écarter
I’hypothése d’'un réle déclencheur de I’'hypothalamus. Il est méme proposé que I’hypothalamus joue
davantage un role dans la résolution des crises, mais aussi dans la régulation de leur durée. Or, les CTA
sont essentiellement différenciées par la durée et la fréquence des crises: une différence
interindividuelle de régulation pourrait alors entrainer I'expression des différentes CTA.

Une composante périphérique : (9)

Le nerf trijumeau est responsable pour I'innervation d’une partie importante du visage. Sa branche
ophtalmique assure d’ailleurs I'innervation des zones les plus fréquemment douloureuses dans les
différentes CTA, en particulier 'orbite.

Le nerf trijumeau transmet ensuite les signaux nociceptifs vers le complexe trigémino-cervical, lequel
comprend le noyau caudal du trijumeau et les racines dorsales de C1 et C2, puis vers le noyau ventro-
postéro-médian du thalamus et les autres zones cérébrales impliquées dans la perception nociceptive.

Le role du nerf trijumeau dans I’AVF et I'hémicranie paroxystique est suspecté notamment en raison
de l'augmentation de concentration sanguine de peptide relié au géne de la calcitonine (CGRP) au
niveau de la veine jugulaire ipsilatérale lors des crises, ce qui constitue un marqueur d’activation
trigéminale. De plus, la section complete ou partielle du nerf trijumeau a montré un soulagement chez
la majorité des patients atteints d’AVF chronique ayant eu recours a un tel traitement (11). Cependant,
I'efficacité de cette thérapeutique n’est pas observée pour lI'ensemble des patients, et une
concentration augmentée de CGRP au niveau de la veine jugulaire peut aussi s’observer lors des crises
de migraine et lors de la thermocoagulation du ganglion du trijumeau. L’activation du trijumeau seule
ne suffit donc pas a expliquer la survenue des crises d’AVF

Le role du systeme trigéminal est toutefois soutenu par I'efficacité de la stimulation du nerf grand
occipital chez la majorité des patients atteints d’AVF y ayant recours (12), puisque cette stimulation
entraine I'activation des racines dorsales de C1 et C2 dans le complexe trigémino-cervical.



L’existence des CTA secondaires suggéere également une origine périphérique a l'origine des douleurs
des CTA. Les CTA secondaires provoquent souvent des symptomes pratiquement indistinguables de
ceux provoqués par les CTA primaires, et les |ésions responsables siegent généralement au niveau de
la selle turcique ou du sinus caverneux. Le traitement de ces lésions entraine par ailleurs la résolution
de la symptomatologie : il est donc vraisemblable que le mécanisme d’action des CTA secondaires
repose sur I'activation du nerf trijumeau dans des structures sensitives irritées.

Le systéme nerveux autonome :

Les CTA sont notamment caractérisées par la présence de manifestations craniennes
dysautonomiques, provoquées par une hyperactivation parasympathique.

L'innervation parasympathique du visage, et notamment des glandes lacrymales, est assurée par le
ganglion sphénopalatin, lui-méme efférent du noyau salivaire supérieur, situé dans le tegmentum
pontique du tronc cérébral. Ainsi, le ganglion sphénopalatin a fait I'objet de plusieurs thérapeutiques
chirurgicales dans le traitement des CTA avec des taux de succes satisfaisants (12).

Le complexe trigémino-cervical est relié au noyau salivaire supérieur, formant le réflexe trigémino-
autonomique, avec le nerf trijumeau comme afférent, et des efférences vers le nerf facial et le nerf
grand pétreux. Ce réflexe serait donc responsable des symptomes autonomiques craniens associés aux
CTA (9).

2.2 Hémicranie paroxystique (13)

L’hémicranie paroxystique est une céphalée primaire rare appartenant au groupe des céphalées
trigémino-autonomiques. Cette pathologie se manifeste par des douleurs unilatérales fixe siégeant
dans les régions orbitaires, périorbitaires, temporales ou frontales. La sévérité de ces douleurs est
décrite par les patients comme trés élevée, généralement comprise entre 8 et 10 sur I'EVA.

Les douleurs s’accompagnent de symptémes dysautonomiques ipsilatéraux a la douleur. Les plus
couramment rencontrés sont I'injection conjonctivale et les larmoiements. On observe aussi de fagon
variable : congestion nasale, rhinorrhée, myosis, ptosis, cedéme palpébral et sudation du front et de la
face.

Les douleurs et les manifestations dysautonomiques se manifestent par crises de courte durée,
n’excédant que rarement 30 minutes. Les crises peuvent se montrer d’une fréquence variable, allant
de 2 a 50 crises par jour. |l est possible d’observer, bien plus rarement, des crises d’a peine une minute,
ou a l'inverse, des crises longues de plusieurs heures, ce qui complique le diagnostic différentiel avec
un SUNCT, une névralgie du trijumeau ou une AVF.

L’hémicranie paroxystique n’a fait I'objet d’aucune étude épidémiologique sur la population générale.
La seule estimation de cas réalisée a consisté a comparer le nombre de cas rapportés d’hémicranie
paroxystique au nombre de cas rapportés d’AVF (14). Il en ressort que I’hémicranie paroxystique ne
représente une prévalence vie entiere que de 1 a 3% de celle de I’AVF, soit une prévalence estimée a
1/50 000.

L’hémicranie paroxystique tend plutét a atteindre les femmes avec un ratio femme/homme de 2,36:1,
pour un age moyen de survenue a 34,1 £ 16,7 ans.



Diagnostic :

La troisieme édition de I'ICHD établit des critéres précis afin de faciliter le diagnostic de I’"hémicranie

paroxystique :

A.
B.
C.

Au moins 20 crises réunissant les criteres B a E
Douleur unilatérale sévére orbitaire, supraorbitaire et/ou temporale durant 2 a 30 minutes
Soit 'un ou les deux :
1. La céphalée est associée a au moins un des signes survenant du c6té de la douleur :
Injection conjonctivale et/ou larmoiement
Congestion nasale et/ou rhinorrhée
(Edeme palpébral
Sudation du front et de la face
Myosis et/ou ptosis
2. Sensation d’impatience ou agitation motrice
La fréquence des crises est supérieure a 5 crises par jour
Prévenue de facon compléte par des doses thérapeutiques d’indométacine
La symptomatologie n’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'ICHD-3

Lors des crises, le patient présente une agitation et une sensation d’'impatience. Les attaques peuvent

par ailleurs étre déclenchées par la consommation d’alcool. On peut observer a de rares occurrences

un changement de c6té ou une manifestation bilatérale de la douleur et des symptomes

dysautonomiques.

Selon la fréquence des crises, on peut distinguer deux formes d’hémicranie paroxystique :

La forme épisodique se distingue par I'existence d’au moins deux périodes de crises d’une
durée de 7 jours a un an (sans traitement) séparées de périodes de rémission d’au moins 3
mois.

La forme chronique, plus fréquente, présente des périodes de rémission inférieures a 3 mois,
voir I'absence compléte de périodes prolongées de rémission, et ce pendant au moins un an.

On ne dénote cependant pas de caractere circadien ou circannuel précis pour cette pathologie, par
opposition a 'AVF.

2.3 SUNCT / SUNA (15)

Les SUNHA (Short-lasting Unilateral Neuralgiform Headache Attacks) sont des céphalées primaires
trigémino-autonomiques regroupant deux entités :

Le SUNCT (Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache attack with Conjunctival injection
and Tearing), soit une céphalée névralgique unilatérale bréve avec injection conjonctivale et
larmoiement

Le SUNA (Short-lasting Unilateral Neuralgiform headache attack with Autonomic symptoms),
soit une céphalée névralgique unilatérale bréve avec signes autonomiques



Le SUNCT a été décrit en 1978, mais I'observation de patients souffrant de SUNCT sans toutefois
manifester d’injection conjonctivale ou de larmoiement a, par la suite, amené a décrire le SUNA, lequel
n’est pas spécifiguement défini par ces symptémes.

La faible différence de symptomatologie entre les deux entités cliniques a amené a les rassembler
comme sous-catégories de SUNHA dans I'ICHD-3.

Le SUNCT/SUNA est une pathologie rare dont la prévalence est estimée, d’aprés des séries de cas, a
6,6/100 000 pour une incidence annuelle de 1,2/100 000. |l tend a se présenter davantage chez les
femmes, avec un ratio femme/homme de 1,2:1 pour le SUNCT, et de 2,48:1 pour le SUNA.

Le SUNCT/SUNA peut débuter a tout dge, avec des cas observés de survenue a 3 et 88 ans, mais il
débute préférentiellement entre 40 et 70 ans, pour un age moyen de 57 ans.

Diagnostic :
L'ICHD-3 définit les criteres diagnostiques de SUNHA comme suit :

A. Au moins 20 crises de céphalée remplissant les critéres B-D

B. Céphalée unilatérale modérée ou sévére avec localisation orbitaire, supraorbitaire, temporale,
ou autre localisation trigéminale, d’'une durée de 1 a 600 secondes avec une douleur de type
coup de poignard simple, multiple, ou douleurs en dents de scie.

C. Aumoins l'une des manifestations autonomiques suivantes, survenant du coté de la douleur :

Injection conjonctivale et/ou larmoiement

Congestion nasale et/ou rhinorrhée

(Edeme palpébral

Sudation du front et de la face

Rougeur du front et de la face

Sensation de plénitude de I'oreille

Myosis et/ou ptosis

Nou ks wheR

D. Fréquence d’au moins une crise par jour
E. Lasymptomatologie n’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'lCHD-3

Le SUNCT et le SUNA se manifestent par des douleurs survenant en crises bréves avec une distribution
trigéminale (souvent ophtalmique) et accompagnées par des symptomes autonomiques ipsilatéraux
aux douleurs. La fréquence moyenne des crises et de 20 par jour pour le SUNA contre 30 pour le SUNCT,
et leur périodicité ne met en évidence aucun caractére circadien clair.

Les manifestations autonomiques permettent de différencier un SUNCT d’un SUNA :

e Pourle SUNCT, le sujet présente nécessairement lors des crises une injection conjonctivale et
un larmoiement, et ce avec ou sans autres signes autonomiques.

o Dans le cas d'un SUNA, le sujet présentera soit I'un soit aucun de ces deux symptdmes en plus
d’autres signes autonomiques.

Concernant les autres manifestations autonomiques, une étude comparative a conclu que seuls le
ptosis et la rhinorrhée sont plus fréquentes chez les cas de SUNCT que chez les cas de SUNA.
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Il est également a noter que chez 15% des cas de SUNCT et de SUNA, les manifestations autonomiques
peuvent étre bilatérales, de fagon simultanée ou alternative. On rapporte également des localisations
atypiques de la douleur, notamment dans les territoires innervés par C2 et C3.

Les douleurs entrainées par les crises sont décrites comme séveres, généralement placées de 8 a 10
sur I'EVA, et peuvent étre déclenchées par la stimulation d’une zone gachette, généralement
ipsilatérale a la douleur. La plupart des patients (70%) préférent rester immobiles lors des crises.

La plupart des patients n’ont pas de période réfractaire : une nouvelle crise peut donc se déclencher
immédiatement apres la fin de la précédente crise.

La douleur peut se manifester selon plusieurs schémas. Le plus fréquent est une douleur survenant en
coups de poignard, d’'une durée comprise entre 1 et 600s, pour une moyenne de 58s. Moins
fréquemment, les douleurs peuvent étre en coups de poignards se succédant rapidement, avec une
durée comprise entre 1 et 600s pour chaque coup, mais dont la succession peut prolonger la douleur
jusqu’a 20 minutes. Enfin, certains patients souffrent de douleurs en dents de scie, avec un plateau
douloureux d’une durée pouvant atteindre jusqu’a plus de 3h (1160s en moyenne), entrecoupé
d’exacerbations en coups de poignard d’intensité sévere, mais de courte durée (1-2s).

Il est par ailleurs fréquent que les patients souffrent de plusieurs schémas douloureux, avec des crises
de fréquences et de durées variables. Les patients peuvent également souffrir de douleurs
intercritiques sans manifestations autonomiques.

Le SUNCT et le SUNA se retrouvent sous forme chronique ou épisodique.

e laforme chronique représente la majorité (90%) des cas et se définit par des périodes de crises
s’étendant sur au moins un an, avec des périodes de rémission inférieures a 3 mois, voir, sans
périodes de rémission.

e Laforme épisodique, plus rare, se définit par des périodes de crises s’étendant de 7 jours a un
an sans traitement, séparées par des périodes de rémission d’au moins 3 mois.

2.4 Hemicrania continua (16)

L’hemicrania continua est une céphalée primaire appartenant au groupe des céphalées trigémino-
autonomiques. Elle a une incidence plus élevée chez les femmes que chez les hommes (ratio de 1 : 1.8)
et survient typiquement entre 30 et 50 ans. L'incidence et la prévalence de I’hemicrania continua sont
a ce jour mal connes. La seule étude conduite visant a établir ces parametres (17) est ancienne et ne
présentait pas de criteres diagnostics suffisamment précis, comme la réponse a I'indométacine, pour
assurer un diagnostic positif d’hemicrania continua. De plus, il s’agit d’'une pathologie encore mal
diagnostiquée, avec la plupart des cas présentant des erreurs de diagnostic malgré une consultation
en neurologie. Le délai diagnostic moyen est estimé a 8 + 7,2 ans.

Les manifestations cliniques de cette pathologie consistent en un fond douloureux permanent
d’intensité légere a modérée, classiquement décrite entre 3,3 et 5,2 sur I'EVA, sans caractere
invalidant.

Cette douleur est exacerbée lors des crises d’intensité sévere, avec une intensité comprise entre 5 et
10, pour un score moyen de 9 sur I'EVA. Elle reste unilatérale dans 98% des cas et est décrite comme
lancinante ou en coups de poignard. Elle siége généralement en région orbitaire, supraorbitaire et/ou
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temporale, mais elles peuvent également se manifester sur d’autres zones, notamment le maxillaire,
la mandibule, la cavité buccale, la zone périauriculaire, I'occiput, le cou, les épaules ou les membres
supérieurs.

Une symptomatologie dysautonomique survient du c6té douloureux avec les symptomes classiques
des céphalées trigéminales dysautonomiques : injection conjonctivale et larmoiement le plus souvent,
ainsi que congestion nasale ou rhinorrhée, cedeme palpébral, sudation du front et de la face, myosis
ou ptosis.

L'intensité et la survenue des symptomes dysautonomique est corrélée a la sévérité de la douleur.
Ainsi une crise particulierement douloureuse pourra étre associé a des symptémes dysautonomiques
plus intenses, mais qui auront généralement tendance a étre plus discrets que dans les cas d’AVF ou
d’hémicranie paroxystique.

Peu d’études ont été réalisées concernant les facteurs de risques de I’hemicrania continua, mais des
cas d’hemicrania continua familiale ont été mis en évidence, notamment chez un fréere et une sceur,
mais aussi chez une mere et une fille. Le diagnostic a par ailleurs été confirmé par la réponse a
I'indométacine.

Diagnostic :
La troisieme édition de I'lCHD définit I’lhemicrania continua selon les critéres suivants :

A. Céphalée unilatérale réunissant les critéeres Ba D
B. Présence depuis plus de 3 mois, avec exacerbations d’intensité modérée a sévere
C. Soitl'unoules deux:
1. La céphalée est associée a au moins un des signes survenant du coté de la douleur :
Injection conjonctivale et/ou larmoiement
Congestion nasale et/ou rhinorrhée
(Edeme palpébral
Sudation du front et de la face
Myosis et/ou ptosis
2. Sensation d’impatience ou agitation motrice, ou aggravation de la douleur par le
mouvement
D. Prévenue de fagon compléte par des doses thérapeutiques d’indométacine
E. Lasymptomatologie n’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'lCHD-3

La fréquence des crises est difficile a définir puisqu’elle peut varier de 20 crises par jour a une crise
tous les 4 mois. De la méme facon, la durée des crises est tres variable est peut varier d’une durée de
guelques secondes a plusieurs semaines. On ne décrit par ailleurs de caractére circadien ou circannuel
gue dans de rares cas, avec absence des crises selon les saisons.

2.5 Artérite a cellules géantes (18)

L'artérite a cellules géantes (ACG) est une vascularite pouvant s’étendre a toutes les artéres de gros
calibre de l'organisme. Elle est localisée préférentiellement aux branches des arteres carotides
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externes, aux artéres ophtalmiques et leurs branches et aux artéres vertébrales et cette particularité
explique ses principales manifestations cliniques céphaliques. Dans un cas sur trois, I'’ACG
s’accompagne d’une aortite qui est le plus souvent infraclinique et certaines ACG se présentent
comme une aortite isolée.

L'ACG (avec ou sans aorto-artérite) survient le plus souvent aprées 50 ans, mais I'incidence spécifique
pour I’age est maximale pour la tranche d’age de 70 a 80 ans. Elle touche 2 a 3 fois plus fréquemment
les femmes que les hommes.

Il s’agit de la plus fréquente des vascularites systémiques dans les pays occidentaux. Son incidence
annuelle est estimée a 9,4/100 000 habitants d’au moins 50 ans dans le département de la Loire
Atlantique pour la période de 1970 a 1979 (19).

2.5.1 Diagnostic

L'ICHD-3 propose les criteres diagnostics suivants afin d’établir I'imputabilité d’une céphalée a une
ACG :

Toute nouvelle céphalée répondant au critére C

@

Une ACG a été diagnostiquée
C. Lien de causalité démontré par au moins deux des éléments suivants :

1. La céphalée s’est développée en relation temporelle étroite avec d’autres symptémes
et/ou des signes cliniques ou biologiques de I'apparition de 'ACG ou a conduit son
diagnostic

2. L'un des éléments suivants ou les deux :

a) Lacéphalée s’est significativement aggravée paralléelement a I’aggravation de I'ACG
b) La céphalée s’est significativement améliorée ou est résolutive aprés 3 jours de
corticothérapie a forte dose

3. La céphalée est associée a une sensibilité du cuir chevelu et/ou a une claudication de la
machoire.

D. Lasymptomatologie n’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic de I'lCHD-3

Il est toutefois a noter que ces critéres diagnostics ne permettent pas le diagnostic d’'une ACG, mais
seulement d’établir son lien avec une céphalée dans un contexte ol I'ACG est déja diagnostiquée.
Aprés avoir décrit les manifestations cliniques de I’ACG, un arbre décisionnel d’aide au diagnostic sera
proposé.

De nombreux professionnels de santé peuvent étre amenés a suspecter ou diagnostiquer une ACG. La
confirmation diagnostique doit cependant étre coordonnée par un médecin ayant une expertise dans
I’ACG, généralement un médecin interniste ou un rhumatologue

2.5.2 Manifestations cliniques

L’ACG peut se manifester par des signes généraux, céphaliques, une atteinte de I’appareil locomoteur
ou en rapport avec une aortite ou artérite de branches de I’aorte.
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Les signes généraux regroupent |'amaigrissement, I'anorexie, I'asthénie et la fievre qui peut se
présenter comme une fébricule ou une fievre persistante. Ces signes sont fréquents et constituent
parfois le motif principal de consultation.

Les signes céphaliques sont plus caractéristiques et peuvent se manifester de plusieurs fagons. Les
céphalées temporales, occipitales, hémi ou holocraniennes inhabituelles et d’installation récente
doivent alerter le praticien. L’hyperesthésie du cuir chevelu, la claudication (ou douleurs) de la
machoire sont moins fréquentes mais plus spécifiques de I’ACG que les céphalées. Enfin, une nécrose
linguale, du voile du palais ou du scalp sont exceptionnelles, mais trés fortement évocatrices.
Il faut rechercher des anomalies uni- ou bilatérales de I'artére temporale qui peut étre turgescente,
sensible, indurée, irréguliére, hypo-pulsatile ou sans pouls.

Les signes ophtalmologiques déterminent la gravité immédiate d’une ACG. lls se manifestent soit par
un trouble visuel monoculaire ou bilatéral transitoire ou permanent a type de voile noir, scotome
central ou déficit du champ visuel partiel souvent altitudinal, soit d’'une diplopie transitoire ou
permanente.

En cas de baisse de vision permanente, I'examen ophtalmologique conduit 9 fois sur 10 a la mise en
évidence d’une neuropathie optique ischémique antérieure, ou plus rarement d’une occlusion de
I"artére centrale de la rétine ou d’une neuropathie optique ischémique postérieure.

Concernant l'atteinte de I'appareil locomoteur, environ 50% des ACG s’accompagnent d’une
pseudopolyarthrite rhizomélique (PPR). Des arthralgies périphériques d’aspect cedémateux ou des
myalgies diffuses peuvent étre observées. L’'atteinte des artéres de plus gros calibre destinées aux
membres peut se manifester par une claudication ou exceptionnellement une ischémie.

2.5.3 Signes biologiques

Lors de ’'examen biologique, on recherche les marqueurs de la réaction inflammatoire, celle-ci étant
quasi-constante dans I’ACG. Les valeurs habituellement observées lors du bilan inflammatoire sont une
CRP (protéine C-réactive) d’au moins 25mg/L et une vitesse de sédimentation d’au moins 50mm par
heure.

Les autres tests biologiques ne présentent pas d’utilité pour le diagnostic positif ou le pronostic, mais
peuvent s’avérer utile pour éliminer des diagnostics différentiels de I'ACG.

2.5.4 Biopsie d’artére temporale

La biopsie de I'artére temporale (BAT) est 'examen de référence pour confirmer une ACG. Elle se
réalise sous anesthésie locale, éventuellement en ambulatoire, et ne se complique
gu’exceptionnellement.

Pour avoir valeur de preuve histologique d’'une ACG, l'analyse histologique de la biopsie doit
nécessairement montrer un infiltrat inflammatoire mononucléé de la média et/ou de l'intima. La
présence surajoutée d’une élastophagie de la limitante élastique interne et/ou de cellules géantes est
pathognomonique mais inconstante.
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Environ 60 a 80 % des cas d’ACG présentent une biopsie d’artére temporale positive, mais une biopsie
sans signes inflammatoires nets n’écarte pas nécessairement ce diagnostic.

Comparativement a la BAT, les examens d’imagerie ne semblent pas actuellement apporter de
bénéfices supplémentaires pour le diagnostic d’'une ACG. La place de I'’écho-Doppler des artéres
temporales est toujours en cours d’évaluation et nécessite un opérateur trés entrainé pour étre
contributive. Une étude publiée en 2016 (20) suggere que I'écho-Doppler des artéres temporales en
tant que test diagnostique de premiéere intention pourrait confirmer ou infirmer un diagnostic d’ACG
dans les formes respectivement peu ou tres fortement évocatrices mais avec une sensibilité et une
spécificité tres médiocres (54 % et 81 %).

L'IRM des arteres temporales est onéreuse et d’accées plus limité. La principale limite de I'imagerie de
|'aorte thoracique ou abdominale par scanner, IRM ou PET scan pour diagnostiquer une ACG réside
dans la difficulté de distinguer, dans certains cas, une atteinte inflammatoire d’'une athérosclérose,
fréquente dans cette tranche d’age. En revanche, dans une situation d’incertitude diagnostique et de
BAT non contributive, I'imagerie de I'aorte a une utilité comme exploration de deuxiéme intention.
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Figure 3 : Algorithme diagnostic de ’ACG « MAHR Alfred et al, Protocole National de Diagnostic et de

Soins de I’Artérite a Cellules Géantes, avril 2020 » (18)

2.5.5 Physiopathogénie (21,22)

Le mécanisme physiopathologique de 'ACG est assez bien connu et implique des mécanismes

immunitaires innés et acquis.

Les cellules dendritiques (CD) jouent un role majeur dans le déclenchement de I’ACG. En effet, les CD

résidentes de I'adventice artérielle, physiologiguement a I’état immature, sont alors activées via leurs

TLR (Toll Like Receptors) par un facteur a ce jour incertain, et acquierent un phénotype mature. Une
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fois activées, les CD vont produire des chémokines, des cytokines et des CMH-Il, entrainant le
recrutement et |’activation de lymphocytes T CD4* (LT CD4*) et de macrophages.

Les LT CD4*, sélectionnés par les CD, envahissent ensuite I'adventice via les vasa vasorum et vont se
polariser soit en lymphocytes Th1, soit en lymphocytes Th17, selon leur microenvironnement.

o Les lymphocytes Thl produisent de I'IFN-y, entrainant le recrutement des macrophages qui
vont pérenniser I'inflammation par la formation de granulomes. Ils produisent également de
I'IL-2, facteur de croissance des LT, installant alors une boucle de signalisation qui stabilise
I'immunité Th1.

o Les lymphocytes Th17 produisent différents composés, dont I'lL-17, mais leur role dans I'ACG
est assez mal connu. On note néanmoins que leur présence dans la circulation sanguine est
augmentée chez les patients atteints.

Les macrophages sont des cellules de I'immunité innée dérivées des monocytes. Chez les patients
souffrant d’ACG, 60 a 80% des monocytes circulants sont capables de produire des cytokines
inflammatoires, ce qui montre une anomalie des monocytes et ne limite donc plus I'origine de I’ACG a
une activation anormale des cellules dendritiques. Les monocytes passent ensuite dans les tissus et se
différencient en macrophages qui vont, sous I'effet de I'lFN-y présent dans leur microenvironnement,
fusionner en cellules géantes multinucléées (CGM), formant des granulomes produisant des cytokines
pro-inflammatoires.

Les monocytes et les macrophages produisent également I'enzyme MMP-9, laquelle entraine la
migration des LT dans la paroi artérielle.

Il est suggéré que le fonctionnement des cellules dendritiques et des macrophages constitue la cible
des glucocorticoides, classiquement utilisés dans le traitement de I’ACG, ce qui expliquerait I'efficacité
rapide de cette thérapeutique.

Les cellules de la paroi artérielle jouent également un réle important dans le remodelage vasculaire a
I’origine de la complication redoutée de I’ACG qu’est la sténose artérielle. En effet, la production d’IFN-
y entraine également |'activation des cellules musculaires lisses (CML) de la media qui se différencient
alors en myofibroblastes et migrent vers I'intima. Les CML activées sont capables de produire CCL-2,
qui entraine la différenciation des monocytes en macrophages, ainsi que CXCL9, CXCL10 et CXCL11 qui
conduisent au recrutement des lymphocytes Thl et des LT CD8*, lesquels produisent de I'IFN-y,
amplifiant la réaction inflammatoire. Les CML vont également produire des métalloprotéases,
enzymes capables de digérer la matrice extracellulaire.

Les CML activées, avec les macrophages et les CGM, produisent notamment deux facteurs de
croissance : le VEGF et le PDGF.

e Le VEGF (Vascular Endothelial Growth Factor) active I'angiogéneése, entrainant la formation de
néovaisseaux.

e Le PDGF (Platelet-Derived Growth Factor) entraine la prolifération des CML, leur
différenciation en myofibroblastes et leur migration dans I'intima.

L'invasion de l'intima par les myofibroblastes cause une hyperplasie intimale, laquelle entraine la
sténose, puis I'occlusion de la lumiére artérielle et les complications ischémiques qui en découlent.

Les LT CD8* recrutés vont, apres infiltration de la paroi artérielle, produire des molécules cytotoxiques
(granzymes et perforines), de I'lL-17 et de I'IFN-y.
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En plus de la forte activité pro-inflammatoire, on observe chez les patients atteints d’ACG un déficit
important en lymphocytes T régulateurs, lesquels ont physiologiquement une activité anti-
inflammatoire. Ce déficit contribue vraisemblablement a la persistance de la réaction inflammatoire.

On peut noter que I'IFN-y joue un réle clé dans l'installation et la pérennité de I'artérite. Toutefois, il
ne s’agit pas d’une cible thérapeutique privilégiée. En effet, son role dans I'immunité innée,
notamment antivirale, implique qu’'une thérapeutique ciblant [IFN-y entrainerait une
immunodépression qui représenterait alors un risque contrebalancant de fagon trop importante le
bénéfice apporté par le traitement de I'ACG.

Des facteurs génétiques de risque ont été mis en évidence, notamment dans des études cas-témoins
(23) concernant l'allele HLA-DRB1*04, présent chez 40 a 60% des cas d’ACG contre 20 a 35% des
témoins, ainsi que pour des génes codant pour différents facteurs de la réaction inflammatoire. Ces
facteurs sont toutefois a mitiger par le fait que I’ACG n’a pas tendance a concerner plusieurs membres
d’une méme famille, impliquant que d’autres facteurs jouent davantage sur la survenue d’ACG.

Des facteurs de risque environnementaux sont également suggérés, comme le tabagisme, mais aussi
la possibilité d’une cause infectieuse. Le virus varicelle-zona (VZV) est tout particulierement suspecté
d’intervenir dans le déclenchement de I'’ACG puisque dans une étude cas témoin de 2015 (24), la
présence de VZV dans les artéres temporales a été mise en évidence chez 74% des patients atteints
d’ACG, contre seulement 8% chez les témoins sans ACG. La validité de cette étude est néanmoins
discutée et il serait souhaitable que I'implication du VZV dans la survenue de I’ACG soit confirmée par
d’autres études.

2.6 Carotidodynie (25,26)

La carotidodynie est depuis 1994 décrite par I'International Headache Society (IHS) comme étant un
syndrome de douleurs cervicales unilatérales. Il s’agit cependant d’un sujet controversé et certains
auteurs utilisent toujours ce terme pour parler d’une entité clinique a part entiere, telle qu’elle avait
été décrite en 1988 par I'lHS, avec quatre criteres cliniques diagnostics :

- Une des caractéristiques suivantes concernant la région carotidienne : douleur, tuméfaction,
pulsatilité augmentée

- Des investigations appropriées ne démontrent pas d’autre étiologie

- Douleurs unilatérales du cou pouvant irradier au niveau de la face

- Régression spontanée en moins de deux semaines

La douleur est le plus souvent décrite comme étant unilatérale et irradiante au niveau de I'oreille. Dans
la moitié des cas, celle-ci est aggravée par des mouvements de la téte, la déglutition, la mastication, la
toux, le baillement ou I'éternuement. On peut également observer des cas de douleurs bilatérales ou
irradiantes au niveau du visage.
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2.6.1 Examen clinique

L'examen consiste a chercher les symptomes classiques de la carotidodynie, tout en éliminant les
autres causes possibles. Il s’agit donc de palper I'entiereté de la région céphalique et cervicale.

On peut inclure a ces symptoémes I'anxiété, la sensibilité exquise en regard de la furcation carotidienne
et une sensation d’cedéeme du c6té affecté, avec ou sans souffle cervical.

Il faut noter les adénomégalies, la sensibilité carotidienne et thyroidienne, et la présence d’une masse
pulsatile ou non pulsatile. La thyroidite et la sialadénite sous maxillaire sont des causes de douleurs
cervicales occasionnelles, et une ACG peut provoquer une sensibilité de I'artére temporale avec
augmentation de la VS ou de la CRP. Il faut donc réaliser si nécessaire des examens complémentaires
afin d’affiner le diagnostic.

On cherche également des causes moins habituelles de douleurs cervicales, dont les tumeurs
cervicales, les douleurs temporo-mandibulaires, les myosites, abces péritonsillaires, pharyngites,
trachéites, le syndrome d’Eagle et les pathologies dentaires.

2.6.2 Examen paraclinique

L'examen hématologique ne présente pas de particularité chez le patient présentant une
carotidodynie, mais est généralement réalisé afin d’exclure d’autres pathologies.

Concernant I'imagerie, I'’échographie Doppler des artéres carotides constitue le test diagnostique
initial et permet de discriminer la majorité des entités diagnostiques. On retrouve typiquement un
épaississement hypoéchogene de la paroi de la carotide primitive distale avec peu ou pas de réduction
du diametre.

L'IRM permet d’objectiver un épaississement tissulaire diffus autour de la bifurcation carotidienne,
suggérant la présence d’un tissu inflammatoire péri-adventitiel, sans anomalie de la paroi ou de la
lumiere artérielle. Une IRM de contréle réalisé apres disparition de la symptomatologie permettra
d’observer une résolution compléte ou partielle du processus inflammatoire.

2.7 Dissection de la carotide interne

La dissection de la carotide interne est une pathologie pouvant entrainer une ischémie cérébrale et
des complications locales : douleur, Syndrome de Claude Bernard-Horner (ptosis, myosis, pseudo-
énophtalmie, vasodilatation et anhidrose : elle est consécutive a I'atteinte du Systeme nerveux
sympathique innervant I'ceil ou I'orbite) et la paralysie de nerfs craniens.

Des céphalées sont observées chez deux tiers des patients, avec des douleurs continues ou pulsatiles
unilatérales du coté de la dissection, prédominantes dans la région fronto-temporale. La moitié des
patients présente une algie faciale ou orbitaire, et un quart présente une douleur cervicale antérieure
et latérale du coté de la dissection. Le début de la céphalée précede I'apparition des autres troubles
neurologiques de quelques heures a quelques jours.

Le syndrome de Claude Bernard-Horner, observé entre un quart et la moitié des cas, est causé par la
compression des fibres orthosympathiques péri-carotidiennes du fait de I'augmentation du calibre de
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la carotide interne. Un Syndrome de Claude Bernard-Horner doit faire rechercher une dissection de la
carotide interne d’autant plus qu’il existe une céphalée, une algie faciale ou une douleur cervicale
associée.

La dissection de la carotide est une pathologie intéressant plutét I’homme, avec un pic d’incidence
entre 40 et 45 ans. L'incidence annuelle est estimée entre 2 et 3/100 000, mais il peut s’agir d’une
estimation basse puisque celle-ci risque d’exclure les formes légéres ou asymptomatiques, souvent
non diagnostiquées (27).

L'imagerie :

L'IRM constitue I'examen de choix dans la recherche d’une dissection carotidienne. Selon les
séquences utilisées, elle permet d’objectiver un hématome de paroi, une sténose, une occlusion ou un
anévrisme disséquant.

L'ultrasonographie est également utile dans I’exploration d’une éventuelle dissection carotidienne car
elle permet d’objectiver la sténose, I'occlusion ou I'élargissement de I'artére, ainsi qu’un éventuel
hématome. Cette méthode ne permet toutefois pas d’observer un anévrisme disséquant, ce qui
constitue un risque de faux négatif. Il s’agit toutefois d’'une technique d’imagerie tres utile dans ce
contexte clinique, notamment pour le suivi des patients.

Physiopathogénie : (28)

La dissection de I'artéere carotide interne est une pathologie caractérisée par la formation d’un
hématome au sein de la paroi artérielle. Elle survient préférentiellement chez des patients présentant
une pathologie prédisposante atteignant les tissus conjonctifs, comme le syndrome d’Ehlers-Danlos
type IV ou la maladie de Marfan, entre autres. Une prédisposition génétique est également suggérée
du fait de la fréquente survenue de plusieurs cas de dissection artérielle dans une méme famille. Des
facteurs locaux sont également possibles, tels qu’une infection ou un traumatisme, ou bien des
tortuosités vasculaires ou une proximité avec des processus 0sseux.

Les dissections surviennent d’ailleurs préférentiellement sur les portions mobiles de I'artére,
généralement 2cm en aval du bulbe carotidien, mais ne s’étendent que trés rarement au-dela de la
région pétreuse, c’est-a-dire dans la portion intracranienne de la carotide interne.

Selon la cause de la dissection, I’'hématome pourra étre sous-intimal ou sous-adventitiel.

e Un hématome sous-intimal est provoqué par une déchirure de I'intima permettant I'invasion
sous-intimale du sang artériel. Cet hématome communique donc avec la lumiére vasculaire et
pourra étre responsable d’une réduction de la lumiere artérielle.

o |l est suggéré que la formation d’'un hématome sous-adventitiel est provoquée par un
saignement des vasa vasorum de I'adventice dans un contexte de modifications tissulaires
néoangiogéniques, entrainant la formation de micro-hématomes entre la média et I’adventice.
Ces micro-hématomes seront ensuite responsables de la rupture de vasa vasorum et de
capillaires néoformés, aboutissant a une véritable dissection sous-adventitielle. Une telle
dissection tend a provoquer une dilatation anévrismale (soit un anévrisme disséquant),
augmentant le diameétre externe de 'artere.
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La réduction de la lumiére artérielle pourra entrainer la formation de thrombus et de manifestations
ischémiques, et I'augmentation du diametre externe de I'artére pourra faire pression sur les fibres
sympathiques péri-carotidiennes, causant |'apparition d’'un syndrome de Claude-Bernard Horner.

3 Diagnostic différentiel (29)

3.1 Les algies d’origine nerveuse

Les algies orofaciales d’origine nerveuse, ou névralgies, peuvent concerner plusieurs territoires
nerveux. La plus fréquente est la névralgie du trijumeau, qui pourra étre soit essentielle, soit
secondaire a une pathologie sous-jacente.

3.1.1 Névralgie symptomatique du trijumeau

La névralgie symptomatique du trijumeau est une algie nerveuse du sujet jeune pouvant intéresser
les trois divisions du nerf trijumeau. Par définition, elle est secondaire a une cause sous-jacente,
comme la sclérose en plaque ou une lésion tumorale expansive, qu’il convient donc d’explorer en
premier lieu.

Elle se manifeste par des douleurs a type de brllures, d’arrachement ou de dysesthésie d’intensités
variées. Ces douleurs se manifestent par des exacerbations et persistent entre les crises sous forme
de fond douloureux. Cette douleur intéresse plusieurs territoires du nerf trijumeau, y compris de
facon bilatérale.

La symptomatologie, ainsi que I'absence de causes sous-jacentes, peuvent conduire a envisager une
névralgie essentielle du trijumeau.

3.1.2 Névralgie essentielle du trijumeau

La névralgie essentielle du trijumeau est une pathologie du sujet agé plutot féminin. Elle se manifeste
par des crises bréves de douleurs a type de choc électrique, déclenchées par la stimulation d’une
zone gachette. Les crises sont suivies d’'une période réfractaire durant laquelle la stimulation de la
zone gachette ne provoque aucune symptomatologie.

Par opposition a la névralgie symptomatique du trijumeau, la douleur est ici strictement unilatérale
et le patient présentera un examen neurologique normal. L’étiologie de la névralgie essentielle du
trijumeau est encore discutée a ce jour.

S'il s’agit d’algies nerveuses bien connues de la sphere orofaciale, il faut noter I'existence d’autres
algies de ce type, notamment la névralgie essentielle ou secondaire du glossopharyngien, ainsi que la
névralgie géniculée, située cependant davantage au niveau de I'oreille que du visage
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3.2 Les algies d’origine inflammatoire

La sphére orofaciale constitue le siege de nombre de pathologies inflammatoires dont on évoquera
ici les principales.

3.2.1 Les algies d’origine dentaire (29,30)

La lésion carieuse est le point de départ d’une cascade de pathologies inflammatoires. Non traitée,
elle représente la cause principale des complications pulpaires :

- La pulpite réversible débute apres l'infiltration dans la pulpe des toxines bactériennes.
L'inflammation se manifeste alors par une hyperhémie pulpaire et des douleurs provoquées
par les changements de température de I'environnement buccal.

- La pulpite irréversible se manifeste ensuite par la présence d’une inflammation pulpaire
importante et une nécrose partielle des tissus pulpaires a proximité de la lésion carieuse. Les
douleurs sont alors spontanées, pulsatiles, irradiantes et d’'une intensité sévere.

Une fois le stade de la pulpite franchi, la pulpe dégénére et nécrose, constituant alors un réservoir
bactérien et une porte d’entrée vers le péri-apex. Une résorption osseuse se produit alors et
I'inflammation donne lieu a de nouvelles symptomatologies :

- La parodontite apicale provoque des douleurs a la percussion de la dent affectée, mais peut
également se montrer asymptomatique.

- L’abces apical peut étre aigu, entrainant des douleurs spontanées modérées a sévéres ainsi
gu’un gonflement de la gencive attachée. Il peut également évoluer vers la chronicité en se
drainant via une fistule dans la cavité buccale. Dans ce dernier cas, la douleur tend a rester
modérée, voire absente.

Enfin, le passage de I'infection dans les tissus mous cellulo-graisseux de la face peut entrainer
I"apparition d’une cellulite faciale odontogéne. Sa propagation peut se faire dans les différents tissus
cellulo-graisseux de la face, selon la localisation de la dent causale, dans des espaces délimités par les
insertions musculaires sur les corticales osseuses. Au stade séreux, elle est essentiellement
inflammatoire et provoque une tuméfaction faciale ferme et douloureuse. En I'labsence d’un
traitement adapté, elle évolue vers le stade suppuré, marqué par une abcédation de la tuméfaction.
Le patient présente a ce stade une fiévre et une altération de I'état général.

D’autres pathologies concernent davantage le parodonte et peuvent s’avérer douloureuses,
notamment les gingivites ulcéro-nécrotiques, les parodontites ulcéro-nécrotiques ou le syndrome du
septum.

3.2.2 Les sinusites maxillaires aigués

La sinusite maxillaire aigué se définit comme une infection aigué de la muqueuse du sinus makxillaire.
Elle se manifeste par des douleurs rétro-orbitaires unilatérales pulsatiles aggravées lorsque le patient
se penche en avant, et survient généralement lors d’une rhinite aigué. Elle est alors associée a une

obstruction nasale homolatérale a la sinusite, un mouchage épais et peut étre associée a de la fievre.

Une sinusite maxillaire peut également avoir une origine dentaire lors de la propagation de
I'infection d’une dent ayant des contacts étroits avec celui-ci (10 a 15% des causes de sinusites), le
plus souvent suite a une parodontite apicale aigué ou chronique.
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3.2.3 Les ostéites des maxillaires

Les ostéites sont des atteintes inflammatoires des tissus osseux dont les causes peuvent varier. La
cause la plus fréquente est iatrogéne : c’est le cas des ostéo-radio-nécroses et des ostéo-chimio-
nécroses.

- L'ostéo-radio-nécrose des maxillaires peut faire suite a un traitement par radiothérapie en
cas d’agression inflammatoires, traumatiques ou infectieuses. On pourra alors observer une
exposition osseuse d’étendue plus ou moins importante, des douleurs au niveau des plages
osseuses atteintes, et la formation de séquestres osseux nécrotiques.

- L'ostéo-chimio-nécrose des maxillaires peut survenir suite a un traitement visant a réduire la
résorption osseuse, notamment les biphosphonates, de facon provoquée ou spontanée. On
pourra alors observer une exposition osseuse en bouche.

Les ostéites peuvent également étre causées par des infections, notamment chez les patients
immunodéprimés, ou des traumatismes.

Les algies orofaciales d’origine inflammatoire ont de nombreuses autres causes, notamment
dermatologiques, et il convient de les connafitre au mieux afin de pouvoir apporter une réponse
adaptée au patient algique.

3.3 Les dysfonctions temporo-mandibulaires

Une dysfonction temporo-mandibulaire (DTM) correspond a I'expression d’une atteinte musculaire
et/ou articulaire de I'appareil manducateur. La symptomatologie associée dépend de la cause de la
DTM ainsi que des structures atteintes.

Une dysfonction d’origine musculaire est provoquée par la contracture des muscles masticateurs et
peut entrainer des douleurs cervico-faciales diffuses, sourdes, profondes et continues. Elle se
manifeste également par une fatigue musculaire et des spasmes.

La cause d’'une DTM d’origine musculaire est souvent la surocclusion provoquée par une restauration
dentaire iatrogéne, mais aussi I'ouverture buccale prolongée ou une anomalie de position
condylienne. En I'absence de traitement adapté, une dysfonction musculaire pourra entrainer
I"apparition d’une dysfonction articulaire.

Une dysfonction d’origine articulaire peut correspondre a une luxation condylo-discale, réductible
ou non, ou a des anomalies articulaires dégénératives ou inflammatoires entre autres. Elle peut se
manifester par des douleurs articulaires, des claguements ou des crépitations, selon la cause de la

dysfonction, et s’Taccompagne d’une anomalie de la cinématique mandibulaire.

3.4 Les lésions tumorales

Les lésions tumorales bénignes de la sphére orofaciale ne représentent qu’un faible risque
d’évolution vers la malignité. Elles ont une croissance lente et sont généralement bien délimitées par
rapport au tissu sain.

Les cancers des voies aérodigestives supérieures, en revanche, peuvent entrainer la formation de
métastases et sont responsables de douleurs térébrantes au niveau des structures atteintes. Dans la
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spheére orofaciale, ils sont largement représentés par les carcinomes, mais d’autres types de lésions
sont possibles, comme les mélanomes, les lymphomes et les sarcomes. Ces lésions peuvent étre
découvertes a I'examen clinique ou lors d’un examen radiographique. Il s’agit de processus évolutifs
pour lesquels la symptomatologie va dépendre des structures anatomiques impliquées.

Dans le cas des AVF secondaires, la symptomatologie d’'une AVF primaire peut étre reproduite par
une tumeur localisée au niveau de la selle turcique ou une tumeur de la glande pituitaire
notamment. Ainsi, lorsque le diagnostic d’AVF est suspecté a I'examen clinique, un bilan clinique
spécialisé et un examen d’imagerie sont nécessaires pour écarter une lésion tumorale maligne
primitive ou métastatique.

3.5 La stomatodynie

La stomatodynie primitive est une douleur neuropathique chronique caractérisée par une sensation
de brdlure, particulierement au niveau de la pointe et des bords latéraux de la langue. La douleur
diminue au cours des repas, mais augmente progressivement au cours de la journée pour atteindre
une intensité maximale le soir. Le patient peut également présenter une xérostomie ou une
dysgueusie.

La stomatodynie secondaire est provoquée par une lésion de la muqueuse buccale. On pourra donc
mettre en évidence des Iésions muqueuses au niveau des zones douloureuses, et les douleurs seront
accentuées pendant les repas, du fait de la stimulation de ces zones irritées. La lésion de la
mugqueuse buccale peut avoir une étiologie locale, comme une langue géographique ou un lichen
plan, ou bien une étiologie générale, comme une carence en fer ou en vitamines B9 ou B12.

3.6 Les douleurs dento-alvéolaires persistantes

Les douleurs dento-alvéolaires persistantes se manifestent par des douleurs persistantes et
continues dans la région dento-alvéolaire. Les examens clinique et radiologique ne permettent
toutefois pas, dans le cadre de cette pathologie, de mettre en évidence une cause dentaire ou
parodontale a cette symptomatologie. Le praticien doit donc étre attentif au tableau clinique dressé
lors de I'examen afin de ne pas réaliser d’actes délabrants non indiqués.
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3.7 Tableau décisionnel d’aide au diagnostic (31—-33)
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4 Prise en charge des algies orofaciales d’origine vasculaire

4.1 Traitement de la crise d’AVF

La stratégie de traitement de la crise d’AVF repose sur le nombre de crises, les antécédents médicaux
et le désir du patient.

- Si le patient a 2 crises par jour ou moins, il est proposé d’utiliser le sumatriptan seul,
I’oxygénothérapie seule, ou I'association des deux traitements.

- Sile patient a plus de 2 crises par jour, il est proposé d’utiliser soit |'association sumatriptan et
oxygene, soit I'oxygene seul.

Les autres traitements de crise envisageables, ayant fait I'objet de peu d’études ou faisant preuve
d’une moindre efficacité comparativement aux triptans, sont plus anecdotiques.

4.1.1 Triptans

Plusieurs triptans ont été évalués sur leur efficacité dans le traitement de la crise d’AVF en se basant
sur le soulagement de la céphalée et des symptomes dysautonomiques qu’ils peuvent provoquer a 15
ou 30 minutes. Ainsi, |'efficacité du sumatriptan et du zolmitriptan ont été retenus et étudiées selon
différentes voies d’administration.

Le sumatriptan sous-cutané 6mg entraine un soulagement a 15 minutes, avec une efficacité
démontrée. Dans des essais réalisés (34,35), prés de 75% des patients ont obtenu un soulagement
total en 20 minutes. L'efficacité est cependant souvent plus rapide, permettant de controler la crise
en 5 a 10 minutes. Le sumatriptan SC 6 mg peut étre utilisé quotidiennement sans I'apparition
d’accoutumance ou d’effet rebond a I'arrét. Ce traitement dispose par ailleurs d’'une AMM dans le
traitement de la crise d’AVF et constitue son traitement de premiere intention.

Le sumatriptan en spray nasal 20mg est également efficace avec un soulagement a 30 minutes (36).
Sous cette voie d’administration, il ne dispose cependant pas d’AMM pour le traitement de la crise
d’AVF, mais peut étre proposé aux patients ayant des crises de plus de 45 minutes, réticents aux
injections ou intolérants envers le sumatriptan SC 6 mg.

Le zolmitriptan en spray nasal 5 et 10mg entraine un soulagement a 30 minutes (37,38). Il n’est pas
disponible en France mais possede cependant une AMM européenne dans le traitement de la crise
d’AVF.

Le zolmitriptan oral 5 et 10 mg est aussi efficace avec soulagement a 30 minutes (39). Les essais
cliniqgues ont démontré la supériorité du zolmitriptan oral au placebo chez les patients d’AVF
épisodique, mais pas chez les patients atteints d’AVF chronique.

Une analyse Cochrane de 2013 (40) recommande I'utilisation du sumatriptan SC et du zolmitriptan par
voie nasale, mais exclut I'administration par voie orale en raison de sa faible rapidité d’action.
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4.1.2 Oxygénothérapie

Lors d’une étude publiée en 2009 (41) concernant 109 patients, I'oxygénothérapie a 12L/min pendant
15 minutes sur 4 crises d’AVF a montré son efficacité avec un soulagement total a 15 minutes chez
78% des patients, contre 20% sous air ambiant.

L’oxygénothérapie dispose d’'une AMM dans le traitement de la crise d’AVF et représente un
traitement de premiére intention. Il est recommandé de prescrire un débit d’oxygéne de 12 a 15L/min
pendant 15 a 20 minutes.

Il est cependant a noter que si la tolérance a I'oxygénothérapie est correcte, les patients rencontrent
souvent un effet rebond qu’ils vivent comme un échec du traitement (6).

4.1.3 Octréotide

L'octréotide a été étudiée en 2004 (42) dans I'optique d’établir un traitement de crise de I'AVF sans
effet vasoconstricteur afin de pouvoir traiter sans risque les patients présentant des facteurs de risques
cardio-vasculaires. Cette étude randomisée controlée en double aveugle a donc permis d’évaluer
I’efficacité de I'octréotide 100ug sous-cutané. Au total, 46 crises ont été traitées avec I'octréotide, et
45 avec un placebo.

Pour les crises traitées avec I'octréotide, 24 patients (52%) ont ressenti une amélioration a 30 minutes
contre 16 (36%) dans les crises traitées par placebo, et 15 patients (33%) ont ressenti un soulagement
complet a 30 minutes contre 6 (13%) pour les crises traitées par placebo.

L'octréotide présente donc une efficacité significativement supérieure au placebo dans le traitement
des crises d’AVF et des effets indésirables mineurs en durée et en intensité. En raison de sa moindre
efficacité comparativement au sumatriptan, les auteurs le décrivent comme étant une alternative
envisageable essentiellement pour les patients dont I'état de santé contre-indique la prise de
sumatriptan.

4.2 Prophylaxie transitionnelle

L'intérét du traitement de prophylaxie transitionnelle est de réduire rapidement la fréquence des
crises. Il s’agit de traitements temporaires proposés soit en monothérapie, soit de fagon concomitante
avec la mise en place ou le maintien d’un traitement de fond.

La prophylaxie transitionnelle peut étre proposée dans deux situations :

- Une période d’AVF épisodique avec un nombre de crises élevé (> 2 par jour depuis 3 jours), le
temps d’atteindre une posologie efficace du traitement de fond

- Une phase d’exacerbation d’AVF chronique avec un nombre de crises élevé (>2 par jour depuis
3 jours).

Actuellement, le traitement transitionnel repose essentiellement sur la corticothérapie orale ou les
injections sous-occipitales de corticoides.
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4.2.1 Corticothérapie

La corticothérapie a été étudiée dans le traitement transitionnel de I’AVF selon plusieurs molécules et
différentes voies d’administration.

La corticothérapie par voie orale a été étudiée des 1975 (43) chez 19 patients présentant une AVF
résistante aux thérapies habituelles, avec un soulagement d’en moyenne 10 jours de 89% des patients
traités avec de la prednisolone 20 mg/j.

Deux autres études ont été menées en 1978 (44,45) afin d’étudier I'efficacité de la prednisone chez 19
patients, avec des dosages allant de 10 a 80 mg/j. S'il en est ressorti que la prednisone par voie orale
est efficace, notamment pour des doses supérieures a 40 mg/j, les auteurs insistent sur la récurrence
des crises lors de la réduction des doses de corticoides.

Une étude allemande de 2021 (46) concernant 116 patients a démontré |'efficacité de la prednisone
par voie orale dans le traitement des AVF épisodiques, avec un dosage de 120 mg/j pendant 5 jours
puis diminution progressive de la posologie jusqu’a arrét du traitement. Les auteurs recommandent
I'utilisation en traitement de premiére intention la prednisone conjointement a I'augmentation de la
posologie du vérapamil utilisé en traitement de fond.

La corticothérapie par voie intraveineuse a fait I'objet d’une étude en 2005 (47) ayant consisté en
I'injection d’un bolus de méthylprednisolone chez 13 patients au 8¢ jour de leur épisode douloureux.
Seuls 3 patients ont réalisé une rémission compléte dans les 7 jours. Cette étude montre également
que pour la plupart des patients, I'administration du bolus intraveineux a interrompu I'épisode
douloureux pendant plusieurs jours, mais s’est avérée inefficace dans le maintien de la rémission. Les
auteurs suggerent donc que I'administration d’un bolus intraveineux de méthylprednisolone ne
présente pas d’avantage par rapport a la prednisone par voie orale.

Une étude publiée en 2005 (48) a permis d’évaluer I'intérét de la corticothérapie par injections du nerf
grand occipital en alternative a la corticothérapie orale. L’essai a inclus 23 patients, distribués en un
groupe de 13 patients recevant une injection sous-occipitale de bétaméthasone et de xylocaine a 2%,
et un groupe placebo de 10 patients recevant une injection de solution saline et de xylocaine a 2%.
85% des patients ayant recu l'injection de bétaméthasone n’avaient plus de crises a une semaine,
contre aucun des patients ayant recu l'injection de solution saline.

D’autres essais ont depuis permis d’étudier la corticothérapie par injection du nerf grand occipital. Une
méta-analyse indienne publiée en 2021 (49) a recoupé les résultats de 72 études concernant le bloc
du nerf grand occipital dans différents types de céphalées, dont deux études en ouvert et cing essais
randomisés contrblés concernant son réle dans le traitement de I'AVF. Il en ressort que dans la large
majorité des cas, le soulagement est obtenu dans les deux premiéres semaines et persiste entre 3 et 4
semaines. Deux des études ont par ailleurs utilisé I'injection de stéroides sans anesthésiant local et ont
obtenu des résultats positifs.

Les auteurs en déduisent que l'injection du nerf grand occipital est trés utile dans le traitement
préventif des AVF épisodiques et dans la réduction des crises dans les cas d’AVF chroniques, et
permettrait par ailleurs d’éviter les effets indésirables associés a la corticothérapie par voie orale.
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4.2.2 Triptans

Malgré son efficacité dans le traitement de crise, le sumatriptan a fait I'objet, en 1995, d’un essai
randomisé contrdlé en double aveugle sur 169 patients concluant a son inefficacité en prévention de
I’AVF (50). En effet, le groupe des patients ayant recu du sumatriptan 100mg n’a pas obtenu de
résultats significativement différents de ceux des patients ayant recu le placebo.

L’élétriptan, le naratriptan et le frovatriptan ont également fait I'objet d’études dont les résultats se
sont avérés négatifs ou douteux en raison de biais médicamenteux ou d’un faible nombre de patients
notamment (6). Il est d’ailleurs a noter que leur utilisation contre-indique I'usage concomitant du
sumatriptan SC emg.

4.2.3 Dihydroergotamine injectable

L'efficacité de I'injection par voie intraveineuse de dihydroergotamine sur des céphalées primaires,
dont I’AVF, a fait I'objet d’'une étude rétrospective publiée en 2011 (51). Sur les 38 patients ayant été
traités pour une AVF réfractaire entre 2001 et 2006, 32 rapportent avoir eu un soulagement complet
pendant le traitement par dihydroergotamine. Le temps moyen de retour des crises est de 17 jours
avec une réduction de la douleur d’en moyenne 1 sur I’échelle visuelle analogique. Le temps moyen
avant le retour a la fréquence de crises avant le traitement est en moyenne de 66 jours, allant de 1
jour au minimum, jusqu’a plus de 12 mois.

Cette possibilité thérapeutique fait cependant encore I'objet de peu d’études. Il serait donc intéressant
que son efficacité soit éventuellement confirmée par des études récentes.

4.3 Traitement de fond

Le traitement de fond a pour objectif de réduire la fréquence, I'intensité et la durée des crises d’AVF,
voire de les faire disparaitre. Il est indiqué chez les patients souffrant d’'une AVF de forme épisodique
avec des cycles de longue durée (soit de deux semaines ou plus) et chez les patients souffrant d’une
AVF de forme chronique.

Dans le cas d’un patient souffrant d’AVF épisodique, I'instauration du traitement de fond doit se faire
des le début des crises et peut étre assorti d’une prophylaxie transitionnelle. Son maintien se basera
alors sur la durée de I'épisode précédent d’AVF, avec un arrét progressif au moins deux semaines apres
la disparition des crises.

Dans le cas d’un patient souffrant d’AVF chronique, le traitement doit étre progressivement réduit une
fois la stabilisation des crises obtenue, ce afin de vérifier si le patient est repassé sur une forme
épisodique. S'il s’agit du premier épisode d’AVF du patient, I'arrét se fera progressivement, suivant le
modele de I’AVF épisodique.

Le traitement de premiere intention est le vérapamil, tandis que le traitement de deuxieme intention
est le lithium. D’autres traitements ont été étudiés dans le cadre du traitement de fond de I’AVF, avec
des résultats variables.
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4.3.1 Vérapamil

Le vérapamil est un inhibiteur calcique classiquement utilisé en cardiologie. Prescrit a des doses
supérieures, il s'avere cependant efficace dans le traitement de fond de I’AVF. Son mode d’action dans
cette indication reste a ce jour incertain, mais fait I'objet de recherches.

Une étude en double aveugle publiée en 2000 (52) a porté sur 30 patients présentant une AVF
épisodique, séparés en deux groupes de 15 personnes : I'un recevant du vérapamil 360mg/j, I'autre
recevant un placebo. Dans le groupe vérapamil, 80% des patients ont répondu au traitement, dont la
moitié dans la premiére semaine, tandis qu’aucun patient n’a vu d’amélioration dans le groupe
placebo.

On note cependant une efficacité moindre du vérapamil chez les patients souffrant d’AVF chronique.
En effet, un essai en ouvert publié en 2004 (53) a traité 52 patients pour AVF épisodique et 18 patients
pour AVF chronique avec des doses de vérapamil progressivement adaptées a leur réponse. 46 (94%)
des patients traités pour AVF épisodique ont ressenti un soulagement complet contre 10 (55%) des
patients traités pour AVF chronique, pour des doses majoritairement comprises entre 200 et 480mg
par jour.

La posologie, généralement autour de 360mg/j peut étre augmentée jusqu’a I'obtention d’une
efficacité thérapeutique sous réserve d’une bonne tolérance, en particulier électrocardiographique,
en raison du risque de troubles de la conduction auriculo-ventriculaire. La prescription du vérapamil
dans le traitement de fond de I’AVF indique la réalisation préalable d’un électrocardiogramme. Par
ailleurs, si la surveillance ECG en cours de traitement ne fait pas I'objet d’'un consensus, il est proposé
d’en réaliser tous les 6 mois, ainsi que lors des augmentations de posologie (6).

Par ailleurs, des interactions médicamenteuses sont relevées, notamment avec le lithium, également
utilisé en traitement de fond de I’AVF. Leur association indique une surveillance ECG plus étroite.

Bien qu’étant le traitement de fond de premiére intention de I'AVF, le vérapamil ne possede pas
d’AMM concernant cette indication, mais fait actuellement I'objet d’'un Cadre de Prescription
Compassionnelle.

4.3.2 Lithium

Le lithium est classiquement utilisé dans le traitement des troubles bipolaires et de la schizophrénie. Il
est également utilisé dans le traitement de fond de I’AVF de forme chronique, parfois épisodique. Si
de nombreuses études ouvertes tendent a valider son efficacité dans la prévention des crises d’AVF,
deux études en double insu avec placebo ont eu des résultats contradictoires.

En effet, la premiére étude en double insu, publiée en 1990 (54), a conclu a une efficacité comparable
du vérapamil (360mg/j) et du lithium (900mg/j), avec toutefois une action plus rapide et moins d’effets
indésirables pour le vérapamil.

Une deuxiéme étude, publiée en 1997 (55), a conclu a une efficacité du lithium (800mg/j) non
supérieure au placebo. Le niveau de preuve de I'efficacité du lithium reste aujourd’hui faible.

30



Le lithium ne bénéficie pas d’AMM dans le cadre du traitement de I’AVF. Il peut étre utilisé soit en
libération rapide (Téralithe 250mg), soit en libération prolongée (Téralithe 400mg). La lithiémie
plasmatique doit rester inférieure a 12 mEq/L, et sa concentration minimale efficace oscille entre 0,5
et 0,8 mEqg/L (6).

Parmi les effets indésirables du lithium, on note des tremblements, diarrhée, polyurie,
dysfonctionnements rénaux et thyroidiens. Il faut d’ailleurs surveiller la survenue de symptémes de
neurotoxicité, incluant les paresthésies, |'ataxie, les tremblements et altérations cognitives.

4.3.3 Méthysergide

Il s’agit du seul traitement bénéficiant d’'une AMM dans le cadre du traitement de fond de I’AVF a ce
jour, mais son efficacité n’est jusqu’ici suggérée que par des études ouvertes dans des doses entre 4
et 16mg (56).

Son utilisation reste exceptionnelle en raison de sa contre-indication d’utilisation avec le sumatriptan,
traitement de référence de la crise d’AVF, et de ses effets indésirables potentiellement sévéres comme
la fibrose rétropéritonéale et la fibrose des valves cardiaques. Son utilisation implique donc une
surveillance clinique et paraclinique réguliére par des professionnels habitués a cette prescription.

4.3.4 Galcanézumab

Le galcanézumab est un anticorps monoclonal classiquement utilisé dans le traitement préventif de la
migraine.

Une premiére étude publiée en 2019 (57) a étudié son efficacité dans le traitement préventif de I’AVF
épisodique. Cette étude a inclus 106 patients distribués en deux groupes : I'un recevant une injection
sous-cutanée de 300mg de galcanézumab au premier jour, puis a un mois, et I'autre groupe recevant
un placebo aux mémes périodes. Il a été observé une efficacité du traitement significativement
supérieure au placebo dans la réduction de I'incidence des crises pendant les trois premieres semaines,
avec une réduction d’au moins 50% de la fréquence des crises chez 71% des patients du groupe
galcanézumab, contre 53% des patients du groupe placebo.

Une seconde étude publiée en 2020 (58) a étudié son efficacité, cette fois dans le traitement préventif
de I'AVF chronique. L’étude a inclus 237 patients répartis dans deux groupes : I'un recevant une
injection sous-cutanée de 300mg de galcanézumab au premier jour, a un mois et a deux mois, et I'autre
groupe recevant un placebo aux mémes périodes. L'efficacité du traitement ne s’est avérée
significativement supérieure au placebo que pendant les deux premiéres semaines, mais n’a ensuite
pas montré de supériorité significative au placebo pendant les 10 semaines suivantes. 32,6% des
patients ayant recu le galcanézumab ont eu une réduction d’au moins 50% de l'incidence des crises
contre 27,1% des patients du groupe placebo.

Il ressort de ces études que si le galcanézumab se révele efficace dans la prévention de I'’AVF
épisodique, il n’est cependant que peu efficace concernant le traitement de la forme chronique.
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Il est également a noter que dans les deux études, le galcanézumab a été bien toléré, avec des effets
indésirables généralement décrit comme faibles a modérés. L’effet indésirable le plus fréquent est la
douleur au niveau du site d’injection, et seuls trois patients ont rapporté des effets indésirables sévéres
(méléna, dépression et douleurs thoraciques non cardiaques), tous résolus a la date de publication.

Faisant I'objet d’encore peu d’études, le galcanézumab ne posséde pas d’AMM dans le cadre de la
prévention des crises d’AVF.

4.3.5 Autres traitements

Des traitements antiépileptiques ont été étudiés dans le cadre du traitement de I’AVF, avec des
résultats mitigés. Le valproate de sodium, bien qu’ayant une efficacité suggérée par des essais en

ouvert, n’a fait I'objet que d’une étude en double insu contre placebo, laquelle a présenté un résultat
négatif (59). La gabapentine et le topiramate n’ont fait I'objet que d’études ouverts, ayant par ailleurs

eu des résultats divergents dans le cas du topiramate (60—-63).

L'indométacine, classiquement utilisée dans le traitement de I’hemicrania continua et de I’"hémicranie
paroxystique, a une efficacité suggérée par des études ouvertes sur les formes chroniques et
épisodiques de I'AVF (64,65).

La warfarine est un antivitamine K dont I'efficacité a été observée dans un cas clinique (66). Un essai
en double insu contre placebo a ensuite confirmé son efficacité dans le traitement de fond de la forme
chronique réfractaire de I’AVF avec une réduction de I'incidence des crises chez 50% des patients ayant
recu de la warfarine contre 11,8% dans le groupe placebo (67).

La mélatonine a une efficacité dans le traitement de fond de I'AVF épisodique démontrée par une
étude en double insu contre placebo, mais a présenté des résultats négatifs chez les patients souffrant
d’AVF chronique (68,69).

4.4 Traitement chirurgical de I’AVF réfractaire

L'AVF réfractaire se définit selon des criteres validés par I’Afssaps : il s’agit d’'une AVF en forme
chronique depuis au moins trois ans, avec des crises quotidiennes et une pharmacorésistance définie
par une efficacité insuffisante du vérapamil utilisé en I'absence d’effets indésirables a une posologie
guotidienne de 960mg, du lithium avec une lithiémie dans la marge thérapeutique et I'association de
ces deux traitements.

Cette forme d’AVF, de par son caractére invalidant, peut conduire a envisager des traitements
chirurgicaux si le rapport bénéfice risque le justifie.

4.4.1 Stimulation de la région hypothalamique postérieure

Une étude publiée en 1998 (7) a permis de mettre en évidence une augmentation du flux sanguin au
niveau de I’hypothalamus lors de la crise d’AVF, associée a des modifications morphologiques dans
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cette zone. Cette piste a donc été étudiée chez un premier patient, souffrant d’AVF chronique
réfractaire, en lui proposant une stimulation cérébrale profonde de I’hypothalamus par implantation
d’une électrode intracranienne (70). La procédure s’est avérée tres efficace, le patient n’ayant plus
subi de crises au cours des treize mois suivant la mise en fonction de I'électrode, et ce sans effets
indésirables notables.

Une étude italienne (71) réalisée chez seize patients atteints d’AVF chronique réfractaire a également
rapporté des résultats encourageants sur le long terme. Lors du suivi a 18 mois, dix des patients n’ont
plus subi aucune crise, trois ont vu leur AVF chronique passer en forme épisodique, et les trois patients
présentant une forme atypique d’AVF n’ont pas répondu au traitement.

Il est a noter que la seule étude controlée (72) (stimulation active vs stimulation sham) n’a pas permis
de confirmer I'efficacité de ce traitement a un mois chez les onze patients inclus. Toutefois, le suivi de
ces mémes patients a 10 mois a mis en évidence une amélioration des résultats puisque six des onze
patients se sont montrés répondeurs. Ces résultats suggerent une efficacité de la stimulation de la
région hypothalamique postérieure sur le long terme, mais pas pour des périodes réduites.

La tolérance a ce traitement sur le long terme est bonne, mais on retient tout de méme le risque
hémorragique lors de I'implantation de I'électrode.

4.4.2 Stimulation du nerf grand occipital

La stimulation du nerf grand occipital est une méthode alternative permettant un traitement
chirurgical peu invasif de I'AVF réfractaire. Cette technique est par ailleurs employée pour le
traitement de la migraine chronique, le SUNCT ou I’hemicrania continua, ce qui en fait une technique
aspécifique dont le mode d’action dans le cas de I'AVF reste imprécis. Elle reste cependant la
thérapeutique de premiére intention dans le traitement chirurgical de I’AVF réfractaire.

Une étude publiée en 2013 (71) a revu les résultats de 60 patients souffrant d’AVF chronique
réfractaire traités par stimulation du nerf grand occipital : 70% des patients ont vu une réduction d’au
moins 50% de la fréquence des crises.

Si les résultats sont encourageants, il faut cependant noter que la thérapeutique peut entrainer des
complications, comme la migration de I'électrode. Par ailleurs, le stimulateur s’épuise assez
rapidement, nécessitant son changement dans les deux premiéres années.

4.4.3 Thérapeutiques ciblant le ganglion sphénopalatin

Le rationnel du ciblage thérapeutique du ganglion sphénopalatin (GSP) tient a sa composante
parasympathique (6). En effet, les afférences parasympathiques préganglionnaires du GSP proviennent
du noyau salivaire supérieur du nerf facial, et les fibres parasympathiques post-ganglionnaires
rejoignent des branches du nerf maxillaire.

Par ailleurs, des traitements par injection de cocaine, d’alcool ou plus récemment, de lidocaine, au
niveau du GSP dans le but de réaliser un bloc anesthésique se sont montrées d’efficacités variables
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avec une tendance a la résolution totale ou partielle de la symptomatologie parasympathique, avec ou
sans efficacité concomitante sur les douleurs (73).

4.4.3.1 Stimulation du GSP

La stimulation du GSP a fait I'objet d’'une étude publiée en 2013 (74). Sa mise en ceuvre consiste en la
pose d’un neurostimulateur dans la fissure ptérygopalatine, laquelle sera ensuite activée lors des crises
par le patient lui-méme a I'aide d’une télécommande pouvant également servir, pour le personnel
soignant, a programmer le neurostimulateur.

Cette étude a comparé la réponse des patients aux stimulations actives, infra-thérapeutiques et sham.
Sur 566 crises traitées chez 28 patients, un soulagement a 15 minutes a été observé pour 67,1% des
crises traitées par stimulation active, pour 7,3% des crises traitées par stimulation infra-thérapeutique
et pour 7,4% des crises traitées par stimulation sham.

Par ailleurs, 68% des patients traités ont répondu au traitement par une réduction de la sévérité des
crises, une réduction de la fréquence des crises, voir les deux.

4.4.3.2 Traitement par radiofréquence du GSP

Une étude prospective publiée en 2019 (75) a permis de comparer I'efficacité de deux traitements
neurolytiques par radiofréquence du GSP chez 37 patients souffrant d’AVF chronique réfractaire :

- L’ablation par radiofréquence chez 13 patients
- La radiofréquence pulsée chez 24 patients
Il s’agit de traitements destinés a induire un bloc du GSP a long terme.

Sur I'ensemble des patients, 13,5% ont bénéficié d’une rémission compléte, au niveau de la douleur
comme des manifestations parasympathiques, 56,8% ont eu une rémission partielle, et 29,7% n’ont
pas ressenti d’amélioration de leur condition. L’'étude n’a pas mis en évidence de différence
significative entre les deux types de traitement.

Les patients ont eu une trés bonne tolérance au traitement puisqu’aucun n’a pergu d’effets
secondaires indésirables lors du suivi a 68 mois. Il s’agit donc d’une méthode intéressante puisqu’elle
montre une bonne tolérance assortie d’une efficacité partielle. Il s’agit de plus d’une opération rapide
et présentant, comparativement a la chirurgie de neurostimulation du GSP, un faible co(it économique.

4.4.3.3 Décompression microvasculaire du GSP

Le rationnel de ce traitement repose sur |'observation d’'une proximité importante entre le GSP et une
portion particulierement tortueuse de l'artére ptérygopalatine dans la fosse ptérygopalatine,
suggérant une compression vasculaire du GSP comme facteur causal de I’AVF. La décompression
microvasculaire consiste a éloigner physiquement la boucle vasculaire de la structure d’intérét (ici, le
GSP). Cette procédure est déja utilisée dans le traitement d’autres troubles comme la névralgie du
trijumeau ou la névralgie du glossopharyngien.
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Une étude publiée en 2011 (76) a examiné les résultats de cette procédure, réalisée de fagon
unilatérale, chez 3 patients souffrant d’AVF chronique réfractaire. Bien que I'étude ait regroupé peu
de participants, les résultats se sont montrés décevants puisqu’aucun patient n’a pergu d’amélioration
de sa condition. L'un des patients a méme vu une aggravation passagere de la fréquence des crises
pendant le premier mois.

Cette thérapeutique ne peut donc pas étre envisagée sur la base de ces premiers résultats, et le
manque de résultats positifs a conduit a I'arrét de I'inclusion de nouveaux participants dans I'étude,
ne permettant pas de poursuivre les essais cliniques.

4.4.3.4 Neurotomie du nerf Vidien

Reposant sur le méme rationnel que les thérapies de bloc du GSP, la neurotomie du nerf Vidien
(afférent du GSP) a été étudiée.

Une étude publiée en 2018 (77) a examiné les résultats d’une chirurgie de neurotomie du nerf Vidien
chez 9 patients souffrant d’AVF chronique réfractaire. Le nerf Vidien gauche ou droit était sectionné
(section unilatérale) selon la localisation des douleurs lors des crises.

Sur les 9 patients, 7 ont ressenti une amélioration immédiate avec réduction de I'intensité et de la
fréquence des crises, 1 n’a ressenti I'amélioration qu’au bout d’un mois, et 1 n’a jamais pergu
d’amélioration. Pour 2 des patients soulagés, le soulagement s’est maintenu sans médication pour
toute la durée du suivi (29 mois). Pour les 6 autres, le retour a une forme épisodique d’AVF s’est
manifesté en moyenne a 25 mois.

Les effets indésirables se sont limités a une secheresse oculaire chez I'ensemble des patients, avec
résolution a trois semaines sans nécessité d’utilisation de collyres sur le long terme.

De la méme fagon, une étude de 2020 (78) a étudié les résultats d’'une chirurgie de neurotomie du nerf
grand pétreux superficiel et du nerf pétreux profond, afférents du nerf Vidien, chez 6 patients
souffrant de la méme condition.

L'évaluation de la satisfaction des patients s’est basée sur un questionnaire dans lequel les patients
pouvaient se déclarer « Complétement satisfait », « Satisfait », « Peu satisfait » ou « Insatisfait ».

A un an post-opératoire, les six patients se sont déclarés comme étant complétement satisfaits.
Lors des visites suivantes, un des patients s’est déclaré comme satisfait, avec le retour de crises de
faible intensité, tandis que I’avis des cing autres patients est resté inchangé. Aucun des patients n’a
percu d’effets indésirables apres la chirurgie.

4.4.4 La radiochirurgie stéréotaxique

La radiochirurgie stéréotaxique consiste a focaliser plusieurs faisceaux de rayons gamma en un point
de convergence, au niveau duquel une irradiation est délivrée, correspondant au cumul des
rayonnements des faisceaux. On peut ainsi procéder a une irradiation tres sélective de certaines zones
anatomiques. Cette méthode chirurgicale faiblement invasive est essentiellement utilisée en
neurochirurgie.
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L'utilisation de la radiochirurgie, ou gamma knife, a été étudiée plusieurs fois dans le cadre du
traitement de I’AVF chronique réfractaire, avec pour cibles anatomiques le GSP et le nerf trijumeau.

Une premiere étude (79) a examiné les résultats des interventions chez 17 patients entre 1996 et 2008,
et a constaté une efficacité partielle du traitement. Les 17 patients ayant regu le traitement chirurgical
par gamma knife ont fait I'objet de différentes cibles thérapeutiques : le trijumeau et le GSP (8), le
trijumeau seul (8) et le GSP seul (1). Une amélioration a été observée chez 10 patients lors du suivi,
réalisé en moyenne a 34 mois.

Selon une revue de littérature publiée en 2011 (80), chez une série de 16 patients ayant recu une
irradiation ciblant le trijumeau, 8 ont développé des dysfonctions sensorielles faciales. Les effets
indésirables de ces traitements ne sont donc pas a négliger.

A I'heure actuelle, peu d’étude ont étudié le traitement de I’AVF par radiochirurgie stéréotaxique. I
serait donc intéressant d’obtenir des données permettant de comparer I'efficacité des traitements
selon qu'’ils visent le GSP et le trijumeau, le GSP seul ou le trijumeau seul.

4.5 Traitement des autres algies d’origine vasculaire

4.5.1 L’hémicranie paroxystique

Indométacine :

L'indométacine est le traitement classiqguement utilisé pour le traitement de I’hémicranie
paroxystique, avec une efficacité prolongée et une tachyphylaxie rare. Son efficacité dans cette
indication en fait d’ailleurs un critére diagnostic de cette pathologie.

La mise en place du traitement se fait généralement en débutant avec une posologie de 25mg trois
fois par jour, avec une augmentation progressive jusqu’a 75 ou 100mg par prise, trois fois par jour. La
majorité des patients obtient un soulagement satisfaisant avec des doses inférieures a 150mg
d’indométacine, mais certains requiérent des doses allant jusqu’a 300mg en début de traitement (13).

Il est envisageable de réduire progressivement la posologie une fois le patient soulagé afin de trouver
une dose thérapeutique efficace minimale, ce afin d’obtenir une meilleure observance du traitement
et une réduction des effets secondaires de I'indométacine, notamment gastro-intestinaux.

L'indométacine peut étre utilisée a des fins diagnostiques et a également été étudiée dans le cadre de
I’élaboration d’un « indotest », soit une ou deux injections intramusculaires d'indométacine espacées
d’un jour chez des patients suspectés de souffrir d’hémicranie paroxystique. Une étude a été réalisée
en 1998 (81) avec des résultats montrant une efficacité significativement meilleure chez les patients
recevant les injections d’'indométacine que chez les patients sous placebo.

Une autre étude publiée en 2003 (82) a permis d’étudier I'efficacité de 'indométacine en traitement
de I’AVF en période de crise. L’étude conclut a une inefficacité de 'indométacine dans cette indication
et permet donc de concevoir I'indotest comme une méthode efficace de diagnostic différentiel entre
I’AVF et I’hémicranie paroxystique dans la mesure ou les symptomatologies respectives des deux
pathologies sont proches. Il est toutefois a noter que quelques cas d’AVF épisodiques répondant a
I'indométacine ont été rapportés, la réponse survenant généralement pour des posologies plus
élevées que pour I’'hémicranie paroxystique, et apres un temps de traitement plus long.
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Autres traitements :

Si la majorité des patients montre une bonne tolérance a I'indométacine, certains souffrent d’avantage
des effets secondaires, a tel point que d’autres thérapeutiques doivent étre envisagées.

L'aspirine et le vérapamil se sont avérés étre les traitements de deuxiéme intention avec la meilleure
efficacité dans le traitement de I’hémicranie paroxystique, tandis que le sumatriptan a montré une
efficacité partielle (83).

D’autres traitements partiellement efficaces, les inhibiteurs de la cyclooxygénase 2, ont montrés des
effets secondaires séveres. En effet, le celecoxib et le rofecoxib peuvent entrainer des complications
cardio-vasculaires dont I'induction ou I'aggravation d’une hypertension artérielle, et I'augmentation
du risque d’infarctus du myocarde (13).

A la différence de 'AVF, 'oxygéne s’est avéré inefficace en traitement de crise.
Traitement chirurgical :

Le traitement chirurgical de I'hémicranie paroxystique est peu envisagé. Un cas clinique, publié en
2009 (84), présente une patiente souffrant d’hémicranie paroxystique chronique traitée par
stimulation cérébrale profonde de I'hypothalamus postérieur. La chirurgie n’a pas entrainé de
complication et a permis un soulagement durable de la patiente.

Malgré le manque de cas cliniques, cette publication donne des résultats encourageants pour le
traitement des patients ne supportant pas les effets secondaires de I'indométacine.

4.5.2 SUNCT / SUNA

La stratégie thérapeutique du SUNCT/SUNA repose sur une thérapeutique transitionnelle ayant pour
objectif de réduire le nombre de crises dans un premier temps, ainsi que sur un traitement préventif
a long terme visant a éviter une réaugmentation de la fréquence des crises.

Thérapeutique transitionnelle :

Une revue de littérature publiée en 2017 (85) a recoupé les résultats de 56 études concernant le
traitement de patients souffrant de SUNCT/SUNA. Il en ressort que le traitement le plus utilisé en
thérapeutique transitionnelle est la lidocaine, administrée en perfusion par voie intraveineuse ou
sous-cutanée. Celle-ci s’est révélée efficace dans la réduction de la fréquence et de l'intensité des
crises dans 94% des cas, et 80% des patients ont percu un soulagement complet, pouvant persister
jusgu’a six mois apres I'arrét du traitement.

Malgré cette efficacité, une perfusion de lidocaine requiere une surveillance par électrocardiogramme
et est contre-indiquée chez les patients souffrant de pathologies cardiaques, d’épilepsie ou de
pathologie psychiatrique. Il peut donc étre envisageable d’utiliser la méthylprednisolone en
thérapeutique transitionnelle malgré qu’elle présente une efficacité moindre que la lidocaine.

Il est toutefois a noter que ces traitements ont tous deux des effets secondaires pouvant se révéler
séveres : la lidocaine peut entrainer nausée, diarrhée, nervosité, crises d’épilepsie, dépression et
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paranoia, tandis que la méthylprednisolone peut entrainer nausée, vomissement, gastrite, nécrose
avasculaire et psychose.

Plusieurs publications ont permis d’observer I'efficacité du bloc nerveux du nerf grand occipital
(86,87), avec des résultats variables oscillant entre 28 et 68%. |l s’agit toutefois d’'une thérapeutique
qui peut s’avérer intéressante de par ses effets secondaires modérés (douleur sur le site d’injection,
perte localisée de cheveux, vertiges, rare aggravation de la douleur) mais également par sa rapidité
d’action qui permettrait d’'interrompre une crise sévere et de durée prolongée.

Traitement préventif :

La lamotrigine est un antiépileptique utilisé classiquement pour le traitement du SUNCT/SUNA, avec
une posologie quotidienne pouvant atteindre 400mg. Si plusieurs études mettent en lumiere leur
efficacité, une étude comparative publiée en 2007 (87) suggére une efficacité supérieure de la
lamotrigine sur le SUNCT avec 68% d’efficacité, comparativement au SUNA pour lequel I'efficacité est
de 25%. Il s’agit d’un traitement de premiere ligne pour le SUNCT et le SUNA.

La gabapentine est régulierement utilisée dans le traitement du SUNCT/SUNA a une posologie
progressivement croissante pouvant atteindre 3600mg par jour. Le taux d’efficacité est compris entre
27 et 48% avec une efficacité considérée meilleure dans le traitement du SUNA que dans le traitement
du SUNCT (15).

Le topiramate peut étre envisagé a des posologies de 50 a 300mg par jour. Plusieurs études ouvertes
lui ont démontré une efficacité d’en moyenne 50% (15). La carbamazépine est occasionnellement
utilisée dans le traitement du SUNCT/SUNA, vraisemblablement en raison de son efficacité dans le
traitement de la névralgie du trijumeau. Son efficacité est cependant assez faible, avec une moyenne
de 33% de patients répondant au traitement, et son utilisation reste donc modérée (88).
L’oxcarbazépine s’est avérée plus efficace (59%) dans une série de cas (89), mais d’autres essais lui ont
montré une efficacité plus modeste.

Il est a noter que le traitement du SUNCT et du SUNA sont a adapter en fonction des réponses des
divers patients, et que chacun des traitements évoqués peut montrer une utilité, seul ou combiné a
un autre traitement.

Traitement chirurgical :

La décompression microvasculaire du trijumeau a été étudiée chez des patients réfractaires aux
traitements médicamenteux et pour lesquels un examen IRM révele une compression vasculaire du
nerf trijumeau par des anastomoses veineuses ou artérielles aberrantes. La décompression
microvasculaire consiste alors a libérer les adhérences entre les vaisseaux et le trijumeau. Une méta-
analyse publiée en 2013 (90) a mis en évidence que sur 19 patients ayant bénéficié de cette
intervention, et a un suivi médian de 14 mois, 63% des cas ont eu une résolution compléete des crises.
Chez les patients restants, la chirurgie n’a eu que peu d’effet sur la fréquence ou la sévérité des crises.

Des complications ont cependant été observées chez 5 patients (infection au niveau du site d’acces,
infection de la poitrine, vertiges, douleur des maxillaires et saignement sinusien de longue durée).
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La stimulation du nerf grand occipital a été envisagée en raison de son efficacité dans le traitement
préventif de la migraine, et également pour I'efficacité du bloc du nerf grand occipital en traitement
transitionnel du SUNCT/SUNA. L’intervention consiste en I'implantation de deux électrodes au niveau
de la vertébre C1, bilatéralement, a proximité du nerf grand occipital.

Une étude publiée en 2018 (91) concernant 31 patients souffrant de SUNCT/SUNA traités par
stimulation du nerf grand occipital a montré que lors d’un suivi moyen a 44 mois, la réduction moyenne
de la fréquence des crises est de 69%, avec une réduction d’au moins 50% de la fréquence des crises
chez 77% des patients.

Des complications de sévérité modérée ont été observées chez 20 patients, dont un seul a nécessité
une explantation pour inefficacité au bout de deux ans.

La stimulation cérébrale profonde a été étudiée dans le cadre du traitement du SUNCT/SUNA avec
différentes cibles thérapeutiques : I'hypothalamus postérieur et I'aire tegmentaire ventrale.

La stimulation de I’hypothalamus postérieure a donné de bons résultats, mais n’a été étudiée que chez
peu de patients (15). Une étude de 2016 (92) a cependant pu étudier la stimulation de I'aire
tegmentaire ventrale chez 11 patients, et a permis d’observer une réponse positive chez 82% des
patients. Lors du dernier rendez-vous de suivi, médian a 29 mois, la diminution médiane de la
fréquence des crises est de 78%, avec une réduction médiane de la sévérité de ces crises de 50%.

Il s’agit donc d’une intervention efficace, mais le risque de complications opératoires potentiellement
graves, notamment I’hémorragie cérébrale, conduit a envisager d’autres chirurgies en premier lieu.

Le traitement par radiofréquence pulsée du ganglion sphénopalatin a fait I'objet d’une étude publiée
en 2020 (93) concernant 9 patients. Lors du suivi a 30 mois, 7 des patients (77%) ont été considérés
comme répondant a l'intervention, 1 a percu une amélioration de 40% pendant deux mois, et 1 n’a
percu aucune amélioration.

Cette méthode s’avere prometteuse malgré un faible nombre de cas, d’autant qu’aucun effet adverse
n’a été rapporté. 4 des patients répondant a l'intervention ont néanmoins eu besoin de répéter
I'intervention, ce qui a permis d’obtenir a nouveau une réponse chez deux d’entre eux.

4.5.3 Hemicrania continua

Indométacine :

L'indométacine est la prescription de choix dans le traitement de I’"hemicrania continua, avec une
réponse généralement rapide, une tachyphylaxie rare et un soulagement complet une fois la dose
thérapeutique atteinte. La dose thérapeutique moyenne d’indométacine est le plus souvent comprise
entre 75 et 200mg par jour, avec une titration maximale admise de 225mg par jour (16).

Le traitement débute avec une posologie de 25mg trois fois par jour, suivi d’une augmentation
progressive jusqu’a 75mg trois fois par jour. Le soulagement complet est généralement atteint en
moins d’'une semaine, mais chez 20% des patients, le soulagement complet n’arrive qu’apres quatre
semaines de traitement par indométacine.
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Il est recommandable de tenter une réduction de la posologie tous les 3 a 6 mois, a un rythme de 25mg
tous les 3 a 5 jours jusqu’a une réapparition des symptomes, jusqu’au choix d’une posologie minimale
efficace. L'arrét de traitement est parfois envisageable du fait de la disparition des symptémes.
Cependant, la symptomatologie a tendance a reparaitre en quelques mois et donc a induire une reprise
du traitement. Certains auteurs suggérent donc qu'’il s’agit d’'une pathologie qui affecte le patient
durant toute sa vie.

De la méme facon que pour I'hémicranie paroxystique, 'utilisation de I'indotest comme méthode
diagnostique est envisageable. En effet, une étude publiée en 2008 (94) concernant trois patients
présentant des symptomes imputables a I’hemicrania continua (critéres ICHD) a démontrée chez ces
patients une réponse partielle ou compléte a une injection intramusculaire unique d’indométacine,
alors que l'injection de placebo réalisée en amont n’a eu aucun effet. Le traitement chronique
d’'indométacine sur ces mémes patients par la suite a permis d’obtenir un soulagement complet et
durable.

Le topiramate :

Le topiramate a été étudié en traitement de I’hemicrania continua chez deux cas cliniques publiés en
2019 (95). Malgré la bonne réponse a un traitement de 75mg par jour d’indométacine, les patients
souffraient d’effets secondaires gastro-intestinaux séveres, avec vomissements chez I'un des deux
patients. La posologie quotidienne d’indométacine a donc été réduite jusqu’a 25mg, ce qui a provoqué
une réponse partielle au traitement avec réapparition de douleurs, ainsi qu’une suppression des effets
secondaires gastro-intestinaux.

L’addition de topiramate a un faible dosage d’indométacine (25mg/j) a permis de supprimer
complétement les douleurs provoquées par I’hemicrania continua, avec une posologie de 25mg/j chez
le premier patient, et de 50mg/j chez le second.

Toutefois, I'utilisation de topiramate seul, méme a une posologie élevée (200mg/j) n’a pu entrainer
gu’un soulagement partiel. Le topiramate pourrait donc étre un traitement intéressant puisqu’il
pourrait permettre, combiné a une faible posologie d’indométacine, de soulager les patients souffrant
d’hemicrania continua tout en évitant les effets indésirables provoqués par I'indométacine a des
posologies plus élevées. L'efficacité du topiramate dans le traitement de I’hemicrania continua n’est
encore que peu étudié.

Autres traitements : (96)

Le celecoxib est parfois prescrit dans le cadre du traitement de I’hemicrania continua, avec une
efficacité satisfaisante. Ses effets adverses, notamment cardio-vasculaires, conduisent toutefois a
éviter une utilisation prolongée du celecoxib hors des périodes d’exacerbation de la douleur. Un autre
traitement ayant été envisagé, le rofecoxib, a d’ailleurs été retiré du marché pour des effets adverses
similaires.

La gabapentine a aussi été étudiée dans cette indication, avec des résultats encourageants,
notamment en cas d’association avec un autre traitement, comme I'indométacine a faible posologie,
ou le topiramate. La mélatonine, en revanche, s’est montrée peu efficace.
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Une efficacité a également été démontrée concernant la méthylprednisolone, I'ibuproféne et I'acide
acétylsalicylique avec une partie des patients présentant un soulagement complet.

Si la réponse a lI'indométacine est un critére diagnostic de I'hemicrania continua, I'efficacité des
traitements alternatifs peut souvent s’avérer partielle. Il est donc envisageable d’allier plusieurs
traitements chez un méme patient afin d’obtenir un soulagement satisfaisant.

Traitements chirurgicaux :

Les blocs nerveux périphériques ont été étudiés chez de nombreux patients atteints d’hemicrania
continua avec des résultats hétérogenes.

Une étude récente, publiée en 2019 (97), a permis d’observer I'efficacité de plusieurs blocs nerveux
(nerf petit occipital, nerf auriculo-temporal, nerf supratrochléaire, nerf supraorbitaire et nerf grand
occipital) chez 6 patients n’ayant pas répondu a une tentative préalable de bloc nerveux grand
occipital.

Les résultats se sont montrés encourageants avec un taux de réponse de 83.3% a deux semaines, pour
un soulagement total de 41,8 jours, et une efficacité d’au moins 50% sur 61,8 jours en moyenne.

Il est néanmoins a noter que cette étude ne concerne que peu de cas et présente de bien meilleurs
résultats que la plupart des autres études réalisés sur les blocs nerveux périphériques dans le
traitement de I’hemicrania continua, avec des résultats souvent compris entre 30 et 70% de patients
répondant au traitement.

L’ablation par radiofréquence est une méthode chirurgicale étudiée dans le cas de I’hemicrania
continua pour plusieurs cibles thérapeutiques.

Dans une étude publiée en 2015 (98) concernant 4 patients répondeurs a I'indométacine, une ablation
par radiofréquence a été réalisée avec pour cibles thérapeutiques le rameau ventral du C2, le ganglion
sphénopalatin et le ganglion spinal du C2.

L'un des patients a nécessité un total de 3 interventions, avec réintervention a 12 et 33 mois. Les trois
autres patients ont été soulagés jusqu’a leur dernier contrdle, entre 14 mois et 2,5 ans aprés
I'intervention. L'un des patients a néanmoins toujours besoin d’un traitement par indométacine, entre
3 et 4 jours par mois a une posologie de 25 a 50mg par jour, contre une posologie pré-chirurgicale
qguotidienne de 125mg. L'intervention lui aura donc permis de réduire grandement la fréquence des
crises, établissant une posologie d’'indométacine n’entrainant plus d’effets secondaires indésirables.

La stimulation du nerf occipital par implantation bilatérale d’électrodes a fait I'objet de plusieurs
études, dont la plus récente, publiée en 2017 (99), a permis d’en mesurer I'efficacité sur 16 patients
pour lesquels I'indométacine s’est révélée efficace, mais dont les effets indésirables ou des contre-
indications a long terme ont conduit a en interrompre la prise.

Sur les 16 patients, 8 ont pergu une réduction d’au moins 50% de la fréquence des douleurs, et aucune
complication sérieuse n’a été observée.

La stimulation du nerf vague a été étudiée chez un faible nombre de patients. L’étude regroupant le
plus de cas est une étude prospective publiée en 2018 (100) concernant 41 patients, dont seulement
4 atteints d’hemicrania continua. Sur ces 4 patients, 2 ont percu une amélioration significative de leur
condition, ce aprés trois mois de stimulation et la poursuite, en paralléle, d’'un traitement
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médicamenteux. Cette amélioration s’est caractérisée par la diminution de I'intensité des douleurs,
ainsi que par une réduction de leur fréquence.

L'utilisation de I'OnabotulinumtoxinA dans le traitement de I’hemicrania continua a fait I'objet d’un
nombre limité de publications. La plus récente, qui regroupe également le plus de cas, a été publiée
en 2015 (101) et concerne 9 patients. Apres des injections répétées d’OnabotulinumtoxinA sur une
période limitée, 5 des 9 patients se sont montrés répondeurs au traitement, avec une réduction des
douleurs « modérées a séveres » vers des douleurs « légeres » ou I'absence de douleur, pour une
durée moyenne de 12 semaines.

4.5.4 Artérite a cellules géantes (18)

Le traitement médicamenteux de I’ACG repose sur la gravité des symptémes, mais aussi sur |I’évolution
de la pathologie. En effet, le traitement d’une ACG nouvellement diagnostiquée est a différencier du
traitement d’une récidive ou d’une rechute d’ACG.

Premier diagnostic d’ACG :

Corticothérapie :

La corticothérapie, réalisée principalement avec de la prednisone, est le traitement de choix en cas de
diagnostic d’ACG. Son efficacité est rapide et fréquente, a tel point qu’une cortico-résistance fait
remettre en question le diagnostic. La posologie sera toutefois a adapter selon le contexte clinique.
Dans le cas d’'une ACG non compliquée, la posologie est généralement de 0,7 mg/kg/jour.

En revanche, dans le cas ol I'on pourrait observer une complication ophtalmique, la posologie doit
étre portée a 1mg/kg/jour. Si le patient est hospitalisé, il est classique d’administrer un bolus
intraveineux de 500 a 1000 mg/jour de méthylprednisolone pendant 3 jours, avec un relais de
prednisone a 1 mg/kg/jour. Il est également recommandé d’associer a la corticothérapie une
prescription d’aspirine a une posologie de 75 a 300 mg/jour.

Dans le cas d’une ACG avec atteinte des vaisseaux de gros calibres, et particulierement en cas d’aorto-
artérite compliquée ou symptomatique, il est recommandé d’administrer la prednisone a une
posologie de 1mg/kg/jour. Cependant, une ACG avec aorto-artérite non compliquée se traitera de la
méme facon qu’une ACG non compliquée.

Immunosuppresseurs :

Chez les patients pour lesquels une telle posologie de cortisone peut entrainer des effets secondaires
séveres, notamment lors de certaines comorbidités, il peut étre envisageable de prescrire un
traitement adjuvant a la corticothérapie. En France, une AMM existe dans cette indication pour le
tocolizumab. Le méthotrexate peut également étre prescrit mais ne dispose pas d’AMM dans ce cas.
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Récidives et rechutes d’ACG :

Une fois les signes de I'ACG disparus ou réduits, il faut chercher a réduire puis arréter la
corticothérapie. Lors de ces deux étapes, dans 40% des cas, on peut observer une réapparition des
symptomes, le plus souvent associée a une réapparition du syndrome inflammatoire.

On distingue la rechute, laquelle se déclenche lors de la réduction progressive de la posologie de
corticoides, de la récidive qui peut survenir plus ou moins longtemps apres I'arrét complet de la
corticothérapie.

Les rechutes permettent de mettre en évidence une corticodépendance qui peut étre de faible niveau
(posologie de prednisone inférieure a 7,5 mg/j) ou de haut niveau (posologie de prednisone d’au moins
7,5 mg/j). Le traitement dépendra ainsi du nombre de rechutes et du niveau de corticodépendance de
I'ACG.

e Dans le cas d’une premiere rechute sans complication et sous une faible dose de prednisone,
il est généralement suffisant de rétablir le dosage précédent de prednisone. Il est également
possible d’observer des rechutes multiples pour une corticodépendance de faible niveau,
auquel cas il est envisageable d’indiquer un maintien prolongé d’une faible posologie de
prednisone, sous réserve que le traitement soit bien toléré par le patient.

e Dans le cas de rechutes multiples et sous un haut niveau de corticodépendance, il est

recommandé d’administrer un traitement adjuvant, généralement le tocilizumab (162
mg/semaine) ou le méthotrexate (7,5 a 15 g/semaine).

Prévention des accidents ischémiques :

D’aprés une étude canadienne publiée en 2016 (102), sur une population de 809 individus atteints
d’ACG, 83 ont eu un infarctus du myocarde et 60 ont eu un AVC entre 1996 et 2010, correspondant a
une incidence plus élevée que dans la population générale.

Toutefois, les études concernant la réduction de ces complications ischémiques chez les patients
atteints d’ACG aux moyens d’une prescription d’aspirine (de 75 a 300 mg/jour) sont partagées, et cette
incertitude conduit a ne recommander la prescription d’aspirine qu’aux patients atteints d’ACG avec
atteinte ophtalmique, ce afin de prévenir une récidive d’ischémie oculaire.

La prescription systématique d’anticoagulants n’est pas recommandée car son bénéfice n’est pas
établi.

4.5.5 Carotidodynie

Depuis sa description en 1927, le traitement de la carotidodynie est resté anecdotique, symptomatique
et sans essai controlé contre placebo. Dans un cas clinique décrit d’association apparente de la
carotidodynie a des migraines, un bénéfice a été observé avec l'utilisation d’almotriptan (103).
D’autres auteurs ont montré une résolution des symptomes avec des corticostéroides, des AINS, des
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bloqueurs de canaux calciques, et d’autres auteurs rapportent une amélioration symptomatique en
une a deux semaines (25).

4.5.6 Dissection carotidienne (104)

Traitements médicamenteux :

Afin d’éliminer le thrombus formé lors de la dissection carotidienne, il est courant de procéder a une
thrombolyse par injection intraveineuse d’activateur tissulaire recombinant du plasminogene (rtPA).
Cette enzyme conduit a la fibrinolyse des caillots sanguins et donc, a leur dissolution. Plusieurs études
indigquent par ailleurs que ce traitement, utilisé dans le cadre d’une dissection carotidienne, n’entraine
pas de risque supplémentaire d’hémorragie (105,106).

Un traitement antithrombotique peut étre instauré afin de prévenir une éventuelle récidive de
dissection artérielle. A ce jour, il n’a été démontré aucune supériorité dans I'efficacité des
anticoagulants ou des antiagrégants plaquettaires (107). Les deux peuvent donc étre envisagés, le
choix reposant donc sur les éventuelles contre-indications liées a I'état général du patient.

Traitement chirurgical :

Le traitement interventionnel endovasculaire n’est pas systématiguement envisagé. En effet, le
stenting peut s’envisager en cas de sténose ou occlusion s’aggravant malgré un traitement
médicamenteux, ou lorsqu’il est nécessaire de recourir a une thrombectomie dans une artéere
cérébrale.

5 Conclusion

Notre travail bibliographique nous a permis de mieux appréhender les algies vasculaires au sein des
douleurs orofaciales afin d’éliminer des douleurs neurogénes, musculosquelettiques, idiopathiques,
un processus infectieux ou prolifératif, malin ou bénin. Un examen clinique précis doit orienter le
praticien spécialiste vers un diagnostic d’AVF, d’hémicrdnie paroxystique, de SUNCT/SUNA,
d’hemicrania continua, d’artérite a cellules géantes, de carotidodynie ou de dissection carotidienne.
Devant la multiplicité de ces pathologies, nous proposons dans ce travail un tableau reprenant les
caractéristiques principales des douleurs d’origine vasculaire qui y sont décrites.

Le diagnostic posé permettra la prise en charge efficace et urgente de la douleur. Les traitements sont
multiples et doivent étre régulierement réévalués afin d’étre modulés ou modifiés selon la réponse
clinique. Nous présentons les dernieres publications a ce sujet.

Comme nous I'avons vu, I'intensité de ces douleurs peut s’avérer totalement invalidante. L’enjeu pour
le praticien est donc de permettre a son patient de reprendre le cours de sa vie professionnelle et
sociale. Cela parait d’autant plus nécessaire que l'idéation suicidaire est bien plus élevée chez ces
patients que dans la population générale, et qu’un traitement tardif, notamment dans le cas de I'ACG,
peut avoir des conséquences déléteres sur leur état de santé.
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S'il n’est effectivement pas de la responsabilité du chirurgien-dentiste de poser le diagnostic de telles
pathologies ou d’en établir le plan de traitement, il est en revanche en sa capacité de pouvoir les
distinguer des pathologies qu’il lui est habituel de traiter, notamment les odontalgies et les
dysfonctions temporo-mandibulaires.

En facilitant I'identification des algies d’origine vasculaire, cette theése soutient 'ambition de permettre
aux odontologistes I'intégration du patient algique dans un parcours de soins adapté, évitant autant
que possible l'errance thérapeutique dans un contexte de douleurs pouvant se montrer
particulierement séveres.
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RIVAREL Adam — Les douleurs orofaciales d’origine vasculaire
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Rubrique de classement : Médecine orale

Résumé :

Les douleurs orofaciales d’origine vasculaire peuvent étre provoquées par un ensemble de
pathologies pouvant grandement altérer la qualité de vie des patients ou présenter un risque
vital. Dans ce travail bibliographique, ces algies seront abordées en trois parties principales.
Dans la premiere partie, nous nous attacherons a décrire les manifestations cliniques des
différentes algies d’origine vasculaire, ainsi que leurs aspects paracliniques.

Dans la deuxieme partie, nous traiterons des diagnostics différentiels des algies d’origine
vasculaire, notamment les douleurs d’origine neurogéne, infectieuse, musculosquelettique,
tumorales et idiopathiques. Un tableau décisionnel d’aide au diagnostic sera également
proposé.

Dans la troisieme partie, nous aborderons le traitement de ces pathologies en prenant pour
référence les derniéres publications a ce sujet.

Mots clés : Algie vasculaire de la face, SUNCT, SUNA, hémicranie paroxystique, hemicrania
continua, céphalée trigémino-autonomique, artérite a cellules géantes, carotidodynie,
dissection, artére carotide interne

RIVAREL Adam — Vascular orofacial pain

Abstract:

Vascular orofacial pain can be caused by several pathologies, which can greatly alter the
patients quality of life, or even represent a vital risk. In this bibliographic work, those algias
will be presented in three main parts.

In the first part, we'll describe the clinical features of the different vascular algias, as well as
their paraclinical aspects.

In the second part, we'll see the differentiel diagnosis of vascular algias, including pains of
neurogenic, infectious, musculoskeletal, tumor and idiopathic origin. A diagnostic aid decision
table will also be provided.

In the third part, we’ll describe the management of those pathologies by taking the last
publications on this subject as reference.

Key words : Cluster headache, SUNCT, SUNA, paroxysmal hemicrania, hemicrania continua,
trigeminal autonomic cephalgia, giant cell arteritis, carotidynia, dissection, internal carotid
artery



