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RESUME

Le zona correspond a une manifestation de récurrence du virus varicelle-zona
(VZV). Son polymorphisme clinique en rend parfois le diagnostic difficile.
Le zona auriculaire dans sa forme compléte a la différence des autres
localisations a une présentation clinique dominée par I’atteinte motrice
(paralysie faciale périphérique), les douleurs , I’éruption cutanée et les désordres
sensoriels étant au second plan. Sa prise en charge précoce repose sur la
prescription d’antiviraux et d’anti-inflammatoires.

La nécessité d’une décompression chirurgicale du nerf facial ne saurait étre
envisagée qu’apres une analyse pronostique raisonnée basee sur I’évolution
clinique, les donneées des explorations électriques et sur les résultats de

I’imagerie.

ABSTRACT

Zoster infection corresponds to a Varicella-zoster virus (VZV) recurrence. Its
clinical polymorphism often makes the diagnosis difficult.

Herpes zoster oticus in its complete form described by Ramsay Hunt, has a
clinical presentation dominated by a peripheral facial paralysis. Severe neuralgic
pain, cutaneous eruption and disorders of hearing and balance are associated but
considered of secondary importance.

Early cases are treated with an antiviral agent associated with an anti-
inflammatory.

A complete prognosis study is necessary before performing a surgical

decompression of the facial nerve. It has to be composed of a clinical evaluation,



an electro-diagnosis of facial nerve function and an imaging study including a
MRI.
HISTORIQUE

Le terme international « herpes zoster oticus », synonyme de zona auriculaire au
méme titre que « herpes zoster auris » a été donné en 1904 par Koener (9) qui
décrivait un syndrome associant vésicules auriculaires, paralysie faciale et une
atteinte de I’oreille interne.

Cette forme clinique complete de zona auriculaire est connue en France sous le

nom de syndrome de Sicard.(29).

En 1907, James Ramsay HUNT (1872-1937) décrit pour la premiere fois
I’atteinte du ganglion géniculé dont resulte le zona auriculaire (21). Alors
neurologue dans le département de neurologie de la Cornell University College
de New York, il publie un article associant le syndrome clinique du zona
auriculaire, a une inflammation herpétique du ganglion géniculé. 1l proposa alors

une classification en quatre stades du syndrome portant son nom aujourd’hui.

Ce n’est qu’au début des années cinquante que Weller (40) confirme par des
techniques de virologie moderne la relation entre zona et varicelle, suspectée en
début de siécle par Von Bokay (38).

Depuis, les travaux de Hope-Simpson (1965) (20) confirmés par les recentes
études de Mahalingam (1990) (25) la physiopathologie du zona est aujourd’hui
établie.

Comme I’avait envisagé James Ramsay Hunt a I’époque, il est actuellement
admis que la varicelle constitue la primo-infection généralisée de la maladie
zostérienne, le virus Varicelle Zona Virus (VZV) restant secondairement latent

dans les neurones sensitifs.



EPIDEMIOLOGIE

Le virus VZV a une distribution géographique mondiale. Le réservoir du virus
est strictement humain. La contamination interhumaine directe se fait par contact
avec les lésions cutanées de la varicelle, ou celles du zona, ou par inhalation de
gouttelettes respiratoires projetées par les sujets atteints de varicelle.

Les études serologiques montrent que plus de 95% des adultes des pays
tempérés ont contracte la varicelle, le plus souvent dans I’enfance.

Le zona survient uniqguement chez les sujets ayant eu une primo-infection a
VZV. Il peut survenir a tout age, mais le risque augmente avec I’age.
L’incidence est maximale au dela de 75 ans, avec un taux de 1,4/100
personnes/années. A 85 ans, 50% des sujets auront eu un zona.

Le zona n’a aucun caractére saisonnier, et on n’observe pas d’épidémie de zona.
Mais un sujet atteint de zona peut transmettre une varicelle a des sujets receptifs,
avec un risque reduit au 2/3 par rapport au risque infectieux de la varicelle (2).
Les sujets immunodéprimeés sont particulierement exposés a developper un zona,
notamment les patients traités par corticothérapie prolongée ou chimiothérapie
anticancéreuse, ceux transplantés, les individus infectés par le virus de
I’immunodeficience humaine, ou les porteurs d’atteintes malignes

hématologiques.



PHYSIOPATHOLOGIE

Un unique agent viral est responsable de la varicelle et du zona, le varicelle
zoster virus (VZV).

Le zona est une manifestation de recurrence du VZV atteignant 20% de la
population.

Son expression clinique est tres particuliere, généralement limitée au dermatome
correspondant au ganglion sensitif dans lequel a lieu la réactivation du virus.
Dans sa localisation auriculaire, le zona est du a la réactivation du virus VZV au
sein du ganglion géniculé du nerf facial.

Le VZV est responsable de 2 maladies. La varicelle qui représente la
primo-infection et correspond a une virose généralisée avec viremie, et le zona
qui en représente la réactivation.

Au cours de la varicelle, le virus pénétre dans I’organisme par les
muqueuses des voies aériennes supeérieures et de I’oropharynx ou le virus se
multiplie. Puis le virus dissémine par voie lymphatique et sanguine, et se
multiplie dans les cellules du systeme réticuloendothélial. C’est la période
d’incubation. Malgreé le développement de la réponse immune spécifique, une
seconde virémie permet au virus d’atteindre les cellules epithéliales, puis de la
I’organe cible, la peau et les muqueuses.

Apres la primo-infection, le VZV gagne, a partir de la peau ou des muqueuses,
les ganglions nerveux sensitifs, soit par voie neurogene ascendante le long des
axones, soit par I’intermédiaire des leucocytes du sang periphérique infectés.

La, le virus reste latent toute la vie. Lors du zona, le virus migre le long des
fibres nerveuses sensitives jusqu’a la peau ou il produit une éruption vésiculeuse
localisée radiculaire caracteristique.

L’histopathologie des lésions cutanées montre, comme au cours de la
varicelle, une ballonisation cellulaire avec des inclusions et des cellules géantes

multinuclées. De plus, au cours du zona, il existe une inflammation aigué du



nerf sensitif et du ganglion correspondant, avec des hemorragies, des
destructions neuronales, et une démyélinisation du nerf sensitif.

Au cours de la latence, la localisation cellulaire du virus au sein du
ganglion reste incertaine. Certaines études montreraient la présence d’ADN viral
au sein des neurones, d’autres, plus récentes, ont mis en évidence le virus dans
les cellules satellites des neurones (10)(28).

Le zona, forme clinique de la réactivation du virus VZV, survient en
géneral une seule fois dans la vie. Il est favorisé par I’age et
I’immunosuppression. Ces constatations ont amené Hope-Simpson (20) a
proposer un modele dans lequel le zona apparait lorsque I’immunité de I’hote
passe sous un niveau critique. Le systeme immunitaire joue en effet un role
important. L immunité humorale permet de contenir le virus réactive a un seul
dermatome. L’ immunité cellulaire intervient dans le controle de la latence, son

role est prépondérant.

VIROLOGIE

Le virus VZV appartient a la famille des Herpesviridae, sous-famille
alpha Herpesviridae.

La particule virale actuellement totalement séquencée (1), est constituée
de quatre éléments:
- le noyau ou core, qui contient I’ADN viral enroulé autour d’une bobine
protéique
- la nucléocapside icosaédrique de 100 nm de diamétre constituée de162
capsomeres
- le tégument, structure fibrillaire amorphe séparant la capside de I’enveloppe,
- I’enveloppe, constituée d’un double feuillet lipidique d’origine cellulaire, ou
sont insérées des spicules glycoprotéiques d’information virale.

Le génome viral est un ADN bicaténaire linéaire de poids moléculaire de



125kb. 11 contient des régions uniques courte et longue avec des régions
terminales répétées.

Comme les virus herpes simplex, le VZV posséde une ADN polymérase
et une thymidine kinase. Cette derniére permet la phosphorylation des analogues
nucléosidiques utilisés en thérapeutique, les transformant en forme active.

La thymidine kinase du virus VZ est moins active que celle du virus herpes
simplex, expliquant I’efficacité imparfaite du medicament sur le zona et la
varicelle.

Le VZV est un virus tres fragile dans le milieu extérieur. Il est sensible a
la chaleur, les solvants des lipides, I’éther et le chloroforme. Son infectivité est

lié a I’intégrité de son enveloppe.

CONSIDERATIONS NEURO-ANATOMIQUES

Constituant la 7eme paire cranienne, le nerf facial est essentiellement un nerf
moteur; il lui est adjoint le nerf intermediaire de WRISBERG (VII Bis) qui est
sensitif, responsable de la zone de Ramsay-hunt, et qui assure une fonction
sensorielle gustative des 2/3 antérieurs de la langue.

En amont du ganglion geniculé, le nerf facial comporte un nombre approximatif
de 10000 a 12000 fibres nerveuses.

7000 d’entre elles environ sont des fibres motrices myeélinisées, le reste du
contingent renferme des fibres préganglionnaires parasympathiques destinées a
la sécrétion salivaire et lacrymale (14 %) et les fibres du godt (18 %).

Le nombre de fuseaux neuromusculaires est presque nul entrainant un
contingent tres réduit de fibres nerveuses efférentes gamma.

Toutefois, la présence et la nature de fibres nerveuses afférentes ont été décrites

(4).



Ce sont des fibres de grand diametre probablement du groupe A2. Elles
participeraient a la sensation cutanée faciale en se superposant a I’innervation du
trijumeau, les deux innervations devant conserver leur intégrité pour une
sensation cutanée normale.

Le VII et le VII bis accompagnés du VIII pénetrent dans le canal de Fallope en
traversant le trou auditif interne. lls sont entourés d’une enveloppe méningée en
« doigt de gant ».

Le facial possede son propre canal osseux et est en général accompagné par un
prolongement méninge autorisant le LCR a parvenir a proximité du ganglion

geénicule.

Le canal intrapétreux qui présente une longueur approximative de 30 mm a été

analysé du point de vue anatomique par DOBOZI (11).



Nerf facial Canal de Fallope Différences

(diameétre en mm) | (diametre en mm)

lére portion :
Segment 0.85 +/- 0.07 1.02 +/- 0.08 0.17
labyrinthique 5a 6

mm

2éme portion:
Segment 1.12 +/- 0.09 1.53+/-0.14 0.41
tympanique 8 a 11

mm

3*™ portion:
Segment 0.94 +/- 0.05 1.48 +/-0.12 0.54
mastoidien 9 a 12

mm

Ces constatations anatomiques montrent que dans les conditions normales, il
existe un rétrécissement a la jonction du trou auditif interne et du segment
labyrinthique.

Les risques de syndrome canalaire du nerf facial sont donc prédominant a sa
partie proximale et non a sa partie distale. Ceci est confirmé par les explorations
per-opératoires de FISH et ESSLEN (13) qui demontrent que la lésion siége
immediatement a I’entrée du canal de Fallope qu’il s’agisse d’une paralysie
faciale idiopathique que d’une paralysie faciale zostérienne.

La traversée de I’aqueduc de Fallope place donc les paralysies faciales dans le

cadre des syndromes canalaires. A ce syndrome canalaire, s’ajoute dans la




physiopathogénie de la paralysie faciale zostérienne, un effet cytopathogene
direct du virus qui s’étend en tache d’huile qui se transmet d’une cellule a I’autre
directement sans passer par le milieu extracellulaire ou il n’est pas possible de le

trouver.

CLINIQUE

Les éléments du diagnostic clinique

La présentation clinique du zona auriculaire est extrémement polymorphe, elle
peut étre tres pauvre ou au contraire tres riche selon les cas.

La forme compléte du zona auriculaire décrite par Ramhsay-hunt en 1907
associe un syndrome infectieux général, un syndrome sensitif (otodynie,
éruption cutanée), parfois accompagné du trouble du godt et une paralysie
faciale périphérique d’apparition secondaire.

Le syndrome général infectieux est volontiers discret, il évoque un petit état

grippal associant un malaise genéral et un fébricule a 38°C.

Le syndrome sensitif (otodynie, anesthesie) est localisé au niveau de la zone de

Ramsay-Hunt. 1l se caractérise le plus souvent par une douleur vive, a type de
sensation de cuisson, de brdlure plus ou moins paroxystique. Cette douleur
localisée a I’oreille peut ensuite s’irradier au territoire voisin, elle s’estompe
rapidement en 2 ou 3 jours; chez les sujets ageés, elle peut persister pour revétir
le caractére d’une véritable névralgie rebelle.

Puis 2 a 4 jours aprés le début des douleurs, I’éruption cutanee caractéristique

du zona se manifeste dans la zone de Ramsay-Hunt c’est-a-dire la conque, le
conduit auditif externe , la face externe de la membrane tympanique, et le tragus.
Elle se caractérise par la présence de petites vésicules reposant sur un fond rouge
remplies d’un liquide citrin, les vésicules se séchent, le liquide brunit, et une
crolte se constitue. La chute de cette crolte fait apparaitre une petite cicatrice

blanchatre, celle-ci brunit, et reste parfois indélébile.



L’évolution de cette éruption est trés rapide de sorte que souvent seules les
cicatrices apparaissent lors du premier examen. A cette éruption cutanée
correspond une réaction ganglionnaire inflammatoire dans les territoires de

drainage lymphatique notamment dans la région mastoidienne ou pré-tragienne.
D’autres signes sensitifs ont été rapportés, il s’agit d’une diminution de la
sensibilité dans le territoire de Ramsay-Hunt mais également de troubles du go(t

dans les 2/3 anterieur de I’hémilangue.

La paralysie faciale qui constitue la manifestation la plus bruyante du zona

auriculaire fait suite au syndrome sensitif souvent plusieurs jours apres le déebut
des douleurs de telle sorte que I’éruption a souvent disparu lorsque la paralysie

faciale est constituée et que le patient consulte.

L’évolution est en général rapide, le syndrome général disparait en une semaine,
les signes cutanés en 3, 4 jours et la paralysie faciale s’atténuera le plus souvent
en quelques semaines et dans quelques cas persistera avec des sequelles
Importantes.

L’évolution de la paralysie faciale zostérienne est plus sévere que celle de la
paralysie faciale a frigore, le pourcentage de patients gardant des séquelles étant
évalue selon les études entre 50 et 78% (8)(24)(29).

Cependant, le zona auriculaire peut revétir des formes cliniques variées suivant

I’importance respective des symptdmes et I’extension virale a d’autres nerfs.

Classification clinique
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Se rapportant a la classification de Ramsay-Hunt (1907) et qui reste toujours

d’actualité, on peut décrire 4 stades cliniques (21)(24)(35) :

- STADE | OU ZONA AURICULAIRE SIMPLE :

Il associe une otalgie, des éruptions de vesicule dans le territoire sensitif du nerf
facial dans un contexte de syndrome infectieux, sans paralysie faciale. L’otalgie
domine la scéne, elle améne a pratiquer une otoscopie souvent difficile car le
conduit est cedémateux avec parfois des vésicules sur sa paroi posterieure, le
tympan est le siege d’une inflammation diffuse (myringite). L’examen complet
recherchera dans cette forme pauci-symtoématique la possibilité d’une eruption
buccale sur les 2/3 antérieur de la muqueuse linguale sur la région tonsillaire ou
I’on pourra constater des ulcérations semblables a celles que laissent des
vesicules d’herpes simplex.

L’évolution de cette forme est genéralement de courte durée, sur une semaine
mais les phénomeénes douloureux peuvent persister et prendre le caractere d’une
névralgie rebelle.

A noter que suivant les caracteres particuliers de I’éruption, on peut décrire une
forme érysipélateuse ou la conque est infiltrée, vernissee, tres rouge, le conduit
cedemateux est fermé; et des formes suppurées hémorragiques.

Mais, la plus importante est la forme fruste réduite a une ou quelques vésicules
pouvant passer inapercues et entrainant de ce fait des difficultés de diagnostic
étiologiques.

- STADE Il OU ZONA AURICULAIRE INCOMPLET :

Ce stade est caractérisé en plus des signes algiques et cutanés par la présence
d’une paralysie faciale périphériqgue homolatérale. Elle surviendrait dans 12 %
des zonas auriculaires selon ROBILLARD en 1986 (32) et se situe en

fréquence en 2eme place apres les paralysies faciales a frigore.
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Paul TRUFFERT (35) écrivait en 1948 «la paralysie faciale ne survient

qu’apres I’éruption 24 heures au moins et 15 jour au plus, habituellement au

4eme jour ou au 5éme jour de I’éruption » .

S’il est habituel que la paralysie faciale succede au syndrome sensitif, il a été

rapporté des cas ou la paralysie faciale précédait I’éruption 10 a 15 jours.

Cette paralysie évolue habituellement en 6 semaines vers la stabilisation avec

des séquelles définitives dans 44 % des cas pour KASAWSKI (24) et 35 % des

cas pour ROBILLARD (32).

Il n’existe aucun rapport entre I’intensité de la paralysie faciale et celle de

I’éruption. Parfois, la paralysie faciale s’installe alors que les vésicules sont

difficilement reconnaissables sur un fond d’otite externe diffuse.

Il faut cependant évoquer comme le mentionne SOUQUES (35), I’étiologie

zostérienne devant toute paralysie faciale périphérique douloureuse.

- STADE 11l : OU LE ZONA AURICULAIRE COMPLET OU
SYNDROME DE SICARD :

Il associe les symptomes du stade précédent a des troubles de I’audition et/ou de

I’équilibre. L’infection zostérienne ne reste pas localisée au ganglion geénicule,

et s’étend au ganglion de Scarpa et/ou de Corti.

A la triade douleur-éruption-paralysie faciale s’ajoutent des signes sensoriels.

Les signes cochléaires sont caractérisés par des acouphenes aigus et une surdité

de perception est notée ; elle est habituellement modérée et prédomine sur les

fréquences aigués. La cophose est exceptionnelle.

Ces lésions sensorielles auditives sont habituellement irréversibles et du moins

toute récupération n’est que partielle.

Les signes vestibulaires apparaissent volontiers de facon retardée par rapport

aux autres manifestations du zona auriculaire et sont précédés par I’atteinte

faciale dans tous les cas.
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Le début est souvent brutal prenant I’allure clinique d’une crise de Méniére, le
vertige dure en moyenne 2 a 3 jours procédant par paroxysmes avec des phases
de régression. Il correspond sur le plan électrique a une hypo ou une aréflexie
vestibulaire, analogue a celle d’une neuronite vestibulaire.

Il existe des formes ou les signes vertigineux sont fugaces, et parfois infra
cliniques, témoins les anomalies retrouvées en ENG dans le bilan de ces
paralysies faciales.

WAYMAN (29) estime a 5 % le nombre de vertige a audition normale et a 28 %
I’association vertige-surdité.

Une hyper-acousie est souvent notée, elle est le témoin indirect de la paralysie
du muscle stapédien et de la disparition du réflexe du méme nom.

Pour MILLE et ADOUR (24) (29), cette atteinte auditive qu’elle qu’en soit sa

manifestation, serait présente dans 2/3 des zonas auriculaires.

- STADE IV OU ZONA AURICULAIRE ASSOCIE A DES ZONAS DE
LA FACE ET DU COU.

Le zona auriculaire qu’il soit total ou incomplet peut s’accompagner d’atteinte
d’autres nerfs craniens en particulier du V. Cette forme est marquée par des
douleurs névralgiques de la face et I’éruption peut siéger dans le territoire
sensitif d’une des branches de ce nerf. L’atteinte ophtalmique est
particulierement redoutable en soi, I’association a une paralysie faciale ne
faisant qu’augmenter les risques oculaires, I’absence de fermeture palpébrale
aggravant les lésions spécifiques de I’atteinte ophtalmique et de I’insensibilité
cornéenne.

Plus rarement, le zona auriculaire est associé a un zona du IX et du X avec des
douleurs pharyngées et des vésicules sur I’hémi-palais, la luette et les piliers des

loges amygdaliennes.
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On peut noter également des associations avec des troubles des nerfs moteurs
oculaires et des nerfs olfactifs.

L association d’un zona cervical est également exceptionnelle, c’est a la suite de
la description d’un tel syndrome diffus que RAHMSAY HUNT a donné son

nom au zona auriculaire en langue anglo-saxonne (29).

DIAGNOSTIC POSITIF

Diagnostic clinique

Le diagnostic du zona est un diagnostic clinique dans la trés grande majorité des
cas.

L aspect de I’évolution et son caractére métamerique en sont caracteristiques.
Cependant, la présentation polymorphe du zona auriculaire rend parfois le
diagnostic clinique difficile.

Il faut donc toujours penser a I’étiologie zostérienne devant une paralysie faciale
douloureuse accompagneée ou non d’éruption et de troubles audiovestibulaires.
Le diagnostic virologique et sérologique prend tout son intérét dans les formes

graves et atypiques.

Diagnostic virologique
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Le diagnostic direct repose sur la mise en évidence du virus ou de ses
structures, antigenes viraux ou genome viral.

La technique de référence est I’isolement du virus en culture cellulaire. La
difficulté réside en la grande fragilité du virus dans le milieu extérieur,
nécessitant une inoculation au lit du patient, ou un transport rapide du
prélevement au laboratoire, dans un milieu pour virus. Les prélevements les plus
intéressants sont le liquide vésiculaire ponctionné a la seringue, I’écouvillonage
du plancher et de la périphérie d’une lésion, éventuellement une biopsie cutanée.
Le virus se multiplie sur des systemes cellulaires humains ou simiens, avec un
effet cytopathique caractéristique en 3 a 12 jours, sous forme de cellules de taille
inégale, éparpillées sur un foyer granuleux. Une autre technique plus rapide
consiste en la détection d’antigenes viraux apres 48 heures de culture.

Le diagnostic direct rapide consiste en la détection d’antigenes viraux sur
un frottis de lésions cutanées, en utilisant des anticorps monoclonaux, en
immunofluorescence directe. Cette technigue est moins sensible que I’isolement
en culture, et dépend du nombre de cellules analysées.

Le cytodiagnostic de Tzanck appliqué au frottis de lésions met en
évidence la présence de cellules ballonisées ou d’inclusions virales, sans
distinction entre les différents virus du groupe herpeés.

L’utilisation des techniques de biologie moléculaire permet d’augmenter
la sensibilité des techniques classiques. En pratique, la détection de I’ADN viral
est réalisée essentiellement par amplification génique ou PCR (réaction de
polymérisation en chaine). L’absence de standardisation, I’existence possible de
faux-positifs et I’extréme sensibilité de la PCR rendent I’interprétation de cette

technique délicate.

Différents travaux démontrent la présence du génome viral dans les lIésions

auriculaires et/ou les leucocytes du sang périphérique de patients présentant un
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syndrome de Ramsay-Hunt ainsi qu’au niveau du ganglion géniculé (17)(34).
Dans son étude, Murakami et coll. (31) a mis en évidence I’ADN du virus dans
des exsudats de peau obtenus par grattage au niveau du pavillon de I’oreille,
chez 67% de patients présentant un zoster sine herpete et 71% des patients
développant un syndrome de Ramsay-Hunt avant I’apparition des veésicules.
Dans le but d’éviter tout retard a la mise en route du traitement antiviral
spécifique, ces auteurs proposent la recherche du virus par PCR devant toute

paralysie faciale périphérique aigué (31).

Diagnostic sérologique

Le diagnostic sérologique consiste en la mise en évidence d’anticorps
specifiques, de type 1gG, IgM ou IgA, par technique immunoenzymatique ou en
immunofluorescence indirecte. Au cours du zona, une ascension significative du
titre des anticorps de type IgG est observable sur 2 sérums préleves a 15 jours
d’intervalle. Les IgM sont fugaces, mais de grande valeur lorsqu’ils sont
présents. Les IgA sont présentes aussi bien au cours de la primo-infection que
lors des récurrences.

Ce diagnostic presente peu d’intérét en pratique thérapeutique,car il est tardif.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL
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I’éruption ne doit pas étre confondue avec I’impétigo dont I’extension est plus
rapide, plus étendue avec des ulcérations suintantes, et I’herpés dont les
vésicules sont analogues aux vésicules zostériennes mais ne reposent pas sur une
base érythémateuse comme ces dernieres.

Elles sortent plus rapidement sans laisser de trace, I’éruption ne se fait pas sur un
territoire nerveux détermine.

En pratique, le diagnostic est souvent a discuter avec une otite externe diffuse
simple ou associée a une otite moyenne.

Le début de I’éruption vésiculeuse a pu en effet passer inapercue et I’on ne se
retrouve plus que devant un conduit et un pavillon inflammatoire.

Le diagnostic peut étre tres difficile et cependant particulierement important a
préciser en raison des déductions thérapeutiques.

Devant, une paralysie faciale, la discussion étiologique ne s’envisage que
lorsqu’il n’existe pas d’éruption cutanée et un syndrome douloureux absent.

Il faut en fait discuter I’ensemble des étiologies des paralysies faciales
périphériques de type a frigore.

De nombreux autres agents viraux peuvent étre impliqués (VHS,
cytomegalovirus, adénovirus, virus des oreillons, virus HIV).

Il faudra également éliminer une maladie de LYME due a une spirochéte
(Borrelia Burgdorferi) et transmise par la tique brune du chien.

Les notions de sejour en zone d’endémie, de piqdre, et d’un érytheme migrant
sont évocateurs du diagnostic. La paralysie faciale au cours de I’évolution d’une
maladie de LYME est une éventualité habituelle puisqu’elle représente la
manifestation neurologique periphérique la plus frequente et survient dans 24 %
des malades vus en phase secondaire ou tertiaire et dans 31 % des malades avec

une forme neurologique de la maladie (24).
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Lorsque la paralysie faciale s’associe a des troubles cochléovestibulaires et
notamment en cas de « syndrome faciovestibulaire », le diagnostic de syphilis

pourra étre envisagé (35).

EXPLORATION ELECTROPHYSIOLOGIQUE DES PARALYSIES
FACIALES PERIPHERIQUES

Quelques fourmillements au niveau de la joue et du menton, une sensation
curieuse au niveau de la face, un déjeuner qui a perdu une partie de sa saveur,
une légere difficulté a siffler, autant d'anomalies qui n'inquietent pas outre
mesure un individu. Quarante-huit heures aprées, au réveil, devant la glace, il
constate une déformation de la moitié de sa face, son petit déjeuner a de la
difficulté a rester dans la bouche pendant la mastication, du méme c6té.
L'histoire cruciale du début de la paralysie faciale idiopathique se termine ici,
mais toute la suite va dépendre du drame intracranien qui évolue.

C'est pendant les prodromes auxquels le patient n'attachait que peu
d'importance qu'un cercle vicieux vasculaire explosait. Un conflit neuro-
vasculo-canalaire éclate, aboutissant a un enclavement du nerf avec son cortége
de congestion veineuse et d'cedeme. Il peut trouver son origine dans la proximité
immeédiate des prolongements méningés accompagnant le nerf facial jusqu'a
I'entrée étroite d'un tunnel favorisant un apport infectieux, ou bien dans des
conditions allergiques facilitant la réalisation d'un spasme vasculaire au niveau
du nerf ou bien encore dans le réveil d’un virus resté latent.

Le blocage de I'influx nerveux au niveau de cette zone de conflit, presque
inconscient pour le futur patient, apparaitra quarante-huit heures apres le début
de cet orage.

La strangulation du nerf va avoir pour conséquence un blocage localisé de
I'influx nerveux, provoquant une paralysie de I'némiface qui n'est en réalité que

le symptdme de I'agression du nerf. En général, comme nous I'avons montré a
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l'aide du réflexe trigémino-facial (RTF), ce blocage est global durant 40 ou 72
heures (4)(5). L'histoire aigué de la paralysie faciale idiopathique se termine. Les
conséquences débutent.

Si les phénomeénes vasculo-nerveux régressent, les fibres nerveuses
inhibées par le bloc vont peu a peu se libérer. Mais si ce bloc persiste, la
dégénérescence wallérienne va apparaitre, intéressant un nombre d'unités
motrices d'autant plus grand que le garrot dure longtemps. Cette période va
s'étendre sur 10 jours, c'est a dire qu'elle sera terminée au niveau du facial

superficiel aux environs du 12° jour (12).

La paralysie faciale périphérique est une urgence thérapeutique. Elle doit étre

explorée et traitée le plus précocement possible.

L'examen électrologique cherchera a faire une course de vitesse avec les
progres du cheminement de la dégénérescence du nerf afin d'étayer un pronostic

évolutif et d'orienter les modalités thérapeutiques.

Les lésions du nerf facial

Elles intéressent aussi bien les paralysies faciales idiopathiques, les PF
zostériennes, le syndrome de Melkersson-Rosenthal, que les PF traumatiques
avec compression, elongation ou rupture du nerf.

On distingue :

e La neurapraxie ou stupeur du nerf, caractérisée par une démyélinisation
locale, engendrant un bloc de conduction. L'influx nerveux est interrompu,
mais il n'y a pas de dénervation. Cette atteinte est réversible en 3 ou 4
semaines, ou plus précocement.

e L'axonosténose correspond a une réduction localisée du calibre de I'axone

(compression). Il s'agit d'une atteinte myélinique. L'excitabilité et les vitesses
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de conduction nerveuse sont ralenties au niveau de la zone de compression, et
retrouvent leur normalité au-dessous.

e L'axonocachexie correspond a une réduction du calibre de I'axone sur
I'ensemble du segment distal, avec réduction des vitesses de conduction
nerveuse sur tout le trajet. Il n'y a pas de dénervation. Elle est en géneral
consécutive a une neurapraxie ou une axonosténose durable.

e | 'axonotmese est une interruption de I'axone, avec dégénérescence de type
wallérienne. Le nerf est inexcitable, et I'électromyographie extériorise des
signes de denervation. La récupération sera lente, a raison d’un millimetre
par jour environ.

Ces divers degrés de lésions nerveuses peuvent coexister dans un méme nerf, les

lésions pouvant étre différentes d'une fibre a l'autre. De plus, les signes

Iésionnels peuvent n'intéresser qu'une partie des fibres nerveuses (atteinte

partielle), ou s'étendre a I'ensemble de celles-ci (atteinte globale).

e La neurotmese correspond a une rupture du nerf.

Au niveau proximal, on constate :

e Un important cedeme du nerf en amont de la zone Iésionnelle, bloquant la
transmission nerveuse..

e Une réactivite nucléaire en vue de synthétiser les substances indispensables a

la régénération du nerf.

Evolution.

On peut considérer quatre stades réactionnels :

1. Ralentissement ou bloc de la conduction nerveuse, sans atteinte de I'axone ou
de la gaine de myéline. Correspondant a des agressions de courte durée,

I'évolution est rapidement réversible. (PF se libérant en 2 ou 3 jours)
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2. Démyélinisation segmentaire engendrant un bloc physiologique. La

récupération se fera en 3 ou 4 semaines apres les 12 jours de la phase aigué..

3. L'axonotmese. La dégénérescence wallérienne, se traduit par une abolition de

la conduction nerveuse en aval et des signes de denervation. Si le tissu

conjonctif, particulierement le neurilemme, n'est pas Iése, une reinnervation,

dont les premiers signes seront cliniquement détectables apres un minimum de 2

mois (1 mm par jour en moyenne), sera effective.

4. Si le tissu conjonctif est atteint, la récupération est compromise et sera

incomplete et séquellaire.

La PF idiopathique ou zostérienne est caractérisée par une phase aigué qui

s'etend sur 12 ou 13 jours environ durant lesquels différents types lésionnels

évolueront. A la fin de cette période, on entre dans la phase séequellaire, de

recuperation, dont la durée dépendra de la nature des lésions (13).

Récupération.

¢

Les fibres nerveuses au stade 2 récuperent en 3 ou 4 semaines. Cette
libération du bloc ou de I'axonosténose est évidente sur le plan clinique. Bien
entendu, la libération canalaire peut étre compléte au cours de la phase aigué,
sous l'action du traitement, dans les cas tres légers.

En ce qui concerne les fibres nerveuses au stade 3, la réinnervation s'effectue
lentement et progressivement durant un minimum de deux mois, mais cette
durée peut étre plus longue en fonction du degre de l'atteinte.

En conséquence, la plupart des PF présentant un mélange de fibres aux stades
2 et 3, on assistera durant les trois ou quatre semaines qui suivent la phase
aigué a une récupeération de la mimique faciale qui, suivant le pourcentage de
fibres au stade 3, ne sera achevée qu'aprés un laps de temps minimum de

deux mois. Il est important d’en avertir le patient, car il s’inquiéte en genéral
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lorsque la récupération de la face est presque normale au bout d’un mois et
gu’il subsiste une légere asymétrie faciale. Celle-ci est sous la dépendance
des fibres nerveuses détruites qui ne retrouveront leurs fibres musculaires
gu’apres deux ou trois mois environ.

¢ Pour les fibres au stade 4, la réinnervation est incompléte, sequellaire,
risquant d’évoluer vers des syncinésies et I'némispasme. Les lésions de
I'endonevre, par la formation de zones cicatricielles, constituent un obstacle
au cheminement des axones néoformés pour retrouver leur voie d'origine. On
aboutit a des réinnervations aberrantes au cours desquelles le sujet
commandant I'orbiculaire de I'eeil obtient une réponse simultanée de
I'orbiculaire des levres par exemple. Ces connexions anatomiques nouvelles

sont en principe définitives.

C’est a ce quatrieme stade que le probléme des décompressions tardives se
pose. En effet, a la fin du mois qui suit la terminaison de la phase aigué, on se
trouve devant deux cas a considérer :

- Ou bien I’importance de la dénervation n’a pas évolué et les quelques

fibres nerveuses en état de bloc physiologique, réversible, se sont libérees.
Il'y a lieu de laisser la réinnervation évoluer qui peut étre de longue duree
et incompléte.

- Ou bien la dénervation est devenue globale, s’étendant a I’ensemble des
fibres nerveuses. Dans ce cas I’évolution sera de mauvaise qualité, avec
une réinnervation incomplete, sequellaire. Ici se pose le probleme d’une
décision chirurgicale, car les phénomenes cicatriciels ont un effet néfaste
sur la repousse des axones, interrompent le flux biochimique axonal et
déclenchent une réactivité nucléaire ayant des conséquences facheuses sur

I’évolution.
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Explorations électrophysiologiques

L'exploration électrophysiologique doit permettre de répondre a 9 questions :
1. Confirmer le caractére periphérique de l'atteinte et évaluer le degreé lésionnel.
2. Préciser la phase évolutive de la paralysie.
3. Mettre en evidence I'opportunité d'une décompression eventuelle.
4. Faire la part de ce qui revient a un bloc canalaire, réversible, et a une
dénervation.
5. Formuler un pronostic évolutif.
6. Détecter précocement une libération du canal facial et une réinnervation.
7. Mettre en évidence I'éventualité d'une réinnervation aberrante.
8. Détecter une hypercinésie faciale a un stade infra-clinique.
9. Controler que des fibres musculaires denervées sont encore en état
fonctionnel et s'avérent donc réinnervables, soit physiologiquement, soit

anastomotiquement.

Programmation de I’exploration

La base du diagnostic et du pronostic repose sur I'évaluation respective du
pourcentage de fibres nerveuses en état de bloc, libérable, et de fibres nerveuses

en état de dégénérescence. C'est le rble des explorations électrophysiologiques.

Pendant la durée de la phase aigué, on peut ainsi connaitre le pourcentage
respectif des fibres nerveuses en état de bloc réversible, de celles en état de
dénervation et de celles restées indemnes. De cette évolution dépend le

pronostic. Le premier examen devrait étre réalisé deés le 3° jour, lorsque cela est

possible, puis répété le 7° jour. Une exploration le 12€ jour, a la fin de la phase
aigué, montre si I'évolution est stabilisée et fait état des séquelles, de leur

évolution eventuelle, et du degré de gravité.
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Nous considérons comme obsolete I’électromyographie a [Iaiguille,
dépourvue de valeur pratique, mal supportée par le patient pour des examens
qui doivent étre repétitifs. Les résultats sont partiels, trop tardifs et non

quantitatifs. Ils sont dénués d’importance durant la phase aigué de la PF.

L’électromyographie globale intégrée ou computée. Elle nous renseigne
sur le déficit global du nerf facial. Les valeurs mesurées correspondent a la
somme des fibres nerveuses en état de bloc réversible et des fibres en état de

dégénérescence.

L électroneuronographie. Nous avons adopte le terme
d’électroneuronographie quantifiée (QENo0G), pour se différencier du
terme d’électroneuronographie qui en physiologie concerne les proprietes
électriques du neurone. Cette méthode, introduite par Fisch et Esslen nous
donne le pourcentage du nombre de fibres nerveuses en état de

degénérescence.

La difféerence entre les pourcentages de IP’EMG globale et de

I’électroneuronographie quantifiée nous fournit le pourcentage des fibres en état

de bloc réversible, non lésées.

Ainsi, a chaque moment de la phase aigué de la paralysie, on peut apprecier

I’évolution du rapport entre le bloc réversible et les fibres en voie de destruction.

La thérapeutique et le pronostic en dépendent.

Si on dresse une courbe représentant dans le temps I’évolution du

pourcentage lésionnel, on peut distinguer deux phases :

> Une phase correspondant a I’évolution progressive du degreé lésionnel qui

s’étage sur 12 jours environ, époque ou la dénervation se stabilise.
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> Une phase de récupération correspondant d’une part a la levée du bloc
nerveux et d’autre part a la réinnervation ou a la régénération.

» Mais pour cette phase, la QENoG perd sa valeur et doit laisser la place a
I’EMG globale informatisée dont les signes de récupération précédent ceux
de la QENoG.

Ainsi, durant les 12 premiers jours qui caractérisent la phase aigué, on peut
connaitre régulierement la nature de I’atteinte, son évolution, et formuler un
pronostic avant le 10° jour. Le test est tellement précis que pour chaque jour de
cette évolution, on peut énoncer un pronostic bon, probablement bon, incertain
OuU mauvais.
Du point de vue pronostic, une électroneuronographie quantifiée pratiquée au
12° jour montre :
= Jusqu’a 50%, la récupération fonctionnelle est tres bonne, entre 4 et 6
semaines.
= Jusqu’a 90%, la récupération est en général bonne, avec toutefois quelques
exceptions. La récupération est longue (4 mois et plus)

= Jusqu’a 98%, beaucoup de patients ont une récupération fonctionnelle
valable, mais certains évoluent vers des séquelles.

= Entre 98 et 100%, la récupération est pauvre ou mauvaise, avec hypercinésie

faciale.

o Le réflexe trigemino-facial (RTF) (Blink Reflex, réflexe de clignement).
L’enregistrement de ce réflexe permet d’étudier les voies du V et du VII, tant
au niveau périphérique que du tronc cérébral. Alors que la QENoG explore le
nerf facial, en aval du foramen stylo-mastoidien, le RTF permet d’apprécier

la conduction canalaire (comme I’'EMG globale).
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Le pronostic d’une PF périphérique est favorable si ce réflexe reste
présent durant les dix premiers jours ou s’il réapparait durant cette période au
cas ou il aurait été aboli. Le pronostic est mauvais lorsque les réponses
restent absentes durant les deux ou trois premieres semaines. Une
augmentation importante des latences indique une axonosténose partielle non
libérée.

Notons de plus que I’enregistrement de ce réflexe est important dans le
cadre des neurinomes de I’acoustique. Il met en évidence les atteintes
respectives éventuelles du V et du VII, méme chez les sujets indemnes de
traduction clinique, fait prévoir les risques de PF post-opératoire. La forme
pathologique de I’examen au cours de certaines PF idiopathiques justifie des
explorations complémentaires révélant alors [I’existence d’une tumeur

débutante.

o Le réflexe stapédien (réflexe cochléo-facial) explore les voies aboutissant
aux connexions existant entre les structures centrales des noyaux du nerf
cochléaire et les noyaux du nerf facial.

D’aprés nos propres constatations (4), nous constatons d’une part un
parallélisme entre I’évolution du réflexe trigémino-facial et le réflexe
stapédien, et d’autre part nous pouvons formuler les conclusions

suivantes :

Durant les 14 premiers jours
e Présent le 12° jour : forme bénigne
e Abolition vers les 3° ou 4° jour, et réapparition vers le 12° jour: bon

pronostic.
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e Abolition au cours des 12 premiers jours: a) Si la QENoG présente des
valeurs supérieures a la normalite : peut étre péjoratif. b) Si la PF est grave
avec une QENoG aux environs de 98% au 10° jour, la récupération risque
d’étre partielle avec séquelles. ¢) Si la QENoG n’est que légérement
augmentée, mais avec un grand nombre de fibres nerveuses en état de bloc

libérable, en principe non péjoratif, mais a controler ultérieurement.

Apreés le 14° jour

e Réapparition au cours des 15 jours suivants : bon pronostic.

e Absence de reapparition aprés un mois : signe péjoratif ; apres 5 mois, tres
péjoratif.

o Réflexe restant présent au cours d’une PF totale lentement progressive ou de
longue durée (plus de 4 ou 5 mois sans signes de récupération) : Suspicion
d’une lésion expansive dans la moitié inférieure du segment mastoidien (G.

Freyss).
Il faut ajouter deux examens complémentaires :
- Le test d’excitabilité ou test de Hilger. Ce test simple, ne nécessitant
qu’un petit appareillage simplifie, basé sur I’appréciation des différences
de seuils de stimulation du nerf facial a I’orifice stylo-mastoidien, entre

les deux cOtés, permet de suivre I’évolution d’une PF, mais sans les

précisions pratiques des examens précédents.

Il a pour nous deux utilites :
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- Pouvant étre effectué quotidiennement, il peut attirer I’attention vers
une aggravation rapide, justifiant une QENoG avant la date fixée pour
le controle.

- Il permet de suivre une PF dans un service ou un cabinet de possédant

pas d’appareillage pour les explorations électrophysiologiques.

- La stimulation musculaire par impulsions de longue dureée. Cette technique
est extrémement simple et ne prend qu’une minute. On stimule un muscle avec
une impulsion électrique rectangulaire de 100 ou 300 ms. Normalement, la
réponse observée est vive, en éclair. Si les fibres musculaires sont dénervées, la
réponse est lente, trainante (lenteur de la réponse). Cette lenteur, qui signe la
dénervation, présente un intérét pratique : Tant qu’elle est présente, les fibres
musculaires sont vivantes et sont réinnervables si les conditions le permettent.
Elle disparait, soit par la destruction de la fibre par sclérose, soit par la
réinnervation (dans ce cas la lenteur est remplacée par une réponse qui n’est plus
lente).

Cette technique peut étre appliquée aux PF (7).

Critéres opératoires

Un certain nombre d’éléments eélectrologiques interviennent dans la

décision opératoire.

Pendant la phase aigué

Pour certains (15)(16), pour étre bénéfique une intervention éventuelle
devrait étre pratiquée avant que la dégénérescence n’atteigne 95%. Lorsque le
sujet ne posseéde plus que 5% d’unités motrices actives, les tubes endoneuraux
sont dans un état précaire qui provoque un état séquellaire dans 50% des cas.

Etant donné que les dégats anatomiques ont atteint leur apogée entre le 10° et 12°
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jour, il semble important de prévoir I’évolution avant cette date. Les signes en

faveur d’une intervention sont :

Plus de 50% des fibres du nerf facial sont en état de dégénérescence le 4° jour
apres le début.

Ce taux de dégénérescence au 4° jour augmente de 15-20% ou plus durant les
deux jours suivants.

90% ou plus ont dégénéré le 7° jour.

Le 6° ou le 7° jour, le réflexe trigémino-facial et le réflexe stapédien sont
abolis.

Apres cette date, le nerf devient en général inexcitable.

Les partisans d’une intervention précoce estiment que I’on peut obtenir une

récupération satisfaisante tant que persiste un léger pourcentage d’une

innervation résiduelle.

Apres la phase aigué

Electriquement parlant, la phase aigué est terminée lorsque la QENo0G

reste stable. Elle est suivie par une phase de récupération des fibres qui étaient

en état de bloc réversible. Celle-ci s’étend sur un mois environ apres la fin de la

période aigué, et est extériorisée par une amélioration progressive du

pourcentage de I’'EMG globale.

Du point de vue opératoire, nous considérons deux éventualites :

1. A la fin de la phase de libération, la valeur de la QENo0G est restée identique

a celle de la fin de la période aigué, entre 90 ou 95%. Les 5 ou 10% de fibres
non lésées se sont libérées.
Mais le réflexe trigémino-facial et le réflexe stapédien sont toujours

abolis.
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Il N’y a pas lieu d’opérer, mais la réinnervation sera longue et peut étre

incompléte. Il s’agit simplement de la reinnervation d’un état séquellaire du nerf.

2. A lafin de la phase de libération (un mois environ apres la phase aigué) :
e La QENOG est aux environs de 100%
e L’EMG globale est effondrée.
o Le reéflexe stapedien et le réflexe trigemino-facial sont abolis.
L’intervention est justifiée car les structures fibreuses du nerf qui permettent
la réinnervation sont compromises et peuvent aboutir aux syncinésies et a

I’hémispasme. De plus, I’évolution peut se faire vers un tissu cicatriciel.

IMAGERIE DU NERF FACIAL

L’exploration radiologique du nerf facial repose essentiellement sur I’imagerie
par résonance magnétique nucléaire (IRM) et la tomodensitomeétrie (TDM) en
deuxieme intention. L’étude des segments intra-axial et cisternal du VII dans la
fosse postérieure fait appel a I’IRM qui posséde une meilleure résolution en
contraste et n’est pas artéfactée a ce niveau par les importants reliefs osseux
(27). L’étude du nerf facial dans le méat auditif interne et dans son trajet intra-
pétreux béneficie de I’apport des deux techniques. La tomodensitométrie explore
le canal osseux du nerf facial et la mastoide alors que I’lRM permet la

visualisation directe du nerf.

L’étude du nerf facial en IRM doit comporter des séquences en pondération T1
sans puis apres injection de chélates de Gadolinium. Ces séquences permettent
d’objectiver une prise de contraste sur le trajet du nerf facial. Au niveau cisternal
ou du méat auditif interne, la recherche d’une pathologie tumorale ou vasculaire

en particulier, est explorée par une séquence en echo de gradient, a forte
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pondération T2, dite 3DFT-CISS (Constructive Interference in Steady State).
Souvent le scanner ne sera réalisé qu’en complément de I’IRM. La TDM est
réalisée avec un filtre osseux en haute résolution dans le plan axial (orbito-
méatal paralléle au canal semi-circulaire externe) et dans le plan coronal (obtenu

par une acquisition directe ou des reconstructions).

Il existe des variations physiologiques de la prise de contraste du nerf facial. En
IRM, un rehaussement modéré du nerf facial peut étre mis en évidence sans
atteinte du nerf associée. La prise de contraste peut toucher n’importe quel
segment du nerf dans le canal facial mais atteint préférentiellement le ganglion
géniculé et la portion mastoidienne du facial, probablement pour des raisons
vasculaires (18). En effet, le VII est engainé par un riche plexus artério-veineux
périneural dans son trajet dans le canal facial. Cette prise de contraste moderée
serait retrouvée chez plus de 70 % de la population générale (18). Il semble par
contre que cette prise de contraste physiologique du nerf facial épargne le nerf
dans son trajet intra-canalaire dans le méat auditif interne ainsi que les structures

labyrinthiques.

Au méme titre que n’importe quelle atteinte inflammatoire du nerf facial,
I’atteinte du nerf facial par I’Herpes Zoster peut entrainer un net rehaussement
de signal sur le trajet du nerf facial (6). Toutes les portions du nerf facial
peuvent étre rehaussées, qu’il s’agisse de la portion intra-canalaire dans le méat
auditif interne, du ganglion géniculé ou de la portion mastoidienne. Une prise de
contraste peut également étre mise en évidence au niveau du labyrinthe
membraneux, en particulier dans I’atteinte par I’Herpés virus mais également sur

le trajet du nerf vestibulaire et du nerf cochléaire (36).
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L’imagerie de la paralysie faciale post-zoostérienne apparait donc pour la
plupart des auteurs totalement aspecifique et ne semble pas apporter d’élément
pronostic puisque il n’existe pas de corrélation entre I’étendue de la prise de
contraste et les manifestations cliniques (33). Cependant, selon Girard (19) la
persistance d’un hypersignal 2 mois apres I’installation de la paralysie faciale
aurait une valeur pronostique péjorative pour la récupération spontanéee
L’IRM semble indiquée dans le bilan des paralysies faciales dont I’étiologie
zostérienne n’est pas certaine et/ou lorsque une décompression chirurgicale du

nerf facial est envisageée.

TRAITEMENT DU ZONA AURICULAIRE

La connaissance de la physiopathologie du zona auriculaire permet de mieux
comprendre les objectifs du traitement de cette affection. En effet, la diffusion
en tache d’huile de cellules en cellules du virus ne peut étre freiner que par la
prescription d’antiviraux. De méme, I’importance de la réaction inflammatoire
réactionnelle pourra étre traitée par des anti-inflammatoires ou dans certains cas

par une décompression chirurgicale.
Traitement medical
Actuellement, la prise en charge médicale est basée sur I’utilisation d’antiviraux,

d’anti-inflammatoires, d’antalgiques et sur la pratique de soins locaux.

Les antiviraux

La chimiothérapie antivirale, longtemps inexistante puis limitée au seul aciclovir
intraveineux offre aujourd’hui un choix plus large de molécules, dont certaines
par voie orale. Tous les antiviraux actifs sur le virus VZV sont des analogues
nucléosidiques, agissant par inhibition de I’ADN-polymérase virale qui assure la

réplication du virus. Ces molécules sont toutes virostatiques et n’agissent que
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sur les virus en phase réplicative. La thymidine kinase virale qui permet
I’activation de I’aciclovir par phosphorylation intra-virale est moins active pour
les virus VZV que pour ceux du groupe herpes simplex, ce qui justifie
I’utilisation d’une posologie élevée.

Les 3 molécules disponibles sont I’aciclovir oral dosé a 800 mg, le valaciclovir
correspondant a la prodrogue de I’aciclovir et le famciclovir. Les deux derniers

antiviraux présentent des propriétés pharmacocinétiques intéressantes.

Indications des antiviraux :

Actuellement I’aciclovir est indiqué par voie intraveineuse dans les formes
graves de la varicelle et du zona chez les sujets sains ou immunodéprimés et par
voie orale dans la prévention des complications oculaires du zona ophtalmique
(8). Le zona auriculaire doit étre considéré comme une forme grave de zona des
I’installation d’une paralysie faciale.

Le famciclovir et le valaciclovir sont indiqués dans la prévention des douleurs

associees au zona chez I’adulte immunocompétent de plus de 50 ans.

e Chez le sujet immunocompétent de plus de 50 ans présentant un zona

auriculaire stade 1 (Classification de Ramsay Hunt), le traitement doit étre

mis en route avant la 72° heure de la phase éruptive en prévention des algies
post-zostériennes : famciclovir 3 x 500 mg/jour ou valaciclovir 3 x 1 g/jour
pendant 7 jours (indications d’AMM).

e Chez le sujet immunocompétent de moins de 50 ans présentant un zona

auriculaire stade 1 (Classification de Ramsay Hunt), le traitement par

antiviral n’est pas systématique pour tous les auteurs.
Lors de la conférence de consensus de 1998 sur la prise en charge des

infections a VZV (8), le jury a considéré qu’un traitement antiviral par
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famciclovir ou valaciclovir pouvait étre proposé dans le zona non
ophtalmique, chez des personnes immunocompétentes de moins de 50 ans,
s’il existait des facteurs predictifs d’évolution vers des algies post-
zostériennes tels que la gravité de I’éruption, I’intensité des douleurs a la
phase éruptive, prodromes algiques plusieurs jours avant la phase éruptive

(indication hors AMM).

e Chez le sujet immunocompétent présentant une forme qgrave de zona

auriculaire (stade 2, 3 ou 4 de la classification de Ramsay Hunt) et chez le

sujet immunodéprimé, quelque soit leur age, un traitement antiviral est

justifie. L aciclovir par voie intraveineuse est recommande a la dose de 10
mg/kg chez I’adulte et 500 mg/m? chez I’enfant toutes les 8 heures, pendant
une durée minimale de 7 a 10 jours, avec un relais par un traitement per os de

7 jours.

Les anti-inflammatoires stéroidiens

La corticothérapie, souvent prescrite au cours du zona, reste controversée.

Dans le cas du zona auriculaire avec paralysie faciale, la corticothérapie permet
de lutter contre les symptbmes puisque les lésions histologiques sont
essentiellement inflammatoires.

La corticothérapie dosée a 1 mg/kg/jour préconisée en cure courte de 10 jours,
permet une action anti-inflammatoire puissante, en regle générale bien tolérée.
L’existence d’une maladie virale en poussée peut étre un frein a cette option
thérapeutique, bien que le décalage entre le début de la maladie et la mise en
route du traitement antiviral limite le risque de dissémination de la maladie, chez

un sujet non immunodéprimé.

34



Les antalgiques

Leur utilisation delicate au cours des algies per et post-zosteriennes requiert une
bonne connaissance de la physiopathologie et de la sémiologie des douleurs.
L’utilisation d’une échelle d’évaluation de la douleur (échelle visuelle
analogique) permet de contrdler I’efficacité antalgique du traitement.

Les douleurs de la phase aigué, nécessitent le plus souvent des antalgiques de
classe Il.

En cas d’efficacité insuffisante, la morphine doit étre prescrite, en débutant par

de faibles doses.

Les algies post-zostériennes necessitent I’utilisation d’autres traitements.
L’amitriptyline a la dose de 75 mg/jour chez I’adulte a fait la preuve de son
efficacité sur le fond douloureux permanent (indication d’AMM).

La carbamazepine (400 a 1200 mg/jour) est préconisée pour le controle des
paroxysmes hyperalgiques (indication hors AMM, recommandé par la 11°

conference de consensus en thérapeutique anti-infectieuse, Lyon 1998) (8).

Les soins locaux

Les traitements symptomatiques locaux ne concernent que la phase aigué.

Une hygiene cutanée de la zone éruptive, par lavage quotidien ou
biquotidien a I’eau tiede avec un savon ou lavant dermatologique ne contenant
pas d’antiseptique est recommandée. La chlorhéxidine en solution acqueuse est
utile pour prévenir la surinfection.

En cas d’otite externe, I’utilisation d’une solution auriculaire associant un
antibiotique et un anti-inflammatoire est indique.

Comme pour toute paralysie faciale périphérique, des mesures de

protection cornéenne doivent étre utilisées tant que la fermeture palpébrale n’est
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pas compléte. Une consultation ophtalmologique s’impose a la moindre

sensation d’irritation oculaire persistante.

Prophylaxie

Il existe a I’heure actuelle un vaccin vivant atténué dirigé contre le VZV. Il est
réserve en France aux enfants non immunisés contre le VZV, porteurs d’une
hémopathie et au personnel soignant en contact étroit avec des enfants
immunodéprimes (42).

Certains auteurs préconiseraient une vaccination chez I’adulte, pour éviter la
survenue du zona du sujet age (23).

Les immunoglobulines spécifiques anti-VZV ne sont plus disponibles en France

depuis 1994.

Il n’existe pas d’indication pour une chimioprophylaxie antivirale.

TRAITEMENT CHIRURGICAL

La nécessité d’un traitement chirurgical décompressif d’une paralysie faciale
reste disctée dans le temps et Le sujet est tres controverse et la question reste

ouverte aujourd’hui.

Cette therapeutique proposee des 1932 par Ballance et Duel (3) a été
veritablement développée par Kettel (22) en 1954, Miehlke (30) en 1960 et
Fisch (15) en 1977.

La décompression du nerf facial doit étre realisée en regard de la zone de
souffrance objectivée par I’imagerie afin de limiter le phénomene de garrottage

des neurones oedematiés par I’atteinte virale.
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Cette thérapeutique chirurgicale invasive est de plus en plus critiquée devant le
manque de preuve irréfutable d’efficacité, et ne constitue plus aujourd’hui un
traitement de premiere intention.

Dans la série de 1011 paralysies faciales idiopathiques de Peitersen (26), il était
noté que 85% des patients tous stades confondus, avaient présenté des signes
cliniques de récupeération faciale dans les 3 premieres semaines suivant
I’installation du deficit alors que les 15% restant souffraient de dénervation
complete n’avaient présenté aucun signe de récupération a 6 mois.

Les lésions neuronales deviennent irrémédiables aprés un délai approximatif

d’1 mois, et la chirurgie sera d’autant plus efficace qu’elle sera pratiquée avant

ce terme.

Nous réeservons la pratique d’une decompression du nerf facial aux patients
présentant une paralysie faciale périphérique severe evoluant depuis 30 jours,
sans récupération clinique, et avec une dénervation supérieure ou égale a 95 %
a 1 mois, qu’ils aient bénéficié ou non d’un traitement médical au préalable.

La voie d’abord chirurgicale sera adaptee a la localisation de la souffrance
neurologique, objectivée par I’IRM, complement diagnostic indispensable.

La voie de la fosse cérébrale moyenne ou voie sus-pétreuse permet un excellent
acces au ganglion géniculé, c’est la voie la plus utilisée.

En cas d’hypersignal pathologique au niveau de la 3° portion du nerf facial, une

voie transmastoidienne sera pratiquée.
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LEGENDES PHOTOS

Photo 1 : Zona auriculaire : éruption cutanee

Photos 2 et 3 : Virus Varicelle Zona en microscopie électronique.
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