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. Préambule

.1. Demandeur

Ces recommandations ont été élaborées à la demande de la
ociété Franç aise d’Étude des Migraines et des Céphalées (SFEMC)
t de la Société Franç aise de Neurochirurgie (SFNC).

.2. Thème des recommandations

Les recommandations concernent le diagnostic et la prise en
harge de la névralgie trigéminale classique.

.3. Patients concernés

Les recommandations concernent les patients adultes.

.4. Professionnels concernés

Les recommandations sont destinées aux professionnels impli-
ués dans la prise en charge des patients présentant une névralgie
rigéminale classique : médecins généralistes, neurologues, neu-
ochirugiens, ORL, ophtalmologistes, stomatologues, dentistes et
adiologues.

.5. Grade des recommandations et méthodologie de travail

Les recommandations proposées ont été classées en grade A, B
u C selon les modalités suivantes :

une recommandation de grade A est fondée sur une preuve scien-
tifique établie par des études de fort niveau de preuve comme
des essais comparatifs randomisés de forte puissance et sans biais
majeur et/ou méta-analyse d’essais comparatifs randomisés, ana-
lyse de décision basée sur des études bien menées ;
une recommandation de grade B est fondée sur une présomption
scientifique fournie par des études de niveau intermédiaire de
preuve, comme  des essais comparatifs randomisés de faible puis-
sance, des études comparatives non randomisées bien menées,
des études de cohorte ;
une recommandation de grade C est fondée sur des études de
moindre niveau de preuve, comme  des études cas-témoins, des
séries de cas.

En l’absence de précisions, les recommandations proposées sont
ondées sur un accord professionnel entre les membres du groupe
e travail.

L’absence de niveau de preuve ne signifie pas que les recomman-
ations élaborées ne sont pas pertinentes et utiles. L’absence de
reuve doit inciter à engager des études complémentaires lorsque
ela est possible.

Ces recommandations ont été réalisées par la SFEMC et la SFNC,
n respectant la méthodologie AGREE. Les axes de travail ont été
insi répartis au sein du groupe de travail :

Anatomie et physiopathologie de la névralgie faciale (Michel
Lanteri-Minet) ;
Epidémiologie, évolution naturelle, spectre clinique de la névral-
gie faciale et diagnostic positif clinique (Anne Donnet et
Dominique Valade) ;

Diagnostic différentiel de la névralgie faciale ;
◦ Les diagnostics différentiels avec les autres céphalées primaires

(Caroline Roos et Solène De Gaalon),
◦ Les diagnostics différentiels avec les autres névralgies essen-

tielles (Malou Navez et Geneviève Demarquay),
gie 64 (2018) 285–302

◦ Les diagnostics différentiels les NF secondaires et la neuropa-
thie trigéminale (Pierric Giraud et Evelyne Guégan Massardier),

• Imagerie et névralgie faciale (Christian Lucas et Delphine
Leclercq) ;

• Traitements médicaux (Anne Ducros et Anne Donnet) ;
• Traitements chirurgicaux (Emmanuel Cuny et Emile Simon).

Un groupe de lecture composé de membres de la SFEMC, de la
SFNC et de professionnels de santé indépendants de cette société a
été constitué.

2. Recommandations pour le diagnostic et la prise en
charge de la névralgie trigéminale classique

2.1. Anatomie et physiopathologie de la névralgie trigéminale

Le nerf trijumeau (V) est le plus volumineux des nerfs crâniens.
Il supporte l’essentiel de la sensibilité somatique de la partie anté-
rieure du segment céphalique (face, cavité buccale et langue, cavités
naso-sinusiennes, dure-mère sus-tentorielle) au travers de ses trois
branches principales : nerf ophtalmique (V1), nerf maxillaire(V2) et
nerf mandibulaire (V3). Ces trois branches véhiculent les afférences
périphériques trigéminales et entrent dans le crâne respectivement
par la fente sphénoïdale (fissure orbitaire supérieure), le foramen
rond et le foramen ovale. Les corps cellulaires des afférences péri-
phériques véhiculées par ces trois branches sont intracrâniens et
regroupés au sein du ganglion trigéminal de Gasser situé au niveau
du cavum de Meckel. Les prolongements centraux de ces afférences
périphériques trigéminales se rassemblent au sein de la racine sen-
sitive trigéminale qui pénètre dans le tronc cérébral au niveau du
pont et se distribuent ensuite dans le complexe sensitif du tri-
jumeau qui constitue le premier relais central des informations
somesthésiques orofaciales et crâniennes. Le nerf trijumeau qui est
un nerf mixte a également une fonction motrice puisque c’est lui
qui véhicule les efférences qui vont innerver les muscles mastica-
teurs au travers d’une branche du nerf mandibulaire. Enfin, s’il ne
comporte pas de contingent autonome propre, le nerf trijumeau est
rejoint par des fibres parasympathiques issues du nerf facial (VII)
et du nerf glosso-pharyngien (IX).

Afin de bien appréhender la névralgie trigéminale classique
(NTC) qui fait l’objet de ces recommandations de bonne pratique, il
est essentiel de connaître quelques notions anatomiques et physio-
pathologiques clefs concernant le nerf trijumeau : i) les territoires
cutanéomuqueux des branches du nerf trijumeau ; ii) la somatoto-
pie des fibres trigéminales au niveau du ganglion de Gasser et iii)
le rôle du conflit vasculo-nerveux.

2.1.1. Territoires cutanéomuqueux des branches du trijumeau
La connaissance des territoires cutanéomuqueux des branches

du trijumeau [1] est essentielle pour bien appréhender la topogra-
phie douloureuse décrite par les patients souffrant de NTC.

Le nerf ophtalmique assure l’innervation cutanée d’un territoire
qui comprend la partie antérieure de la région temporale, le front,
la paupière supérieure et le dos du nez. Son territoire muqueux
concerne le sinus frontal, le sinus sphénoïdal et le septum nasal. Le
nerf ophtalmique supporte également la sensibilité de la conjonc-
tive bulbaire et palpébrale ainsi que celle de la cornée.

Le nerf maxillaire assure l’innervation cutanée de la partie
moyenne de la région temporale, la paupière inférieure, la pom-

mette, la lèvre supérieure, l’aile du nez dans sa partie externe et
le vestibule de la fosse nasale. Son territoire muqueux comporte
la voûte et le voile du palais, l’orifice tubaire, le pôle supérieur de
l’amygdale, le sinus maxillaire, les gencives, les alvéoles et les dents
du maxillaire.
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Le nerf mandibulaire assure l’innervation cutanée de la partie
ostérieure de la région temporale, la partie antérieure du pavillon
e l’oreille, les parois antérieure et supérieure du conduit auditif
xterne, la lèvre inférieure et le menton. Son territoire muqueux
omporte les deux tiers antérieurs de la langue, la face interne de
a joue et du plancher de la bouche, les gencives, les alvéoles et
es dents du maxillaire. Comme  indiqué plus haut, le nerf man-
ibulaire véhicule également les fibres motrices du trijumeau qui
ont innerver les muscles masticateurs (masséter, temporal, pté-
ygoïdiens interne et externe, myélohyoïdien, ventre antérieur du
igastrique et péristaphylin externe).

Concernant l’innervation cutanée du segment céphalique anté-
ieur, il est important de rappeler que la conque de l’oreille et
’encoche massétérine ne dépendent pas du trijumeau mais sont
espectivement innervées par le nerf intermédiaire facial et le
lexus cervical supérieur. Concernant l’innervation muqueuse, le
iers postérieur de la langue ne dépend pas du nerf trijumeau mais
u nerf glosso-pharyngien. (Fig. 1 accord Elsevier obtenu).

.1.2. Somatotopie des fibres trigéminales au niveau du ganglion
e Gasser

La connaissance de la somatotopie des fibres trigéminales au
iveau du ganglion de Gasser [1] est essentielle car c’est sur elle qu’a
eposé le développement de la thermo-rhizotomie percutanée, en
ermettant de placer l’électrode de telle sorte que la thermo-lésion
e concerne que les fibres correspondant au territoire douloureux.

Le ganglion de Gasser a une forme semi-lunaire. Son bord posté-
ieur concave se prolonge en arrière par une zone faisant transition
vec la racine sensitive correspondant au plexus triangulaire. C’est
u niveau de ce plexus triangulaire que la somatotopie permet la
hirurgie lésionnelle. En effet, à ce niveau, les afférences mandibu-
aires sont en position inférolatérale, les afférences ophtalmiques
n position supéromédiane et les afférences maxillaires en posi-
ion intermédiaire. Cette somatotopie est nette en rétrogassérien
uis disparaît ensuite pour faire place à une organisation fonc-
ionnelle. Ainsi, dans la partie juxtaprotubérantielle de la racine
ensitive, les fibres thermoalgésiques sont préférentiellement infé-
olatérales (dans la pars major) alors que les fibres épicritiques et
roprioceptives sont préférentiellement supéromédianes (dans la
ars intermediaris) (Fig. 2 accord Elsevier obtenu).

.1.3. Conflit vasculo-nerveux
L’existence d’un conflit vasculo-nerveux est considérée comme

n facteur étio-pathogénique majeur de la NTC [2] ayant conduit à
a mise au point de la décompression vasculaire proposée pour la
remière fois par Gardner en 1959 puis popularisée à partir de la
n des années soixante par Jannetta [3]. Une étude danoise récente
éalisée prospectivement sur un effectif de 135 patients souf-
rant de NTC et ayant bénéficié d’une IRM-3 T avec une évaluation
adiologique sans connaissance de la latéralisation douloureuse a
onfirmé la grande prévalence d’un conflit vasculo-nerveux non
eulement du côté symptomatique, mais aussi du côté asympto-
atique (89 % versus 78 %, p = 0,014, OR 2,4 [1–4,8], p = 0,017) et

a prévalence significativement supérieure d’un conflit vasculo-
erveux sévère (voir définition dans chapitre II.4.5) du côté
ymptomatique (53 % versus 13 %, p < 0,001, OR 11,6 [4,7–9,9–28],

 < 0,001) [4]. Très majoritairement, le conflit est provoqué par
ne méga-dolicho-artère au niveau de la citerne pré-pontique (le
lus souvent l’artère cérébelleuse antéro-supérieure). Anatomi-
uement, il a été montré que la compression et les pulsations de

’artère conflictuelle entraînent une démyélinisation au niveau de

a portion centrale de la racine du trijumeau et de sa zone transi-
ionnelle qui, avec la partie adjacente du pont, constituent la zone
’entrée de la racine sensitive dans le pont (root entry zone–REZ)
5] et qui sont les portions du nerf trijumeau qui sont les plus fra-
iles. Cette démyélinisation induirait des décharges ectopiques et
Fig. 1. Territoires cutanéo-muqueux des branches de division du trijumeau. « Sindou
M,  Keravel Y, Simon E, Mertens P. Névralgie du trijumeau et neurochirurgie. EMC  (Else-
vier  Mason SAS, Paris), Neurochirurgie, 17-023-A-85, 2012]. Copyright© année Elsevier
Masson SAS. Tous droits réservés ».

des éphapses expliquant l’hyperexcitabilité des afférences trigémi-
nales [6]. Comme  dans de nombreuses douleurs, il est probable que
la NTC est également supportée par une hypersensibilisation cen-
trale secondaire concernant les noyaux du système trigéminal dans
le tronc cérébral et des structures supra-trigéminales.

2.2. Épidémiologie, évolution naturelle, spectre clinique de la
névralgie trigéminale classique (NTC) et diagnostic positif clinique

2.2.1. Épidémiologie et évolution naturelle

L’épidémiologie exacte de la NTC est inconnue. Peu d’études ont

étudié la prévalence de cette pathologie, et, depuis 1968, les esti-
mations proposées par Penman sont reprises [7] : prévalence de
10,7/100 000 chez l’homme et de 20/100 000 chez la femme ; inci-
dence annuelle de 0,0046 % chez l’homme et de 0,0071 % chez la
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ig. 2. Somatotopie du trijumeau - schéma des fibres sensitives. « Sindou M, Keravel
, Simon E, Mertens P. Névralgie du trijumeau et neurochirurgie. EMC (Elsevier Mason
AS, Paris), Neurochirurgie, 17-023-A-85, 2012]. Copyright© année Elsevier Masson
AS. Tous droits réservés ».

emme. Ces estimations sont concordantes avec les résultats de
’étude d’El Tallawy et ses collaborateurs qui, en 2013, rappor-
aient une prévalence globale de 29,5/100 000 dans la population
gyptienne [8]. Elles sont également concordantes avec les résul-
ats de l’étude de Katusic et ses collaborateurs qui rapportaient
n 1990 une incidence annuelle de 0,0047 % pour l’ensemble de
a population nord-américaine [9]. Ces données déjà anciennes
onfirment donc la rareté de l’affection. Le ratio homme-femme est
nviron de 3:2 avec des résultats variables en fonction des études :
,1:4,7 pour Penman [7], 4,3:3,4 pour Katusic et ses collaborateurs
9], 5:2 pour Rozen [10], 3:2 pour Maarbjerg et ses collaborateurs
11], voire contradictoires puisqu’en Inde une prédominance mas-
uline a été retrouvée [12].

Au-delà de la rareté, la principale caractéristique épidémio-
ogique de la NTC est le lien avec l’âge, se traduisant par
’augmentation de son incidence avec l’âge et une prédominance en
econde partie de la vie. Ainsi, l’analyse par tranche d’âge réalisée
ans l’étude de Rochester a mis  en évidence une incidence annuelle
e 0,0002 % avant 40 ans, 0,0037 % entre 40 et 49 ans, 0,0089 % entre
0 et 59 ans et 0,026 % au-delà de 60 ans [9]. Manzoni et Torelli
2005) ont retrouvé l’incidence la plus élevée chez les sujets âgés :
7,5/100000/an entre 60 et 69 ans et 25,6/100000/an au-delà de
0 ans [13]. La NTC constitue 19 % des patients de plus de 65 ans
éférés dans un centre tertiaire de prise en charge céphalées [14].
ependant les formes juvéniles existent mais elles doivent faire
uspecter a priori une névralgie trigéminale douloureuse (NTD)
ymptomatique, en particulier une pathologie démyélinisante ou
umorale [15].

Le lien avec l’hypertension artérielle, longtemps suggéré [9] a
té clairement établi, notamment dans l’étude de Pan et ses col-
aborateurs [16]. L’hypertension artérielle serait à l’origine d’une
ortuosité artérielle, qui pourrait augmenter le risque de dévelop-
ement d’une compression vasculaire au niveau du tronc cérébral,
onduisant à augmenter le risque de NTC. Une comorbidité pos-
ible avec la maladie de Charcot Marie Tooth et avec la névralgie
u glossopharyngien ont également été évoquées [13].

La NTC est une douleur rare qui survient en grande majorité
chez le sujet âgé de plus de 60 ans.
L’histoire naturelle de la NTC est très mal  connue. L’étude de
ochester a montré que la durée de chaque poussée douloureuse
st très variable allant de 1 à 1462 jours, la moyenne étant de
16 jours et la médiane de 49 jours [9]. Cette étude, qui a permis
’observer des patients pour certains sur une quarantaine d’années,
gie 64 (2018) 285–302

a également montré que 29 % des patients n’ont présenté qu’une
seule poussée, 19 % en ont présenté deux, 24 % en ont présenté 3 et
28 % entre 4 et 11. Une rémission spontanée est possible, rapportée
sur au moins six mois pour plus de 50 % des patients et sur plus
d’une année dans près de 25 % des cas dans l’étude de Ruhston et
MacDonald [17]. La variabilité interindividuelle de la durée des
périodes de rémission a été confirmée dans l’étude de Maarbjerg et
ses collaborateurs [11]. Même  si ces données sur l’histoire naturelle
de la NTC sont parcellaires et anciennes, elles sont très importantes
à prendre en considération pour établir la stratégie thérapeutique
et évaluer les traitements, qu’ils soient médicaux ou chirurgicaux.

2.2.2. Les signes cliniques
2.2.2.1. Le tableau clinique typique [18]. Le diagnostic clinique
repose sur cinq éléments cliniques :

• le décours temporel et la tonalité de la douleur ;
• la topographie de la douleur ;
• les circonstances de déclenchement de la douleur ;
• l’existence d’une période réfractaire entre les crises doulou-

reuses ;
• l’absence de signe déficitaire neurologique après les crises dou-

loureuses.

Décours temporel et tonalité de la douleur
La douleur est très violente et brève, d’apparition brutale et

d’emblée maximale, les patients la comparent à ‘une décharge élec-
trique’ ou à ‘un coup de poignard’. De manière plus rare, elle est
décrite comme  ‘un broiement’ ou ‘un arrachement’, très rarement
comme  ‘une brûlure’. Dans tous les cas, elle est décrite comme très
intense, voire qualifiée d’insupportable. Ces paroxysmes doulou-
reux, très brefs, ayant une durée d’environ 3 à 20 secondes, avec un
début et une fin brusques, peuvent parfois se regrouper en salves
pour constituer des accès d’une à deux minutes. La durée de ces
accès est néanmoins très variable, peut changer au cours du temps
et se prolonger lorsque la douleur devient plus sévère. Ces accès
douloureux peuvent altérer de faç on significative la qualité de vie,
et souvent entraîner une perte de poids. Entre les paroxysmes,
la plupart des patients sont asymptomatiques. La fréquence qui
est de quelques crises par jour dans les formes bénignes peut
atteindre un état de mal subintrant dans les formes graves. Dans
les centres tertiaires recrutant vraisemblablement des patients
plus sévèrement affectés, 40 % des patients ont plus de 10 crises
par jour [11]. La douleur est essentiellement diurne et ne gêne
pas le sommeil. Lorsque la crise survient, le malade s’immobilise
dans une attitude douloureuse et grimaç ante (« tic douloureux de
la face »). Cette phase douloureuse peut être suivie d’une phase
motrice avec des contractions musculaires localisées à certains
muscles, puis, toute l’hémiface peut être secouée par une véritable
grimace clonique. Enfin, il peut survenir une phase vasomotrice
avec congestion de l’hémiface, injection conjonctivale, hypersé-
crétions lacrymales, nasale ou buccale. Ces signes vasomoteurs
sont le plus souvent constatés au cours des épisodes d’intensité
sévère et au cours des formes ‘vieillies’ [19]. Si l’on interroge systé-
matiquement les patients sur l’existence de signes autonomiques,
ceux-ci sont retrouvés dans 31 % des cas, dominés par le larmoie-
ment ou l’injection conjonctivale [11]. Entre les crises, le patient
ne souffre pas, mais garde une anxiété liée à la crainte de l’épisode
suivant.

Topographie de la douleur
La douleur est unilatérale (bilatérale dans 1 à 2 % des cas, et
dans ce cas jamais simultanée, les accès douloureux touchant l’un
ou l’autre côté de faç on asynchrone).

Strictement localisée au territoire du nerf trijumeau et le plus
souvent limitée à l’une de ses branches, elle reste longtemps sur
une seule branche mais peut diffuser aux autres branches au
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En raison d’un manque de sensibilité de ces critères ICHD-3 bêta,
des modifications ont déjà été suggérées portant essentiellement
sur le critère D et incluant la possibilité de troubles de la sensibilité
en l’absence d’antécédents cliniques et d’arguments en imagerie

1 Certaines crises peuvent être ou semblent être spontanées mais il en faut au
moins 3 provoquées pour remplir ce critère.

2 Une hypoesthésie ou une hypoalgésie dans la région trigéminale affectée indique
toujours une lésion axonale. Quand l’un ou l’autre sont présents il y a une neuro-
A. Donnet et al. / Neuro

ours de l’évolution. La branche mandibulaire (V2) est la plus
ouvent concernée, la douleur débutant généralement au niveau
e la lèvre supérieure, et touchant l’aile du nez et la gencive
upérieure. La branche maxillaire inférieure (V3) est la deuxième
ranche le plus souvent concernée, avec un territoire douloureux

ntéressant le plus souvent territoire d’innervation du nerf men-
onnier (houppe du menton, lèvre inférieure ou région dentaire
nférieure). L’atteinte de la branche ophtalmique (V1) est la plus
are et concerne le territoire sus-orbitaire. Les névralgies du V1 sont
ouvent symptomatiques, surtout quand elles restent strictement
ocalisées à ce territoire et doivent donc conduire le praticien à la
lus grande vigilance. Même  s’il existe des chiffres de répartition
ariables d’une publication à l’autre, la localisation préférentielle
e la douleur est le territoire du V2, puis celui du V3, et enfin

’association des territoires du V2 et du V3, ces trois localisations
orrespondant à 69 % des patients [11].

La grande majorité des études attestent que le côté droit est
lus fréquemment atteint par la névralgie que le gauche : 57,8 %
our Katusic et al. [9], 56 % pour Maarbjerg et al. [11] et 64 % pour
angash [20].

Circonstances de déclenchement
La circonstance de déclenchement de la douleur la plus

abituelle est la stimulation directe d’un territoire cutané, ou éven-
uellement muqueux, appelé « zone gâchette » (« trigger zone »
es anglo-saxons). Il peut exister une, plus rarement plusieurs zones
âchettes. Elles se situent de manière préférentielle au niveau du sillon
asolabial de la lèvre supérieure pour le V2 ou le rebord gingivo-
lvéolaire de la mandibule pour le V3. En cas de NTC ‘vieillie’,
es zones peuvent parfois se chevaucher. Plus rarement, la zone
âchette peut se situer en dehors du territoire concerné par la
TC : territoire d’une autre branche du trijumeau ou territoire de
2–C3. Il existe une latence dans le déclenchement de la douleur
rovoquée qui s’étend progressivement autour du territoire dou-

oureux et qui persiste un certain temps après l’arrêt du stimulus.
n peut également noter un phénomène de sommation temporo-

patiale avec des douleurs de plus en plus fortes et étendues lors
e stimulations rapidement répétées.

Les malades peuvent tenter de prévenir l’accès par une pres-
ion très forte de la zone gâchette, alors qu’ils évitent toutes les
timulations mécaniques de faible intensité, normalement non
ouloureuses, de type toilette, rasage, maquillage ou brossage des
ents. Les accès douloureux peuvent être également déclenchés
e faç on indirecte, par le froid, le vent, les situations de la vie
uotidienne (parler, rire, mastiquer, déglutir, se raser.) imposant
ux patients des conduites d’évitement et une attitude figée. Les
alades se forcent donc à une immobilité absolue, évitant de par-

er ou parlant du bout des lèvres redoutant toute alimentation et
este d’hygiène faciale et/ou dentaire.

Période réfractaire
Chaque accès douloureux est suivi d’une courte période réfrac-

aire pendant laquelle aucun stimulus ne peut déclencher la
ouleur, laps de temps que les malades peuvent mettre à profit
our réaliser les gestes qu’ils redoutent.

Examen neurologique
L’examen clinique réalisé en dehors d’une période douloureuse

st strictement normal. Il n’y a aucun déficit sensitif, sensoriel ou
oteur après la crise au niveau du territoire d’innervation du nerf

ffecté : la sensibilité faciale et cornéenne, la force de contraction
es muscles masséter et temporal sont respectées.

De même,  l’examen des autres nerfs crâniens ne révèle aucun
igne déficitaire et l’examen ne met  en évidence aucune atteinte des
oies longues ou de signes cérébelleux. Cependant, la normalité de

’examen sensitif est remis en question (cf. chapitre critères ICHD3).

À ces critères cliniques, il faut rajouter un critère d’ordre théra-
eutique, à savoir la très bonne efficacité, au moins initiale, de la
arbamazépine.
gie 64 (2018) 285–302 289

2.2.2.2. Critères diagnostiques de la classification ICHD3 [21].
Le terme de névralgie trigéminale classique (NTC) plutôt
qu’essentielle ou idiopathique doit être utilisé [21].

La classification ICHD3 définit le diagnostic de la névralgie trigé-
minale classique (code 13.1.1) avec les critères ci-dessous :

. Au moins trois crises de douleur faciale unilatérale répondant
aux critères B et C.

. Survenant dans une ou plusieurs branches du nerf trijumeau sans
irradiation au-delà des branches du nerf trijumeau.

. La douleur a au moins trois des quatre caractéristiques sui-
vantes :
1. se reproduisant sous forme de crises paroxystiques durant

d’une fraction de seconde à deux minutes.
2. d’intensité sévère.
3. telle qu’une décharge électrique, un élancement, un coup de

poignard, une piqûre.
4. provoquée par des stimuli inoffensifs sur le côté atteint du

visage1.
. Sans déficit neurologique évident2.

E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic ICHD-3.

Le diagnostic de la NTC repose sur les critères diagnos-
tiques de la classification ICHD-3.

La classification ICHD-3 distingue deux sous-types de NTC [21] :
la névralgie trigéminale classique purement paroxystique (code
13.1.1.1) et la névralgie trigéminale classique avec une douleur
faciale persistante concomitante (code 13.1.1.2), qui a été long-
temps considérée comme  une « névralgie trigéminale atypique ».
Ces deux sous-types sont définis par l’IHS par les critères ci-
dessous :

Névralgie trigéminale classique purement paroxystique (code
13.1.1.1) :

. Crises récurrentes de douleur faciale unilatérale répondant aux
critères de 13.1.1 névralgie trigéminale classique

B. Absence de douleur faciale persistant entre les crises
C. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic ICHD-3

Névralgie trigéminale classique avec une douleur faciale persistante
concomitante (code 13.1.1.2) :

. Crises récurrentes de douleur faciale unilatérale répondant aux
critères de 13.1.1 névralgie trigéminale classique

B. Douleur faciale persistante d’intensité modérée dans la zone
affectée par la névralgie

C. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic ICHD-3
pathie trigéminale et une démarche diagnostique est nécessaire pour exclure une
cause symptomatique. Certains patients présentent une hyperalgésie dans la région
douloureuse, une telle hyperalgésie ne conduit pas nécessairement à porter le diag-
nostic de neuropathie trigéminale parce que cela peut refléter une augmentation de
l’attention que le patient porte à son côté douloureux.
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Tableau 1
Drapeaux rouges en faveur d’une NTD [26].

Troubles sensitifs persistants
Surdité ou problèmes auditifs
Faible réponse à la carbamazépine
Notion d’une atteinte de la peau ou des lésions orales pouvant s’étendre au

système nerveux
Atteinte isolée de la branche ophtalmique uni ou bilatérale du trijumeau
Âge de survenue avant 40 ans
Névrite optique
Antécédents familiaux de Sclérose en Plaques

Tableau 2
Critères diagnostiques de la névralgie du glossopharyngien (ICHD3, 13,2) [21].

A–Au moins 3 crises douloureuses unilatérales répondant aux critères B et C
B–La douleur est située dans la partie postérieure de la langue, de la fosse

tonsillaire, du pharynx, sous l’angle de la mâchoire inférieure et/ou dans
l’oreille

C–La douleur a au moins 3 des 4 caractéristiques suivantes
1. évoluant sous forme de crises paroxystiques durant de quelques secondes à
2  minutes
2. Intensité sévère
90 A. Donnet et al. / Neuro

n faveur d’une étiologue structurelle, traumatique ou systémique
22].

.2.2.3. Les autres formes cliniques.
2.2.2.3.1. La névralgie pré-trigéminale. La névralgie trigéminale

lassique 13.1.1 peut être précédée par une période de douleur
ontinue atypique nommée névralgie pré-trigéminale dans la lit-
érature [21].

2.2.2.3.2. Les formes évoluées ou vieillies. La maladie évoluant
e manière discontinue, on note le plus souvent des périodes dou-

oureuses de plus en plus longues, et des périodes d’accalmie de
lus en plus courtes. On note en parallèle une modification de la
émiologie clinique. Les crises sont de plus en plus rapprochées
i bien que la douleur peut paraître continue. Il existe alors un
ond douloureux permanent à type de brûlure ou plus rarement de
ension douloureuse. Le traitement médicamenteux devient moins
fficace et on peut voir se développer une résistance thérapeutique.
ne hypoesthésie du territoire douloureux est possible, et le terri-

oire douloureux peut s’étendre à la racine voisine, voire aux trois
acines.

2.2.2.3.3. Les associations à d’autres céphalées primaires.
’association de névralgie faciale avec des céphalées primaires,
u cours du même  épisode douloureux ou en alternance, a été
arement décrite : cluster-tic (association Algie vasculaire de la
ace-NTC) [23] migraine-tic [24] et hémicrânie paroxystique-tic
25].

.3. Diagnostics différentiels de la NTC

.3.1. Neuropathie trigéminale douloureuse
Le diagnostic différentiel de la NTC est la neuropathie trigé-

inale douloureuse (NTD). Dans la classification IHS [21], la NTD
orrespond anciennement aux neuropathies trigéminales et aux
évralgies du trijumeau secondaires. Le concept de NTD repose
onc sur la présence d’une étiologie identifiable par l’anamnèse
t/ou par des examens paracliniques appropriés. La NTD est en lien
vec une irritation, compression, destruction ou démyélinisation
u nerf trijumeau en un point quelconque de son trajet entre son
mergence au niveau du tronc cérébral et sa terminaison et qui
e sont pas secondaires à un conflit vasculo-nerveux. L’IHS définit

a neuropathie trigéminale douloureuse (13.1.2) et ses sous-entités
13.1.2.1 à 13.1.2.6) en fonction de l’étiologie à l’origine de la neuro-
athie : poussée aiguë de zona, post-herpétique, post-traumatique,
EP, lésion occupant de l’espace, autre pathologie [21].

Sur le plan clinique, la sémiologie des NTD est similaire à celle
es NTC comme  l’en attestent les critères ICHD3 [21]. De nom-
reuses observations illustrent le caractère peu spécifique de la
émiologie clinique, mais insistent sur l’importance d’un examen
eurologique et physique bien conduit.

La NTD survient plus volontiers avant l’âge de 40 ans. Le plus
ouvent elle concerne la branche ophtalmique, mais elle peut
oncerner toutes les branches du nerf. Elle peut être bilatérale. La
ouleur est intense, évoluant par paroxysmes. Habituellement, il
’y a pas de zone gâchette et des troubles sensitifs sont souvent
otés : hypoesthésie, voire anesthésie. Les signes inter-critiques
euvent être néanmoins absents en cas de NTD ce qui néces-
ite donc une exploration systématique radiologique. Une faible
éponse initiale à la carbamazépine est souvent rapportée. Des
tteintes hors du territoire trigéminal sont parfois associées :
évrite optique ; atteinte cutanée ; lésions orales et du système

erveux. La présence d’une fièvre, de signes généraux ou d’une
ltération de l’état général, d’affection neurologique telle une sclé-
ose en plaque (SEP) ou d’une affection à tropisme neurologique
elles une sarcoïdose ou un syndrome de Gougerot-Sjögren doivent
galement suggérer une forme de NTD et justifier un large bilan.
3. À type de coup de poignard ou de piqûre
4.  déclenchée par la déglutition, la toux, la parole ou le bâillement

D–Absence de déficit neurologique évident
E–N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic ICHD-3

Ces drapeaux rouges sont résumés dans le Tableau 1 selon Zakr-
zewska et Linskey [26].

2.3.2. Névralgies non-trigéminales et le syndrome de Raeder
Les douleurs névralgiques localisées au niveau de la face peuvent

plus rarement affecter les branches sensitives du nerf glossopha-
ryngien, du nerf vague et du nerf facial (nerf intermédiaire de
Wrisberg). Même  si la douleur du syndrome de Raeder est dans le
territoire trigéminal, nous avons choisi de le faire apparaître dans
ce chapitre.

2.3.2.1. Névralgie du nerf glossopharyngien. La névralgie du nerf
glossopharyngien est une pathologie rare représentant 0,2 à
1,3 % de l’ensemble des syndromes douloureux de la face [27].
Elle se manifeste par une douleur de type névralgique (intense,
paroxystique, brève, en coup de poignard ou décharge élec-
trique) localisée dans le territoire sensitif du nerf glossopharyngien
(IX) (Tableau 2). La douleur peut également toucher les fibres
sensitives du nerf vague (X) d’où la dénomination de névral-
gie vago-glosso-pharyngée [27,28]. Les douleurs sont localisées
au niveau oropharyngé (pharynx, loge amygdalienne, base de la
langue) et/ou au niveau de l’oreille [21]. Les douleurs oropharyn-
gées peuvent irradier dans la région auriculaire et inversement [28].
La douleur peut être associée à des symptômes végétatifs vagaux
tels que toux, éternuement, bradycardie, voire syncope et asysto-
lie. Exceptionnellement, les patients présentent des syncopes sans
manifestation douloureuse associée.

La névralgie du glossopharyngien se manifeste par une
douleur névralgique, intense, brève, en décharge électrique de
topographie différente de la NTC, à savoir au niveau oropha-
ryngé (pharynx, loge amygdalienne, base de la langue) et/ou
au niveau de l’oreille. Les douleurs oropharyngées peuvent
irradier dans la région auriculaire et inversement. La névral-
gie du glossopharyngien peut être associée à des symptômes
végétatifs vagaux comme une bradycardie, une syncope voire

une asystolie.

La douleur peut survenir spontanément ou après stimulation
de la zone sensitive innervée par le IX (zone gâchette) comme
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Tableau  3
Critères diagnostiques de la névralgie du nerf intermédiaire (ICHD3, 13,3.1) [21].

A–Au moins 3 crises douloureuses unilatérales répondant aux critères B et C
B–La  douleur est située dans le conduit auditif, et peut irradier dans la région

pariéto-occipitale
C–La douleur a au moins 3 des 4 caractéristiques suivantes

1. crises paroxystiques récurrentes durant de quelques secondes à 2 minutes
2.  intensité sévère
3. à type de coup de poignard ou de piqûre
4. déclenchée par la stimulation d’une zone gâchette dans le mur postérieur
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La névralgie du nerf intermédiaire se manifeste par des dou-
leurs névralgiques localisées dans le conduit auditif externe.

A
B

C

D

headache’, item 4.7 de l’ICHD3 [21]. Il s’agit d’une douleur en coup
du conduit auditif et/ou de la région péri-auriculaire
D–Absence de déficit neurologique évident
E–N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic ICHD-3

es activités de déglutition, mastication, toux, bâillement, éter-
uement, rire. Les formes sévères gênant l’alimentation peuvent
’accompagner d’une perte de poids conséquente. Très rarement,
a douleur peut être provoquée par l’ingestion de produits froids,
hauds, sucrés, acides ou la rotation de la tête [28]. Les crises dou-
oureuses évoluent comme  dans la NTC de manière paroxystique
suivies de possible périodes réfractaires brèves après les accès
aroxystiques), entrecoupées de possibles périodes de rémission.

Les crises douloureuses de la névralgie du IX surviennent
spontanément ou lors de la déglutition, mastication, toux,
bâillement.

Les névralgies du IX peuvent être secondaires ou idiopathiques.
a survenue d’une névralgie du IX doit faire suspecter une lésion
ocalisée sur le trajet du IX de son noyau dans le tronc cérébral
usqu’à des terminaisons nerveuses : tumeurs intracrâniennes et
urtout ORL, compression vasculaire, inflammation (SEP), trauma-
isme, malformation d’Arnold-Chiari. Il est donc indispensable de
éaliser un bilan clinique et paraclinique de la tête, de la face et du
ou afin d’éliminer une névralgie symptomatique. Les névralgies
u glossopharyngiens peuvent être également idiopathiques, liées

 une compression neurovasculaire du nerf glossopharyngien mise
n évidence sur l’IRM qui doit comprendre des coupes dédiées à la
echerche du conflit.

La névralgie du glossopharyngien peut être secondaire, mais
galement idiopathique. Un bilan clinique et paraclinique doit être
omplet à la fois sur le plan neurologique, au niveau de la face et
u niveau ORL, notamment chez le fumeur.

.3.2.2. Névralgie du nerf intermédiaire (ou du nerf facial). La névral-
ie du nerf intermédiaire de Wrisberg est une douleur affectant
a branche VII bis qui assure l’innervation sensitive d’un petit
erritoire cutané localisé au niveau de la conque de l’oreille à
roximité du méat acoustique externe [29]. Il s’agit d’une patho-

ogie rare, caractérisée par des douleurs de type névralgique
brèves, intenses, fulgurantes, en coup de poignard) localisée dans
e conduit auditif (Tableau 3). La douleur peut irradier dans la région
ariéto-occipitale et peut être associée pendant les crises à des
roubles de la lacrimation, salivation et/ou du goût [29]. Les dou-
eurs peuvent être déclenchées par des stimulations d’une zone
âchette localisée au niveau du mur  postérieur dans le canal audi-
if, par le premier contact des aliments sur la langue, ou survenir
pontanément [30].

La névralgie peut être idiopathique ou survenir comme  compli-
ation d’un zona (il faut alors rechercher des antécédents d’éruption

utanée dans le territoire du VII bis).

.3.2.3. Syndrome paratrigéminal oculosympathique ou « syndrome
e Raeder » (code ICHD3 13.8) [21]. Ce tableau associe des douleurs
e névralgie trigéminale, des signes oculosympathiques tels que le
Une cause symptomatique doit être éliminée, notamment une
névralgie post-zostérienne.

ptosis et le myosis, et parfois, l’atteinte d’autres paires crâniennes,
ce qui rend aisé le diagnostic différentiel avec la NTC [31–33]. Cette
névralgie est toujours secondaire.

Les critères diagnostiques sont les suivants :

. Céphalée unilatérale permanente répondant au critère C.

. Imagerie mettant en évidence une pathologie sous-jacente soit
de la fosse crânienne moyenne soit de l’artère carotide ipsilaté-
rale.

. Lien de causalité démontré par les 2 critères suivants :
1. la céphalée s’est développée en lien chronologique étroit avec

le début de l’atteinte sous-jacente ;
2. la céphalée a l’une ou l’autre, ou les 2 des caractéristiques

suivantes :
a. localisée sur la branche ophtalmique du nerf trijumeau avec

ou sans atteinte de la branche maxillaire.
b. aggravée par les mouvements oculaires.

. Syndrome de Horner ipsilatéral.
E. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic ICHD-3.

2.3.3. Céphalées primaires
2.3.3.1. SUNCT et SUNA (cf. Tableau 4). L’ICHD3 [21] distingue la
NTC de deux céphalées trigémino-autonomiques rares (AP) : le
SUNCT (Short-lasting Unilateral Neuralgiform pain with Conjunc-
tival injection and Tearing) et le SUNA (Short-lasting Unilateral
Neuralgiform headache Attacks with cranial autonomic feature).
Cependant pour certains auteurs, la distinction est parfois diffi-
cile et un continuum entre ces entités pourrait exister [34]. Ainsi,
dans certains SUNCT secondaires, des lésions de la fosse postérieure
comprimant le V ont pu être identifiées [35] ; certains patients
présentant des NT évoluent vers des SUNCT/SUNA [36,37] ; la sti-
mulation du V sur des modèles animaux déclenche des signes
végétatifs [38] ; des approches thérapeutiques communes peuvent
être proposées.

Même  si le diagnostic n’est parfois pas aisé, les signes cliniques
qui permette de différencier la NTC de ces entités sont l’atteinte
du V1, l’existence de signes dysautonomiques au premier plan, la
fréquence élevée des crises, l’absence habituelle de zones gâchettes
et la très faible réponse à la carbamazépine.

2.3.3.2. Algie vasculaire de la face. Concernant les autres cépha-
lées trigémino-autonomiques, l’algie vasculaire de la face (AVF) se
manifeste par une douleur de durée plus longue (15 à 180 minutes),
sans caractéristique de décharge électrique, des signes autono-
miques souvent intenses dominés par le larmoiement, et par une
évolution circadienne et circannuelle, qui la distinguent de la NTC
[21]. Toutefois, des associations connues sous le nom de cluster-tic
ont été rapportées (cf. III.2.3.4).

2.3.3.3. Céphalée en coup de poignard. D’autres céphalées primaires
peuvent en imposer pour une NTC, en particulier, la céphalée en
coup de poignard (‘stabbing headache’, anciennement ‘ice-pick
de poignard survenant spontanément, durant quelques secondes,
et évoluant parfois en salves. Dans 70 % des cas, le territoire
concerné n’est pas celui du trijumeau, et seul un tiers des patients
présente une douleur de localisation fixe, ce qui facilite le diagnostic
différentiel avec la NTC [21].
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Tableau 4
Signes distinctifs entre NTC, SUNCT, SUNA et céphalée en coup de poignard.

SUNCT SUNA NT classique Céphalée en coup de
poignard

Sexe (M:F) M »F M > F F »M
Type Coup de poignard/couteau Coup de

poignard/couteau
Décharges électriques Coup de poignard

Sévérité Modérée à sévère Modérée à sévère Sévère
Durée 1–600 sec 1–600 sec Fraction de sec à 2 min Quelques secondes

(habituellement 3 sec)
Localisation Orbito-temporal Orbito-temporal V2 V3 > V1 Plutôt territoire

différent du V
Signes
autonomiques

Injection conjonctivale et/ou larmoiement
(obligatoires pour le SUNCT)

Larmoiement ou
injection conjonctivale
possibles, même si
moins fréquents et
moins « bruyants »

NON

Congestion nasale et/ou rhinorrhée
Œdème  palpébral
Sueurs du front ou de la face
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Rougeur front ou face
Sensation de plénitude d’oreille
Myosis et/ou ptosis

Fréquence des crises Au moins 1 par jour sur plus de la moitié des pé

.3.3.4. L’epicrania fugax. Il faut également différencier la NTC de
’épicrania fugax (EF). Il s’agit d’une céphalée primaire individua-
isée en 2008, qui apparaît dans l’appendix de l’ICHD3 sous le
ode A4.11 [21]. Quelques cohortes de petite taille ont été décrites
39–41].

Les critères diagnostiques proposés par l’ICHD3 sont [21] :

. Crises récurrentes de céphalée en coups de couteau durant 1 à
10 secondes, répondant au critère B ;

. La douleur est ressentie comme  se déplaç ant sur la surface
d’un hémicrâne selon une trajectoire linéaire ou en zigzag,
commenç ant et se terminant dans différents territoires nerveux ;

. N’est pas mieux expliquée par un autre diagnostic ICDH-3.

Une lésion structurelle doit être exclue par l’anamnèse, l’examen
hysique et si besoin des investigations paracliniques. Les patients
yant une epicrania fugax A4.11 décrivent leur douleur selon un tra-
et douloureux entre 2 points distants de la surface du scalp, avec un
éplacement du début à la fin ne prenant que quelques secondes.
ne telle topographie dynamique est un point distinctif qui diffé-

encie l’epicrania fugax A4.11 des autres céphalées épicrâniennes
t des névralgies. Le point de départ et d’arrivée de la douleur sont
onstants pour un même  patient, avec un caractère strictement uni-
atéral, bien que certains patients décrivent un changement de côté.
e trajet douloureux se fait le plus souvent avec une irradiation
ntérieure, mais une irradiation postérieure est possible. Lorsque
’irradiation est antérieure, la douleur débute dans la région pos-
érieure de l’hémicrâne, et tend à atteindre l’œil ipsilatéral ou le
ez. Lorsque l’irradiation est postérieure, la douleur débute dans la
égion frontale ou périorbitaire pour atteindre la région occipitale.

 la fin de la crise, des signes dysautonomiques ipsilatéraux tels
ue le larmoiement, l’injection conjonctivale et/ou la rhinorrhée
euvent survenir. Bien que les crises soient le plus souvent sponta-
ées, elles peuvent parfois être déclenchées par le contact au niveau
u point de départ de la douleur, qui peut demeurer sensible entre

es crises.

.4. Imagerie et névralgie trigéminale
Les indications de l’imagerie sont les suivantes :

la recherche d’une étiologie secondaire s’il existe une doute sur
une NTD ;
 actives Variable Faible

• la recherche d’un conflit vasculo-nerveux même si une NTC est
évidente.

2.4.1. Quel examen prescrire ?
L’examen de 1re intention repose sur l’IRM cérébrale. Idéalement

l’examen doit se pratiquer sur une machine 3 Tesla. En effet, de
nombreuses études comparant la sensibilité et la spécificité des
lésions entre imagerie par IRM 1,5 T et 3 T montrent une indéniable
supériorité de l’examen en 3 T [42].

La réalisation d’une imagerie cérébrale de type IRM 3 Tesla
avec des séquences spécifiques (cf. infra) est recommandée
face à une NT classique ou secondaire (accord professionnel).

2.4.2. NTC et recherche du conflit trigémino-vasculaire
2.4.2.1. Quelles séquences IRM ?. Des coupes axiales T2 3D haute
résolution en coupes très fines (inférieures à 0,5 mm)  dans le plan
du V, en écho de gradient (de type CISS, Constructive Interference
Steady State pour le constructeur Siemens ou FIESTA, Fast Imaging
Employing Steady-state pour le constructeur GE) ou turbo spin écho
(de type Acquisition DRIVE pour le constructeur Phillips) permet-
tant des reformations dans les 3 plans afin de visualiser un éventuel
conflit vasculo-nerveux et les citernes de la base.

Les images natives acquises dans le plan axial strict sont recons-
truites en double obliquité dans les plans sagittal et coronal pour
obtenir un axial oblique déroulant le trajet cisternal du nerf crâ-
nien. La séquence 3D-T2-haute-résolution (CISS, DRIVE, FIESTA.  . .),
par sa bonne résolution spatiale, donne des images fines, avec un
excellent contraste entre le liquide céphalo-spinal (en hypersignal)
et les structures vasculo-nerveuses (en hyposignal), c’est-à-dire
une cisternographie performante. Ses limites sont l’absence de dif-
férentiation de signal, non seulement entre artères/veines, entre
vaisseaux/nerfs mais aussi pour le parenchyme cérébral.

Une alternative intéressante possible sur certaines IRM récentes
est de réaliser une acquisition 3D T2 en écho de spin sur la fosse
postérieure (CUBE T2 pour le constructeur GE,  SPACE T2 pour le

constructeur Siemens, VISTA pour le constructeur Phillips). Cette
séquence permet d’analyser le nerf dans les citernes, le parenchyme
cérébral et le massif facial en une séquence. Cette seule séquence
peut alors se substituer aux 2 séquences T2 citées précédemment :
axiales T2 et 3D-T2-haute-résolution (CISS, DRIVE, FIESTA).
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La recherche d’un conflit vasculo-nerveux va nécessiter un
omplément en séquences d’angio-IRM 3D TOF (Time of Flight)
fin de savoir s’il s’agit d’une origine artérielle ou veineuse. L’Angio-
RM en TOF visualise bien les vaisseaux à circulation rapide,
référentiellement les artères, alors que les tissus environnants,
tationnaires, ont un signal faible. La visibilité du réseau veineux
eut être supprimée par une bande de présaturation supérieure.
es reconstructions sont réalisées en maximum intensity projec-
ion (MIP) ; l’analyse du système vertébro-basilaire bénéficie de
a suppression du réseau carotidien.

L’association des 3 séquences en coupes axiales (3D
T2 haute résolution, 3D T1 avec gadolinium et Angio-IRM TOF)
est nécessaire à une bonne visualisation d’un éventuel conflit
vasculo-nerveux.

.4.2.2. Où rechercher le conflit ?. Concernant l’éventualité d’un
onflit vasculo-nerveux une attention particulière doit être porté
ur une zone précise du nerf à savoir la portion située entre 2 et

 mm après son émergence car cette portion, appelée REZ (Root
ntry Zone), correspond à une zone de transition entre myéline
entrale (oligodendrocytes) et myéline périphérique (cellules de
chwann). Cette zone est impliquée dans la physiopathologie (voir
I.1.3).

.4.2.3. Quels critères pour retenir le diagnostic de conflit vasculo-
erveux ?. Maarbjerg et coll. ont réalisé [4] une étude en IRM 3 T
hez 135 patients de 53 ans d’âge moyen ayant une NTC avec
valuation des contacts neurovasculaires (avec une gradation en

 types de contact : simple contact, déplacement du nerf, atro-
hie du nerf) du côté symptomatique et asymptomatique car des
ontacts vasculo-nerveux peuvent exister sans expression clinique
ans 10 à 71 % des cas selon les séries [42]. Dans cette série la
révalence des contacts neurovasculaires étaient de 89 % du côté
ymptomatique et de 78 % du côté asymptomatique, (p = 0,0014,
R = 2,4, IC à 95 % : 1,2–4,8). En ne prenant que l’item ‘contact neu-

ovasculaires’ du côté symptomatique versus asymptomatique la
ensibilité était de 89 % tandis que la spécificité n’était que de 22 %.

Les contacts neurovasculaires sévères, définis par un déplace-
ent ou une atrophie du tronc nerveux, étaient très prévalents

u côté symptomatique (53 % versus 13 %, p < 0,001, OR = 11,6, IC à
5 % : 4,7–28,9).

Les contacts neurovasculaires sévères étaient d’origine arté-
ielle dans 99 % des cas versus 58 % pour l’ensemble des contacts
eurovasculaires (p < 0,001). La sensibilité en cas de « contact
eurovasculaire sévère » du côté symptomatique versus asympto-
atique était de 53 % et la spécificité de 87 %.
Antonini et coll. ont réalisé en 2015 une étude en double aveugle

hez 24 patients et une méta-analyse de l’ensemble de la litté-
ature publiée entre janvier 1970 et juin 2013 sur les contacts
eurovasculaires dans la NTC [43]. Dans leur étude, un contact
vec la REZ (p = 0,027), une dislocation nerveuse (p = 0,005) ou une
trophie nerveuse (p = 0,035) étaient associés de faç on indépen-
ante avec la NTC. La sensibilité de chaque item présent isolément
tait basse mais leur spécificité élevée. Quand un contact avec
a REZ et une atrophie coexistent, la sensibilité et la spécificité
tteignent pratiquement 100 %. Concernant la méta-analyse le
ontact neurovasculaire avec la REZ était détecté chez 76 % du côté

ymptomatique et 17 % du côté asymptomatique (p < 0,001) tandis
ue des changements anatomiques étaient détectés chez 52 % du
ôté symptomatique et 9 % du côté asymptomatique (p < 0,001).

Il faut donc pour retenir l’imputabilité du conflit vasculo-
erveux quand l’IRM visualise un croisement à angle droit avec
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contact direct entre artère et nerf au niveau de la REZ et avec refou-
lement et/ou déformation ou une atrophie du nerf.

On peut retenir le diagnostic de conflit vasculo-nerveux
lorsque les critères suivants sont remplis : croisement à angle
droit avec contact direct vaisseau-nerf au niveau de la REZ,
refoulement/déformation du nerf ou atrophie du nerf et concor-
dance entre la clinique et l’imagerie.

2.4.3. NTD et imagerie
2.4.3.1. Quelles séquences IRM ?. Certaines séquences permettent
d’optimiser la recherche d’une étiologie secondaire.

L’examen IRM 3 T doit débuter par une acquisition sagittale
T1 pour un repérage du V, une visualisation du tronc cérébral
(cause intra-axiale ?) et de la charnière (malformation de Chiari ?).
La 1re coupe en dehors du tronc permet de repérer le V. Il faut
ensuite compléter les séquences par des séquences axiales T2 (ou
en séquences FLAIR éventuellement) permettant la visualisation du
tronc cérébral, du sinus caverneux et du massif facial.

Une acquisition coronale T2 en coupes fines 2 mm centrée sur
les sinus caverneux peut mettre en évidence et caractériser une
lésion de petite taille de cette région.

2.4.3.2. Quelles étiologies ?. Les principales étiologies sont résu-
mées dans le Tableau 5.

2.4.4. Perspectives futures en imagerie
L’imagerie de tenseur de diffusion pourrait s’avérer être un

outil non invasif intéressant pour évaluer la lésion nerveuse au site
du contact neurovasculaire mais des études complémentaires sont
nécessaires [44].

2.5. Traitements médicamenteux de la névralgie du trijumeau

2.5.1. Considérations générales
L’évaluation des traitements de fond dans la névralgie du triju-

meau est difficile en raison de la rareté de la pathologie et du petit
nombre d’essais cliniques conduits répondant à une méthodologie
robuste et incluant un nombre suffisant de patients [45–47]. Des
recommandations américaines et européennes ont été publiées en
2008 et 2010 [45,48]. Tous les essais randomisés et contrôlés ont
été conduits dans la NTC. La NTD a seulement fait l’objet d’études
ouvertes. Les molécules utilisées sont principalement des antiépi-
leptiques. Malgré les difficultés liées à cette pathologie, il semble
indispensable de conduire dans la NTC des essais cliniques avec
une méthodologie de qualité, afin de pouvoir valider et stratifier
les différentes approches thérapeutiques [49]. Il est à noter que
l’IHS n’a pas encore publié de recommandations méthodologiques
pour la réalisation d’essais cliniques contrôlés dans cette pathologie
(www.ihs-headache.org).

2.5.2. Les différentes molécules évaluées dans la névralgie du
trijumeau classique
2.5.2.1. La carbamazépine. La carbamazépine, bloqueur des canaux
sodiques, a été développée dans les années 1960 pour traiter spé-
cifiquement la névralgie du trijumeau, avant d’être rapidement
reconnue comme  un antiépileptique. Elle reste le traitement de
référence de la névralgie trigéminale [45,48]. Quatre études rando-

misées contrôlées en double-aveugle ont démontré sa supériorité
sur le placebo [47]. Il faut cependant noter que ces études anciennes
ont toutes été jugées de faible qualité méthodologique par une
récente revue Cochrane [47], notamment celle de Rockcliff et Davis
(1966) qui n’a porté que sur 9 patients.
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Tableau 5
Étiologies de névralgie secondaires du trijumeau.

Atteinte anatomique Étiologie

Atteinte intra-axiale
(tronc cérébral)

SEP

Syringobulbie
Infarctus latérobulbaire (syndrome de
Wallenberg)
Tumeur intra-axiale

Espace
sous-arachnoïdien

Méningoradiculite

(voisinage angle
ponto-cérébelleux)

Méningite carcinomateuse

Méningite infectieuse avec atteinte de
nerfs crâniens
Tumeur de l’angle ponto-cérébelleux
(neurinome du VIII, méningiome, kyste,
cholestéatome)
Cavernome du nerf trijumeau
Compression par malformation vasculaire
ou anévrysme du tronc basilaire

Ganglion de Gasser Tumeur locale
Infection (zona)

Branches de division
du nerf (base du
crâne et sinus
caverneux, massif
facial)

Tumeurs de la base du crâne (extension
d’un cancer du cavum, méningiome
notamment du sinus caverneux, extension
périneurale etc.)

Fractures (base du crâne ou d’un sinus,
massif facial)
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Thrombose du sinus caverneux
Mononeuropathies du V (diabète,
Gougerot-Sjögren, etc.)

Dans l’essai croisé de Killian (1968), 19 des 27 patients avaient
ne réponse complète ou excellente sous carbamazépine (aug-
entée de 400 à 1000 mg/jour) contre aucun sous placebo après

 jours de traitement. Dans l’essai croisé de Nicol (1969), 15 des
0 patients avaient une réponse bonne ou excellente sous carbama-
épine (augmentée de 100 à 2400 mg/jour) contre 6 sous placebo
près 14 jours de traitement. La méta-analyse Cochrane de ces deux
ssais a conclu à une supériorité de la carbamazépine sur le placebo
RR 6,02 ; IC95 % : 2,82–12,85) [47]. L’essai de Campbell (1966), non
nclus dans la méta-analyse Cochrane [47] car il ne rapportait pas la
éponse douloureuse globale, a montré une diminution moyenne
e l’intensité douloureuse maximale de 58 % sous 400 à 800 mg/jour
e carbamazépine contre 26 % sous placebo.

Selon ces quatre essais contre placebo (grade A), la carbamazé-
ine est efficace dans le traitement de la névralgie du trijumeau et
ntraîne un soulagement complet initial chez au moins 70 % des
atients traités [50] avec un nombre de sujets à traiter (number-
eeded-to treat/NNT) inférieur à 2 [46,47]. Elle réduit la fréquence
t l’intensité des salves névralgiques et a une efficacité équivalente
ur les accès douloureux spontanés ou provoqués [46].

La carbamazépine a également fait l’objet de plusieurs autres
ssais randomisés et contrôlés en tant que comparateur actif, elle
’est révélée équivalente au tocainide [51], à l’oxcarbazépine [52]
t inférieure au pimozide [53].

Son efficacité est à mettre en balance avec de fréquents effets
ndésirables. Dans les essais randomisés contrôlés, le nombre de
ujets à traiter pour induire un effet indésirable (number-needed-
o harm/NNH) était de 3,4 pour les effets indésirables mineurs
t de 24 pour les effets indésirables sévères [47,54]. Dans une
tude rétrospective sur 95 patients traités par carbamazépine, 98 %
taient répondeurs à une posologie médiane de 600 mg  (200 à

200 mg)  et les effets indésirables ont conduit à une interruption
u traitement chez 27 % des répondeurs après une durée médiane
e traitement de 8,6 mois [55]. Les effets indésirables les plus fré-
uents concernent le système nerveux central (SNC) avec vertiges,
taxie, somnolence, fatigue, et moins souvent diplopie, troubles
gie 64 (2018) 285–302

de l’accommodation, confusion ou agitation. Ces effets sur le SNC
touchent jusqu’à 40–60 % des patients, notamment chez les sujets
âgés [56]. Sur le plan biologique, on peut retrouver une hypo-
natrémie. Les effets indésirables sévères sont rares mais peuvent
conduire au décès par troubles hématologiques notamment apla-
sie anémique [56], réactions cutanés avec syndromes de Lyell
ou de Stevens-Johnson, ou réaction d’hypersensibilité systémique
[57,58]. La carbamazépine est enfin un inducteur enzymatique qui
inhibe fortement l’activité de certains médicaments dont les anti-
coagulants (AVK et nouveaux anticoagulants), les antirétroviraux,
les statines, certains antihypertenseurs et les pilules œstroproges-
tatives [59].

La carbamazépine dispose d’une AMM en France dans le traite-
ment des névralgies du trijumeau et du glossopharyngien. Elle est
disponible sous la forme de comprimés sécables à 200 mg,  200 mg
à libération prolongée (LP) et 400 mg  LP (qui ne doivent pas être
mâchés ni écrasés), et d’une solution buvable (20 mg pour 1 ml).
La posologie initiale est de 200 à 400 mg/jour en 2 ou 3 prises. Il
est recommandé d’augmenter les doses progressivement jusqu’à
la suppression de la douleur, puis de diminuer progressivement la
dose jusqu’à la plus petite dose efficace (Ref Résumé des caracté-
ristiques du produit : RCP) [60]. La dose maximale conseillée est
de 1600 mg/jour. Il peut être conseillé en pratique de répartir les
doses en trois prises, au mieux 30 à 40 minutes avant les repas et les
soins d’hygiène faciale et dentaire. Il est préférable de privilégier la
forme conventionnelle de la carbamazépine, la forme LP aboutis-
sant à des taux de concentration moindre et nécessitant des doses
plus élevées [61]. La forme LP peut cependant être utile au coucher.

La carbamazépine est contre-indiquée en cas de bloc auricu-
loventriculaire, d’hypersensibilité connue à la molécule ou ses
excipients, d’antécédents d’hypoplasie médullaire, d’antécédents
de porphyrie hépatique et de traitement par télaprévir et vari-
conazole. Les interactions médicamenteuses de cet inducteur
enzymatique sont très nombreuses et nécessitent la consultation
systématique des RCP [60].

Il est recommandé de réaliser un hémogramme et un bilan hépa-
tique avant le début du traitement, une fois par semaine le premier
mois, puis devant tout signe clinique d’appel. Un électrocardio-
gramme  paraît souhaitable chez les sujets âgés avant le début du
traitement pour écarter un trouble de conduction.

L’administration de la carbamazépine sera interrompue en cas
de manifestations cutanées allergiques, d’altération de la fonction
hépatique ou de modification franche de l’hémogramme faisant
craindre l’apparition d’une agranulocytose ou d’une aplasie médul-
laire (rares). Une association forte entre l’allèle HLA-B*1502 et le
syndrome de Stevens-Johnson et la nécrose toxique épidermique
en lien avec la carbamazépine a été démontrée dans les popula-
tions asiatiques, mais pas dans les populations européennes ; un
lien avec l’allèle HLA-A*3101 ayant été retrouvé récemment dans
cette dernière population [62].

La carbamazépine est efficace dans le traitement de la
névralgie du trijumeau et entraîne un soulagement complet
initial chez au moins 70 % des patients traités. La carbama-
zépine dispose d’une AMM en France dans le traitement de
la NTC. C’est le traitement pharmacologique de 1e intention
en l’absence de contre-indications. Ce traitement peut être à
l’origine d’effets indésirables parfois sévères et nécessite une
surveillance biologique.
2.5.2.2. L’oxcarbazépine. Ce dérivé de la carbamazépine a été déve-
loppé dans le but de minimiser les effets indésirables centraux de la
carbamazépine. Il est l’autre traitement de choix de la névralgie du
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rijumeau [46,49]. L’efficacité de l’oxcarbazépine a été démontrée
ar quatre études randomisée en double aveugle contrôlée contre

a carbamazépine, dont l’une publiée in extenso en allemand [63]
t les autres sous forme d’abstracts qui ont fait l’objet d’une méta-
nalyse sur un nombre total de 130 patients [53] (grade B). Son
fficacité à des doses de 600 à 1800 mg/jour est similaire à celle
e la carbamazépine ; 88 % des patients obtenant une réduction
e la fréquence des salves douloureuses supérieure à 50 % avec une
eilleure tolérance et de moindres interactions médicamenteuses.
Dans une étude ouverte sur 35 patients réfractaires à la car-

amazépine, l’oxcarbazépine s’est avérée efficace [64]. Dans une
tude rétrospective sur 83 patients traités par oxcarbazépine, 94 %
taient répondeurs à une posologie médiane de 1200 mg  (600 à
800 mg)  et les effets indésirables ont conduit à une interruption
u traitement chez 18 % des répondeurs après une durée médiane
e 13 mois [56].

De manière générale, les effets indésirables les plus fréquents
ont les effets sur le SNC avec somnolence, instabilité et vertige,
ais ils sont 3 fois moins fréquents que sous carbamazépine.

es effets indésirables cutanés sévères (syndrome de Lyell ou de
tevens-Johnson) sont très rares, ainsi que les effets indésirables
ématologiques sévères (anémie aplasique). En revanche, des
yponatrémies inférieurs à 125 mmol/l, généralement asympto-
atiques et n’ayant pas nécessité d’ajustement thérapeutique, ont

té rapportées chez 2,7 % des patients traités par l’oxcarbazépine
our différentes indications (ref = RCP) [60]. Dans l’étude de Di Ste-
ano et ses collaborateurs [56], 5 des 83 patients traités pour une
évralgie du trijumeau ont stoppé le traitement pour une hypona-
rémie. L’expérience acquise au cours des études cliniques montre
ue la natrémie se normalise après réduction de la dose, arrêt
u traitement ou mise en œuvre d’un traitement symptomatique
omme  une restriction hydrique (RCP) [60]. Enfin, l’oxcarbazépine
st un inducteur enzymatique faible et peut inhiber l’efficacité des
ilules contraceptives.

L’oxcarbazépine est utilisée hors AMM  en France dans le traite-
ent de la névralgie du trijumeau. Elle est disponible sous forme de

omprimés à 150, 300 et 600 mg.  La posologie initiale est souvent
e 600 mg/jour en deux prises, avec ensuite une augmentation de
00 mg  par paliers de quelques jours jusqu’à 900 à 1800 mg/jour.
a seule contre-indication est l’hypersensibilité à la molécule.

Il est recommandé de contrôler la natrémie avant l’instauration
u traitement en cas d’affection rénale préexistante associée à une
atrémie basse ou chez les patients recevant de faç on concomitante
es traitements hyponatrémiants (ex : diurétiques, desmopressine)
u des AINS (ex : indométacine). Par la suite, la natrémie devra être
ontrôlée après environ deux semaines, puis tous les mois pendant
es 3 premiers mois du traitement ou selon les besoins. Ce même
rotocole peut s’appliquer chez le sujet âgé.

L’oxcarbazépine est probablement efficace dans le traite-
ment de la NTC. Elle peut être utilisée après intolérance ou
échec à la carbamazépine. Ce traitement n’a pas l’AMM.

.5.2.3. La lamotrigine. Nous n’avons pas trouvé d’essai randomisé
ontre placebo de la lamotrigine en monothérapie dans le traite-
ent de la NTC.
La lamotrigine a fait l’objet de deux études ouvertes montrant

on efficacité [65,66].

La lamotrigine en addition a fait l’objet d’un essai randomisé en

ouble-aveugle, croisé contre placebo, chez 14 patients déjà trai-
és par carbamazépine et/ou phénytoïne, durant 14 jours [67]. La
amotrigine, augmentée de 50 à 400 mg/jour en 4 jours, était un peu
lus efficace (en utilisant un index d’évaluation composite) que le
gie 64 (2018) 285–302 295

placebo dans cette étude de faible puissance (RR non significatif),
10 patients étant amélioré sous lamotrigine contre 8 sous placebo
[68] (grade C).

Dans une dernière étude comparative, non randomisée, croisée
et ouverte réalisé chez 21 patients, un soulagement était obtenu
chez 13 patients avec la lamotrigine contre 19 patients avec la
carbamazépine [69].

La lamotrigine n’a pas d’AMM en France dans le traitement de
la névralgie du trijumeau. Elle est disponible sous la forme de com-
primés à 25, 50, 100 et 200 mg.  En raison du risque allergique,
la posologie initiale doit être de 25 mg/jour chez l’adulte pendant
les deux premières semaines. La posologie est ensuite augmentée
à 50 mg/jour en une prise pendant deux semaines, puis de 50 à
100 mg  toutes les 1 à 2 semaines. Ces augmentations posologiques
ne doivent pas être dépassées, et le protocole d’ascension rapide
de Zakrzewska est déconseillé [67]. Même  avec l’application de ces
recommandations, l’incidence des éruptions cutanées graves chez
les adultes recrutés dans les essais de la lamotrigine en traitement
de l’épilepsie était d’environ 1 pour 500 patients épileptiques, avec
50 % de syndromes de Stevens-Johnson (1 pour 1000). (ref = RCP)
[60].

La lamotrigine est possiblement efficace dans la névralgie
du trijumeau, mais semble moins efficace que la carba-
mazépine. Elle peut être proposée en cas d’intolérance ou
d’inefficacité à la carbamazépine ou à l’oxcarbazépine. Elle
n’a pas d’AMM dans cette indication et expose à un risque
d’allergie cutanée.

2.5.2.4. La phénytoïne. La phénytoïne a été le premier traitement
employé dans la névralgie du trijumeau. Un effet positif avait été
trouvé dans des études ouvertes [70–72], mais elle n’a pas fait
l’objet d’étude randomisée contrôlée. Ce traitement a un moins bon
rapport bénéfice/risque que la carbamazépine.

Si la phénytoïne orale dispose d’une AMM  en France dans
le traitement de la névralgie du trijumeau, elle semble moins
efficace que la carbamazépine et comporte de nombreux effets
indésirables, faisant qu’elle n’est pas recommandée.

2.5.2.5. Les autres antiépileptiques. Des cas isolés suggèrent
l’efficacité de la gabapentine [46]. Dans un petit essai randomisé
avec trois bras, la gabapentine associée à des injections répétées de
ropivicaïne dans les zones gâchettes a entraîné une amélioration de
la douleur et de la qualité de vie par rapport à la gabapentine seule,
le bras recevant uniquement des injections de ropivicaïne ayant du
être stoppé prématurément pour inefficacité [73].

Deux études prospectives ouvertes sur un total de 118 patients
ont suggéré l’efficacité de la prégabaline [74,75].

Dans une étude pilote randomisée en double aveugle croisée
contre placebo réalisée sur 3 patients, le topiramate était efficace
dans la phase initiale, mais avec un échappement thérapeutique
avec la prolongation du traitement [76]. Dans une petite étude
ouverte, 3 des 8 patients ont eu une rémission complète, 3 une amé-
lioration modérée et 2 aucune amélioration sous 50 à 100 mg/jour

de topiramate [77]. Dans une méta-analyse de six essais randomi-
sés contrôlés tous conduits en Chine et publiés en chinois, portant
sur un total de 354 patients, et jugés de faible qualité méthodolo-
gique, le topiramate semblait aussi efficace que la carbamazépine
[78]. Il n’y avait pas de différence entre les deux molécules pour le
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aux d’efficacité à 1 mois de traitement, les taux de rémission à un
ois et à 2 mois, et le taux des effets indésirables. Les auteurs de la
éta-analyse concluaient à la nécessité de conduire d’autres essais

nternationaux [78].
Dans une petite étude ouverte, 4 de 10 patients ayant été traités

ar lévétiracétam étaient répondeurs, le lévétiracétam ayant été
tilisé à une forte posologie (4000 mg/jour) [79]. Le lévétiracétam
jouté aux traitements déjà en cours était efficace dans une étude
uverte sur 25 patients atteints de névralgie du trijumeau classique
u secondaire [80].

D’autres petites études ouvertes suggèrent un effet thérapeu-
ique d’autres antiépileptiques (clonazépam, valproate), mais la
roportion de patients améliorés est inférieure à celle observée
vec la carbamazépine [46].

.5.2.6. Le baclofène. Des molécules non antiépileptiques sont uti-
isées dans le traitement de la névralgie du trijumeau depuis les
nnées 1970 et ont fait l’objet d’une revue Cochrane en 2013 [81].
ette revue Cochrane n’a pas inclus l’essai sur le baclofène car le
ombre de sujet inclus dans l’étude de Fromm et ses collabora-
eurs était trop faible [82]. Dans cet unique essai randomisé croisé,

 des 10 patients ont eu une réduction du nombre des accès névral-
iques sous baclofène (40 à 80 mg/jour) contre aucun sous placebo
près 7 jours de traitement [82]. Cette étude a aussi comporté une
hase ouverte sur 50 patients dont 70 % rapportaient une efficacité
u baclofène à long terme, seul ou combiné à la carbamazépine

orsque cette dernière s’avérait inefficace seule ou non tolérée à la
ose efficace [82].

Cet antispastique n’a pas d’AMM en France dans le traitement de
a névralgie du trijumeau (Grade C). Il est disponible sous forme de
omprimés sécables à 10 mg,  et doit être débuté à une faible posolo-
ie de 5 à 15 mg/jour répartis en trois prises, avant d’être augmenté
ous les 3–4 jours jusqu’à la posologie optimale entre 30 et 80 mg.
l ne doit pas être interrompu brutalement en raison du risque de
yndrome de sevrage sévère et potentiellement fatal, par analo-
ie avec ce qui a pu être observé chez des patients traités par voie
ntrathécale pour spasticité (ref = RCP). La seule contre-indication
st l’hypersensibilité à la molécule. Les effets indésirables les plus
réquents sont la sédation en début de traitement, la somnolence,
t les nausées.

Le baclofène est possiblement efficace dans la névralgie du
trijumeau, mais n’a pas d’AMM.  Il peut être utilisé seul en cas
d’intolérance à la carbamazépine ou à l’oxcarbazépine, ou en
association avec l’une de ces deux molécules en cas d’efficacité
incomplète (AP).

.5.2.7. Les autres traitements non antiépileptiques. Les antalgiques
imples, la codéine, l’aspirine et les anti-inflammatoires non stéroï-
iens ne sont pas utilisés car l’expérience pratique a montré qu’ils
’étaient pas utiles [81].

L’étude randomisée en double-aveugle et en cross-over de
indstrom et Lindblom [52] a comparé la carbamazépine à un
ntiarhythmique analogue de la lidocaïne, le tocainide, chez
2 patients. Il n’y avait pas de différence entre les traitements, mais

es auteurs n’ont pas rapporté les résultats de la première période de
raitement. Le tocainide a été retiré du marché en raison du risque
’agranulocytose fatale.
Lechin et ses collaborateurs [54] ont comparé dans un essai
andomisée en double-aveugle croisé la carbamazépine (300 à
200 mg/jour) au neuroleptique antipsychotique pimozide (4 à
2 mg/jour) sur huit semaines chez 68 patients. Le pimozide était
upérieur à la carbamazépine. Dans la première période de l’essai,
gie 64 (2018) 285–302

six semaines après le début du traitement, la réduction du score
global de sévérité de la névralgie était de 78,4 % sous pimozide
contre 49,7 % sous carbamazépine (différence moyenne 28,70 %,
IC 95 % 20,88 % à 36,52 %). En combinant les deux périodes de
traitement, 48 des 68 patients s’étaient améliorés sous pimozide
et contre 27 sous carbamazépine. Des effets indésirables étaient
rapportés chez 86 % des patients sous pimozide (sédation, trem-
blement, syndrome extrapyramidal).

Le pimozide est possiblement efficace dans le traitement de la
névralgie du trijumeau (grade C). Il n’a pas d’AMM dans le traite-
ment de la névralgie du trijumeau et n’est pas recommandé en
raison de ses effets indésirables (AP). Le pimozide est disponible
en France sous la forme de comprimés à 1 et 4 mg  (Orap

®
, pas de

générique disponible). Les contre-indications et effets indésirables
sont ceux des neuroleptiques (RCP) [60].

La tizanidine est un antispastique non disponible en France.
Dans l’essai randomisé en double aveugle en groupes parallèles
de Vilming et ses collaborateurs (1986) portant sur 12 patients,
la tizanidine était inférieur à la carbamazépine, sans différence sta-
tistiquement significative [83]. Dans un autre essai randomisé en
double aveugle, croisé de faible effectif, portant sur des patients
atteints de NTC réfractaire, la tizanidine était supérieur au placebo,
8 des 10 patients traités avaient une réduction de la fréquence des
accès névralgiques sous tizanidine, mais les 6 patients qui avaient
choisi de poursuivre la tizanidine ont tous eu une récurrence des
névralgies en 1 à 3 mois [84].

2.5.2.8. Les blocs anesthésiques locaux. Dans un petit essai ran-
domisé avec trois bras, la gabapentine associée à des injections
répétées de ropivicaïne dans les zones gâchettes a entraîné une
amélioration de la douleur et de la qualité de vie par rapport à la
gabapentine seule, le bras recevant uniquement des injections de
ropivicaïne ayant du être stoppé prématurément pour inefficacité
[73].

Dans une étude randomisée contre placebo sur 45 patients, la
ropivicaïne injectée dans chaque zone gâchette (2 ml  d’une solution
à 2 mg/ml) une fois par semaine durant un mois et combinée à
la carbamazépine (400–1000 mg/jour) était équivalente au sérum
salé pour la réduction de la fréquence et de l’intensité des névralgies
à un mois, mais permettait une réduction significative des doses
quotidiennes de carbamazépine à un mois et 6 mois [85].

En France, les recommandations formalisées d’expert de
2013 sur les techniques analgésiques locorégionales pour le trai-
tement de la douleur stipulent que les blocs périphériques réalisés
sur les branches terminales des nerfs V1 V2 V3 ont un niveau de
preuve est faible. Des données observationnelles rapportent 85 %
d’amélioration transitoire, qu’il s’agisse de blocs aux anesthésiques
locaux ou de blocs neurolytiques [86]. En l’état des connaissances,
cette approche thérapeutique ne peut pas être recommandée.

2.5.2.9. La toxine botulique. Dans une étude ouverte, les injections
de toxine botulique étaient efficaces chez 13 des 13 patients traités
[87].

Neuf études ont étudié l’effet de la toxine botulinique de type
A dans la NTC ; elles se répartissent entre quatre études randomi-
sées en double-aveugle [81,88–90] et cinq études de cas. L’efficacité
de la toxine botulinique dans cette indication est à ce jour très
controversée, une revue systématique de concluant qu’il n’y a pas
d’élément suffisant pour conclure à son efficacité dans cette indi-
cation [91]. En effet de nombreux points devront être précisés sur

des essais cliniques avec une méthodologie rigoureuse : nombre
précis et localisation des points d’injection, dose optimale, lien
avec l’existence de zones gâchettes, recul suffisant pour affirmer
l’efficacité du traitement. En l’état des connaissances, ce traitement
ne peut pas être recommandé.
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.5.3. Les différentes molécules évaluées dans la NTD
Il n’y pas d’étude randomisée en double aveugle contre placebo

ans la NTD. La plupart des études ouvertes concernent la névralgie
econdaire à la sclérose en plaques et sont des études de faible
ffectif.

La lamotrigine a été trouvée plus efficace que la carbamazépine
hez 18 patients [92]. Trois études sur un total de 19 patients ont
ontré un effet positif de la gabapentine seule ou associée à la car-

amazépine [93–95]. Le topiramate a été efficace dans deux petites
tudes et un cas, soit 10 patients au total [96–98]. Le misoprostol
analogue de la prostaglandine E1, indiqué en France dans le traite-

ent des ulcères et la prévention des ulcérations gastroduodénales
iées à la prise d’anti-inflammatoires non stéroïdiens) a été efficace
ans deux études ouvertes sur un total de 25 patients atteints de
clérose en plaques [99,100].

En raison du faible niveau de preuve, il n’est pas possible
de recommander un traitement dans la névralgie du trijumeau
symptomatique. Il est proposé d’utiliser la carbamazépine ou
l’oxcarbazépine en première intention.

.5.4. Les différentes molécules évaluées dans les exacerbations
es névralgies

Il n’y a pas d’étude randomisée en double aveugle contre placebo
ans le traitement des exacerbations de la NTC ou de la NTD, chez
es patients recevant déjà une prophylaxie.

Quelques publications de cas suggèrent que des perfusions
ntraveineuses de phénytoïne ou de fosphénytoïne sodique, à des
oses moindres que pour un état de mal  épileptique, peuvent
tre utiles pour contrôler au moins transitoirement les exacerba-
ions aiguës des névralgies du trijumeau réfractaires [101,102]. La
hénytoïne par voie parentérale affecte l’automatisme ventricu-

aire. L’usage de fosphénytoïne est donc contre-indiqué en cas de
radycardie sinusale, de bloc sino-auriculaire, de bloc auriculoven-
riculaire du deuxième et du troisième degré et de syndrome de
tokes-Adams. L’administration requiert une surveillance cardio-
asculaire étroite avec monitoring cardiovasculaire continu.

Si la phénytoïne a une AMM  par voie orale dans le
traitement de la névralgie du trijumeau, la fosphénytoïne intra-
veineuse n’a pas d’AMM dans cette indication. Il est proposé
de limiter son usage dans les exacerbations des névralgies aux
services hospitaliers spécialisés pouvant réaliser un monito-
ring cardiovasculaire continu.

La lidocaïne par voie intraveineuse a été rapportée dans de
ares observations [103]. La lidocaïne n’a pas d’AMM dans cette
ndication. Comme  pour la fosphénytoïne, elle nécessite des
quipes rodées à l’utilisation de ces substances et une surveillance
ardio-vasculaire avec monitoring cardiovasculaire continu. Ces
raitements sont souvent des traitements ponctuels permettant
ans les formes sévères de NTC ou de NTD d’adapter le traitement
édical ou d’organiser le traitement chirurgical.
Un cas suggère l’efficacité du sulfate de magnésium intraveineux

104].
.6. Traitements chirurgicaux

La prise en charge neurochirurgicale de la névralgie du triju-
eau peut être réalisée à l’aide de 3 grands types de techniques :

ne technique ‘étiologique’ et non destructive, la décompression
gie 64 (2018) 285–302 297

vasculaire microchirurgicale, qui consiste à décomprimer le nerf
trijumeau dans l’angle ponto-cérébelleux où un conflit vasculo-
nerveux est fréquemment retrouvé à l’origine de la douleur, les
techniques percutanées dites ‘lésionnelles’, visant à perturber la
transmission du message nociceptif, et enfin les techniques radio-
chirurgicales.

Dans ce chapitre, les différentes techniques chirurgicales seront
présentées, ainsi que les indications et la stratégie du traitement
chirurgical.

2.6.1. Techniques chirurgicales
2.6.1.1. Décompression vasculaire microchirurgicale. Proposée par
Dandy dès 1934 [105] suite aux constatations faites lors de chi-
rurgies de section du nerf trijumeau pour névralgie trigéminale,
la théorie de la compression du nerf trijumeau par un vaisseau de
l’angle ponto-cérébelleux comme  responsable de la NTC a ensuite
été reprise et formalisée par Gardner [106] et Jannetta [107] (cf.
II.1). Les progrès de l’imagerie (cf chapitre II.4) ont également lar-
gement contribués au développement de cette technique.

L’intervention a pour but de libérer le nerf trijumeau de la
compression vasculaire par un abord microchirurgical de l’angle
ponto-cérébelleux. Elle est réalisée sous anesthésie générale, en
position latérale ou en décubitus dorsal selon les équipes, avec un
abord osseux rétromastoïdien de 2 cm de diamètre environ. Une
exploration de l’intégralité du nerf trijumeau, depuis le cavum tri-
géminal de Meckel en avant jusqu’à l’entrée du nerf dans le tronc
cérébral en arrière, doit être effectuée afin de ne pas méconnaître
une compression nerveuse, même  si le vaisseau conflictuel semble
évident, les conflits multiples pouvant être à la source d’échecs
postopératoires.

La décompression est réalisée par le déplacement de l’artère en
conflit avec le nerf, ou la coagulation et la section de la veine dans
les cas plus rares de conflit d’origine veineux. La prévention de la
récidive du conflit artériel utilise un matériel (fragments de Téflon,
sous forme de lacettes ou d’écran) qui idéalement ne doit pas venir
au contact du nerf trijumeau, afin d’assurer les meilleurs résultats
postopératoires [108,109].

Les résultats de la décompression vasculaire microchirurgicale
permettent un soulagement immédiat des patients dans 80 % à 98 %
des cas (91,8 % en moyenne), et une absence de douleur sans médi-
cation dans 62 % à 89 % des cas (76,6 % en moyenne) au terme du
suivi (5 à 11 ans selon les séries, 7 ans en moyenne) [3]. Dans la série
de Sindou [110,111], 81,2 % des patients n’ont ni douleur, ni trai-
tement médicamenteux à 1 an, et 73,4 % à 15 ans. En analysant le
degré de compression vasculaire sur le nerf trijumeau noté durant
la chirurgie, le même  auteur [110] rapporte que plus la compres-
sion est sévère, meilleur sera le résultat (85 % des patients avec un
grade III sur une échelle de III, signifiant une indentation marquée
sur le nerf, sont soulagés sans médicament, avec un recul de 15 ans),
ce qui semble confirmer la théorie du conflit vasculonerveux dans
la névralgie du trijumeau.

La décompression vasculaire microchirurgicale est une procé-
dure chirurgicale ouverte, qui comporte des risques, et les taux de
mortalité rapportés sont de 0 % à 1,2 % selon les séries [3]. Cette mor-
talité est généralement due à des phénomènes vasculaires diffus
dans la fosse crânienne postérieure (œdème, ischémie, hémorra-
gie). Les complications d’ordre neurologique sont habituellement
liées à des manipulations des nerfs crâniens à proximité : hypo-
acousie plus ou moins sévère et/ou troubles de l’équilibre (de 0,8 %
à 4,5 %), paralysie faciale (de 0 % à 1 %), diplopie par atteinte du
nerf IV (de 0,5 % à 1), hypoesthésie trigéminale (de 2 % à 10 %).

Enfin, cette chirurgie intra-durale par abord rétro-mastoïdien peut
se compliquer de retard de cicatrisation, d’otorrhées ou de rhinor-
rhées, d’infections notamment de méningite (de 2 % à 17 % selon
les séries). Une étude américaine retenait que les centres et les
chirurgiens ayant une plus grande activité dans le domaine de la
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évralgie trigéminale avaient une morbi-mortalité plus faible et des
eilleurs résultats que les centres avec une activité de quelques cas

ar an [112].
Cette chirurgie s’adresse à des patients en bon état général, plei-

ement informés et conscients de la balance bénéfice/risque.

.6.1.2. La ‘thermocoagulation’ ou thermorhizotomie percutanée
étrogassérienne. Il s’agit d’une technique percutanée consistant à
btenir une anesthésie thermoalgique du territoire douloureux, par
pplication de chaleur au niveau des axones sensitifs constituant le
erf trijumeau, en plaç ant une électrode transjugale trans-foramen
vale dont l’extrémité se trouve en arrière du ganglion trigéminal
e Gasser, dans le plexus triangulaire situé au niveau du cavum
rigéminal de Meckel. Le mécanisme d’action couramment accepté
oudrait que les fibres thermoalgiques A� et C (respectivement fai-
lement myélinisées ou amyéliques), seraient plus sensibles à la
haleur.

L’intervention est réalisée sous anesthésie locale, ce qui per-
et  de la proposer à des patients contre-indiqués pour l’anesthésie

énérale. Un complément de sédation (habituellement par du Pro-
ofol d’action et d’élimination rapide) est administré lors des
hases douloureuses de l’intervention. Une électrode (constituée
’une aiguille isolée dont l’extrémité est dénudée sur quelques mil-

imètres, d’un mandrin biseauté, et d’une électrode à proprement
arler, qui remplace le mandrin une fois en place dans le cavum
rigéminal) est introduite à travers la joue selon la technique de
artel [113,114]. Un contrôle radiographique de la bonne position
e l’électrode est ensuite réalisé. Enfin, une stimulation électrique
st appliquée sur cette électrode, évoquant des paresthésies dans
e territoire du nerf trijumeau dont les fibres sont à proximité
e l’extrémité de l’électrode. On peut alors légèrement déplacer

’électrode afin de couvrir au mieux le territoire douloureux et
otamment la zone gâchette. À forte intensité, des contractions des
uscles masticateurs sont observées, notamment à proximité de la

acine motrice du nerf trijumeau. À faible intensité, il est possible
’observer des petites contractions des muscles de la face, par acti-
ation de réflexes trigémino-faciaux. Une fois en bonne position,
e patient est légèrement sédaté et un courant électrique est appli-
ué afin d’augmenter la température de l’extrémité de l’électrode,

usqu’à 60–65 ◦C initialement durant 30 secondes environ. Durant
ette première thermocoagulation ‘test’ [115] (et durant les sui-
antes aussi), le réflexe cornéen est « monitoré » afin de s’assurer
e l’absence d’anesthésie cornéenne. Le patient est ensuite réveillé,
fin de tester à l’aide d’une aiguille la présence et la topographie de
’hypoesthésie thermo-algique. La procédure est ensuite répétée
usqu’à obtenir le niveau d’analgésie souhaité.

Concernant les résultats de cette technique, une revue de la
ittérature sur dix séries, totalisant 7 483 patients, suivis avec
n recul de 3 à 26 ans en moyenne selon les séries (moyenne

 ans) [115–117], retrouve un soulagement immédiat de l’ordre
e 94 % (81 %–99 %) et une efficacité à long terme dans 60,4 %
es cas (20 %–93 %. Le patient doit être clairement informé que

’effet sur la névralgie est obtenu « au prix » d’une hypoesthé-
ie trigéminale, idéalement purement thermo-algique mais une
art d’hypoesthésie au tact est quasiment inévitable. Celle-ci est
ans les séries présente entre 5 % et 98 % des cas, avec semble-t-il
ne meilleure efficacité dans le temps chez les patients ayant une
ypoesthésie trigéminale [115]. Cette hypoesthésie/anesthésie tri-
éminale, par une véritable déafférentation faciale, peut conduire

 une kératite dans 1 à 8 % cas selon les séries, notamment lorsque

e territoire de la douleur concerne la branche V1, et/ou à des dys-
sthésies pénibles ou une anesthésie douloureuse (0,8 % à 7 %). Un
éficit des muscles masticateurs par atteinte de la racine motrice
u nerf trijumeau était retrouvé dans 4 % à 24 % des cas. La mortalité
apportée est de 1 ‰,  notamment par ponction carotidienne.
gie 64 (2018) 285–302

2.6.1.3. Compression percutanée par ballonnet du ganglion trigéminal
de Gasser. Le principe de cette technique est qu’une compression
des fibres rétrogassériennes et du ganglion trigéminal de Gasser
dans le cavum de Meckel lèsera en priorité les petites fibres noci-
ceptives amyéliniques et faiblement myélinisées. Elle se pratique
par un abord percutané trans-foramen ovale similaire à l’abord de
la thermocoagulation précédemment décrit, puis un ballon de type
« sonde de Fogarty » est mis  en place à l’intérieur du trocart, et pro-
gressivement gonflé à l’aide de produit de contraste, sous contrôle
radiographique, habituellement durant 60 secondes. Sur la radio-
graphie peropératoire du crâne de profil, le ballon se déforme en
poire lorsque le cavum trigéminal de Meckel est petit, la queue de
la poire étant au niveau du plexus triangularis. Il se déforme de
faç on tomaculaire (en petite tomacula) lorsque le cavum est grand
ce qui signe une pression insuffisante et un échec. Il se déforme en
diabolo quand le ballon passe en partie dans la fosse crânienne pos-
térieure avec alors un risque de déficit oculo-moteur. La pression
de gonflage du ballon et la durée de la compression est adaptée au
patient et au type de déformation du ballon. Cette technique génère
habituellement en postopératoire une hypoesthésie de l’ensemble
de l’hémiface, régressive en 4 à 8 semaines. Dans de rares cas, il
n’y a pas de régression de cette hypoesthésie, avec rarement le
développement de déafférentations faciales.

Les avantages de la technique sont : elle semble procurer
moins d’hypoesthésie trigéminale définitive que la thermocoagu-
lation, ce qui lui garde un intérêt notamment dans les névralgies
V1 où la kératite est redoutée ; réalisée sous anesthésie géné-
rale, elle ne nécessite pas la collaboration du patient (ce qui a un
intérêt dans une population âgée, avec des troubles cognitifs ou
du comportement, ou une barrière de la langue empêchant une
thermocoagulation), et ne comporte pas de phase de stimulation
(comme  dans la thermocoagulation), qui peut réveiller les dou-
leurs du patient. L’inconvénient principal est la nécessité d’être
réalisée sous anesthésie générale, du fait du caractère doulou-
reux de la compression et de la survenue fréquente de réflexes
trigémino-cardiaques responsables d’une bradycardie extrême
(mais transitoire), nécessitant une collaboration parfaite avec
l’équipe d’anesthésie. Du fait de cette anesthésie générale, il est
impossible de tester le patient durant la procédure et de doser au
mieux l’effet thérapeutique, contrairement à la thermocoagulation.

Les résultats de cette technique (10 séries totalisant
1404 patients, suivis avec un recul de 4 ans en moyenne (1 à
6 ans selon les séries) [115,118,119] retrouvent un soulagement
de 96 % des patients en moyenne (82 % à 100 % selon les séries),
maintenu à long terme dans 67 % des cas (54,5 à 91,3 %). En termes
d’effets indésirables et complications neurologiques, une hypoes-
thésie trigéminale est constatée dans 4 % à 77 % des cas selon les
séries, et une parésie masticatrice (plus ou moins transitoire) dans
50 % à 66 % des cas. La mortalité est d’environ 2 ‰,  par ponction
carotidienne.

2.6.1.4. Injection percutanée de glycérol dans la citerne trigéminale.
Nettement moins utilisée en France que les précédentes techniques
présentées, la technique repose sur l’effet neurotoxique du glycérol
au contact des fibres post-gassériennes du nerf trijumeau [120].
Il s’agit de ponctionner le cavum trigéminal de Meckel par voie
transjugale tel que précédemment décrit, de prélever du liquide
cérébrospinal et alors que le patient est sous anesthésie locale,
en position assise tête fléchie, d’injecter une petite quantité de
produit de contraste afin d’obtenir une cisternographie, vérifiant

ainsi la bonne position de l’aiguille dans le cavum trigéminal de
Meckel. Le produit de contraste est alors vidangé puis 0,2 à 0,4 ml
de glycérol est injecté par petites doses jusqu’à obtention d’une
hypoesthésie du territoire douloureux. L’avantage principal est le
coût peu élevé de cette technique. Le principal aléa est la diffusion
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ventuelle du glycérol dans les citernes de la base du crâne où son
ffet neurotoxique est redouté.

Une revue de la littérature, totalisant 1310 cas, avec des reculs
e 1 à 10 ans (6,5 ans en moyenne), retrouve une efficacité de 42 % à
4 %, maintenue à long terme dans 18 % à 59 % des cas selon les séries
38,5 % en moyenne) [121]. Les principales complications sont : une
ypoesthésie avec dysesthésies dans 30 % des cas, kératites rebelles
ans 5 %, éruptions herpétiformes dans 50 % (les éruptions her-
étiformes peuvent également compliquer les autres techniques
ercutanées).

.6.1.5. Traitement radiochirurgical stéréotaxique. Inventée par Lars
eksell [122], cette technique peu invasive consiste à irradier en une
éance unique à dose élevée le nerf trijumeau, en utilisant les tech-
iques stéréotaxiques de repérage dans l’espace (pose d’un cadre
e stéréotaxie sous anesthésie locale puis imagerie scanner et IRM)
our déterminer la localisation de la cible.

La technique dites de la cible « rétrogassérienne » développée à
arseille [123,124] est la plus usitée. Elle consiste à cibler le nerf

rijumeau dans sa portion rétrogassérienne, sur le trajet citernal du
erf, à 7,5 mm de l’émergence du nerf du tronc cérébral à l’aide d’un
eul isocentre de 4 mm recevant une dose élevée de 80 à 90 Grays.
l est conseillé de ne pas dépasser une dose de 15 Gy au niveau du
ronc cérébral. Un délai de quelques jours à quelques semaines est
abituellement nécessaire avant d’obtenir un effet sur la névralgie.
vec la technique rétrogassérienne le taux de contrôle à 3 mois
st de 92 %, et à 10 ans de 45 % de patients libres de crise et sans
édicament [124].
La seule complication décrite dans la littérature après la

adiochirurgie est l’hypoesthésie faciale qui, avec l’approche rétro-
assérienne, est rapportée dans 20 % des cas en taux actuariel

 5 ans. La probabilité d’une hypoesthésie décrite comme  « très
énible » est de 0,6 % [124].

Plusieurs séries retrouvent un taux de soulagement à long terme
n peu plus élevé chez les patients présentant une hypoesthésie tri-
éminale [125], mais celle-ci ne semble pas obligatoire pour obtenir
ne efficacité de la radiochirurgie [124] puisque certains patients
ont soulagés sans hypoesthésie.

.6.1.6. Évaluation des traitements neurochirurgicaux. Dans la lit-
érature, il n’y a pas d’étude contrôlée randomisée évaluant les
ifférentes techniques chirurgicales entre elles, ou le traitement
édical versus le traitement chirurgical. Une revue Cochrane [126]

a repris les 3 seules études randomisées contrôlées, ces 3 articles
e focalisent sur des points techniques (utilisation d’un versus

 isodoses ciblant le nerf trijumeau en radiochirurgie [127], utilisa-
ion d’un système de neuronavigation versus un amplificateur de
rillance pour cibler la thermocoagulation [128], thermocoagula-
ion pulsée versus thermocoagulation standard [129]. Cette revue
nsiste notamment sur le manque d’évaluation par des observa-
eurs indépendants des résultats des traitements dans les séries
rospectives, et la difficulté de coter les soulagements partiels post-
pératoires, y compris avec l’utilisation d’échelle comme  celle du
arrow Neurological Institute [130].

Enfin, les auteurs concluent que toutes les procédures neuro-
hirurgicales résultent en un certain soulagement des patients,
vec ou sans médication, et qu’il y a des arguments mon-
rant que les techniques lésionnelles apportent un certain degré
’hypoesthésie. Il n’y a pas d’étude randomisée contrôlée concer-
ant la décompression vasculaire microchirurgicale, qui selon
es séries observationnelles donne la plus longue période post-
pératoire sans douleur.

Dans une large méta-analyse de la littérature [131], l’Académie
méricaine de Neurologie et la Fédération Européenne des Sociétés
eurologiques indiquent :
gie 64 (2018) 285–302 299

• que les patients bénéficiant d’une décompression vasculaire
microchirurgicale ont une plus longue période sans douleur
qu’avec les autres techniques chirurgicales, mais au prix d’une
morbidité non négligeable, réduite dans les équipes ayant une
forte activité [112] ;

• que la radiochirurgie est la technique présentant le moins de
complication, mais l’absence d’étude randomisée contrôlée éva-
luant les différentes techniques chirurgicales empêche de faire
des recommandations formelles sur le traitement chirurgical.

2.6.2. Quand adresser un patient souffrant de névralgie
trigéminale à un neurochirurgien ?

Trois éléments doivent amener à la décision d’adresser un
patient à un neurochirurgien.

Tout d’abord, il doit s’assurer qu’il s’agisse bien d’une NTC (cf.
chapitre II.2), ce qui est relativement aisé cliniquement lorsque
les critères diagnostics sont typiques [21]. Il faut déterminer si
le patient présente une NTC ou une forme atypique (notamment
du fait d’un fond douloureux permanent, ou d’un déficit trigémi-
nal, sensitif ou moteur). Dans ce dernier cas, il faut remonter dans
l’histoire clinique de la névralgie du patient et rechercher s’il pré-
sentait au début les caractéristiques d’une forme classique, il est
fréquent qu’avec le temps et les traitements médicamenteux la
douleur prenne des caractéristiques atypiques.

Dans tous les cas, mais particulièrement s’il s’agit d’une forme
atypique, une NTD doit être recherchée (cf. chapitre II.3) Une IRM
de bonne qualité, avec notamment des séquences dédiées à l’étude
de l’anatomie vasculo-nerveuse de l’angle ponto-cérébelleux (cf.
chapitre II. 4 ») doit être réalisée, un conflit vasculo-nerveux étant
fréquemment mis  en évidence, ce qui permettra ensuite de propo-
ser au patient la technique neurochirurgicale la plus adaptée.

Enfin, la chirurgie est proposée aux patients souffrants de
névralgies trigéminales invalidantes qui ne sont plus soulagés par
leur thérapeutique médicamenteuse, ou le sont mais au prix d’effets
secondaires mal  tolérés retentissants sur leur qualité de vie.

Même  s’il n’y a pas aujourd’hui de consensus sur la définition du
caractère réfractaire de la NTC, les indications suivantes peuvent
être proposées :

• échec au traitement médical bien conduit, défini par la non
réponse au traitement médical utilisé à doses optimales et/ou
la non-maintenance de l’effet thérapeutique, et/ou l’existence
d’effets indésirables et/ou la notion de contre-indications au trai-
tement ;

• échec de 3 molécules (utilisées à doses efficaces) dont la carba-
mazépine.

Ces propositions seront à confirmer une fois le caractère réfrac-
taire de la NTC clairement définie, car un certain nombre d’experts
suggèrent une chirurgie précoce dès l’échec de la carbamazépine.

2.6.3. Stratégie du traitement chirurgical
L’objectif de la consultation neurochirurgicale sera d’une part

de vérifier les 3 éléments précédemment notés (‘s’agit-il d’une
névralgie trigéminale ?’ ; ‘est-ce une forme classique ?’ ; ‘est-elle
résistante aux traitements médicaux ?’), d’autre part de présenter
au patient les différentes possibilités chirurgicales, en insistant sur
la balance ‘bénéfice/risque’, et enfin lui proposer la plus adaptée
à son cas. Evidemment, la décision finale revient au patient, après
cette information claire et objective et souvent consignée par écrit
dans le consentement préopératoire.
Pour ce qui concerne les NTD, le traitement dépendra de la cause
de la névralgie et de sa résistance aux traitements. Par exemple,
pour des névralgies trigéminales réfractaires chez un patient souf-
frant d’une affection démyélinisante, les procédures lésionnelles
ou radiochirurgicales sont plutôt proposées en première intention,
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lus rarement des décompressions vasculaires microchirurgicales
parfois proposées néanmoins aux patients jeunes en bon état géné-
al présentant un net conflit vasculonerveux à l’IRM). Tout ceci
épend des habitudes de chaque centre, en l’absence d’essais cli-
iques contrôlés randomisés.

Pour ce qui concerne la NTC, plusieurs cas de figure peuvent être
iscutés :

chez un patient en bon état général, qui pourra supporter une
anesthésie générale, présentant un conflit vasculo-nerveux net
à l’IRM, il semble logique de discuter de première intention la
décompression vasculaire microchirurgicale, car cette technique
de référence s’attaque à la cause de la NTC et comporte une pro-
babilité élevée de bonne évolution (BNI 1 « pas de douleur, pas de
traitement médicamenteux ») sur le long terme. La radiochiru-
gie peut être aussi proposée en alternative du fait de sa moindre
invasivité, de son taux très faible de complication et en particu-
lier du fait de son taux très faible d’hypoesthésie par rapport aux
techniques percutanées ;
un patient à l’état général altéré, ou en échec de décompression
vasculaire microchirurgicale (et chez qui l’IRM postopératoire
ne montre pas de conflit vasculo-nerveux résiduel), pourra être
orienté vers une thérapeutique chirurgicale lésionnelle dont le
choix est souvent affaire d’école, mais peut aussi dépendre de la
branche concernée par la douleur (un V1 sera un argument pour
une compression par micro-ballonnet), de caractéristiques ana-
tomiques (un grand cavum trigéminal de Meckel orientera vers
une thermocoagulation), ou de la coopération du patient (notam-
ment pour envisager une thermocoagulation). En fonction de la
technique choisie, le patient doit être informé que le soulagement
de sa névralgie se fera souvent au prix d’une hypoesthésie plus
ou moins marquée ;
entre ces deux cas extrêmes relativement aisés, toutes les situa-
tions intermédiaires sont imaginables. Le choix du traitement
chirurgical proposé au patient dépendra de la préférence de
l’opérateur pour telle ou telle technique, et les données actuelles
de la littérature ne permettent pas de trancher entre celles-ci.
Par exemple, avec l’amélioration de la sensibilité et de la spéci-
ficité de l’imagerie que proposer aux patients chez qui un conflit
vasculo-nerveux n’est pas retrouvé à l’IRM ?

La décision du type de traitement chirurgical proposé sera donc
rise en accord avec le patient après une information claire et
bjective sur les bénéfices et les risques prévisibles à ce type de
rocédure.
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