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Potentiels évoqués en neurologie :
réponses pathologiques et indications

N. André-Obadia, F. Mauguicre

Les potentiels évoqués visent soit a détecter et a localiser les dysfonctionnements des voies sensorielles et
motrices, soit a objectiver des réponses corticales reflétant des processus attentionnels ou cognitifs. Toutes
les situations cliniques oui il importe de connaitre I’état fonctionnel des voies sensorielles ou motrices sont
donc des indications utiles. Il peut s‘agir d’objectiver un signe fonctionnel purement subjectif, d’explorer
le retentissement d’une lésion focale, de détecter en temps réel un dysfonctionnement au cours d’une
intervention présentant un risque neurologique, d’évaluer les chances de succes d’une neurostimulation
a visée antalgique... Les troubles de conscience et les comas représentent une indication privilégiée non
seulement pour évaluer les voies sensorielles, mais aussi pour prédire I’évolution. C’est dans cette derniére
indication que certaines réponses cognitives ont fait la preuve de leur utilité alors que de facon globale,
leur impact diagnostique est plus limité que celui des potentiels évoqués sensoriels ou moteurs.
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Plan d’action de nerfs. Dans les neuropathies, ces derniers peuvent étre
d’amplitude trop faible pour étre détectés et la vitesse de conduc-
u Généralités 1 ti’on peut alqrs étre mesurée indirect‘ement_ en enregistrant le§
u sémiologi \anification d I 1 réponses corticales N20 et P39 aprés stimulation d’un nerf cutané
emiologie et signification des anomalies ou mixte a différents niveaux. La vitesse de conduction entre deux
Potentiels évaqués somesthésiques (PES) 1 points de stimulation est estimée en mesurant la différence entre
Potentiels évoqués par les stimulations thermiques les latences des réponses corticales .
etdouloureuses 4 Lorsque les réponses sensitives recueillies sur le trajet distal
Potentiels évoqués visuels (PEV) 5 des nerfs périphériques sont respectées, la conduction dans leur
Potentiels évoqués auditifs ) ) ) ) 6 segment proximal ou aux étages plexiques et radiculaires peut
Potentiels moteurs évoqués par stimulation corticale et spinale étre évaluée par l'enregistrement des potentiels N9, P9 et N13
(PEM) 7 aux membres supérieurs ou des potentiels P15, P17 et N22 aux
= Indications et rendement diagnostique des potentiels évoqués 7 membres inférieurs. Une anomalie de latence ou d’amplitude uni-
Place actuelle des potentiels évoqués dans le diagnostic latérale du potentiel N9 dans le creux sus-claviculaire, avec respect
de la sclérose en plaques 7 des réponses au coude et anomalie d’amplitude ou de latence
Potentiels évoqués et retentissement fonctionnel des lésions de la réponse spinale N13, peut étre ainsi observée lorsque la
focales 8 conduction est ralentie a l’aisselle, dans le défilé costoclavicu-
Potentiels évoqués et évaluation d’un dysfonctionnement laire ou dans les troncs du plexus brachial. Les PES permettent
en |'absence de lésion focale explicative du tableau clinique 11 également d’explorer le prolongement proximal des neurones
Monitorage peropératoire et potentiels évoqués 16 ganglionnaires et de révéler le dysfonctionnement des voies sen-
Indications et utilité des potentiels évoqués dans |'exploration sitives dans les polyradiculopathies et certaines ganglionopathies
et le monitorage des comas 18 avec préservation de la conduction dans le segment distal des
m Conclusion 21 voies sensitives'?. Dans les neuropathies touchant préférentiel-

lement les fibres de petit calibre, les réponses corticales a la
stimulation cutanée par laser sont les seules a étre anormales.

L . Plexopathies brachiales ¥!

B Généralités Les plexopathies avec lésions pluritronculaires distales par
. Sémiologie et signification rapport au ganglion spinal sont associées a d’importantes ano-
. malies des réponses sus-claviculaires N9 et de leur homologue
des anomalies P9 sur le scalp. Le potentiel spinalN13 est le plus souvent
. . . s o aboli, et les réponses cervicobulbaires et corticales sont anormales
Potentiels evoques somesthe5|ques (PES) ou absentes. Dans les plexopathies traumatiques avec avulsion
Lésions des nerfs périphériques de§ racir}es post,érieures, au niveau de lelllr jonction avec l'axe
médullaire, les réponses N9-P9 seules persistent alors que toutes
les composantes plus tardives sont absentes, si l’avulsion est
compléte pour toutes les racines explorées, ou trés diminuées si

' certaines fibres demeurent fonctionnelles.

Neuropathies périphériques
Les vitesses de conduction dans les nerfs périphériques sont
habituellement mesurées par l'enregistrement des potentiels
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Plexopathies lombaires et sacrées

Dans les plexopathies lombaires et sacrées, les anomalies des
réponses périphériques P15, P17 et de la réponse spinale N22 ont
la méme signification que celles des anomalies des réponses N9,
P9 et N13 dans les 1ésions plexiques brachiales. A elles seules, les
anomalies des réponses corticales peuvent confirmer une atteinte
plexique soupconnée cliniquement, mais n’ont pas de valeur loca-
lisatrice intrinseque.

Lésions monoradiculaires

Seule la stimulation sélective d’'un dermatome permet une
exploration monoradiculaire, mais dans ce cas les réponses spi-
nales sont difficiles a obtenir.

Les asymétries d’amplitude ou de latence des réponses corti-
calesP39 a la stimulation des dermatomes L5 et S1 aux membres
inférieurs peuvent étre utilisées pour confirmer une souffrance
monoradiculaire 5!, Elles ne donnent cependant aucune indi-
cation quant au niveau anatomique du dysfonctionnement et
n’apportent la confirmation de la souffrance radiculaire que si
le tableau clinique est assez évocateur pour éliminer toute autre
hypothese diagnostique.

Lésions polyradiculaires

Dans les pathologies affectant sélectivement le prolongement
central des cellules ganglionnaires spinales dans les racines pos-
térieures, les réponses périphériques obtenues au coude apres
stimulation des nerfs médian, radial ou cubital et au creux poplité
aprés stimulation des nerfs tibiaux sont respectées, de méme
que les réponses N9 et P15 recueillies respectivement dans le
creux sus-claviculaire et au niveau du grand trochanter (cf. article
17-031-B-10 de 'EMC). En revanche, les réponses segmentaires
spinales N13 pour le membre supérieur et N22 pour le membre
inférieur sont anormales, soit absentes, soit diminuées et/ou retar-
dées.

Lésions médullaires

La section totale de la moelle abolit les réponses a la stimula-
tion de tous les troncs nerveux dont les racines pénetrent 1'axe
spinal en dessous du niveau lésionnel. Les 1ésions plus sélectives
des cordons sensitifs médullaires, démyélinisantes en particulier,
peuvent aboutir au méme résultat; néanmoins il persiste souvent
une réponse corticale retardée permettant de mesurer un allon-
gement du temps de conduction centrale (TCC). Dans les lésions
incomplétes, les aspects varient selon la localisation rostrocaudale
et transversale de la lésion.

Lésions des cordons postérieurs de la moelle

Lorsque la conduction persiste, 1'aspect le plus fréquent est
représenté par un allongement des TCC dont le siege spinal
peut étre affirmé si les potentiels de jonction cervicobulbaires
(P14 et/ou P30) sont absents ou retardés alors que les réponses
périphériques et spinales segmentaires sont normales. La mesure
des intervalles P9-P14 et N22-P30 permet de quantifier le degré
d’atteinte et d’en évaluer I’évolution.

Lésions centromédullaires

Les lésions centromédullaires touchant la corne postérieure de
la moelle se traduisent par la diminution d’amplitude ou la dispa-
_ rition du potentiel spinal segmentaire correspondant aux niveaux
| métamériques atteints: N13 ou N22 respectivement pour les PES

' des membres supérieurs et inférieurs.

Lorsque la conduction dans les cordons postérieurs est préser-
vée, les potentiels de jonction cervicobulbaires (P14 et P30) et les
potentiels corticaux (N20 et P39) sont normaux. Cet aspect n’a
pas de spécificité étiologique, il peut étre observé dans les syrin-
gomyélies ' comme dans les tumeurs intramédullaires %! Enfin,
nombreuses sont les Iésions centromédullaires qui provoquent des
anomalies de I’ensemble des réponses a I’exception des réponses
périphériques.

Lésions de la jonction cervicobulbaire °-12!
Lorsque la conduction est ralentie ou interrompue au niveau

de la jonction cervicobulbaire, les réponses périphériques et les
réponses segmentaires spinales (N13 et N22) sont respectées alors
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que les potentiels P14 et N18 aux membres supérieurs, le poten-
tiel P30 aux membres inférieurs ainsi que les réponses corticales
sont abolis ou anormaux. Les anomalies des PES peuvent étre dis-
sociées pour les membres supérieurs et inférieurs, ou observées
pour un seul membre ou un seul hémicorps selon la topogra-
phie de la 1ésion. Lorsque I'interruption de la conduction a 1’étage
cervicobulbaire est incompléte, le potentiel P14 persiste mais la
dispersion de la volée afférente provoque une diminution de
son amplitude, qui peut étre évaluée par la mesure du rapport
P9/P14, souvent associée a un allongement de l'intervalle P9-P14.
L’évaluation de I'amplitude du potentiel P30 est en revanche diffi-
cile, si bien que ’absence de ce potentiel ou un retard de sa latence
ont seuls une valeur pathologique fiable.

Lésions suprabulbaires du tronc cérébral

Dans les lésions protubérantielles ou pédonculaires, les
réponses segmentaires spinales sont préservées et, le plus souvent,
les potentiels P14, N18 et P30 sont normaux. Les réponses corti-
cales N20 et P39 sont pathologiques ou normales selon que la
lésion intéresse ou non les fibres lemniscales.

Le fait que les potentiels P14 et P30 soient souvent normaux
dans les 1ésions protubérantielles et pédonculaires peut faire dou-
ter de la contribution des fibres lemniscales a leur genése. On
pourrait s’attendre en effet a ce que des potentiels liés a la
propagation de potentiels d’action dans les fibres lemniscales dis-
paraissent lorsque la conduction dans cette voie est interrompue.
Cette observation plaide en faveur d’une origine des potentiels
P14 et P30 a la jonction cervicobulbaire. Les enregistrements
nasopharyngés suggerent cependant qu’une partie des structures
génératrices du potentiel P14 pourrait se situer entre la protubé-
rance et la partie rostrale du mésencéphale %],

Lésions thalamiques et thalamocapsulaires

Dans les 1ésions thalamiques ou capsulaires, touchant le noyau
ventro-postéro-latéral du thalamus (VPL) ou les fibres thalamo-
pariétales, les potentiels P14 et N18 et le potentiel P30 sont
normaux, respectivement apres stimulation des membres supé-

~rieurs et inférieurs "> 14, Inversement les composantes corticales
| sont anormales ou totalement absentes apres stimulation de

I"hémicorps anesthésique.

Lorsque les noyaux sensitifs du thalamus sont épargnés, les
réponses évoquées corticales de I’hémisphere 1ésé survenant avant
la 50 ms sont normales!'"l. Les potentiels évoqués corticaux
précoces sont toujours anormaux dans les hémianesthésies ou
les hémihypoesthésies du syndrome de Déjerine-Roussy, mais
ils peuvent I'étre également lorsque les signes sensitifs sont dis-
crets, se résumant a des paresthésies hémicorporelles. Parmi les
lésions lacunaires de la capsule interne, seules celles situées dans
le bras postérieur modifient les réponses du cortex somesthésique
N20, P24 et P27 ; ces réponses sont normales dans les hémiplégies
motrices pures.

Dans la plupart des cas, les 1ésions thalamocapsulaires vont
affecter de facon identique toutes les composantes corticales
précoces des PES. Cependant, ces 1ésions peuvent exceptionnel-
lement faire disparaitre sélectivement soit les réponses pariétales
N20, P24 et P27, soit les réponses frontales P22-N30 a la stimu-
lation du membre supérieur ['*l. Ces cas revétent une importance
toute particuliere puisque leur existence méme montre que des
fibres thalamocorticales activées par la stimulation d’un nerf péri-
phérique peuvent déclencher la réponse d’une partie seulement
des sources corticales des PES. De plus l'atteinte sélective des
réponses frontales dans ce type de lésion est en général associée a
une négligence motrice ou une hémiparésie ataxique, ce qui sug-

~ gere qu’au moins une partie des composantes P22 et N30 pourrait

| dépendre de fibres thalamocorticales controlant rétroactivement

! la programmation motrice.

Lésions corticales

Le terme méme de 1ésions corticales est ambigu dans la mesure
ou, dans la plupart des cas, la Iésion intéresse a la fois I’épaisseur de
la substance grise et la substance blanche sous-jacente. D’ailleurs,
toutes les lésions étendues du cortex centropariétal, qu'il s’agisse
d’accidents ischémiques du territoire sylvien, d’hématomes

EMC - Neurologie
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Figure 1.
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Abolition sélective des réponses pariétales dans une lésion cortico-sous-corticale étendue. Potentiels évoqués somesthésiques obtenus par la

stimulation des deuxieme et troisieme doigts chez une patiente présentant une hémianesthésie de la main droite séquellaire d’une lésion ischémique étendue

pariétale gauche (électrode de référence auriculaire du c6té non stimulé).

A. Coupes par imagerie par résonance magnétique dans les plans horizontaux CA-CP de Talairach montrant que la Iésion gauche englobe tout le cortex

pariétal rétrorolandique.

B. 1. Stimulation des doigts du c6té gauche (hémisphere sain). De ce c6té, les réponses pariétales N20, P27 et P45 sont obtenues avec des latences et
une topographie normales; 2.stimulation des doigts de la main droite anesthésique. Enregistrement dans la région pariétale gauche avec une électrode
de référence médiofrontale montrant un faux aspect de réponse en relation avec la persistance des réponses frontales de I’'hémisphére gauche (voir 3, 4);
3.stimulation des doigts de la main droite anesthésique. Persistance des réponses frontales gauches P22 et N30 et des réponses de latence moyenne, en
particulier N60 (ici N70); 4. stimulation des doigts de la main droite anesthésique. Abolition de toutes les réponses corticales pariétales gauches.

intrahémisphériques étendus ou de volumineuses lésions tumo-
rales intraparenchymateuses, font disparaitre toutes les réponses
corticales du coté 1ésé. L'aspect est alors identique a celui observé

+ dans les 1ésions limitées au thalamus postérieur.

Lorsque la 1ésion est suffisamment proche de la surface corticale
pour léser ou désafférenter une partie seulement du cortex moteur
ou sensitif de la région centrale, on peut observer une disparition
sélective des composantes pariétales associée a des troubles soma-

| tosensitifs controlatéraux allant de la perte des sensibilités tactile

et articulaire a I'astéréognosie isolée.

Lorsque seules les composantes frontales sont anormales, la sen-
sibilité est préservée. La Figure 1 illustre les réponses obtenues chez
une malade avec lésion pariétale étendue mais respectant le cortex
moteur. La persistance de réponses prérolandiques P22 et N30 du
cOté 1ésé, chez cette patiente présentant une hémianesthésie totale
sans hémiparésie, suggére que des informations sensitives peuvent
étre transmises au cortex prérolandique sans relais préalable dans
le cortex somatosensitif et sans donner lieu a une perception '/,

Hyperréponses [17:18]

Depuis les premiéres descriptions de Dawson en 1947, on sait
que les épilepsies myocloniques progressives sont associées a des
réponses corticales d’amplitude anormalement élevée, lesquelles
signent 'origine corticale des myoclonies. Chez ces patients, les
potentiels sous-corticaux et la réponse pariétale N20 sont le plus
souvent normaux apres stimulation du nerf médian au poignet.
Cette hyperréponse corticale se traduit par une positivité dans la
région pariétale opposée a la stimulation, dont la polarité s’inverse
dans la région frontale et dont la latence est de 1'ordre de 25 ms
(Fig. 2). Cette distribution topographique est compatible avec une
source tangentielle au scalp située dans la région périrolandique.

La relation entre cette hyperréponse corticale et la myoclo-
nie n’est pas la méme dans tous les cas et varie selon les
résultats du moyennage rétrograde de l'activité électrencépha-
lographique (EEG) précédant la myoclonie "), Lorsque celui-ci
révele l'existence d'une pointe précédant la secousse d’environ
20ms au membre supérieur et siégeant dans la région centrale
opposée a la clonie, la preuve électrophysiologique est faite d'une
myoclonie corticale réflexe ?”. Dans ce cas, la myoclonie peut
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Figure 2. Hyperréponses corticales. Les réponses obtenues aprés sti-
mulation du nerf médian droit (référence auriculaire) comportent un
potentiel N20 d’amplitude normale associé a un potentiel P20 et pré-
cédé de potentiels P9 et P14 également normaux. Dans la région centrale
opposée a la stimulation (électrodes 4, 5, 9 et 10), on note un potentiel
P25 dont I'amplitude est de I'ordre de 20wV (contre 2wV en moyenne
pour le potentiel P27 du sujet normal). Ce potentiel s'inverse dans la
région frontale (électrodes 11 a 16) ou I'on observe un potentiel négatif
dont I'amplitude est proche de 40 pV. Ce patient présente des myoclonies
spontanées et déclenchées.

étre déclenchée par une réponse exagérée du cortex moteur aux
influx afférents a destinée prérolandique transmis soit par des
fibres thalamocorticales, soit par des connexions corticocorticales
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Figure 3. Anomalies des potentiels évoqués laser (PEL) dans trois situations cliniques différentes: douleur sine materia (A), douleur neuropathique (B, C)
a type d’allodynie (B) et de douleur spontanée (C) (d’aprés [24). Grande moyenne des PEL réalisés dans trois groupes de patients. Pour chaque groupe, les
réponses du coté affecté par la douleur (courbes noires) sont superposées avec les réponses a la stimulation du c6té sain (courbes grises). Les cartographies
de I'activité électrique correspondant aux 100 ms autour du maximum d’amplitude des réponses (séquence temporelle précisée par un trait noir au-dessus
de I'échelle de temps) sont représentées en dessous des courbes. L'amplitude des PEL est diminuée lors de la stimulation du c6té douloureux dans les deux
groupes de douleur centrale (B, C), de fagon plus importante dans le groupe avec douleur spontanée exclusive (C). Dans le groupe des douleurs sine materia
(A), 'amplitude de la positivité au vertex est comparable quel que soit le coté stimulé mais une positivité plus tardive (vers 550 ms) apparait en réponse a la
stimulation du c6té douloureux (astérisque). Cette deuxieme positivité pourrait correspondre a une réponse cognitive P3 traduisant |’orientation de I’attention
vers le stimulus. Dans les deux groupes de douleur centrale, la réponse P2 est centrée au vertex quel que soit le coté de la stimulation. Dans le groupe des
douleurs non organiques, le maximum d’amplitude de la réponse P2 a la stimulation du c6té douloureux est déplacé vers les régions frontales.

entre le cortex sensitif et le cortex moteur. Cette pointe cen-
trale a un aspect et une topographie trés comparables a ceux de
I'hyperréponse corticale déclenchée par la stimulation périphé-
rique. L'enregistrement des PES et le moyennage rétrograde de
I'EEG déclenché par les myoclonies permettent donc de classer
les myoclonies selon leur mécanisme pathogénique.

Potentiels évoqués par les stimulations
thermiques et douloureuses '~

Une souffrance de la voie nociceptive peut se traduire par une
abolition ou une diminution d’amplitude de la réponse corticale
a la stimulation laser, un retard de latence isolé étant plus rare. La
présence d’anomalies des potentiels évoqués nociceptifs obtenus
par stimulation cutanée au laser (PEL) traduit une souffrance sur
la voie spinothalamique, quelle qu’en soit sa traduction clinique :
lésion asymptomatique, déficit de la sensibilité thermoalgique
et/ou douleur neuropathique.

Lors de la stimulation dans un territoire douloureux, des PEL
normaux ou d’amplitude augmentée remettent en question le
diagnostic de douleur neuropathique, sous réserve d'une explo-
ration des fibres Ad et C 24,

Inversement, la présence d’anomalies des PEL permet d’affirmer
la nature neuropathique de cette douleur mais il n’existe pas
de corrélation directe entre I'importance des anomalies des PEL
et l'intensité de la douleur. Cependant, une douleur spontanée
continue d’origine centrale se traduit le plus souvent par une
diminution d’amplitude marquée ou une abolition des PEL alors
que l'allodynie et ’hyperalgésie s’accompagnent le plus souvent
de réponses désynchronisées mais pas totalement abolies (Fig. 3),
avec éventuellement apparition de réponses ultratardives. Celles-
ci correspondent a I'activation des fibres C, démasquée en raison
du défaut d’activation des fibres A3 12425,

Lésions des nerfs périphériques
Névralgie trigéminale

Dans la névralgie trigéminale idiopathique ou symptomatique,
les PEL sont de réalisation et d’interprétation plus faciles que les
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PES 2% et les anomalies observées dans le territoire douloureux
sont corrélées avec le degré de perte en fibres Ad objectivé par la
biopsie du nerf.

Mononeuropathie

Les PEL sont anormaux dans le territoire cutané correspondant a
I’atteinte tronculaire et dans le cas du syndrome du canal carpien,
I'atteinte des fibres Ad est précoce et corrélée a la sévérité de la
pathologie.

Neuropathie périphérique

Une neuropathie touchant sélectivement les petites fibres
est suspectée devant la présence de douleurs distales d’allure
neuropathique, plus ou moins associées a un déficit de la
sensibilité thermoalgique et a une dysautonomie. L'électro-neuro-
myographie (ENMG) est normale. Les PEL sont le plus souvent
altérés ou absents, caractérisés par une diminution d’amplitude de
la réponse au vertex, plus rarement associée a une augmentation
de sa latence. Dans la neuropathie diabétique, il existe le plus sou-
vent une atteinte combinée des grosses et des petites fibres donc
des anomalies des vitesses de conduction sensitive et des PEL 1?7 ;
les PEL peuvent également révéler des anomalies infracliniques.

Lésions monoradiculaires

Les PEL sont particulierement intéressants pour objectiver une
atteinte monoradiculaire car le recouvrement des dermatomes
nociceptifs est moindre que celui des dermatomes somesthé-
siques. Dans la névralgie postherpétique, les PEL sont sensibles et
fiables pour diagnostiquer l’atteinte neuropathique; lors de dou-
leurs postzostériennes thoraciques, ils permettent une stimulation
proximale des dermatomes concernés.

Lésions médullaires

Dans la syringomyélie et les tumeurs intramédullaires, les PEL
peuvent étre diminués, retardés ou abolis alors que les PES peuvent
rester normaux 2%:2%1,

EMC - Neurologie



Lésions bulbaires

Dans les lésions du tronc cérébral (syndrome de Wallenberg,
infarctus lacunaire), les PEL peuvent représenter le seul moyen
objectif permettant de documenter la lésion en montrant une abo-
lition, une diminution d’amplitude ou un retard de latence de la
réponse corticale lors de la stimulation du coté de ’hypoesthésie
thermoalgique, alors que les PES sont le plus souvent normaux %,

Lésions thalamiques

En cas de douleur centrale par lésion thalamique, les anoma-
lies des PEL et des PES peuvent étre dissociées en fonction de la
topographie précise de la lésion 1131,

Lésions corticales

Les 1ésions vasculaires affectant le cortex insulaire et/ou opercu-
laire, se traduisant par des troubles de la sensibilité thermoalgique,
s’accompagnent d’anomalies des PEL alors que les PES jusqu’aux
composantes corticales précoces restent normaux. Une per-
turbation des PEL pourrait constituer un facteur prédictif du
développement ultérieur d’une douleur neuropathique %,

Hyperréponses

Une augmentation de ’amplitude des PEL a été décrite dans
le cadre de la migraine et de la fibromyalgie *>=*%. Ces hyperré-
ponses, associées a un défaut d’habituation des réponses lors de
la répétition des stimulations, suggerent une altération des méca-
nismes de controle descendant plutot quun dysfonctionnement
des voies de transmission de la douleur %34,

Potentiels évoqués visuels (PEV)

Lésions oculaires et rétiniennes **

Toute atteinte du milieu transparent de I’ceil ou de la macula
peut modifier les PEV. Il est donc essentiel de disposer d'un
examen ophtalmologique complet et de suspecter a priori une
atteinte périphérique deés lors que les PEV se révelent anormaux
avec une acuité visuelle diminuée. Dans la grande majorité des
cas, ’examen du fond d’ceil, 1a périmétrie dynamique et statique,
I’examen de la vision des couleurs et de 'acuité visuelle expliquent
sans difficulté les anomalies observées. L'enregistrement de
I'électrorétinogramme (ERG) évoqué par inversion d’un damier
peut se révéler utile en cas de doute. En effet, toute maculopathie
susceptible de modifier les PEV se traduit sur ces enregistrements
par une disparition ou une diminution significative de I'amplitude
du potentiel rétinien.

Lésions du nerf optique

Une augmentation isolée de la latence du potentiel P100 en
stimulation monoculaire est habituellement interprétée comme
traduisant un retard de conduction da a I'atteinte de la gaine myé-
linique des fibres du nerf optique (Fig. 4). Une baisse isolée de
I'amplitude du potentiel P100 évoque plutot une diminution du
nombre des axones fonctionnels. Les limites de cette interpréta-
tion sont:

o la possibilité d’association de lésions axonales et myéliniques ;
o l'atteinte sélective des fibres a conduction rapide dans certaines
pathologies neurodégénératives ;

la possibilité d’'un bloc de conduction au stade aigu d’'une
démyélinisation inflammatoire expliquant par exemple que
dans la neuromyélite optique, les anomalies des PEV sont
souvent caractérisées par une abolition ou une diminution
d’amplitude de la réponse sans retard de latence *°l.

L'’ERG par inversion de damier est le plus souvent normal dans
les 1ésions du nerf optique. Cependant une dégénérescence rétro-
grade des cellules ganglionnaires de la rétine peut entrainer une
diminution d’amplitude de la composante N95 de I'ERG.

La compression du nerf optique peut provoquer une dimi-
nution d’amplitude du potentiel P100 mais également une
augmentation de sa latence. Ainsi I'augmentation isolée et unila-
térale de la latence du potentiel P100, si elle permet d’affirmer un
ralentissement de la conduction dans le nerf optique, n’autorise
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Figure 4. Potentiels évoqués visuels par inversion de damier. Retard
de latence du potentiel P100 dans la sclérose en plaques. a.Réponses
normales; b. retard bilatéral de culmination du potentiel P100 avec deux
damiers de fréquence spatiale et de contraste différents; 1.stimulation
de I'ceil droit; 2.stimulation de I'ceil gauche. Le trait pointillé indique la
limite supérieure des latences normales.

aucune conclusion quant au mécanisme physiopathologique de
cette anomalie de conduction; le contexte clinique et évolutif
et les données de ’examen ophtalmologique sont déterminants
pour l'interprétation.

Lésions chiasmatiques
et rétrochiasmatiques 7%
Lorsque I’on stimule la totalité du champ visuel, les anomalies

de la topographie des réponses sont les seuls indices permettant
de suspecter un déficit hémianopsique. En effet si un scotome

, central fait disparaitre le potentiel P100, ’hémianopsie provoque
| une déviation du maximum du potentiel P100, « paradoxale » ou
" non selon les conditions de la stimulation.

Deux tiers des hémianopsies latérales homonymes sont détectés
par une topographie anormale de la réponse a la stimulation de la
totalité du champ visuel. Ce taux de détection passe a plus de 80 %
lorsque ’on utilise une stimulation par hémichamp qui objective,
outre les anomalies de topographie, la réduction ou l’abolition
de la réponse a la stimulation de I'hémichamp aveugle. Les PEV
se révelent plus fiables dans les hémianopsies bitemporales par
compression chiasmatique que dans les atteintes rétrochiasma-
tiques.

Quel que soit le siége de la lésion causale, la fiabilité des PEV
dans cette indication est limitée. Tout d’abord le taux de faux
négatifs n’est pas négligeable sil'on considere que I'hémianopsie
est en général évidente a I’examen campimétrique. De plus, une
épargne maculaire du c6té de I'hémianopsie suffit a produire un
potentiel P100 de topographie normale, masquant ainsi un déficit
hémianopsique périphérique. Inversement un scotome hémia-
nopsique central produit les mémes anomalies topographiques
du potentiel P100 qu’une hémianopsie complete avec la plupart
des damiers utilisés en routine clinique. Enfin, la fixité du regard
et la coopération du patient sont tout aussi essentielles pour une
stimulation par hémichamp que pour un examen campimétrique.

Lésions bilatérales du cortex occipital

Les PEV au flash peuvent persister chez des malades présentant
une cécité corticale par lésion bilatérale des lobes occipitaux 1%,
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Figure 5. Potentiels évoqués auditifs précoces (PEAp) dans un cas de neurinome de I'acoustique.

A. Sur I'imagerie par résonance magnétique, neurinome de |"acoustique droit (schwannome vestibulaire).

B. A droite, sur la figure de PEAp, I'aspect d’atteinte rétrocochléaire comporte une augmentation du temps de conduction I-V, portant d‘ailleurs surtout sur
I'intervalle I-1lI, réalisant un aspect de dysfonctionnement rétrocochléaire. L'asymétrie interauriculaire de I'intervalle |-V est trés anormale (1,1 ms).

L'hypothese généralement avancée est que la réponse évoquée par
le flash peut étre déclenchée par des voies visuelles indépendantes
de la voie géniculostriée. Néanmoins, un potentiel P100 peut éga-
lement étre obtenu en réponse a l'inversion d’un damier chez
certains malades avec cécité corticale lorsqu’ils sont capables de
maintenir une fixation en direction du stimulus.

Cette réponse résiduelle traduit 'activité des voies rétiniennes
centrales et des neurones occipitaux codant I'information macu-
laire. Sa présence dans ce contexte indique que la désafférentation
du cortex visuel est incompléte. Les études de la consom-
mation régionale de glucose par tomographie d’émission de
positons montrent que chez ces patients, il persiste un ilot de
cortex occipital dont la consommation de glucose augmente
lors des stimulations visuelles par inversion de damiers. Cet
argument métabolique suggére que la survie d’une popula-
tion neuronale de l’aire 17 normalement connectée au corps
genouillé latéral, mais isolée des aires visuelles associatives, pré-
serve le potentiel P100 sans pour autant permettre une perception
visuelle.

Potentiels évoqués auditifs

Les potentiels évoqués auditifs précoces (PEAp), de latence
moyenne (PEALM) et tardifs explorent l’activité de la voie audi-
tive depuis la cochlée jusqu’au cortex et renseignent sur son état
fonctionnel. Les PEAp explorent surtout le nerf cochléaire et le
tronc cérébral, les PEALM explorent le mésencéphale, le thalamus
postérieur, les radiations auditives et le cortex auditif primaire.
Les PEA tardifs explorent les structures corticales participant a
I'intégration auditive centrale.

Lésions cochléaires et rétrocochléaires

L'enregistrement des PEAp chez un sujet présentant une hypo-
acousie unilatérale de perception permet de dire, avec un faible
risque d’erreur, s'il y a atteinte rétrocochléaire de la voie auditive
ou non, et dans certains cas si l'atteinte est purement endoco-
chléaire. En 1’absence d’hypoacousie, 1'enregistrement des PEAp
permet également de mettre en évidence un éventuel dysfonc-
tionnement rétrocochléaire de la voie auditive et de préciser le
niveau de ce dysfonctionnement.

Les différents aspects d'une atteinte rétrocochléaire sont les sui-
vants:

e absence de toutes les ondesI a V non expliquée par une
cophose;

absence de toutes les ondes suivant 'onde I ou I'onde III;
augmentation anormale du temps de conductionI-V;

inversion du rapport d’amplitudeI/V qui devient égal ou supé-
rieur a 2. Cette anomalie prend d’autant plus de valeur qu’elle
est associée a d’autres;

différence interaurale anormale pour lintervallel-V, non
expliquée par un dysfonctionnement de l'oreille interne ou
moyenne.

Dans les atteintes purement endocochléaires, pour des intensi-
tés de stimulation élevées (> 80dBHL), la latence du picV n’est
pas allongée, 'amplitude du pic I est souvent diminuée alors
que sa latence est normale ou discrétement allongée, si bien que
I'intervalleI-V est soit normal, soit paradoxalement diminué du
cOté hypoacousique, ce qui traduit le phénoméne de recrute-
ment observé a 'audiométrie tonale. En revanche, en diminuant
Iintensité de stimulation, la latence du pic V s’allonge de facon
anormale.

Lésions du nerf auditif *”

Les PEAp montrent un aspect de dysfonctionnement rétroco-
chléaire, mais tous les aspects électrophysiologiques d’atteinte
rétrocochléaire ne traduisent pas exclusivement la souffrance du
nerf cochléaire. Dans les neurinomes du nerf cochléovestibulaire,
I’augmentation du temps de conduction I-V est Iaspect le plus fré-
quemment observé (Fig. 5); il peut ne traduire que ’allongement
de l'intervalle I-1II, le temps de conduction III-V étant alors nor-
mal. Il n’y a pas de corrélation entre le volume du neurinome et les
anomalies des PEAp, mais la perte auditive a I'audiométrie vocale
est corrélée aux anomalies des PEAp.

Lésions du tronc cérébral

Les lésions du tronc cérébral sont explorées par les PEAp et les
PEALM. Les anomalies des potentiels auditifs n’ont pas de spéci-
ficité étiologique, elles signalent que la lésion causale (tumorale,
vasculaire, inflammatoire ou dégénérative) affecte le fonctionne-
ment des voies auditives du tronc cérébral. Les voies auditives
étant croisées a plusieurs niveaux dans le tronc cérébral, les
lésions du tronc cérébral s’accompagnent exceptionnellement de
troubles auditifs subjectifs. Le pic I est normal; le pic II est par-
fois absent ou microvolté ; les anomalies des PEAp sont en général
limitées aux pics III et V. On peut observer :

e une augmentation de l'intervalle III-V sans anomalie morpho-
logique des pics;

un hypovoltage du pic V avec inversion du rapport d’amplitude
-v;

une instabilité des picsIV et V contrastant avec le caractere
strictement normal et reproductible des pics1, II et 11T ;

la disparition des picsIV et V;
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. o la disparition des pics au-dela des picsT et II.
Ces anomalies sont volontiers asymétriques mais exceptionnel-

< lement unilatérales.

D’une facon générale les anomalies isolées des picsIIl et V
orientent vers une localisation protubérantielle, et les anomalies
isolées du pic V vers une localisation pédonculaire. Une anomalie
unilatérale du pic V ou du complexeIV/V est en faveur d'un dys-
fonctionnement pontomésencéphalique du coté opposé a l’oreille
stimulée. Les lésions mésencéphaliques s’explorent a la fois par
les PEAp et les PEALM. Dans les lésions de la lame quadrijumelle,
les PEAp sont anormaux dans un cas sur deux, mais les PEALM
montrent des anomalies (retard de culmination de Pa, hypovol-
tage, voire abolition de cette composante) dans prés de 90 % des
cas 1401,

Lésions thalamocorticales

Lorsque la lésion intéresse de facon unilatérale le corps
genouillé médian en épargnant le colliculus inférieur, les PEAp
sont normaux et les PEALM anormaux “* 4! Les anomalies des
PEALM sont ipsilatérales a la 1ésion, quelle que soit ’oreille stimu-
1ée. Les lésions des radiations auditives et celles incluant le cortex
auditif comportent habituellement des anomalies des PEALM et
_ des PEA tardifs ipsilatérales a la 1ésion 14> #3]. I’anomalie des PEALM
| est en général une réduction d’amplitude de Pa supérieure a 30 %

2! par rapport au c6té normal.

Il existe une bonne corrélation entre la diminution d’amplitude
des potentiels Pa et N100 en regard d'un hémisphére et
I'extinction des stimulus délivrés a l'oreille controlatérale au test
d’écoute dichotique, donnant ainsi une assise objective au terme
d’hémianacousie proposé pour dénommer la «surdité» hémi-
sphérique #4451,

Potentiels moteurs évoqués par stimulation
corticale et spinale (PEM)

Les PEM ont été étudiés dans toutes les localisations 1ésionnelles
susceptibles de perturber le fonctionnement du cortex moteur, des
voies motrices centrales et des motoneurones spinaux ¢,

Lésions des nerfs périphériques et des racines

Les lésions périphériques et des racines antérieures peuvent
provoquer un allongement des latences et une diminution de
I’amplitude des réponses musculaires a la stimulation magnétique
spinale, sans modification du TCC. L'un des avantages des PEM
est de pouvoir explorer simultanément plusieurs muscles, ce qui
permet une meilleure sélectivité d’exploration, en termes de terri-
toire radiculaire, que celle des PES par stimulation électrique d'un
tronc nerveux périphérique (cf. supra). Dans les atteintes radicu-
laires proximales, les latences des PEM en réponse a la stimulation
magnétique spinale peuvent étre normales avec un allongement
apparent du TCC, lorsque celui-ci est évalué par soustraction des
latences des PEM obtenus par stimulation corticale et spinale. Cela
tient au fait que la stimulation magnétique spinale stimule les
racines au voisinage de leur émergence par les trous de conju-
gaison et non a leur sortie de la moelle. Le temps de conduction
périphérique doit donc étre évalué a partir des latences de 'onde F
et de la réponse orthodromique (M) évoquées par stimulation du
nerf périphérique dans cette indication (cf. article 17-031-B-10 de
I'EMC).

Lésions médullaires "

Lésions des motoneurones de la corne antérieure

La réduction d’amplitude des PEM par stimulation corticale
sans allongement du TCC est I'expression la plus pure d’une
perte des motoneurones de la corne antérieure de la moelle.
L'exploration de plusieurs muscles est souvent utile dans la mesure
ot les atteintes segmentaires peuvent étre tres focales.

Lésions de la voie motrice corticospinale
Les lésions de la voie corticospinale provoquent une dispari-
tion des réponses ou un allongement du TCC apres stimulation
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transcranienne du cortex moteur et stimulation magnétique spi-
nale, éventuellement associé a une diminution d’amplitude et/ou
une mauvaise reproductibilité de la réponse a la stimulation cor-
ticale (Fig. 6). Un TCC normal aux membres supérieurs et allongé
aux membres inférieurs indique un dysfonctionnement de la voie
corticospinale a I’étage médullaire thoracolombaire lorsque le
TCC est mesuré par la technique des ondesF.

Lésions du cortex moteur

Les études sur les PEM dans les accidents vasculaires hémisphé-
riques ont montré que les réponses a la stimulation magnétique
spinale sont en général normales, contrastant avec I’absence ou
le retard des réponses a la stimulation transcranienne °%.

Anomalies de I'excitabilité corticale

Une hyperexcitabilité corticale et une diminution de la période
de silence ont été démontrées dans la rigidité extrapyramidale,
inversement la période de silence est anormalement longue
dans I’hypotonie cérébelleuse. Certaines formes d’épilepsie
s’accompagnent également d'une hyperexcitabilité du cortex
moteur. La mise en évidence d’anomalies de 1'excitabilité corticale
contribue également au diagnostic de sclérose latérale amyotro-
phique.

H Indications et rendement
diagnostique des potentiels
évoqueés

Avant que I'IRM cérébrale et médullaire devint de pratique
courante, la sclérose en plaques était 'indication diagnostique
la plus fréquente des potentiels évoqués [°!l. Lorsque ni I'histoire
clinique ni les données d’examen ne permettaient d’affirmer un
dysfonctionnement de la voie explorée, la présence d’anomalies
des potentiels évoqués apportait alors un argument décisif en
faveur d'une diffusion spatiale de la maladie.

Aujourd’hui, les indications utiles au diagnostic de sclérose en
plaques se sont notoirement restreintes. Les indications des poten-
tiels évoqués se sont recentrées principalement sur 1’exploration
fonctionnelle des voies sensorielles ou motrices dans les situations
ou il sagit:

o d’apprécier le retentissement fonctionnel de lésions identifiées
par I'IRM, quelle qu’en soit la nature;

e d’évaluer un dysfonctionnement en l’absence de lésion focale
démontrée expliquant le tableau clinique;

e de prévenir un déficit postopératoire par un monitorage per-

opératoire des potentiels évoqués ;

d’évaluer le fonctionnement du tronc cérébral et du cortex

lorsque 1'état de conscience est altéré.

Nous traitons de ces différentes situations apres avoir rappelé

I’apport actuel des potentiels évoqués au diagnostic de la sclérose

en plaques.

Place actuelle des potentiels évoqués
dans le diagnostic de la sclérose en plaques

Une conférence de consensus tenue en 2001 1 a retenu comme
seules indications diagnostiquesdes potentiels évoqués dans la
sclérose en plaques :

e l’apport de la preuve d'une dissémination lésionnelle aux voies
visuelles par I’enregistrement des PEV dans les formes progres-
sives a présentation médullaire ;

I'authentification de l'origine lésionnelle d’'un symptoéme ou
d’un signe clinique dont l'organicité est cliniquement dou-
teuse, en permettant de rapporter des signes subjectifs peu
spécifiques a une anomalie de la conduction centrale.

On peut ajouter a ces deux indications le diagnostic rétrospec-
tif d’'une poussée de démyélinisation apres disparition des signes
cliniques en montrant la persistance d’anomalies de conduc-
tion. Cette troisieme indication concerne surtout les PEV lorsque
devant un déficit monofocal compatible avec une poussée de
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Figure 6. Allongement du temps de conduc-
tion centrale et altérations morphologiques des
potentiels évoqués moteurs (PEM) dans un cas
de tumeur intramédullaire. PEM par stimulation
rachidienne et corticale et recueil sur les muscles
courts abducteurs du cinquiéme doigt (CAV) au
membre supérieur (MS) et tibial antérieur aux
membres inférieurs (MI) : 1. PEM normaux au MS
droit; 2.PEM mal reproductibles et peu amples
au MS gauche; 3, 4.allongement du temps de
conduction centrale et diminution d’amplitude
de la réponse corticale aux deux MI; 5.imagerie
par résonance magnétique : tumeur intramédul-
laire (épendymome) C5-C6 associée a une cavité
syringomyélique sus- et sous-jacente.

Tableau 1.
Rendement des potentiels évoqués dans la sclérose en plaques (SEP).

SEP possible SEP probable SEP certaine
Chiappa 5! PEV 37% 58% 85%
Revue de la littérature
PEAp 30% 41% 67 %
PES 49 % 67 % 77 %
Fischer et al. 5] PEV 36% 68 % 86 %
Série personnelle de 917 cas
PEAp 24% 35% 65 %
PES 55% 73% 70 %

PEV : potentiels évoqués visuels; PEAp : potentiels évoqués auditifs précoces; PES: potentiels évoqués somesthésiques.

démyélinisation, 'interrogatoire révele dans les antécédents un
épisode de baisse de l'acuité visuelle transitoire et non exploré
alors que I'IRM est non conclusive.

Si la pratique d'une exploration multimodale des potentiels
évoqués s'est effacée au profit de 'IRM a titre diagnostique,
il convient de rappeler que plusieurs études prospectives ont
montré que la présence d’anomalies infracliniques des poten-
tiels évoqués lorsque le diagnostic de sclérose en plaques n’est
que possible augmente le risque d’évolution vers une sclé-
rose en plaques cliniquement certaine dans les quatre ans qui
suivent l'enregistrement *%). Environ 80 % de ces patients ont des
anomalies infracliniques des potentiels évoqués au premier enre-
gistrement, alors que ces anomalies ne sont présentes que chez
seulement 4 a 20 % des patients pour lesquels le diagnostic reste
incertain quatre ans apreés la premiére poussée. De plus la présence
d’anomalies des PEM en l’absence de signes cliniques pyramidaux
serait corrélée au handicap ultérieur.

Une abondante littérature fut consacrée a la description des
anomalies des potentiels évoqués dans la sclérose en plaques, au
rendement de chacune des modalités de potentiels évoqués tel
que résumé dans le Tableau 1553 et a I'évolution des anomalies
des potentiels évoqués avec la progression de la maladie.

Potentiels évoqués et retentissement
fonctionnel des lésions focales

Lésions médullaires

I s’agit de l'indication principale des PEM et PES, les deux
techniques apportant des renseignements complémentaires. Ils
sont réalisés pour détecter des anomalies infracliniques devant
la découverte d"une lésion a I'IRM, pour évaluer 'importance de
l'atteinte fonctionnelle devant une suspicion clinique de souf-
france médullaire, pour suivre I’évolution et aider a la décision
chirurgicale.

8

Lésions traumatiques 54

Les lésions médullaires traumatiques furent parmi les premiéres
étudiées par la technique des PES. Lorsque le tableau clinique
est celui d'une section médullaire compléte, aucune réponse cer-
vicobulbaire ou corticale ne peut étre obtenue par stimulation
des nerfs dont les racines pénétrent dans la moelle en des-
sous du niveau lésionnel. Seules les réponses périphériques et
les réponses segmentaires spinales persistent au-dessous de la
lésion 1. Si au stade chronique les anomalies des PES sont bien
corrélées au déficit sensitif tactile et articulaire *°/, une réponse
corticale P39 anormale a pu étre obtenue au stade précoce indi-
quant la persistance d’une conduction spinale, non détectable
par I'examen clinique. De plus, la récupération des réponses
peut précéder la récupération clinique. Des détériorations tran-
sitoires des PES ont été décrites au cours de I’évolution des
traumatismes spinaux et rapportées a des phénoménes d’cedeme
local.

Les anomalies des PEM observées a la phase aigué du trauma-
tisme médullaire ne changent pas significativement a six mois et le
bilan initial a une valeur pronostique concernant la récupération
motrice a distance: il existe une corrélation entre les anomalies
initiales (augmentation de latence, diminution d’amplitude ou
abolition de la réponse corticale) des PEM des membres supérieurs
etdes membres inférieurs et respectivement les capacités fonction-
nelles manuelles et le handicap a la marche *’l. Dans les 1ésions
cervicales hautes (C3-C4), les PEM permettent 1’exploration du
diaphragme et ont une valeur pronostique concernant la récupé-
ration d'une autonomie respiratoire.

Lésions focales compressives ou intramédullaires

Dans les compressions médullaires progressives ou les 1ésions
intramédullaires, les anomalies des PES peuvent concerner la
conduction intraspinale ou les réponses segmentaires. Une carac-
téristique commune aux anomalies des PES dans ce type de lésion
est leur absence de corrélation simple avec le type, 1'étendue
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Figure 7. Abolition du potentiel cervical N13 et anomalie de la conduc-
tion cordonale (myélopathie cervicarthrosique) (d’apres [*9]). Le potentiel P14
dans la région pariétale opposée a la stimulation (Parc-Sh) est anormal des
deux cotés, pratiquement absent a gauche et retardé a droite (A). L'imagerie
par résonance magnétique montre un rétrécissement plurisegmentaire du
calibre médullaire (B). Le patient présentait une paraparésie progressive sans
anesthésie segmentaire ni signes radiculaires aux membres supérieurs.

ou l'importance des images IRM médullaires. Cette constatation
traduit essentiellement la fréquence élevée des anomalies infracli-
niques.

Myélopathies cervicarthrosiques!“” 561, Une dissociation
entre les données de I'IRM et du bilan neurophysiologique est
fréquente °?! dans cette étiologie.

Dans les myélopathies cervicarthrosiques, la réponse N13 aprés
stimulation du nerf médian, l'intervalle N22-P39 et le potentiel
P30 apres stimulation du nerf tibial postérieur sont anormaux
dans 60 a 80 % des cas selon les différentes séries publiées, alors
que l'intervalle P9-P14 et le potentiel N20 ne sont anormaux que
dans 40 a 45% des cas (Fig. 7). La diminution d’amplitude du
potentiel cervical N13 est le marqueur le plus sensible d’une souf-
france segmentaire et I’étude des réponses a la stimulation des
nerfs médian, radial et cubital I’/ en augmente la sensibilité : celle-
ci est de 84 %, 93 % et 65 % respectivement pour chacun des trois
nerfs. Seules les anomalies des réflexes ostéotendineux du membre
supérieur sont corrélées a celles du potentiel N13 dans cette patho-
logie. La présence a 'IRM d'un hypersignal T2 intramédullaire,
considérée comme un marqueur fiable de souffrance médullaire,
est pratiquement toujours associée a des anomalies des PES, mais
I'inverse n’est pas vrai car 60 % des patients avec un rétrécissement
du canal cervical, mais sans image IRM de 1ésion de la moelle, ont
des PES anormaux. Les données des PES sont alors un argument
important en faveur d’une intervention chirurgicale (.

Les PEM sont plus sensibles que les PES aux stades précoces
des myélopathies cervicarthrosiques °*!, les anomalies étant plus
fréquentes aux membres inférieurs qu’aux membres supérieurs.
L’amélioration postopératoire des PEM est plus importante si la
chirurgie est réalisée lorsque les signes cliniques sont modérés 14,
Une étude prospective ®! a porté sur 199 patients porteurs de
lésions de myélopathies cervicarthrosiques a I'IRM sans signe
clinique initial de myélopathie. Le bilan initial comportait une
évaluation clinique, des PES et des PEM. Un suivi clinique a été
réalisé tous les six mois durant 2 a 12ans; 22,6 % des patients
ont présenté des signes cliniques de souffrance médullaire au
cours de I’évolution dont 8% au cours de la premiére année.
L'évolution précoce vers la souffrance médullaire était prédite
dans 81,4 % des cas par la présence initiale d’anomalies des poten-
tiels évoqués ou de signes cliniques radiculaires déficitaires alors
que I’hypersignal centromédullaire a I'IRM était associé a une évo-
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lution lente vers la souffrance médullaire. La présence d’anomalies
des potentiels évoqués aide donc a classer les patients dans le
groupe a risque d’évolution rapide vers la souffrance médullaire
et contribue a la décision chirurgicale. Les PEM restent souvent
anormaux apres la chirurgie (70 % des cas) mais leur amélioration
précéde 'amélioration clinique (4],

Tumeurs intramédullaires ”®/.  Dans les tumeurs intramédul-
laires cervicales, toutes présentations cliniques confondues, le
taux de détection d’anomalies des PES est de 1'ordre de 90 %
dans notre expérience personnelle. Outre la mise en évidence
d’une souffrance fonctionnelle des voies somesthésiques lorsque
le diagnostic a été posé par I'IRM, la détection d’anomalies des
réponses segmentaires cervicales ou de troubles de la conduction
cordonale postérieure justifie I'indication de I'IRM en permettant
d’affirmer 1'organicité de signes cliniques parfois peu évocateurs.
Le potentiel N13 est anormal dans 86 % des cas. Cette anomalie est
pratiquement constante en présence d’une anesthésie thermoal-
gique suspendue, mais elle est présente dans plus de 70 % des cas
sans trouble sensitif aux membres supérieurs, si bien qu’elle n’est
pas corrélée aux signes sensitifs dans cette pathologie. Seule la
perte ou la diminution des réflexes des membres supérieurs est
significativement corrélée aux anomalies de N13. La conduction
intraspinale est anormale dans 75 % des cas apres stimulation des
membres supérieurs (intervalle P9-P14) et l'intervalle N22-P39
ou le potentiel P30 sont anormaux dans 77 % des cas apres sti-
mulation du nerf tibial postérieur. Trois quarts des patients avec
anomalies des PES du nerf tibial postérieur n’ont pas de signes
sensitifs sous-lésionnels.

Dans les tumeurs intramédullaires dorsales, lintervalle
N22-P39 est anormal ou non mesurable dans 70% des cas,
mais les anomalies infracliniques sont plus rares que dans les
tumeurs intramédullaires cervicales. Les données concernant les
tumeurs intramédullaires lombosacrées sont trop disparates pour
permettre une évaluation du rendement diagnostique des PES.

Tous niveaux lésionnels confondus, les PEM sont anormaux
dans plus de 60% des tumeurs intra- ou extramédullaires et
I’atteinte des PEM et des PES est dissociée dans 10 % des cas. Il est
donc toujours préférable de réaliser une étude couplée des PEM et
des PES pour évaluer le retentissement fonctionnel d'une tumeur
médullaire. Ce bilan est également utile pour évaluer la possibilité
d’une éventuelle surveillance neurophysiologique peropératoire.
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Syringomyélie ®. Aprés stimulation du nerf médian, le
potentiel N13 est anormal dans 83 % des cavités syringomyé-
liques cervicales alors que 'intervalle P9-P14 n’est anormal que
dans 23 % des cas. La syringomyélie représente donc l’archétype
des lésions centromédullaires capables d’entrainer une anesthésie
thermoalgique suspendue et d’altérer les réponses médullaires de
facon segmentaire en épargnant le fonctionnement électrophy-
siologique des cordons postérieurs. Les anomalies de la réponse
N13 sont corrélées non seulement avec ’hyporéflexie mais aussi
avec l'anesthésie thermoalgique des membres supérieurs. Pour-
tant, laréponse N13 ne reflete pas I’activité des neurones d’origine
du faisceau spinothalamique dans la mesure ou le stimulus élec-
trique ne met pas en jeu les fibres nociceptives Ad et C. Les
anomalies de N13 témoignent donc de la fréquence d'un dys-
fonctionnement global de la corne postérieure lié a 1’extension
anatomique du syrinx. Les données obtenues dans cette patholo-
gie avec la stimulation par laser CO, confirment que la réduction
d’amplitude du potentiel N13 est souvent associée a une absence
des réponses corticales nociceptives ?*l. Les PEL peuvent égale-
ment étre diminués, retardés ou abolis alors que les PES corticaux
restent normaux ?*2°. Une dissociation inverse (anomalies seg-
mentaires des PES et PEL préservés) est toutefois également
possible.

14 .
Point fort

Les lésions médullaires constituent I'indication principale
des PEM et PES, les deux techniques apportant des rensei-
gnements complémentaires. lls sont réalisés pour détecter
des anomalies infracliniques devant la découverte d'une
lésion a I'IRM, pour évaluer Iimportance de I'atteinte
fonctionnelle devant une suspicion clinique de souffrance
médullaire, pour suivre I'évolution et aider a la décision
chirurgicale. Leur surveillance peropératoire permet de
diminuer le risque d’aggravation du déficit au décours de
I'intervention. En cas de cervicarthrose, une dissociation
entre les données de I'IlRM et du bilan neurophysiologique
est fréquente. Alors que I’hypersignal centromédullaire a
I'IRM est associé statistiquement a une évolution lente vers
la souffrance médullaire, la présence initiale d’anomalies
des potentiels évoqués fait craindre I'installation précoce
de celle-ci: le bilan neurophysiologique contribue donc
a la décision chirurgicale. En cas de tumeur médullaire,
I'atteinte des PEM et des PES est dissociée dans 10%
des cas: il est donc toujours préférable de réaliser une
étude couplée des PEM et des PES pour évaluer le reten-
tissement fonctionnel de la lésion et la possibilité d’une
éventuelle surveillance neurophysiologique peropératoire.
Dans la syringomyélie, le dysfonctionnement global de la
corne postérieure de la moelle peut se traduire par une
altération des réponses segmentaires médullaires en PES
et/ou par des PEL anormaux dans le territoire correspon-
dant au niveau métamérique du syrinx.

Lésions de I'angle pontocérébelleux

Les tumeurs de l'angle pontocérébelleux révélées par une
hypoacousie se traduisent sur les PEAp par un aspect de dys-
fonctionnement rétrocochléaire, qu’il s’agisse du schwannome
vestibulaire dont 96 % sont révélés par une hypoacousie, ou
de tumeurs de I'angle pontocérébelleux d’autre nature (ménin-
giomes ou cholestéatomes pour citer les tumeurs les plus
fréquentes). Lorsque la tumeur de I’angle pontocérébelleux est
volumineuse, on peut enregistrer des anomalies des PEAp aprés
stimulation de l'oreille controlatérale a la lésion. Ces anomalies
intéressent en général 'intervalle III-V qui est allongé et le rap-
port I/V qui est inversé. Elles sont rapportées a la distorsion des
structures auditives du tronc cérébral et/ou a leur compression.
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Le dépistage du schwannome vestibulaire chez les sujets por-
teurs d’hypoacousie unilatérale de perception reste un champ
d’application privilégié des PEAp. On admet qu’en présence
d’une hypoacousie de perception avec un PEAp normal, le risque
de schwannome vestibulaire est de 1'ordre de 2 a 9% seule-
ment selon les séries publiées *!. Sur I'enregistrement des PEAp,
un aspect d’atteinte rétrocochléaire est évocateur lorsqu’il est
associé a une hypoacousie de perception, mais aucune des ano-
malies de type rétrocochléaire n’est pathognomonique de ce
diagnostic.

Lésions du nerf et du chiasma optiques

Dans les compressions extrinséques du nerf optique ou du
chiasma, en particulier dans les tumeurs hypophysaires, les ano-
malies des PEV (retard de latence ou distribution topographique
anormale du potentiel P100) peuvent précéder I'apparition des
troubles du champ visuel.

Lésions du tronc cérébral 107!

Dans les lésions focales du tronc cérébral en dehors de la
problématique des troubles de conscience et des syndromes de
déefférentation motrice (locked-in syndrome) qui peuvent leur
étre associés, les PES, PEM et PEAp ont essentiellement un
intérét physiopathologique. Les anomalies des composantes cor-
ticales des PES alors que les réponses cervicobulbaires sont
normales ne permettent pas de situer le dysfonctionnement
des voies sensitives lemniscales entre le bulbe et le cortex. De
méme les anomalies des PEM ne permettent pas de localiser
le dysfonctionnement de la voie motrice corticospinale entre
le cortex et la moelle cervicale. Seules les anomalies des PEAp
permettent de situer le niveau de dysfonctionnement des voies
auditives %%, Les lésions bulbaires ne dépassant pas le sillon
bulboprotubérantiel ne comportent pas d’anomalie des PEAp.
Seules les 1ésions intéressant la partie caudolatérale de la pro-
tubérance s’accompagnent de I'abolition des pics I et II ou de
l'augmentation de l'intervalleI-III: le type en est l'infarctus du
territoire de l’artére cérébelleuse antéro-inférieure (AICA). Les
PEAp sont anormaux des le pic III dans les 1ésions protubéran-
tielles et seul le picV est anormal dans les 1ésions pédonculaires
dés lors que les voies auditives sont touchées, contrastant avec
I’absence de trouble auditif clinique (cf. supra). Dans les cas de
locked-in syndrome par infarctus ventropontin, les PEAp sont nor-
maux car une telle lésion touche rarement les voies auditives
dorsolatérales 7%,

Dans les lésions du tronc cérébral comportant une hypoesthé-
sie thermoalgique, dont le type est le syndrome de Wallenberg par
infarctus latérobulbaire, les PEL sont le seul moyen objectif per-
mettant de documenter le retentissement fonctionnel de la lésion
en montrant une abolition, une diminution d’amplitude ou un
retard de latence de la réponse corticale lors de la stimulation du
territoire de I’hypoesthésie.

Lésions corticales et sous-corticales

A priori toutes les modalités de potentiels évoqués peuvent
déceler un dysfonctionnement dans les lésions focales hémi-
sphériques affectant les relais thalamiques, les connexions
thalamocorticales ou le cortex du systeme sensoriel ou moteur
exploré. Leur utilisation ne contribue pas au diagnostic dela lésion
mais a I'évaluation de ses conséquences fonctionnelles.

Lésions rétrochiasmatiques du systéme visuel

Les PEV par stimulus structuré, principalement I'inversion d'un
damier, sont peu utilisés dans cette indication en raison de la
proximité entre les sources des réponses des deux hémispheres
ala face interne du cortex occipital et des difficultés de réalisation
d’une stimulation par hémichamp. Il en résulte que la fiabilité
diagnostique des PEV dans les hémianopsies par lésion rétrochias-
matique est plutot moindre que celle des examens périmétriques
classiques (cf. supra), les deux types d’examen requérant une par-
ticipation active du sujet (bonne fixation visuelle pour les PEV,
réponses fiables quant a la détection des stimulus pour la cam-
pimétrie). Reste le cas particulier des cécités corticales ou les
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PEV permettent de faire la distinction entre une non-réponse de
I’aire maculaire du cortex visuel et un dysfonctionnement de ses
connexions ou de ses aires corticales de projection.

Lésions des radiations géniculocorticales et du cortex
du systeme auditif

Dans les lésions du corps genouillé médian, du thala-
mus, des radiations auditives et du cortex auditif temporal,
I'enregistrement des PEALM et des PEA tardifs permet de préciser
le niveau du trouble fonctionnel ou plutot de préciser la partici-
pation éventuelle a un dysfonctionnement central. En raison de
la représentation corticale bilatérale des voies auditives, le patient
ne présente pas de trouble de l'audition en cas de lésion unila-
térale des radiations auditives et/ou du cortex auditif primaire.
Seul le test d’écoute dichotique révele une extinction de l'oreille
controlatérale a la lésion dont le corrélat électrophysiologique
est une réduction d’amplitude de la composante Pa du PEALM
recueilli en regard de I’hémisphére 1ésé, mesurable par le calcul
d’un index d’asymeétrie interhémisphérique 12/ En revanche, dans
la moitié des cas avec anomalie du Pa et extinction au test dicho-
tique, les PEA tardifs sont normaux en regard de I’hémisphére
1ésé. Les anomalies du PEA tardif refletent un dysfonctionnement
global des aires auditives et accompagnent la négligence auditive
associée a I'hémianesthésie et a I'némianopsie dans le syndrome
d’Anton-Babinski par exemple.

Lésions thalamiques, thalamocorticales et corticales
du systéme somesthésique

Une faible proportion de 1ésions du thalamus ou des voies thala-
mopariétales se traduit par des anomalies des réponses corticales
pariétales alors que 1'examen de la sensibilité est normal. Cette
rareté des anomalies infracliniques des PES dans les 1ésions focales
non démyélinisantes tranche nettement avec ce qui est observé
dans la sclérose en plaques.

Dans les troubles sensitifs secondaires aux Iésions des radiations
thalamopariétales et/ou du cortex somesthésique postcentral (aire
SI), il existe une bonne corrélation entre les anomalies des PES et
les troubles de la sensibilité articulaire et tactile discriminative. En
particulier, les 1ésions corticales limitées, donnant lieu a une asté-
réognosie isolée, s'accompagnent presque toujours d’anomalies
| des réponses pariétales N20 ou P24-P27, ce qui peut étre quanti-
fié en mesurant ’asymétrie d’amplitude de la déflexion N20-P27
entre le cOté 1ésé et le coté sain 71,

Rares sont les cas d’astéréognosie ot seules les composantes plus
tardives P45 et N60 sont anormales.

Signalons enfin que les lésions sous-corticales, associées a des
anomalies des réponses pariétales N20 ou P27 et a des troubles
élémentaires de la sensibilité discriminative, n’entrainent pas
nécessairement une astéréognosie.

Leslésions affectant le cortex insulaire et/ou operculaire pariétal
(SII) se traduisant par des troubles de la sensibilité thermoal-
gique s’accompagnent d’anomalies des PEL aprés stimulation du
territoire de I'hypoesthésie alors que les PES corticaux précoces
restent normaux. Une perturbation des PEL pourrait constituer
un facteur prédictif du développement ultérieur d’'une douleur
neuropathique 124,

Lésions corticales et sous-corticales du systéme moteur

Les lésions du cortex moteur se traduisent fréquemment par
une abolition des PEM et les lésions sous-corticales de la voie
motrice par une augmentation de leur latence et une diminution
de leur amplitude. Le seuil moteur est augmenté sur I’hémispheére
atteint mais diminué sur ’hémisphére sain en raison d’une levée
del'inhibition interhémisphérique. Les PEM réalisés précocement
(dans le premier mois) aprés une lésion vasculaire hémisphé-
rique peuvent apporter un argument pronostique concernant les
chances de récupération motrice: la préservation d’une réponse
a une forte valeur prédictive positive (94 %) d'une récupération
motrice & un an chez les patients trés déficitaires 2. Réalisés a
six mois de I'installation du déficit, ils gardent une valeur pronos-
tique des capacités de récupération durant les trois années a venir,
celles-ci étant pratiquement nulles si la réponse reste abolie *%.

La relation entre troubles moteurs et disparition sélective des
composantes prérolandiques (P22, N30) des PES dans les lésions
hémisphériques focales est difficile a établir. En effet, la plupart des
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patients entrant dans cette catégorie présentent une hémiplégie
par lésion du cortex moteur ou du faisceau pyramidal dans la cap-
sule interne et il est alors impossible de savoir le rdle exact joué
par l'interruption des fibres sensitives thalamocorticales se pro-
jetant sur le cortex moteur ou prémoteur. Néanmoins quelques
observations privilégiées suggerent que des lésions capsulaires ou
thalamiques perturbant sélectivement les potentiels frontaux P22
et N30 sont associées a des troubles du controle moteur de type
hémiparésie ataxique ou négligence motrice unilatérale, sans défi-
cit sensitif (5]

14 .
Point fort

Dans les lésions focales du tronc cérébral, les anomalies
des PES et des PEM ne permettent pas d’apporter des
arguments topographiques précis. Seules les anomalies
des PEAp permettent de préciser le niveau de dysfonction-
nement (jonction bulboprotubérantielle, protubérance,
pédoncules) dés lors que les voies auditives sont touchées.
Dans les cas de locked-in syndrome, les PEAp sont normaux
car la [ésion touche rarement les voies auditives dorsolaté-
rales. Seuls les PEL permettent de documenter les cas de
syndrome de Wallenberg par infarctus latérobulbaire.

A priori, toutes les modalités de potentiels évoqués sont
susceptibles de déceler un dysfonctionnement dans les
Iésions focales hémisphériques affectant les relais thala-
miques, les connexions thalamocorticales ou le cortex du
systéme sensoriel ou moteur selon la topographie de la
Iésion. Leur utilisation ne contribue pas au diagnostic de
la Iésion mais a I’évaluation de ses conséquences fonction-
nelles.

Potentiels évoqués et évaluation

d’un dysfonctionnement en I'absence
de lésion focale explicative du tableau
clinique

Nombreuses sont les situations ot 'imagerie est normale ou
objective des 1ésions qui, en dépit de leur intérét diagnostique,
soit ne permettent pas d’appréhender le retentissement fonction-
nel de I'affection causale dans sa globalité, soit n’expliquent pas
la scéne clinique. Nous abordons dans ce qui suit les situations
ou les potentiels évoqués sont réalisés dans le cadre d'un tableau
neurologique. Des anomalies ont également été décrites, en rap-
port avec certaines affections en médecine interne et avec les effets
iatrogénes de certains médicaments.

Neuropathies périphériques
Dans les neuropathies périphériques, les PES et les PEL ont une

place lorsque 'ENMG ne permet pas un diagnostic précis.
Les PES sont surtout indiqués :

e pour mesurer indirectement, par la soustraction des latences
des réponses corticales N20 ou P39 obtenues en stimulant le
méme nerf périphérique en deux sites distincts, les vitesses de
conduction dans les fibres sensitives périphériques dans les neu-
ropathies affectant les fibres myélinisées de gros calibre, lorsque
les potentiels d’action de nerf ne sont pas obtenus par 'ENMG ;

e pour évaluer la conduction dans les segments proximaux des
fibres périphériques par exemple dans les neuropathies avec
blocs de conduction ;

e pour évaluer la conduction radiculaire postérieure dans les
ganglionopathies sans anomalie des réponses sensitives péri-
phériques a I'examen ENMG conventionnel.

Les PEL sont indiqués essentiellement pour objectiver le dys-

fonctionnement des fibres sensitives de petit calibre Ad et C

dans les neuropathies périphériques des petites fibres!”?l. Une
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neuropathie des petites fibres est suspectée devant des douleurs
distales, le plus souvent des membres inférieurs, d’allure neuro-
pathique, associées a un déficit de la sensibilité thermoalgique
souvent détecté par la mesure quantifiée des seuils de perception
(thermotest) et a une dysautonomie. Les réflexes ostéotendineux
sont préservés. L'ENMG et les PES, qui n’explorent pas les fibres
A9 et C, sont normaux alors que les PELrecueillis sur le scalp
sont le plus souvent soit absents, soit diminués, soit retardés apres
stimulation du territoire des douleurs et/ou de I'hypoesthésie ther-
moalgique. Les corrélations entre les anomalies des PEL et la
diminution de densité des fibres de petit calibre épidermiques
mesurable sur prélevements biopsiques cutanés sont en cours
d’évaluation 4.

Les PEL peuvent étre normaux en cas d’atteinte sélective des
fibres C. Inversement dans les rares situations ou l’atteinte prédo-
mine sur les fibres myélinisées de petit diamétre en épargnant les
fibres C, ’absence de réponse A8 peut s’accompagner de la révé-
lation d’une réponse ultratardive des fibres C. C’est le cas dans la
maladie de Fabry, fréquemment associée a une symptomatologie
de «pieds brilants », ou les PEL sont anormaux apres stimulation
de la face et de la main avec révélation d’une réponse C ultratar-
dive témoignant d’une altération sélective de la conduction dans
les fibres Ad.

Dans la neuropathie diabétique, il existe le plus souvent une
atteinte combinée des grosses et des petites fibres donc des ano-
malies des vitesses de conduction sensitive et des PEL>"!; les PEL
peuvent également révéler des anomalies infracliniques dans ce
contexte 7.

Dans la névralgie trigéminale idiopathique ou symptomatique,
les PEL sont de réalisation et d'interprétation plus facile que les
PES 9l et les anomalies observées dans le territoire douloureux
sont corrélées avec le degré de perte en fibres Ad objectivé par la
biopsie du nerf.

En cas de mononeuropathie, les PEL sont anormaux dans le
territoire cutané correspondant et dans le cas du syndrome du
canal carpien, l'atteinte des fibres Ad est précoce et corrélée a la
sévérité de la pathologie.

(14 .
Point fort

Dans les neuropathies périphériques, les PES et les PEL
ont une place lorsque 'ENMG ne permet pas un diag-
nostic précis. Les PES sont surtout indiqués pour évaluer la
conduction dans les segments proximaux des fibres sen-
sitives périphériques myélinisées de gros calibre. Les PEL
sont indiqués essentiellement pour objectiver le dysfonc-
tionnement des fibres sensitives de petit calibre Ad et C
dans les neuropathies périphériques des petites fibres. Les
PEL peuvent étre normaux en cas d‘atteinte sélective des
fibres C.

Lésions traumatiques du plexus brachial !

L'IRM du plexus brachial et de la jonction radiculomédullaire
permet un bilan anatomique des lésions et les PES évaluent leur
retentissement fonctionnel. Lorsque la conduction est totalement
interrompue par la rupture traumatique de plusieurs racines dans
le segment proximal (entre le ganglion spinal et I'entrée de la
racine postérieure dans la moelle) la persistance des réponses
périphériques N9-P9, alors que toutes les composantes plus tar-
dives, et en particulier la réponse segmentaire spinale N13, sont
abolies, permet d’affirmer I'avulsion radiculaire multiple, dans
les territoires C8-D1 apres stimulation du nerf cubital, C7 apres
stimulation du nerf radial et C6-C7 apres stimulation du nerf
médian. Inversement, au stade aigu d’une lésion traumatique du
plexus brachial, la persistance de réponses spinales et corticales
indique que certaines fibres sont encore fonctionnelles et laisse
présager d'une possibilité de récupération. Les PES sont donc parti-
culierement utiles dans le bilan des 1ésions traumatiques du plexus
brachial mais avec les réserves suivantes:
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e les lésions traumatiques peuvent étre mixtes, pré- et post-
ganglionnaires et dans ce cas, les anomalies des réponses
sus-claviculaires peuvent masquer une avulsion plus proxi-
male;

le potentiel N9 peut ne pas étre obtenu dans une avulsion radi-
culaire proximale lorsque la situation anatomique des troncs
du plexus brachial est modifiée par le traumatisme;

la stimulation des nerfs médian, radial et cubital explore les
racines C6 a D1 et non la racine C5 qui est la plus fréquemment
atteinte.

(13 .
Point fort

Les PES sont particulierement utiles dans le bilan des Iésions
traumatiques du plexus brachial car ils aident a différen-
cier les atteintes distales par rapport au ganglion rachidien
des atteintes proximales (avulsions radiculaires). Toutefois,
la stimulation des nerfs médian, radial et cubital explore
les racines C6 a D1 et non la racine C5 qui est la plus
fréquemment atteinte.

Lésions mono- ou pauciradiculaires focales

La persistance d'un potentiel N9-P9 et d’une réponse spinale
N13 réduite et retardée indique une anomalie de conduction dans
la partie proximale des racines postérieures. Cet aspect a été décrit
de facon tres inconstante dans les compressions radiculaires cervi-
carthrosiques sans compression médullaire associée. L'utilité des
PES pour le diagnostic de la souffrance radiculaire est alors dis-
cutable dans la mesure ou les techniques électromyographiques
classiques sont souvent plus sensibles et topographiquement plus
précises. Néanmoins la stimulation du dermatome atteint dans
les radiculopathies brachiales avec ENMG normal peut révéler des
anomalies de la réponse segmentaire N13.

(13 .
Point fort

L'enregistrement des PES par stimulation du nerf tibial
n’a pas d'utilité démontrée dans le cadre des sciatalgies
discales monoradiculaires et doit étre réservé aux suspi-
cions de souffrance pluriradiculaire ou d’atteinte cordonale
lorsque la présentation clinique est atypique. Les PEL sont
plus faciles a réaliser et plus sensibles que les PES pour
objectiver une atteinte sensitive monoradiculaire.

Dans l'exploration des sciatalgies discales monoradiculaires,
I’enregistrement des PES par stimulation du nerf tibial, et en parti-
culier de la réponse segmentaire N22, n’a pas d’utilité démontrée
en raison de la distribution pluriradiculaire des fibres de ce nerf.
Dans ce contexte, ’enregistrement des PES par stimulation du nerf
tibial est utile:

e pour confirmer ou éliminer une souffrance cordonale lorsque
la présentation clinique est atypique;

e lorsqu’une souffrance pluriradiculaire est suspectée, surtout
devant la persistance des douleurs aprés intervention discale.
Les PEL sont plus faciles a réaliser et plus sensibles que les PES

pour objectiver une atteinte sensitive monoradiculaire. En effet, la

stimulation par dermatomes est beaucoup plus facile a réaliser par
stimulation laser et les PEL sont plus souvent anormaux que les

PES en cas d’atteinte monoradiculaire, le recouvrement des der-

matomes nociceptifs étant moindre que celui des dermatomes de

la sensibilité tactile. Dans la névralgie postherpétique, les PEL sont
sensibles et fiables pour diagnostiquer 'atteinte neuropathique;
lors de douleurs postzostériennes thoraciques, ils permettent une
stimulation des dermatomes concernés. Les PES par stimulation
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des doigts sont toutefois utiles en cas de suspicion d’atteinte
monoradiculaire du membre supérieur: dans ce type de lésion,
la réponse N13 est le plus souvent normale lors des stimulations
des troncs nerveux d’'innervation pluriradiculaire, alors qu’elle est
pathologique lors de stimulations radiculaires plus sélectives C6,
C7 ou C8-T1 au niveau des doigts 7%,

Les PEM offrent la possibilité d’explorer simultanément plu-
sieurs muscles, ce qui permet une meilleure sélectivité, en termes
de territoire radiculaire, que celle des PES par stimulation élec-
trique d’'un tronc nerveux périphérique. Une atteinte radiculaire
proximale peut néanmoins étre associée a des latences normales
des PEM aprés stimulation magnétique spinale et a un allonge-
ment apparent du TCC, lorsque celui-ci est évalué par soustraction
des latences a la stimulation corticale et spinale (TCCy). Cela tient
au fait que la stimulation magnétique spinale stimule les racines
au voisinage de leur émergence par les trous de conjugaison et non
aleur sortie de la moelle. L'allongement du temps de conduction
périphérique doit alors étre évalué par la latence des ondes F; le
TCC mesuré par la méthode des ondes F (TCC;y) est alors normal.

Polyradiculoneuropathies (PRN) aigués
et chroniques (PRNc)

Les PRN aigués, dont le type est le syndrome de Guillain et Barré,
ou chroniques sont des affections inflammatoires a médiation
auto-immune caractérisées par une démyélinisation touchant dif-
fusément les racines motrices et/ou sensitives mais aussi les nerfs
périphériques. 'ENMG apporte dans la plupart des cas la preuve
d’une démyélinisation des fibres motrices périphériques et suf-
fit au diagnostic. Les PES présentent un intérét diagnostique en
particulier dans les PRNc:

o lorsque les conductions motrices et sensitives évaluées par enre-
gistrement ENMG sont normales en périphérie >77 ;

lorsque les critéeres ENMG de démyélinisation basés sur 1'étude
de la conduction dans les fibres motrices ne sont pas remplis,
situation non exceptionnelle dans les PRNc pour lesquelles ces
critéres ont fait 'objet de plusieurs recommandations 7% 79/;
lorsque dans les PRNc, 'ENMG n’objective qu'une perte axo-
nale secondaire au processus démyélinisant.

Les PES peuvent objectiver dans ce contexte un dysfonction-
nement des fibres sensitives a I’étage plexique ou radiculaire. Des
anomalies de la réponse N9 et/ou de la réponse spinale N13 avec
allongement de l'intervalle N9-N13 ont été rapportées dans 50 %
des PRN aigués ; les anomalies de la réponse spinale N22 apres sti-
mulation des membres inférieurs sont plus fréquentes . Les PES
connaissent surtout un regain d’intérét dans les PRNc en raison
de la sensibilité de ces formes chroniques a 'immunothérapie 1!,

(14 .
Point fort

Les PES présentent un intérét diagnostique dans les
polyradiculonévrites chroniques, lorsque les conductions
motrices et sensitives sont normales a I'ENMG, lorsque
les criteres ENMG de démyélinisation ne sont pas rem-
plis, ou lorsque 'ENMG n’objective qu’une perte axonale
secondaire au processus démyélinisant. Les PES peuvent
objectiver dans ce contexte un dysfonctionnement des
fibres sensitives a |'étage plexique ou radiculaire.

Pathologies génétiques **

Dans ces pathologies, I'intérét des potentiels évoqués s’est effacé
depuis que les tests génétiques permettent d’en faire le diagnostic.
Les potentiels évoqués peuvent contribuer cependant a en préciser
le profil phénotypique.

Leucodystrophies

Toutes les leucodystrophies peuvent affecter la conduction
dans les voies sensorielles centrales et provoquer des anoma-
lies des potentiels évoqués proches de celles observées dans
la sclérose en plaques ™. En particulier, les PES et les PEM
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sont trés sensibles chez les porteurs hétérozygotes du gene de
I’adrénoleucodystrophie et montrent des anomalies de la conduc-
tion centrale dans les voies sensitives ou motrices ou des réponses
segmentaires spinales a la stimulation des nerfs médians dans
63 % et 42% des cas, respectivement pour les PES et les PEM 184,

Ataxie de Friedreich

Au stade précoce de l'ataxie de Friedreich, les vitesses de
conduction dans les fibres sensitives périphériques sont faible-
ment touchées. Les PES montrent alors que la réponse pariétale
N20, lorsqu’elle peut étre obtenue, est retardée et désynchroni-
sée, traduisant l’atteinte du systéme cordonal postérieur. Lorsqu'il
est présent, le potentiel N9, évoqué par la stimulation d'un nerf
mixte ou d’'un nerf purement sensitif, a des latences normales
mais une amplitude réduite. Ce potentiel est le dernier a dispa-
raitre au cours de I’évolution. Chez 50 % des patients, une atteinte
des fibres de petit diametre est également objectivée grace au ther-
motest. Les PEM sont pratiquement toujours pathologiques et il
existe une corrélation entre I'importance des anomalies et le han-
dicap. Les anomalies des PEAp sont liées a la durée d’évolution de
la maladie et a la sévérité de I'atteinte neurologique. Méme si les
composantes auditives précoces peuvent étre normales chez les
sujets jeunes, les PEAp deviennent ensuite progressivement anor-
maux avec une détérioration rostrocaudale affectant d’abord le
pic V et l'intervalle I-V, permettant de conclure a un dysfonction-
nement primitif des voies auditives au niveau du tronc cérébral.
Les PEV par stimulus structuré, lorsqu’ils sont anormaux, peuvent
montrer un allongement de la latence du potentiel P100 qui tra-
duit l'atteinte préférentielle des fibres les plus myélinisées du nerf
optique ainsi qu'une diminution d’amplitude, seule corrélée au
déficit fonctionnel clinique.

Paraplégie spastique familiale

L’aspect des PES dans les paraplégies spastiques familiales différe
de celui observé dans I’ataxie de Friedreich en deux points: d'une
part la fréquence des PES anormaux est moins élevée, d’autre part
les réponses périphériques N9-P9 sont normales dans la plupart
des cas. Dans la maladie de Strumpell-Lorrain, les PEM peuvent
étre longtemps préservés malgré 'existence d'un syndrome pyra-
midal.

Ataxie cérébelleuse progressive a début précoce

Les anomalies des PES sont identiques a celles observées dans
la paraplégie spastique familiale et les PEAp sont en général nor-
maux.

Neuropathie de Charcot-Marie-Tooth

Dans la neuropathie héréditaire de Charcot-Marie-Tooth, les
PEM et les PES ne révélent le plus souvent aucune anomalie de
conduction centrale.

Sclérose latérale amyotrophique

Les PEM contribuent au diagnostic de sclérose latérale amyo-
trophique avec une bonne sensibilité qui dépend toutefois des
criteres analysés (65% a 1009%). En effet les anomalies obser-
vées sont en rapport avec la physiopathologie de la maladie.
L'hyperexcitabilité corticale initiale se traduit par une diminution
du seuil moteur *1; le dysfonctionnement des circuits inhibiteurs
médullaires et corticaux est responsable d’un raccourcissement de
la période de silence et d'une diminution de I'inhibition intracor-
ticale, celle-ci étant restaurée par le riluzole %/ La perte neuronale
se traduit ensuite par un allongement modéré du TCC (perte
sélective en neurones de gros diameétre), une augmentation du
seuil moteur, une diminution d’amplitude puis une disparition
du PEM. Les PEM sont particulierement intéressants dans les
formes avec atteinte pyramidale fruste (72% d’anomalies), les
formes masquées par l'atteinte périphérique (50% d’anomalies),
les formes purement pyramidales (sclérose latérale primaire) et les
formes bulbaires pour lesquelles les anomalies prédominent sur la
langue, le masséter, les muscles trapézes et les membres supérieurs.
L’analyse couplée de la période de silence et du ratio d’amplitude
lors d’une triple stimulation permet une évaluation quantitative
de latteinte des neurones corticospinaux #7],

Les anomalies des PES concernent essentiellement les réponses
a la stimulation des membres inférieurs, et les résultats publiés
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sont discordants. Certains auteurs ont fait état de réponses nor-
males alors que d’autres, plus nombreux (in *¥l), rapportent des
anomalies de latence, mais surtout une diminution d’amplitude
de la réponse corticale P39. Cette derniere anomalie, fréquente
dans certaines séries publiées *), ne s’explique pas par une atteinte
des afférences musculaires qui contribuent a la genese de la
réponse corticale a la stimulation du nerf tibial postérieur car
elle existe également apres stimulation de nerfs purement cutanés
des membres inférieurs ). C’est donc la perte neuronale dans le
cortex sensorimoteur plus qu'un trouble de la conduction dans
les fibres musculaires afférentes qui est 1’explication la plus pro-
bable de cette anomalie. La diminution de la réponse corticale P22
aprés stimulation du nerf médian, occasionnellement observée
dans cette pathologie !, est un autre argument en faveur de cette
hypothese.

(14 .
Point fort

Les PEM contribuent au diagnostic de sclérose latérale
amyotrophique. Ils sont particulierement intéressants dans
les formes avec atteinte pyramidale fruste, les formes
masquées par |'atteinte périphérique, les formes pure-
ment pyramidales et les formes bulbaires. La sensibilité de
I'examen est supérieure si I'analyse du temps de conduc-
tion centrale motrice est associée a celle de I'excitabilité
corticale.

Maladie d’Hirayama

La maladie d’Hirayama est une amyotrophie spinale latéralisée
des muscles distaux du membre supérieur sans symptomatolo-
gie sensitive décrite comme sporadique chez des sujets jeunes
de sexe masculin. Décrite pour la premiere fois au Japon, cette
maladie semble étre ubiquitaire bien que rare. Sa physiopatholo-
gie est discutée : forme focale de sclérose latérale amyotrophique
ou d’amyotrophie spinale progressive ou encore souffrance isché-
mique de la corne antérieure de la moelle causée par un
désarrimage de la dure-mere et une compression de la moelle
cervicale inférieure lors des mouvements de flexion du cou. Les
vitesses de conduction motrices et sensitives sont dans les limites
normales contrastant avec des signes de dénervation dans les
muscles atrophiques. Polo et al. ”?l ont rapporté une diminution
de I'amplitude des PES par stimulation des nerfs médian et cubi-
tal au point d’Erb (N9) et a 1’étage segmentaire spinal (N13) sans
anomalie de la conduction cordonale ou lemniscale. Ces anoma-
lies, contrairement a l’atteinte motrice clinique, sont bilatérales
et suggerent un dysfonctionnement infraclinique des fibres sen-
sitives périphériques dans leur segment proximal et radiculaire
possiblement associé a une perte neuronale dans la corne pos-
térieure de la moelle. Une diminution des réponses segmentaires
spinales (N13) lors de la flexion du cou a été rapportée par certains
auteurs 1) mais ne fut pas confirmée par d’autres °4,

Maladie de Parkinson

L’apport des PES au diagnostic de la maladie de Parkinson est
limité. Les anomalies des PES se traduisant par une diminution du
" potentiel frontal N30 furent I'objet d’une controverse.

Les PEM n’ont pas d’indication en routine pour poser le
diagnostic de maladie de Parkinson mais des anomalies de
’excitabilité corticale ont été décrites!®: au repos, la rigidité
induit une hyperactivité corticospinale se traduisant par une dimi-
nution du seuil moteur et de l'inhibition intracorticale, voire
une augmentation de 'amplitude du PEM. Au cours de l’action,
I’akinésie se traduit par une diminution de la facilitation intracor-
ticale.

L’ERG et les PEV en réponse a un stimulus structuré par varia-
tion sinusoidale de contraste sont anormaux dans la maladie de
Parkinson et les anomalies furent attribuées au déficit dopaminer-
gique °l. Plus récemment il fut montré que ces anomalies sont
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associées a une diminution de 1'épaisseur de la couche rétinienne
interne mesurée par tomographie de cohérence optique (OCT) et
a une diminution de la sensibilité au contraste 7.

Dystonies

Une anomalie du traitement central des informations sensi-
tives afférentes est, avec la perte de sélectivité de la commande
motrice, 'un des mécanismes possibles des dystonies. Une aug-
mentation de 'amplitude du potentiel N30 dans les dystonies
focales ou généralisées a été rapportée pour la premiere fois en
19921981, Puis, les études ultérieures ont donné lieu a des résul-
tats divergents: augmentation de I'amplitude de N30 dans le
torticolis spasmodique ! mais aussi diminution de ce méme
paramétre dans le torticolis'%! et les dystonies focales de la
main. On note également que dans la premiere étude de Reilly
et al.1’®!, 'augmentation de N30 était bilatérale dans les dys-
tonies focales unilatérales. Une augmentation des réponses P39
et N50 a la stimulation du nerf tibial postérieur, elle aussi bila-
térale dans les formes latéralisées de dystonie, a également été
observée et interprétée comme une réponse anormale du cortex
moteur qui est hyperexcitable dans les dystonies et participe a
la genése de ces composantes. Lors de la stimulation simultanée
des nerfs médians et cubitaux, les réponses N13, P14, N20, P27
et N30 ont normalement des amplitudes inférieures a celles obte-
nues en sommant algébriquement les réponses a la stimulation
de chaque nerf séparément. Cet effet, qui est interprété comme
le reflet d'une inhibition collatérale entre influx provenant de
territoires voisins au niveau de la premiere synapse de la voie
lemniscale, n’est pas observé dans la dystonie!'?1%2I. Ce défaut
de filtrage central des influx afférents contribuerait aux distor-
sions des représentations somatotopiques sensitives et motrices
dansla dystonie. Au cours de la préparation du mouvement volon-
taire, la diminution normale de I'amplitude du potentiel N30 ne se
produit pas chez les patients atteints de crampe de "écrivain %%,
11 existe donc un faisceau d’arguments électrophysiologiques en
faveur d’une réponse inadaptée du cortex sensorimoteur et d'une
modulation défectueuse de la programmation motrice dans la
dystonie.

La réalisation de PEM n’apporte pas d’aide significative au
diagnostic de dystonie (TCC et seuil moteur normaux) mais
une diminution de l'inhibition intracorticale et de la période
de silence a été décrite 19419/ par défaut d’inhibition GABAer-
gique, celle-ci étant restaurée aprés traitement par toxine
botulique.

Myoclonies

Les PES revétent un intérét physiopathologique particulier dans
I'exploration des syndromes myocloniques. Des patients présen-
tant un méme tableau clinique de myoclonies intentionnelles
peuvent avoir des PES normaux ou augmentés d’amplitude. Dans
un cas comme dans l'autre, les potentiels N13, P14 et N20 sont en
général normaux et l'exagération des réponses corticales débute
aprés la culmination du potentiel N20. Bien qu'il soit difficile
d’établir une classification des syndromes myocloniques sur la
seule base de l'enregistrement des PES!'"”, on sait que dans les
myoclonies postanoxiques du syndrome de Lance et Adams, les
réponses corticales sont le plus souvent d’amplitude normale, de
méme que dans la plupart des myoclonies épileptiques proximales
indépendantes du mouvement, dont celles de 1’épilepsie myoclo-
nique juvénile. Les réponses «géantes» sont inconstantes dans
la maladie de Creutzfeldt-Jakob. Inversement dans les épilepsies
myocloniques progressives, I'exagération des PES corticaux est
fréquente sinon constante. Les PES gigantesques ne témoignent
pas directement de 'hyperexcitabilité du cortex moteur. Celle-
ci peut étre mise en évidence par le moyennage rétrograde de
'activité EEG précédant la myoclonie. Celui-ci permet d’identifier
une pointe centrale qui précéde la myoclonie de 10 a 20ms
selon que le muscle exploré est proximal ou distal au membre
supérieur. L'association de cette pointe et de PES augmentés est
le corrélat électrophysiologique habituel du myoclonus cortical
réflexe ?°!, Elle peut étre observée dans toutes les formes étiolo-
giques d’épilepsie myoclonique progressive (myoclonus balte et
méditerranéen de type Unverricht-Lundborg, maladie de Lafora,
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céroide-lipofuschinose, etc.). Lamplitude des PES peut fluctuer
avec le temps chez un méme patient, surtout en fonction de la
thérapeutique et de son efficacité.

Des réponses prérolandiques exagérées peuvent également se
rencontrer chez des malades présentant une lésion tumorale ou
une atrophie rolandique, ceci méme en l’absence de myoclo-
nies. L'aspect des réponses anormales dans les 1ésions focales peut
étre différent de celui observé dans les épilepsies myocloniques
progressives, avec une augmentation sélective des réponses N20
et P2211% interprétée comme une exagération de la réponse de
I'aire 3a de Brodmann située au fond du sillon rolandique, qui
recoit des afférences proprioceptives d’origine musculaire.

Chez certains enfants agés de 3 a 13 ans, asymptomatiques,
une pointe peut étre évoquée dans la région pariétale ou sur
le vertex par une seule stimulation tactile; elle est détectable
sur I'EEG en raison de sa grande amplitude (400uV). Ces
réponses «extrémes» peuvent précéder I'apparition d'une épi-
lepsie rolandique bénigne; leur topographie et leur source sont
les mémes que celles des pointes caractéristiques de cette forme
d’épilepsie 17 198 Les PES montrent que ces réponses « extrémes »
ont une latence de I'ordre de 60ms lorsqu’elles sont déclenchées
par la stimulation du nerf médian au poignet et sont obtenues
pour des fréquences lentes de stimulation de 0,2 a 0,5 Hz.

Des perturbations de I’excitabilité corticale évaluée par stimula-
tion magnétique transcranienne (principalement une diminution
de I'inhibition intracorticale) ont été décrites dans les épilepsies
myocloniques '%! mais les tests d’excitabilité corticale doivent
étre interprétés avec prudence chez les patients sous traitement
antiépileptique car celui-ci peut par lui-méme influencer les résul-
tats.

14 .
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Le corrélat électrophysiologique habituel du myoclonus
cortical réflexe est représenté par I'association d’une
exagération des PES corticaux et d’une pointe centrale
objectivée par moyennage rétrograde de I'activité EEG
précédant la myoclonie. Cet aspect peut étre observé dans
toutes les formes étiologiques d’épilepsie myoclonique
progressive.

Douleurs neurogénes

Tous les degrés de désafférentation corticale peuvent étre obser-
vés chez les patients souffrant de douleurs centrales par lésion
hémisphérique. D’autre part les douleurs thalamiques spontanées
avec hyperpathie et allodynie du syndrome de Déjerine-Roussy
sont associées a une disparition des PES corticaux tout a fait sem-
blable a celle observée chez les malades présentant des signes
sensitifs déficitaires et une lésion identiques, mais sans syndrome
douloureux"!. Il n’y a donc pas de corrélation simple entre la
disparition des réponses somesthésiques corticales et la survenue
d’un syndrome douloureux dans les 1ésions du thalamus posté-
rieur (VPL). Les PES évaluent le degré d’atteinte fonctionnelle de
la voie lemniscale et différencient les malades dont les douleurs
sont associées a une désafférentation lemniscale partielle de ceux
chez qui le fonctionnement de la voie lemniscale est respecté.

Les PEL sont utiles a l'analyse physiopathologique des syn-
dromes douloureux en relation avec un dysfonctionnement
des voies somesthésiques. Ils peuvent détecter des dysfonc-
tionnements périphériques *7 1'% médullaires **?° ou du tronc
cérébral 'Yl associés a ces douleurs neurogénes. Dans les 1ésions
des voies spinothalamiques, 1’hypoesthésie a la douleur est asso-
ciée a une diminution d’amplitude des réponses corticales %,
alors qu'une augmentation de ces réponses a pu étre observée
dans I'hyperalgésie ** 113/ L'association d’une lésion du cor-
tex operculo-insulaire, d'une hypoesthésie thermoalgique et de
douleurs controlatérales a la 1ésion, de PES corticaux précoces nor-
maux et de PEL diminués apres stimulation du coté douloureux,
définit le syndrome de « douleur centrale operculo-insulaire » 114,
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En fait la relation entre 'intensité subjective de la douleur et
I'amplitude des réponses corticales a la stimulation des fibres Ad
par laser, telle qu’observée chez les sujets normaux "%, semble
étre perdue chez les patients souffrant de douleurs en relation
avec une lésion des voies spinothalamiques. Chez ces patients,
I'amplitude des réponses corticales refléte surtout le degré de
désafférentation spinothalamique, alors que chez ceux souffrant
de douleurs psychogénes ces réponses sont normales, voire méme
augmentées 241121161,

(13 .
Point fort

Les PEL permettent de détecter des dysfonctionnements
périphériques, médullaires ou du tronc cérébral associés
aux douleurs neurogenes. Chez les patients souffrant de
douleurs en relation avec une lésion des voies spinothala-
miques, la diminution d’amplitude des réponses corticales
reflete le degré de désafférentation spinothalamique, alors
que chez ceux souffrant de douleurs psychogeénes, ces
réponses sont normales, voire méme augmentées.

Fibromyalgie

La constatation de PEL normaux dans la fibromyalgie plaide
contre une origine neuropathique de la douleur dans cette
affection 12433341 Toutefois, deux études récentes apportent des
arguments en faveur d'un dysfonctionnement des voies noci-
ceptives centrales et/ou périphériques participant aux tableaux
cliniques douloureux hétérogénes de la fibromyalgie. La pre-
miére portant sur 199 patients!''”! a retrouvé une diminution
d’amplitude des PEL chez les patients sans comorbidité migrai-
neuse (dans cette sous-population, I'amplitude des PEL était
normale ou augmentée); chez les patients ayant bénéficié d'une
biopsie de peau, la densité en fibres de petit diametre était
diminuée. La seconde portant sur 25 patients ' a montré une
élévation des seuils de perception des stimulus thermiques et dou-
loureux associée a une diminution de la densité des fibres de
petit calibre dans I’épiderme et a une diminution de I'amplitude
des potentiels évoqués par stimulation électrique douloureuse au
moyen d'une électrode concentrique (cf. article 17-031-B-10 de
I’EMC). Ces différentes études apportent donc des arguments en
faveur d'un dysfonctionnement des voies nociceptives centrales
et/ou périphériques participant aux tableaux cliniques doulou-
reux hétérogenes de la fibromyalgie.

Evaluation d'un trouble de I'audition

Les PEA sont utiles pour faire la distinction entre un trouble
auditif périphérique et un trouble de l'intégration auditive par
dysfonctionnement central. Dans le premier cas, les PEAp per-
mettent, en présence d'une hypoacousie perceptive, de dire si elle
est en relation avec une atteinte fonctionnelle de la voie audi-
tive de niveau endocochléaire ou si cette atteinte est de niveau
rétrocochléaire. L'aspect des PEAp dans ces cas a été décrit (cf.
supra).

Les troubles auditifs par atteinte centrale des voies auditives
sont beaucoup plus rares. Dans ces cas le PEAp est normal, et dans
la recherche du seuil auditif objectif avec les PEAp, la réponse
évoquée est obtenue jusqu’au seuil normal de 20 dB. Les PEALM
et PEA tardifs sont alors anormaux et leur enregistrement per-
met de localiser le niveau de dysfonctionnement sous-cortical ou
cortical "],

Démences

Potentiels évoqués exogenes

Aucune étude ne démontre que les PEA ou les PES précoces
soient modifiés de facon anormale dans les démences et en par-
ticulier dans la maladie d’Alzheimer. Seules les composantes du
PEV au flash culminant aprés la 100°ms auraient une latence
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allongée dans la maladie d’Alzheimer!'?!. La latence du poten-
tiel P100 évoqué par inversion de damier est normale dans la
maladie d’Alzheimer et les anomalies rapportées pour ce mode de
stimulation concernent les composantes plus tardives culminant
au-dela de 160 ms, c’est-a-dire dans une tranche de latences pour
laquelle la reproductibilité des réponses chez un méme sujet est
meédiocre et les critéres de définition des différentes composantes
hasardeux.

Potentiels évoqués endogeénes 211

Chez les patients présentant un syndrome démentiel, la latence
du potentiel P300 est en moyenne plus élevée que chez les sujets
normaux de méme age, ceci quelle que soit 1’étiologie de la
démence. Dans les démences, la relation entre 1'dge et la latence
de P300 n’existe plus et des latences au-dela de 500 ms sont rap-
portées dans la plupart des séries. Les anomalies de la latence de
P300 sont corrélées avec les performances aux tests psychomé-
triques dans la maladie d’Alzheimer, la maladie de Huntington,
la maladie de Parkinson, I’éthylisme ou la démence vasculaire par
infarctus multiples. Contrairement a la latence, I'amplitude du
potentiel P300, bien que diminuée, n’est pas significativement
liée au degré de détérioration cognitive.

Troubles somatoformes, trouble de conversion,
déficits fonctionnels ou psychogénes

La multiplicité des termes proposés pour qualifier ces déficits
sensoriels ou moteurs sans substratum organique témoigne de
notre méconnaissance de leur physiopathologie. Les études épi-
démiologiques récentes montrent que le diagnostic de «trouble
fonctionnel » représente environ 16 % des diagnostics posés dans
une consultation neurologique et que leur évolution a long terme
est loin d’étre favorable 1?2,

L'enregistrement des potentiels évoqués contribue au diagnos-
tic de non-organicité d’un trouble fonctionnel non étayé par une
image lésionnelle explicative :

e lorsque les PES objectivent une dissociation entre une hémi-
anesthésie massive touchant toutes les modalités et des
réponses corticales précoces (N20/P24-P27 et/ou P39) a la
stimulation de I’hémicorps atteint préservées, semblables
a celles recueillies par stimulation du coté sain, voire
augmentées;

lorsque les PEM, les seuils d’excitabilité du cortex moteur et les
TCC sont normaux lors de la stimulation magnétique transcra-
nienne du cortex moteur opposé a une hémiplégie;

lorsque les PEAp et PEALM ou la réponse P100 du PEV sont nor-
maux respectivement dans une surdité profonde ou une cécité
totale.

Pour la modalité visuelle, il faut prendre en compte le fait que
I’amplitude du potentiel P100 peut étre volontairement altérée
par la non-fixation du stimulus, une convergence oculaire ou une
activité mentale concentrée sur un objet sans lien avec la stimu-
lation 131,

Le potentiel P300 peut étre diminué ou absent en réponse a des
stimulus cibles non détectés chez les patients présentant un défi-
cit fonctionnel auditif '?*l, visuel ">/ ou somesthésique '?°I. Ces
anomalies du potentiel P300 ne sont pas observées chez les sujets
qui simulent consciemment un trouble perceptif. Dans cette situa-
tion le potentiel P300 en réponse aux stimulus non détectés est
présent, voire augmenté. L'étude des potentiels évoqués cognitifs
contribue a 1’élaboration de modéles neurocognitifs des déficits
sensitifs ou moteurs «sine materia» 11?7,

Monitorage peropératoire et potentiels
évoqués"*
Effet des anesthésiques sur les potentiels évoqués

Avant d’aborder les indications et les résultats du monitorage
peropératoire des potentiels évoqués, il convient de rappeler que
les anesthésiques peuvent modifier les réponses 12/,

e Les benzodiazépines sont peu actives sur les réponses précoces
et sur les réponses corticales primaires lorsque I’administration
est continue et non durable. L'effet d'une administration
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continue prolongée de benzodiazépines est mal connu. Un
bolus entraine brievement une réduction d’amplitude de la
réponse corticale avec retard de culmination.

Les barbituriques sont susceptibles d’influencer tous les poten-
tiels évoqués, aussi bien les composantes sous-corticales que
les composantes corticales, avec un effet plus marqué sur
ces dernieres. I a bien été montré que les modifications des
PEAp induites par le thiopental sont paralleles a la concen-
tration plasmatique du produit. Les latences des PEAp sont
toujours retardées lorsque la concentration plasmatique excéde
30 a 35mg/l. La réponse corticale Pa est abolie dans les
mémes conditions et n’est pas ou peu influencée pour des
concentrations plasmatiques inférieures a 10 mg/1. Les réponses
somesthésiques sont plus résistantes au thiopental.

Les opiacés ont un effet négligeable sur les potentiels évoqués.
L'étomidate n’a pas d’effet sur les réponses évoquées
sous-corticales, et il peut augmenter I’amplitude des PES
corticaux, ce qui peut faire préférer a certains ce produit anes-
thésique pour le monitorage des PES.

Le propofol a I'immense avantage de préserver des réponses
corticales motrices, auditives et somesthésiques stables et
reproductibles lorsque des niveaux sanguins constants de cet
anesthésique sont assurés par une perfusion continue.

La lidocaine est I'un des agents les plus actifs sur les réponses
évoquées sous-corticales et peut abolir totalement les PEAp 13,
Les halogénés retardent 1égérement les PEAp et la composante
P14 somesthésique. 1Ils diminuent significativement
I'amplitude des réponses motrices a la stimulation électrique
corticale.

En résumé, les réponses évoquées sous-corticales sont moins
sensibles a l'effet des anesthésiques que les réponses corti-
cales. Les anesthésiques volatiles ont une action plus puissante
que les substances intraveineuses. L'administration continue
d’anesthésiques est préférable a I’administration en bolus.

Monitorage peropératoire

Le monitorage peropératoire consiste a enregistrer les potentiels
évoqués en permanence durant une intervention chirurgicale, en
interprétant immédiatement toute modification, de facon a infor-
mer le chirurgien en tenant compte de la situation chirurgicale
présente a cet instant. Le but essentiel est de réaliser une sur-
veillance continue des fonctions sensorielles du malade endormi
afin de participer a I'amélioration du résultat fonctionnel post-
opératoire. Il s’agit de techniques difficiles, auxquelles il faut
consacrer beaucoup de temps pour obtenir un résultat de qualité;
c’est pourquoi elles ne devraient étre mises en ceuvre que dans des
indications sélectionnées et validées (%

Potentiels évoqués auditifs précoces

La neurochirurgie des lésions de la fosse cérébrale postérieure
peut bénéficier du monitorage des PEAp dans deux situations:

e la chirurgie des lésions de 1’angle pontocérébelleux ou il y a
un risque de perdre l’audition (neurinomes de I’acoustique ou
autres tumeurs de I’angle pontocérébelleux) ;

la chirurgie des lésions axiales ou il s’agit de surveiller
I’état fonctionnel du tronc cérébral (traitement chirurgical des
tumeurs du tronc cérébral ou interventions sur 'axe vasculaire
vertébrobasilaire).

Dans la chirurgie des tumeurs de l'angle pontocérébelleux,
I'audition n’est pas systématiquement menacée. Elle I’est toujours
dans la chirurgie du schwannome du nerf cochléovestibulaire
ou, dés lors qu’on essaie de la préserver, le monitorage peropé-
ratoire des PEAp est indispensable (Fig. 8). La préservation de
I'audition est obtenue d’autant plus facilement que la taille tumo-
rale n’excéde pas 2,5cm, que l'audition préopératoire est bonne
et les PEAp modérément altérés 1311

Le monitorage peropératoire a permis d’identifier certains
mécanismes de la perte de I'audition et en conséquence de modi-
fier certains gestes et stratégies opératoires. Il est un guide de
I’ergonomie des gestes du chirurgien et son intérét augmente avec
I'expérience. Dans tous les cas ou le PEAp a pu étre préservé a la
fin de 'intervention, 'audition a également été préservée.

Basée sur I’hypothése d’un conflit vasculonerveux, la chirurgie
de la névralgie faciale ou celle du spasme hémifacial fait courir
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Figure 8. Monitorage peropératoire des potentiels évoqués auditifs
précoces au cours de I'exérése d’un neurinome de |'acoustique.
A. Abolition temporaire (13: 20 a 13: 32) de la réponse évoquée audi-
tive précoce, non liée au geste chirurgical proprement dit (abaissement
occasionnel de la température d'irrigation locale).
B. Durant I'exérése du neurinome dans le conduit auditif interne (15 : 47),
quasi-disparition des pics | et V obligeant a suspendre temporairement le
geste en cours.

a l'audition un risque mineur dans le premier cas, non négli-
geable dans le second. Le mécanisme en est la traction exercée
par I'écartement du cervelet sur la zone d’entrée du nerf acous-
tique au niveau du sillon bulboprotubérantiel, et sur la zone fragile
de jonction des myélines périphérique et centrale. Le monitorage
trouve la une de ses bonnes indications en permettant d’ajuster la
traction et d’éviter une compression délétere de la voie auditive.

Les lésions chirurgicales du tronc cérébral représentent a priori
une bonne indication de monitorage peropératoire. En réalité, les
altérations préopératoires des PEAp liées a la lésion sont parfois
telles qu’elles n’autorisent pas un monitorage informatif. De plus,
les corrélations avec I'état neurologique et fonctionnel postopéra-
toire sont apparues imprécises. Cependant, d’une facon générale,
le monitorage peropératoire des PEAp permet un controle per-
manent de I’état fonctionnel du tronc cérébral et peut étre une
sécurité supplémentaire dans une chirurgie difficile.

Potentiels évoqués somesthésiques et moteurs

Le risque de déficit neurologique d’origine traumatique ou
ischémique peut atteindre 1% pour la chirurgie rachidienne et
11 % pour les interventions sur 1’aorte thoracique. Le monitorage
neurophysiologique peropératoire a donc un grand intérét lors de
la chirurgie de la scoliose et au cours de la chirurgie de 'aorte
thoracoabdominale '*?I. 11 est également utilisé au cours de la chi-
rurgie carotidienne, la neurochirurgie du tronc cérébral *! et de
la moelle épiniére, la chirurgie des anévrismes intracraniens 133
et le traitement des malformations vasculaires médullaires par
neuroradiologie interventionnelle.

Le monitorage neurophysiologique peut permettre de diminuer
la sévérité des complications postopératoires. Il doit étre non
nocif, utiliser une technique sensible et spécifique pour détec-
ter rapidement une souffrance sur la voie testée. Il doit étre
facile a mettre en ceuvre et compatible avec les exigences de
I'anesthésie. Dans la chirurgie vertébrale et médullaire ’ensemble
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des données de la littérature plaide en faveur du monitorage des
PES 3% mais également des PEM pour diminuer le risque opé-
ratoire %%, le risque de faux négatif (paraplégie postopératoire
en l’absence d’altération peropératoire des PES) étant de 4% en
cas de surveillance isolée des PES'*¥). La réalisation de potentiels
multimodaux permet de limiter les inconvénients de chaque tech-
nique utilisée séparément et augmente le degré de sécurité pour le
malade. Il existe déja dans plusieurs pays une obligation médico-
légale de surveillance peropératoire des PEM et des PES au cours
des interventions a «risque médullaire ».

Selon les équipes, différentes techniques de stimulation et de
recueil des réponses sont utilisées en PES et surtout en PEM:
méthodes non invasives (stimulation et recueil en dehors du
champ opératoire) ou méthodes invasives (stimulation et/ou
recueil dans le champ opératoire). Les méthodes non invasives
sont plus faciles a mettre en ceuvre, sans intervention du chi-
rurgien, et permettent un monitorage prolongé mais elles sont
plus sensibles aux produits anesthésiques, a I’hypotension et a
I'hypothermie. Les méthodes invasives nécessitent une collabora-
tion du chirurgien, elles sont limitées a certains temps opératoires
mais sont moins sensibles a ’anesthésie et peuvent apporter des
informations sur le niveau lésionnel en cas de souffrance médul-
laire, grace a des recueils ou a des stimulations étagées. Quelles
que soient les techniques utilisées, le monitorage nécessite une
étroite collaboration entre le chirurgien, le neurophysiologiste, et
I’anesthésiste.

Les PES réalisent un monitorage quasi continu et permettent de
surveiller 1’état fonctionnel des voies somesthésiques au niveau
des cordons postérieurs ou du tronc cérébral et d’alerter le chirur-
gien en cas de modification significative de la composante N20
ou P39. Lorsqu’ils sont réalisés par stimulation électrique trans-
cranienne, les PEM permettent un monitorage a la demande, afin
de surveiller spécifiquement 1’état fonctionnel de la voie pyrami-
dale au niveau du tronc cérébral et des cordons antérolatéraux.
La stimulation magnétique est plus difficile a mettre en ceuvre et
insuffisamment efficace car elle active les interneurones corticaux
particulierement sensibles a ’anesthésie générale. Un train de sti-
mulations électriques anodiques permet une activation directe
des axones pyramidaux moins sensibles aux substances sédatives
mais 'utilisation de produits anesthésiques volatiles ou de pro-
toxyde d’azote doit toutefois étre évitée car le risque de faux
positif a été évalué a 15 % contre 3,2 % sous propofol. Le recueil
est la plupart du temps musculaire ce qui contre-indique éga-
lement la curarisation. La sensibilité de la technique augmente
avec le nombre de muscles enregistrés (prés de 100% lors d’un
recueil sur six muscles). Le recueil épidural de 'onde directe D
augmente la valeur prédictive positive des PEM: une disparition
des réponses musculaires se traduit le plus souvent par un défi-
cit moteur postopératoire transitoire mais sans risque de déficit
définitif si 'amplitude de 1'onde D reste supérieure a 50% de
sa valeur initiale. Les PEM neurogenes, obtenus par stimulation
électrique spinale et recueil nerveux périphérique, ont un profil
polyphasique. Des techniques de collision sont alors nécessaires
pour individualiser la composante tardive de la réponse ['*° dont
la nature motrice pure reste contestée 3%,

Quelle que soit la technique choisie, la surveillance peropé-
ratoire doit toujours débuter par l'obtention de réponses de
référence, sous anesthésie, avant le début du geste chirurgical, puis
par I'établissement de courbes de tendances (latence et amplitude)
afin de détecter des modifications significatives le plus préco-
cement possible. Avant de donner une alerte au chirurgien, il
convient toujours d’éliminer une altération des réponses en rap-
port avec une hypotension artérielle, une hémodilution, une
hypothermie générale ou médullaire ou 'administration d’un
bolus de produit anesthésique: l'interaction avec l’anesthésiste
est donc indispensable. Lorsque la modification des PES ou des
PEM est transitoire, I’aggravation postopératoire est mineure alors
qu’une détérioration durable des réponses traduit un risque de
déficit sensitif ou moteur postopératoire durable. La disparition
brutale de la réponse en cours d'intervention est rare et doit faire
suspecter une souffrance vasculaire. Un simple allongement de
latence avec conservation de la morphologie et de I'amplitude
peut étre en rapport avec des facteurs généraux (hypothermie,
imprégnation médicamenteuse progressive, etc.) alors qu’une
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diminution d’amplitude significative doit étre rapidement signa-
lée au chirurgien. Pour les PES, une alerte doit étre donnée dans
le cas d'une diminution d’amplitude de plus de 50 % par rapport
a la courbe de référence alors qu'une diminution d’amplitude du
PEM devient réellement significative au-dela de 70 %.

Le monitorage peropératoire est utile chez I’adulte au cours de
la chirurgie de I'anévrisme de 'aorte thoracique et de certaines
interventions sur le rachis, comme dans le cadre de l’exérése
d'une hernie discale dorsale avec risque d’ischémie médullaire
mais il est surtout indispensable au cours de la chirurgie de la
scoliose, qui comporte un risque de complications neurologiques
dans 0,1 a 4% des cas suivant les études. Ces complications
sont vasculaires et surtout mécaniques, médullaires ou radi-
culaires. Une étude rétrospective, mais a grande échelle (sur
3436 patients) '*’!, a montré que dans la chirurgie des pathologies
du rachis chez I’enfant, un monitorage multimodalitaire (moteur,
somesthésique et ENMG) permet de donner une alerte toutes
les 42 interventions et de diagnostiquer un déficit neurologique
permanent tous les 573 cas, ce qui correspondait a une sensi-
bilité (99,6 %) et un taux de faux négatifs (0,2%). Récemment,
un rapport de I’American Academy of Neurology a recommandé
l'utilisation des PEM et PES peropératoires pour prévenir du risque
de paraplégie, paraparésie ou quadriplégie postopératoire au cours
de la chirurgie du rachis 3,

En neurochirurgie, le monitorage des PES et des PEM (recueil de
la réponse musculaire et de I’'onde D) s’avére utile lors de ’exérése
microchirurgicale des tumeurs intramédullaires, afin de limiter
I'importance du déficit postopératoire en informant le chirurgien
duretentissement fonctionnel de son geste au fil de l'intervention.
La surveillance des PES est particuliérement utile dans les abords
par myélotomie postérieure; un recueil médullaire direct peut
permettre de localiser le sillon médian pour guider cette myélo-
tomie. Au cours de l'exérése des tumeurs intramédullaires, une
modification transitoire des PES est corrélée a une aggravation
postopératoire mineure, alors qu’en cas de détérioration durable,
le déficit sensitif est notablement aggravé dans la période post-
opératoire ¥/,

Dans la neurochirurgie fonctionnelle de la douleur et de la
spasticité par radicellectomie postérieure et électrocoagulation
de la zone d’entrée des racines postérieures dans la moelle,
le monitorage peropératoire des réponses segmentaires spinales
enregistrées a la surface de la moelle (N13 pour les PES des
membres supérieurs, N22 pour les PES des membres inférieurs
et N15 pour la stimulation des nerfs honteux) permet d’évaluer
I'effet de la lésion chirurgicale sur les réponses de la corne
postérieure de la moelle dans les territoires radiculaires non
désafférentés par la lésion causale, et de prédire l'effet de la
chirurgie 1391401,

La présence avant l'intervention d’une conduction dans les cor-
dons sensitifs est un facteur prédictif d'une efficacité antalgique
de la stimulation électrique médullaire (1.

Le repérage peropératoire du sillon rolandique est utile au cours
de I'exérése de lésions juxtarolandiques. Il est réalisé en détermi-
nant, par enregistrement direct a la surface du cortex, le sillon ou
le potentiel pariétal N20 s'inverse en un potentiel P20.

Indications et utilité des potentiels évoqués
dans I'exploration et le monitorage
des comas

Le coma se définit par I'absence de conscience et de réactivité
aux stimulus extérieurs durant un mois maximum. La principale
mesure de 1’évolution du patient comateux est depuis 1975 le
Glasgow Outcome Scale (GOS) défini par Jennett et Bond ['*? et
qui comporte cinq catégories :

o 1:déces;

o 2:état végétatif: ouverture spontanée des yeux, éveil apparent
mais absence de signe de conscience et de communication avec
l'extérieur;

o 3:séquelles séveres;

o 4:séquelles modérées;

e 5:récupération complete.
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Le but du monitorage peropératoire est de réaliser une
surveillance continue des fonctions sensorielles afin de
participer a I'amélioration du résultat fonctionnel postopé-
ratoire. La neurochirurgie des Iésions de la fosse cérébrale
postérieure peut bénéficier du monitorage des PEAp en
cas de Iésion de I'angle pontocérébelleux (neurinomes de
I’acoustique ou autres tumeurs) ou de Iésion axiale afin de
surveiller I’état fonctionnel du tronc cérébral (tumeurs du
tronc cérébral ou interventions sur I'axe vasculaire verté-
brobasilaire). Le monitorage des PES et des PEM a un grand
intérét lors de la chirurgie de la scoliose et au cours de la
chirurgie de I'aorte thoracoabdominale. Il est également
utile lors de I'exérése des tumeurs intramédullaires.

Une situation clinique intermédiaire entre 1'état végétatif et les
séquelles séveres est définie depuis 2002 '*3) par I'état de cons-
cience minimale, caractérisé par un éveil avec une conscience de
soi et de I’environnement fluctuante. Le non-éveil correspond soit
au décés, soit a I'état végétatif permanent. Depuis un consensus
international en 1994141451 il est admis que 1'état végétatif est
permanent aprés trois mois de coma ou d’état végétatif persistant
lorsqu'il s’agit d’un coma postanoxique.

Les potentiels évoqués, technique non invasive, trouvent une
application privilégiée chez les malades comateux. Ils renseignent
sur I’état fonctionnel cérébral de ces sujets dont 1’examen clinique
peut étre rendu inopérant par ’administration de substances séda-
tives. Ces données électrophysiologiques associées aux données
biologiques et a celles de 'imagerie participent a 1'établissement
du pronostic vital et fonctionnel. L'enregistrement en réani-
mation et linterprétation des données recueillies posent des
problémes particuliers. La température centrale doit étre prise
en compte puisque I’hypothermie modifie les réponses et il
est également nécessaire de connaitre quelles molécules séda-
tives ou anesthésiques ont été administrées (cf. supra). Pour
I'interprétation des PEA, un tympanogramme doit étre réalisé
pour €liminer une atteinte de l'oreille moyenne, fréquente en
I’absence de ventilation spontanée. On doit également surmon-
ter les difficultés liées au milieu électrique hostile et respecter les
mémes conditions de sécurité que pour le monitorage peropéra-
toire.

Aucune altération des potentiels évoqués n’est pathognomo-
nique et il n’est pas possible de faire le pronostic des comas en
général mais seulement d'un coma de telle ou telle étiologie, des
potentiels évoqués modifiés de facon identique pouvant avoir une
valeur pronostique différente en fonction de 1'étiologie du coma.

Enfin, I'évaluation neurophysiologique est d’autant plus précise
et le pronostic plus affiné qu’on choisit I’enregistrement multi-
modalitaire des potentiels évoqués. Néanmoins pour la clarté de
I’exposé, nous aborderons les PES, le PEV et les PEA.

Potentiels évoqués somesthésiques

On enregistre habituellement les composantes somesthésiques
précoces en réponse a la stimulation du nerf médian.

Absence des réponses corticales N20-P27

L’abolition bilatérale des réponses corticales est un indicateur
de mauvais pronostic. En effet, dans les comas postanoxo-
ischémiques, l’absence bilatérale des composantes N20-P27
associée a la présence des composantes N13 cervicale et P14 bul-
baire est fortement corrélée avec 'absence de réveil. Pres de 100 %
de ces patients évolueront soit vers 1'état végétatif, soit vers la
mort %%, Inversement, la préservation de la réponse corticale N20
ne permet pas de garantir une évolution vers I'éveil.

Dans les comas post-traumatiques, cette abolition est interpré-
tée prudemment car elle peut étre observée dans la période post-
traumatique précoce et suivie de la restauration des composantes
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corticales. 'absence unilatérale de la composante N20 témoigne
d’une désafférentation hémisphérique par une lésion cérébrale
focale dans les comas post-traumatiques ou d’étiologie vasculaire.
Le pronostic vital est alors plutot favorable dans la mesure ou
un hémisphere cérébral apparait activé normalement mais les
anomalies unilatérales feront redouter des séquelles sensitives ou
sensitivomotrices.

Allongement du temps de conduction intracranien P14-N20

Il refléte un dysfonctionnement des voies somatosensitives
situé entre le tronc cérébral et le cortex pariétal. Il est associé a
un pronostic défavorable seulement s’il est bilatéral et persiste
au-dela de la phase aigué.

PES normaux (N20-P27 présents)

C’est un indicateur de pronostic vital plutot favorable, sous
réserve que la pathologie a I'origine du coma ne comporte pas
d’aggravation secondaire ou de complications intercurrentes.

Potentiel évoqués visuels

Les PEV au flash peuvent étre obtenus chez le comateux en
stimulation par des diodes montées sur des lunettes dont la
luminance est suffisante pour stimuler la rétine au travers de la
paupiére ['*7_ 1Is explorent une voie « horizontale » sans relais dans
le tronc cérébral, et sont utiles pour explorer la réactivité corticale
en cas d’altération importante des PEA et des PES en rapport avec
une lésion du tronc cérébral. L'abolition du pic VII sur le vertex
est trop sensible a l'effet des substances sédatives pour donner des
indications pronostiques fiables. Le picIII est le paramétre le plus
fiable pour tester la réactivité du cortex visuel. Le pic I d’origine
rétinienne est le seul a persister dans la mort cérébrale.

Potentiels évoqués auditifs

L’abolition bilatérale des PEAp, c’est-a-dire 1’abolition des cinq
pics y compris le pic I, fait d’abord éliminer un dysfonctionne-
ment bilatéral d’oreille moyenne ou une origine médicamenteuse.
Sinon, elle peut étre observée dans des lésions vasculaires du tronc
cérébral, soit hémorragie massive, soit oblitération vertébrobasi-
laire. I’abolition bilatérale des PEAp est également associée a la
mort cérébrale.

Les PEAp peuvent étre présents mais anormaux.
L'augmentation du temps de conductionI-V et surtout de
Iintervalle III-V ne refléte un dysfonctionnement du tronc céré-
bral que s'il est durable. A la phase aigué du coma, I'augmentation
de l'intervalle]-V peut étre liée a ’hypothermie, a l'effet des
substances administrées en réanimation, ou encore se normaliser
apreés administration de substances anti-oedémateuses. Plus
grande est la valeur des anomalies des composantesIV et V des
PEAp, dont la réduction d’amplitude et a fortiori la disparition
témoignent d’un dysfonctionnement du tronc cérébral et signent
un pronostic défavorable fonctionnel ou vital. Les anomalies
significatives des PEAp paralléles a la détérioration fonctionnelle
rostrocaudale chez le malade comateux sont: l'inversion du
rapport d’amplitudel/V; la déstructuration des seuls picsIV et V
suivie de leur disparition; la disparition des composantes situées
au-dela des picsl et II; la préservation du seul pic I qui, au stade
terminal du coma, peut voir son amplitude augmenter.

Les PEAp normaux ne signifient pas forcément que le pronostic
sera favorable. L'évolution peut étre défavorable (état végétatif ou
déces) dans 30 % des cas. On voit la les limites de I’enregistrement
des seuls PEAp qui n’évaluent pas I’état du cortex cérébral. Seul
I'enregistrement simultané des PEAp et des PEALM en enregis-
trant les réponses auditives corticales Pa permet d’évaluer a la fois
le tronc cérébral et le cortex. La présence des composantes corti-

| cales Pa est un facteur de pronostic favorable. L'abolition de Pa,
| en l'absence de toute cause iatrogéne, est un facteur défavorable.

Pronostic des comas

On a besoin de facteurs pronostiques des comas pour mieux
orienter la prise en charge des patients susceptibles de s'éveiller
et pour éventuellement décider les limitations de soins chez les
patients dont les chances d’éveil seraient nulles. L'examen cli-
nique est limité chez le patient comateux. Les potentiels évoqués
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sont utilisés depuis plus de 20ans dans I’évaluation du coma.
C’est une technique complémentaire non invasive, peu cotteuse
et facile a mettre en ceuvre au lit du patient. Ils renseignent sur
I’état fonctionnel cérébral du patient comateux et peuvent ainsi
participer au pronostic fonctionnel et d’éveil. Seule une explo-
ration compléte multimodalitaire des fonctions sous-corticales,
corticales et cognitives peut rendre compte de 1’état fonctionnel
précis du sujet comateux au moment ou cette évaluation est faite
(in 11481,

11 n'y a pas de pronostic des comas en général mais un
pronostic en fonction de I'étiologie. Nous envisageons tout
d’abord l'apport des potentiels évoqués au pronostic des comas
anoxiques: en effet, pour cette étiologie, la souffrance céré-
brale est diffuse et les anomalies des potentiels évoqués refletent
de facon fiable I'importance de l’atteinte corticale alors que
pour les autres étiologies, en particulier traumatiques ou vas-
culaires, 1’abolition d'une réponse peut étre la conséquence de
l'altération de la conduction au sein de la voie testée en rai-
son de la topographie de la lésion et non de I'importance de la
souffrance corticale globale. L'interprétation des données élec-
trophysiologiques doit alors tenir compte des lésions focales
éventuelles.

Comas anoxiques

Les PEAp ont peu de valeur pronostique dans le coma anoxique.
Ils sont habituellement normaux lorsque le patient survit. Lorsque
les PEAp sont anormaux avec réduction d’amplitude des com-
posantes mésencéphaliques ou disparition des composantes du
tronc cérébral, I'évolution est toujours le non-éveil. Les PES sont
trés largement utilisés dans 1'évaluation des comas anoxiques.
D’une abondante littérature on peut retenir que l’abolition des
composantes corticales des PES est associée a une spécificité et
une valeur prédictive positive tres élevée d’absence d’éveil. D'une
méta-analyse de 33 publications en 1998, Zandbergen et al.!'*!
ont conclu que l'abolition des composantes corticales des PES a
une spécificité de 100 % pour le non-éveil. Des études plus récentes
I'ont confirmé 1461501 Lorsque les PES sont absents il n’y a pas
d’éveil. Lorsqu’ils sont présents la probabilité d’éveil est faible,
inférieure a 50 % 4% 151 Le méme pronostic de non-éveil est atta-
ché a l'absence des composantes corticales des PEALM [, Ce
n’est guére étonnant puisque les PEALM et les PES explorent les
cortex primaires, respectivement dans la modalité auditive et dans
lamodalité somesthésique 192/, I’éveil et surtout ’état fonctionnel
a I’éveil sont plus difficiles a prédire. On a fait I'hypothése que les
patients ayant des signes d’activité corticale de plus haut niveau
auraient plus de chances de s’éveiller. Cela a conduit a développer
I'enregistrement des potentiels évoqués cognitifs chez les patients
comateux. De petites séries de cas ont montré que la présence de la
composante P300 chez les patients comateux postanoxiques pou-
vait prédire I'éveil '*%). En revanche l'absence de la composante
P300 n’empéche pas une évolution favorable. D’autres auteurs ont
enregistré la mismatch negativity (MMN) qui est plus robuste et ne
requiert pas I’attention du patient (Fig. 9) ; lorsqu’elle est présente,
laMMN a une spécificité et une valeur prédictive positive d’éveil
proche de 100 % 40154, Dans un arbre décisionnel, laMMN puis
la réactivité pupillaire et enfin les PES sont les facteurs pronos-
tiques les plus fortement associés au pronostic d’éveil. L'état
fonctionnel est d’autant meilleur que 1’éveil est plus précoce. Une
analyse multivariée a montré que 1’age, la réactivité pupillaire et
surtout laMMN sont les meilleurs facteurs prédictifs du devenir
fonctionnel 15,

Lorsque, dans un paradigme odd-ball (cf. article 17-031-B-10 de
I’EMC), le stimulus rare est le prénom du patient, éventuellement
prononcé par la voix d’un proche, présenté parmi d’autres pré-
noms de méme longueur syllabique, un potentiel P300 (P3) est
obtenu sur le scalp en réponse a ce seul stimulus, qui persiste
pendant le sommeil %],

La spécificité de la réponse P3 au propre prénom est compara-
ble a celle de laMMN (84,6 %) mais sa sensibilité est nettement
supérieure (70,8 % contre 41,6 %) ['7). Ce résultat peut s’expliquer
par le fait que le propre prénom active un réseau neuronal beau-
coup plus étendu que les stimulus déviants du protocole MMN.
La présence d'une réponse tardive pariétale suivant le P300
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Différence = déviant - standard
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Figure 9. Potentiels évoqués auditifs tardifs et cognitifs dans les comas.
Enregistrement de la composante tardive N100 (N1) et de la négativité
de discordance (mismatch negativity [MMN]).

A. La composante N100 et laMMN sont présentes mais peu amples.

B. Seule la composante N100 est présente.

C. Abolition de N100 et de laMMN.

traduirait chez les patients comateux I'imminence de I'éveil et
chez les patients en état de conscience altéré permanent, la per-
sistance «d'ilots de cognition » 18,

Comas traumatiques

Une abondante littérature concerne l'enregistrement des PEAp
dont les anomalies ont une valeur prédictive péjorative alors qu'ils
n’ont pas de valeur pronostique lorsqu’ils sont normaux. La pré-
sence de la composante corticale Pa des PEALM est généralement
de bon pronostic. Les travaux ayant utilisé les PES chez les sujets en
coma traumatique sont trés nombreux. On utilise le plus souvent
les PES obtenus par stimulation de seuls nerfs médians. L'absence
bilatérale des réponses corticales somesthésiques N20/P27 est un
élément de pronostic défavorable a condition qu’il n’y ait pas,
sur le trajet des voies lemniscales, de 1ésions focales susceptibles
d’expliquer cette abolition. Lorsque ces composantes corticales

.. brécoces sont normales elles prédisent une évolution favorable
| dans 71,2 % des cas; leur absence bilatérale a une valeur prédictive
=! positive d'une évolution défavorable dans 98,5 % des cas

[159]

La présence d'une composante cognitive P300 et surtout celle
de laMMN offrent des perspectives de réveil plus importantes
que la présence des PES. En effet, son apparition au cours
d’enregistrements itératifs indique que le patient est engagé dans
le processus d’éveil 1% 191 Dans les comas traumatiques, les com-
posantes corticales et les composantes cognitives peuvent étre
initialement absentes et réapparaitre tardivement, d’ou l'intérét
des enregistrements itératifs.

Mort du tronc cérébral et mort cérébrale

La définition de la mort cérébrale comporte I’abolition de toutes
les fonctions et tous les réflexes du tronc cérébral, signant ainsi
la mort du tronc cérébral. Les potentiels évoqués apportent des
informations objectives en faveur du dysfonctionnement du tronc
cérébral : toutes les composantes des PEAp et PEALM sont abolies a
I’exception parfois des picsI et 111139 (Fig. 10) "/, Les PES du nerf
médian sont abolis a I’exception de la composante N13 médullaire
cervicale et du potentiel N9 %I (Fig. 11); les potentiels de champ
lointain P9 et P11 persistent sur le scalp. Une positivité de faible

20

QOWONOOAWN=2OOONOOIRWN—=
OCOO0O00O0O0O0OOOMNMNMNNMNMNNMNMN
0000000000 WWWWWWWWW

[ Py

2101:

Figure 10. Monitorage des potentiels évoqués auditifs précoces au
cours de la mort cérébrale. Dégradation rostrocaudale avec d’abord dis-
parition des picsIV et V (tracé 18, 0: 50) jusqu’a la disparition totale du
pic | longtemps isolé (tracé 50, 04 : 05) (d’apres[162]),

amplitude culminant au voisinage de la 13° ms peut également
étre enregistrée avec une électrode de référence non céphalique
ou sur la paroi pharyngée mais elle n’est pas enregistrée entre le
scalp et le pharynx "%l Elle refléte 'arrivée des influx afférents a la
jonction cervicobulbaire. Au quotidien, la présence de ce poten-
tiel pose parfois probleme car I’enregistrement pharyngé peut étre
nécessaire pour l'identifier.

Le pattern décrit ci-dessus peut s’observer chez des comateux
souffrant d’une lésion primitive du tronc cérébral, il n’a alors
valeur que d’anomalie lésionnelle. Il n’en est pas de méme
lorsqu'il est associé a une abolition de tous les réflexes du tronc
cérébral, laquelle dans certains pays suffit pour affirmer la mort
cérébrale, la mort du tronc cérébral étant assimilée a la mort céré-
brale sur I'argument qu’aucun cas de survie n’a été observé dans
ces conditions. Cette position n’est pas consensuelle 1%,

En France et dans beaucoup d’autres pays, la réglementation,
dont le besoin est apparu avec I'essor des greffes d’organes, recom-
mande, pour affirmer la mort cérébrale, I'enregistrement de I'EEG
et la constatation d’un silence électrocortical. Cette réglementa-
tion est insuffisante lorsqu’il s’agit de reconnaitre la mort cérébrale
en cas d’encéphalopathie anoxique. En effet chez ces patients,
I’EEG peut étre isoélectrique et les fonctions du tronc cérébral pré-
servées. En cas d’encéphalopathie anoxique au stade agonique,
il convient de privilégier I'enregistrement simultané de 'EEG et
des PEAp afin de s’assurer que I'EEG est isoélectrique et les PEAp
effectivement abolis.

Rappelons également qu'une lésion bilatérale des nerfs auditifs
ou une section traumatique de la moelle cervicale haute peuvent
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Figure 11. Disparition des potentiels P14 et N18 au cours de la
mort cérébrale (d’aprés163]). Sur ces enregistrements successifs des
réponses a la stimulation électrique du nerf médian (montage médio-
frontal Fz—épaule), on assiste a la disparition simultanée des potentiels
P14 et N18 dans I’heure qui suit la constatation clinique de la mort céré-
brale avec abolition de tous les réflexes du tronc cérébral. Le potentiel de
champ lointain P9 persiste plus de 12 heures apres le diagnostic clinique
de mort cérébrale.

(14 .
Point fort

Chez les patients comateux, le bilan électrophysiologique,
associé aux données biologiques et a celles de I'imagerie,
participe a |’établissement du pronostic vital et fonction-
nel. Cependant, aucune altération des potentiels évoqués
n’est pathognomonique et des modifications identiques
des potentiels évoqués peuvent avoir une valeur pronos-
tique différente en fonction de I'étiologie du coma. Un
enregistrement multimodalitaire des potentiels évoqués
permet une évaluation plus précise et un pronostic plus
affiné. Dans les comas postanoxiques, |'absence bilatérale
des composantes N20-P27 associée a la présence des
composantes N13 cervicale et P14 bulbaire est fortement
corrélée avec |'absence de réveil. Inversement, la préser-
vation de la réponse corticale N20 ne permet pas de
garantir une évolution vers |'éveil. La présence d’une néga-
tivité de discordance ou MMN (habituellement obtenue
par stimulation auditive) traduit I'engagement dans le pro-
cessus d’éveil. L'état fonctionnel sera meilleur si I'éveil est
plus précoce. Dans les comas traumatiques, les compo-
santes corticales et les composantes cognitives peuvent
étre initialement absentes et réapparaitre tardivement,
d’ou I'intérét des enregistrements itératifs.

reproduire respectivement les anomalies des PEA et des PES obser-
vées dans la mort cérébrale. La constatation d’une détérioration
des PEAp et des PES chez un patient dont les réponses étaient
présentes auparavant et la notion d’une souffrance secondaire du
tronc cérébral liée a une lésion primitive sus-tentorielle ajoutent
beaucoup a la fiabilité diagnostique des potentiels évoqués.

En pratique, le diagnostic électroclinique de mort cérébrale
repose de plus en plus souvent sur l'enregistrement simultané
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de I'EEG, des PEAp et des PES. Les reégles qui président au
diagnostic de mort cérébrale sont les mémes pour les données
cliniques, I'EEG et les potentiels évoqués, a savoir: la preuve
d’une lésion neurologique primitive expliquant a elle seule le
coma, I’élimination d’une cause toxique et d'une hypothermie
profonde, méme si ces deux derniers facteurs ont moins d’impact
sur les potentiels évoqués que sur la profondeur clinique du coma,
les réflexes du tronc cérébral ou l'activité EEG.

14 .
Point fort

En France, la réglementation recommande, pour affir-
mer la mort cérébrale, I'enregistrement de I'EEG afin
d’objectiver un silence électrocortical. Cette réglementa-
tion est insuffisante lorsqu’il s’agit de reconnaitre la mort
cérébrale en cas d’encéphalopathie anoxique. En effet
chez ces patients, 'EEG peut étre isoélectrique et les fonc-
tions du tronc cérébral préservées. Il convient donc de
privilégier I'enregistrement simultané de I'EEG et des PEAp
afin de s’assurer que I'EEG est isoélectrique et les PEAp
effectivement abolis.

H Conclusion

Si I’apport des potentiels évoqués a pu étre contesté, ce fut sou-
vent en comparaison aux techniques d’imagerie. En ces termes
la critique est acceptable, mais le débat est peut-étre déja dépassé
car, I'imagerie étant de plus en plus accessible, il ne s’agit plus
tant de voir les 1ésions que d’en évaluer le retentissement fonc-
tionnel, d’adopter une conduite thérapeutique et d’en prévoir
le pronostic fonctionnel. Utilisés dans cet objectif, les potentiels
évoqués apportent des informations inaccessibles aux techniques
d’imagerie anatomique.

(14 . .
Points essentiels

Les potentiels évoqués permettent d’objectiver le carac-
tére organique d’une sémiologie, d’aider a localiser le
niveau du dysfonctionnement sur les voies sensorielles
ou motrices ou d’évaluer le retentissement fonctionnel
d’une Iésion connue. Les potentiels évoqués sont égale-
ment utiles en peropératoire pour réduire le risque de perte
fonctionnelle sur la ou les voies testées. Ils ont également
une place privilégiée dans le diagnostic de la mort céré-
brale, I’évaluation de la profondeur d’un coma et le bilan
des états de conscience altérés.

Déclaration d’intéréts : les auteurs déclarent ne pas avoir de liens d’intéréts en
relation avec cet article.
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