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 Introduction
L’hydrocéphalie est une entité cli-
nique qui se caractérise par une 
accumulation excessive du liquide 
cérébro-spinal (LCS) dans le 
cerveau, surtout dans les ventri-
cules. L’hydrocéphalie peut être 
obstructive (non communicante) 

ou communicante (non obstruc-
tive). L’hydrocéphalie obstructive 
résulte d’une obstruction physique 
perturbant la circulation du LCS. 
Elle entraîne une augmentation du 
volume des ventricules cérébraux 
en amont de l’obstruction, mais 
pas en aval (figure 1). Au contraire, 
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L’hydrocéphalie à pression normale (HPN) est un trouble gériatrique relativement 
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Figure 1. 
On pense que le parcours du LCS est le suivant : production dans les plexus choroïdiens; 
circulation du LCS dans les ventricules, les citernes et les espaces sous-arachnoïdiens; 
réabsorption du LCS dans les granulations arachnoïdiennes (structures macroscopiques) 
et les villosités arachnoïdiennes (structures microscopiques) de chaque côté du sinus 
sagittal supérieur. Les plexus choroïdes produisent entre 400 et 500 ml de LCS par 24 h 
et le volume total de LCS est de 120 à 150 ml. Le LCS se recycle donc trois fois par jour. 
Une nouvelle théorie émet l’hypothèse que le LCS est produit en permanence et 
absorbé dans toutes les structures dans lesquelles il circule en raison de la �ltration et 
de la réabsorption de l’eau dans les parois capillaires des tissus cérébraux avoisinants.
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l’hydrocéphalie communicante est due 
à une hyperproduction du LCS (rare) 
ou à un défaut de résorption du LCS. 
En général, une obstruction située 
en amont des trous de Luschka et de 
Magendie du quatrième ventricule 
entraîne une hydrocéphalie obstruc-
tive, tandis qu’une obstruction située 
en aval de ce quatrième ventricule 
entraîne une hydrocéphalie communi-
cante.

C’est en 1965 que Hakim, Adams 
et leurs collègues ont décrit pour la 
première fois l’hydrocéphalie à pres-
sion normale (HPN) comme une entité 
clinique caractérisée par des signes 
radiologiques d’une hydrocéphalie 
communicante (absence d’obstruction, 
pression d’ouverture normale, pas 
de signes ou de symptômes d’une 
augmentation de la pression intra-
crânienne) ainsi que par la triade 
symptomatique classique associant 
troubles de la marche, démence et 
incontinence urinaire1.

Par la suite, une distinction a été 
faite entre deux entités d’HPN : l’HPN 
idiopathique (d’origine inconnue, 
voir ci-dessous) et l’HPN secondaire2. 
L’HPN secondaire survient en raison 
d’une méningite, d’une encéphali-
te, d’un traumatisme (y compris 
une commotion), une hémorragie 
sous-arachnoïdienne, une irradiation 
cérébrale ou tout autre trouble pou-
vant perturber la résorption du LCS. 
Bien que les patients atteints d’HPN 
secondaire ont tendance à être plus 
jeunes et à mieux répondre au traite-
ment que ceux atteints d’HPN idio-
pathique, on pense maintenant que 
l’HPN secondaire ne devrait pas être 
considérée comme une entité à part3. 
La majorité des cas d’HPN sont de 

type idiopathique et une distinction 
supplémentaire est fait en fonction de 
la présence ou non d’anomalies de la 
répartition des espaces sous-arachnoï-
diens (ESA) avec raréfaction des ESA 
du vertex (DESH [disproportionately 
enlarged subarachnoid space hydro-
cephalus], voir ci-dessous) (figure 2)2. 

L’HPN est l’un des rares trou-
bles neurologiques chroniques 
réversibles qui touchent fréquem-
ment les personnes âgées. Le taux de 
prévalence varie entre 0,3 % et 3 % pour 
les patients de plus de 65 ans4-6. Selon 
l’étude de prévalence la plus récente 
menée auprès d’une population 
occidentale ainsi que les données 
récentes du recensement cana-
dien, plus de 79 000 Canadiens et 
Canadiennes souffrent actuellement 
d’HPN et ce nombre devrait doubler 
dans 20 ans5,7.

La dérivation neurochirurgi-
cale est un traitement efficace de 
l’HPN, en particulier lorsque cette 
dernière est diagnostiquée de façon 
précoce. Cependant, le tableau clinique 
à lui seul est souvent insuffisant pour 
établir le diagnostic d’HPN et pour 
recommander une opération chirur-
gicale. Chacun des symptômes de 
l’HPN peut avoir des causes multi-
ples et l’hypertrophie des ventricules 
s’observe dans de nombreux troubles 
neurodégénératifs caractérisés par une 
atrophie cérébrale. La conséquence de 
ce scénario complexe est que l’HPN 
est largement sous-diagnostiquée et 
sous-traitée, bien qu’elle soit une cause 
fréquente et traitable de démence et de 
troubles de la mobilité pour les per-
sonnes âgées8.

Ce compte-rendu, destiné aux 
médecins, met en avant la physio-

Point clé 

L’HPN touche 
fréquemment 
les populations 
âgées des pays 
occidentaux, 
mais elle est 
largement 
sous-
diagnostiquée 
et sous-traitée8.
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pathologie et les caractéristiques 
cliniques de l’HPN afin d’améliorer 
les connaissances de la communauté 
médicale et de faciliter la détec-
tion précoce de l’HPN ainsi que 
l’orientation des patients en temps 
opportun vers les centres spécialisés.

Physiopathologie
La physiopathologie de l’HPN idio-
pathique est mal élucidée et elle reste 
controversée. Il est particulièrement 
difficile de faire le lien entre les formes 
secondaires d’HPN et les causes 
de ce trouble, puisque nombre des 
causes connues peuvent se manifester 

Ventriculomégalie

Hydrocéphalie à
pression normale

Idiopathique

DESH Non DESH Congénitale/
développementale**

Acquise***

Secondaire 

Atrophie cérébrale Hydrocéphalie

Obstructive* Communicante

Production du LCS Réabsorption du LCS

Figure 2. 
Système de classi�cation des di�érents troubles caractérisés par une ventriculomégalie. Les 
astérisques indiquent la possibilité de chevauchements entre les troubles. * : une sténose de 
l’aqueduc peut reproduire le tableau clinique de l’HPN (bien que le quatrième ventricule ne devrait 
pas être hypertrophié) et peut également toucher des patients atteints d’HPN; ** : une augmentation 
du périmètre crânien est un facteur de risque d’HPN qui pourrait être le signe d’un facteur congénital; 
d’ailleurs, un sous-groupe de nourrissons âgés de 6 à 12 mois montrant une diminution de la 
résorption du LCS en raison de granulations arachnoïdiennes encore immatures pourrait accuser une 
« hydrocéphalie externe bénigne », compensée par une augmentation du périmètre crânien, puisque 
leurs sutures sont encore ouvertes; *** : certaines causes acquises pourraient ne pas être 
diagnostiquées et donc se superposer à des cas idiopathiques.
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des années avant l’apparition des 
symptômes d’HPN et que certaines 
causes peuvent être congénitales. Ce 
qui est intéressant, c’est qu’une étude 
finlandaise portant sur 375 patients 
atteints d’HPN et ayant subi une 
dérivation chirurgicale a montré que 
4,8 % de ces patients (12 arbres généa-
logiques différents) avaient au moins 
un membre de leur famille qui avait 
eu une dérivation chirurgicale, tan-
dis que 42 patients (11 %) avaient un 
membre de leur famille présentant au 
moins deux signes de la triade symp-
tomatique.

De nombreuses théories ont 
été avancées concernant la physio-
pathologie de l’HPN. La principale 
considère que ce trouble résulte de 
perturbations de la dynamique et de 
la résistance du LCS, qui entraînent 
des altérations du parenchyme céré-
bral et des anomalies vasculaires. 
Selon l’hypothèse émise par Hakim 
et Adam, l’HPN survient lorsque la 
résorption du LCS est réduite, ce 
qui entraîne une augmentation de 
la pression intracrânienne. Avec le 
temps, une hypertrophie ventricu-
laire apparaît (mécanisme compen-
satoire), ce qui entraîne une nouvelle 
pression intracrânienne d’équilibre1. 
Par ailleurs, on ne sait toujours pas 
comment l’hypertension intracrâ-
nienne et l’hypertrophie ventriculaire 
provoquent un dysfonctionnement du 
lobe frontal (qui permet d’expliquer 
la majorité des symptômes d’HPN). 
En particulier, toute théorie plausi-
ble doit expliquer deux phénomènes 
contradictoires : la réversibilité rela-
tivement complète des symptômes 
avec la dérivation du LCS et la co-
existence des signes vasculaires et 

neurodégénératifs. D’ailleurs, les 
autopsies de patients atteints d’HPN 
montrent souvent des caractéristiques 
pathologiques de maladies vasculaires 
ou de maladie d’Alzheimer (MA)10,11. 
D’un autre côté, de nombreuses 
études ont signalé un ralentissement 
du métabolisme du glucose ou de la 
perfusion cérébrale dans plusieurs 
régions (substance blanche périven-
triculaire, lobe temporal, lobe fron-
tal, thalamus, noyaux gris centraux), 
qui est résolu plus ou moins com-
plètement avec un test de ponction 
lombaire ou la mise en place d’une 
dérivation12-15.

L’hypothèse est que 
l’hypertrophie ventriculaire liée à 
l’HPN déplace des fibres connectant 
les régions corticales et sous-corti-
cales, notamment dans le lobe fron-
tal16. Le flux de LCS passe par les 
espaces de Virchow-Robin pour se 
retrouver dans le parenchyme céré-
bral, ce qui entraîne des modifica-
tions du parenchyme en raison d’une 
compression tissulaire et d’une 
ischémie de la substance blanche. 
Ainsi, il a été montré que le taux de 
protéine basique de la myéline — un 
marqueur des lésions neuronales 
— est plus élevé chez les patients 
atteints d’HPN17. D’un autre côté, 
certains facteurs de risque vascu-
laires (hypertension et diabète) ont 
été associés à une augmentation du 
risque d’HPN, ce qui laisse supposer 
que les modifications de la substance 
blanche sont une simple coïncidence 
ou bien contribuent à l’HPN, plutôt 
que d’en être la conséquence18. De 
plus, il a été montré que la com-
pliance veineuse en cas d’HPN est 
diminuée d’un facteur pouvant aller 

Point clé 

L’HPN est 
l’un des rares 
troubles 
neurologiques 
chroniques 
réversibles 
qui touchent 
les personnes 
âgées; la 
dérivation 
neuro-
chirurgicale 
est en effet 
un traitement 
efficace, 
surtout si elle 
est réalisée de 
façon précoce36.
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jusqu’à 50 %, en particulier dans 
le sinus saggital19. Globalement, ce 
processus peut entraîner un ralen-
tissement du métabolisme cellulaire 
et une moins bonne élimination des 
toxines, notamment de la protéi-
ne bêta-amyloïde et des protéines 
associées aux microtubules, ce qui 
pourrait favoriser une neurodégéné-
rescence de type MA20. 

Diagnostic

En 2012, la seconde édition des 
lignes directrices cliniques pour le 
traitement de l’HPN idiopathique 
a été publiée, décrivant les critères 
diagnostiques les plus récents2. La 
clé pour établir le diagnostic est 
d’associer les critères cliniques, 
neuropsychologiques et d’imagerie 
diagnostique.

Manifestations cliniques

La triade symptomatique typique de 
l’HPN (troubles de la marche, trou-
bles cognitifs, troubles urinaires) 
apparaît de façon insidieuse. Une 
croyance courante, mais erronée, est 
que tous les symptômes doivent être 
présents afin d’établir un diagnostic 
et d’orienter le patient vers un neu-
rologue. En fait, on estime que seule-
ment 60 % des patients accusent la 
triade symptomatique classique36; 
certains symptômes (notamment 
urinaires) pourraient ne jamais se 
manifester. D’un autre côté, les autres 
symptômes (démence) ne répondent 
pas toujours au traitement chirurgi-
cal, notamment si ce dernier s’effectue 
trop tard. 

Marche
Au début, l’HPN se manifeste géné-
ralement par des troubles de la 
marche avec une atteinte symétrique, 
qui sont caractéristiques des troubles 
de la marche de niveau supérieur et 
d’une maladie de Parkinson touchant 
le bas du corps21. En présence d’une 
HPN, la marche se caractérise par un 
élargissement de la base de susten-
tation (pour corriger une instabilité 
multidirectionnelle), une rotation des 
pieds vers l’extérieur, une marche 
à petits pas et une difficulté à ini-
tier les mouvements, notamment 
dans les tournants; certains patients 
accusent parfois un blocage de la 
marche, courant en cas de maladie 
de Parkinson et qui se caractérise 
par l’incapacité à démarrer ou à 
continuer les mouvements. Ce qui 
est intéressant, c’est que les patients 
atteints d’HPN n’accusent générale-
ment pas de signes parkinsoniens du 
haut du corps, et donc leur balance-
ment de bras durant la marche peut 
s’avérer normal, voire exagéré21. La 
marche et l’équilibre peuvent être 
évalués sur le plan clinique avec 
des échelles spécialisées (comme 
l’échelle de la marche, mise au point 
dans l’étude Dutch normal pressure 
hydrocephalus study), des outils nor-
malisés (comme le test chronométré 
TUG [Timed Up and Go], l’échelle 
d’équilibre de Berg ou le Functional 
Reach Test) ou encore en faisant une 
analyse de la marche (figure 3). 

Cognition

Un trouble des fonctions exécutives 
et le ralentissement psychomoteur 
touchant les lobes frontaux, avec 

Point clé 

Des troubles 
de la marche 
et de l’équilibre 
sont des signes 
précoces de 
l’HPN, mais les 
signes de la 
triade sympto- 
matique ne 
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nécessairement 
être tous 
présents pour 
éveiller les 
soupçons 
d’HPN et 
orienter le 
patient vers un 
neurologue36.
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une progression vers la démence, 
sont d’autres signes couram-
ment observés chez les patients 
atteints d’HPN. Les échelles mini-
examen de l’état mental22 ou Mon-
treal Cognitive Assessment23 sont 
des outils de dépistage utiles; le 
deuxième est plus sensible, car il 
évalue précisément les fonctions 
exécutives. D’autres tests peuvent 
être utilisés, notamment le test 
récemment conçu de comptage à 
rebours24. Il est également possible 
d’avoir recours à des évaluations 
neuropsychologiques plus poussées 
lorsque le diagnostic différentiel 
avec d’autres démences est difficile, 
ou pour surveiller l’effet du traite-
ment chirurgical. En fait, l’HPN est 
plus souvent associée à des troubles 
des fonctions exécutives des lobes 
frontaux et de l’attention, plutôt 
qu’à des troubles de la mémoire, 
à une apraxie ou à des troubles du 
langage comme dans le cas de la 
MA25,26.

Symptômes urinaires
Les troubles urinaires sont dus à une 
hyperactivité du détrusor, qui con-
duit à la combinaison variable des 
symptômes suivants : impériosité 
mictionnelle, pollakiurie, nycturie et 
incontinence impérieuse27. 

Autres symptômes

Les autres symptômes signalés de 
façon plus rare et plus irrégulière 
sont notamment une apathie, une 
anxiété et une somnolence dans la 
journée28. Dans certains cas, des 
signes parkinsoniens répondant 
également à la L-dopa ont été signalés 
et deux théories coexistent actuelle-
ment pour expliquer une telle asso-
ciation : un parkinsonisme réversible 
dû aux effets de l’HPN sur la voie 
nigro-striée29 ou l’occurrence par 
coïncidence des deux maladies chez 
une même personne30.

Figure 3 : Expérience de clinique d’un patient adulte atteint d’HPN au Toronto Western Hospital.
Analyse de la marche d’un patient atteint d’HPN, avant (en haut) et après (en bas) un test de ponction 
lombaire : 2 h après le retrait de 40 cc de LCS, le patient marche plus rapidement et de façon plus stable 
(foulée plus régulière et rétrécissement de la base de sustentation).

Figure 3. 
Analyse de la marche d’un patient atteint d’HPN, avant (en haut) et après (en bas) un test de ponction 
lombaire : 2 h après le retrait de 40 cc de LCS, le patient marche plus rapidement et de façon plus 
stable (foulée plus régulière et rétrécissement de la base de sustentation).
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Imagerie
Tout patient porteur d’au moins un 
symptôme de la triade mention-
née plus tôt doit subir une imagerie 
par résonnance magnétique (IRM), 
ou bien une tomodensitométrie si 
l’IRM est contre-indiquée. La figure 
4 présente les principales caractéris-
tiques de neuroimagerie observées 
en cas d’HPN. Une hypertrophie 
ventriculaire en l’absence de signes 
d’obstruction doit susciter des 
soupçons d’HPN. Une hypertrophie 
ventriculaire est également asso-
ciée à d’autres démences et, dans 
une certaine mesure, au vieillisse-
ment normal. Pour cette raison, un 
index a été proposé (index d’Evans) 
mesurant le rapport entre la largeur 
maximale des cornes frontales des 
ventricules latéraux et le diamètre 
maximal de la table interne du crâne. 
Tous les médecins devraient savoir 
qu’un index d’Evans > 0,3 indique 
une HPN. Récemment, un débat a eu 
lieu sur la justesse et la fiabilité de la 
valeur de cet index pour le diagnostic 
d’HPN, et certains chercheurs ont 
proposé une valeur seuil de 0,33. Un 
échantillon récent représentatif de la 
population, portant sur 1 235 sujets de 
plus de 70 ans, a trouvé que l’index 
d’Evans allait de 0,11 à 0,46, avec 
une valeur moyenne de 0,28 ± 0,04; 
cependant, 255 sujets (20,6 %) 
avaient un index > 0,3; les personnes 
atteintes d’une démence avaient un 
index d’Evans moyen de 0,31 ± 0,05 
et celles présentant des signes radi-
ologiques d’HPN avaient un index 
moyen de 0,36 ± 0,0431.

Une observation radiologique 
importante pour les patients sans 
signe clinique d’HPN est une             

« ventriculomégalie asymptomatique 
avec des caractéristiques d’HPN idio-
pathique sur l’IRM ». Ces patients 
ne sont pas atteints d’HPN, mais 
ils doivent être surveillés en raison 
de l’apparition potentielle future de 
troubles de la marche32.

Tous les médecins doivent 
également connaître l’hydrocéphalie 
de type DESH, car elle ressemble 
notamment à une atrophie cérébrale 
(figure 4). En fait, une hypertrophie 
latérale dans les cornes frontales 
et temporales peut s’observer en 
cas d’HPN et certaines études ont 
laissé entendre que la présence des 
signes radiologiques de type DESH 

Figure 4 : Résultats typiques d’IRM pour un patient atteint 
d’HPN36. A) Les séquences axiales FLAIR montrent un index 
d’Evans > 0,3 (largeur maximale des cornes frontales des 
ventricules latéraux rapportée au diamètre de la table 
interne du crâne, mesuré au même niveau sur une coupe 
transversale; ici, l’index d’Evans est de 4,52/12,62 cm = 0,36); 
B) La coupe coronale pondérée en T1 montre un écrasement 
des sillons de la convexité, un angle aigü du corps calleux 
(ligne pointillée) et une dilatation des sillons latéraux (flèche), 
ce qui correspond au sous-type DESH (disproportionately 
enlarged subarachnoid space hydrocephalus; anomalies de 
la répartition des espaces sous-arachnoïdiens [ESA] avec 
raréfaction des ESA du vertex), un trouble souvent interprété 
par erreur comme étant une atrophie du lobe temporal si 
seules les coupes axiales sont analysées (voir A).
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représente un marqueur spécifique 
d’HPN33. Avec les années, de nom-
breux autres signes radiologiques 
ont été proposés, comme un vide 
de signal dans l’aqueduc dû à une 
augmentation de la vitesse de flux 
du LCS34 ou encore des signes spéci-
fiques observés par tractographie35. 

En particulier avec les 
séquences conventionnelles du passé 
d’écho de spin en densité de protons, 
un LCS en hyposignal (vide de signal) 
peut s’observer dans les autres ventri-
cules et indique un LCS hyperdyna-
mique (semblable aux vides de signal 
observés dans les artères en IRM). 
Cette observation a conduit au déve-
loppement de techniques d’IRM plus 
sophistiquées en contraste de phase 
permettant d’évaluer le flux du LCS.

Drainage temporaire du LCS

Une fois que la neuroimagerie a 
éliminé la possibilité d’une hydro-
céphalie obstructive, un test de 
ponction lombaire de grand volume 
peut s’effectuer en retirant 30 à 50 ml 
de LCS et en évaluant les effets de 
ce test sur la marche 1,5 à 2 heures 
plus tard; les effets sur la cogni-
tion sont plus controversés36. Bien 
que traditionnellement les patients 
doivent rester allongés pendant 
10 à 30 minutes après la ponction 
lombaire, certains experts estiment 
que la sensibilité du test augmente 
lorsque le patient garde une posi-
tion verticale et se livre à une activité 
physique modeste (si tolérée). Bien 
que l’innocuité de cette approche 
n’ait pas été rigoureusement 
évaluée, il est rare que les person-
nes âgées atteintes d’HPN souffrent 

de céphalées ou de nausées après la 
ponction lombaire.

Un test de ponction lombaire 
positif augmente généralement les 
chances d’une réponse positive à la 
dérivation, bien que la sensibilité 
et la spécificité de ce test ne soient 
pas optimales. Un certain nombre 
de patients ne répondant pas au test 
peuvent malgré tout tirer profit de 
l’opération chirurgicale, tandis que 
pour certains patients l’amélioration 
n’est due qu’à un effet placebo. Ce test 
offre également l’occasion de mesurer 
la pression d’ouverture du LCS (qui 
devrait se situer entre 5 et 18 mmHg 
ou entre 70 et 245 mmH2O) et de 
recueillir un échantillon de LCS pour 
des analyses de routine; bien que la 
recherche sur les biomarqueurs de la 
démence dans le LCS est en expan-
sion rapide, elle ne joue aucun rôle 
clinique dans l’HPN17,37,38.

En cas de réponse négative, 
le test de ponction lombaire peut se 
répéter en retirant un volume plus 
important de LCS. Une autre solu-
tion consiste à effectuer un drainage 
externe du LCS sur une période de 
72 heures. Ce test prédit mieux et de 
manière plus fiable les résultats de 
l’opération chirurgicale, mais il est 
limité par son caractère effractif et le 
fait qu’il nécessite une admission à 
l’hôpital39.

Diagnostic différentiel et maladies 
associées
Il existe un certain degré de 
chevauchement entre les symptômes 
cliniques de l’HPN et ceux d’autres 
troubles neurodégénératifs, ce qui 
complique le diagnostic clinique 

Point clé 

Tout patient 
porteur d’au 
moins un 
symptôme 
de la triade 
caractéristique 
de l’HPN doit 
subir une IRM 
cérébrale, 
ou bien une 
tomoden- 
sitométrie 
cérébrale 
si l’IRM 
est  contre-
indiquée36.
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d’HPN. De plus, l’HPN touche habi-
tuellement des patients de plus de 
60 ans (moyenne de 70 ans), ce qui 
signifie que des maladies associées 
peuvent être présentes, y compris 
d’autres troubles neurologiques (voir 
la partie sur la physiopathologie). 
Certaines maladies associées, comme 
le diabète et la maladie cardiovascu-
laire, sont à leur tour liées à une plus 
mauvaise performance des patients 
atteints d’HPN40.

Plus récemment, une 
hypothèse a été émise déclarant que 
les cas précédemment signalés de 
« double » maladie (p. ex. : HPN et 
maladie de Parkinson) correspon-
dent en fait au « tableau clinique 
d’hydrocéphalie » de certains trou-
bles neurodégénératifs41.

D’un point de vue pratique, le 
processus de dépistage doit inclure 
les examens suivants : un hémo-
gramme complet, un profil bio-

Dérivation
ventriculo-
péritonéale
(DVP) Dérivation

ventriculo-
atriale
(DVA)

Dérivation
lombo-
péritonéale
(DLP) 

Figure 5. 
Dérivations ventriculo-péritonéale et ventriculo-atriale (à gauche) et dérivation 
lombo-péritonéale (à droite)
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chimique, le taux de vitamine B12, 
de vitamine D et de folate, le taux 
de thyréostimuline (TSH), un test 
rapide de la réagine plasmatique, 
ainsi qu’une sérologie de la maladie 
de Lyme36. Si les circonstances clini-
ques le justifient, il faut également 
prescrire une IRM de la colonne 
vertébrale (pour exclure notam-
ment une sténose rachidienne), une 
électromyographie, une mesure de la 
vitesse de conduction nerveuse ainsi 
qu’une consultation en urologie. Plus 
important encore, il a été récemment 
proposé qu’un odorat normal pour-
rait servir à différencier l’HPN des 
autres troubles neurodégénératifs, 
notamment la MA et les troubles 
parkinsoniens42.

Traitement

Il n’existe aucun traitement médical 

efficace contre l’HPN. La première 
étape du traitement de l’HPN con-
siste à traiter toutes les maladies 
associées éventuelles, à arrêter les 
traitements médicamenteux ayant 
des répercussions négatives sur la 
cognition et la mobilité (benzodia-
zépines, neuroleptiques, etc.) et, 
parfois, à essayer un traitement par 
L-dopa pour exclure un trouble par-
kinsonien coexistant. Le neurologue 
oriente habituellement le patient 
vers un neurochirurgien une fois le 
diagnostic confirmé et les maladies 
associées traitées36.

Une dérivation ventriculo-
péritonéale (DVP) est le traitement 
habituel de l’HPN; elle est associée 
à un taux de succès allant de 50 à 
80 %43,44. Des complications peu-
vent survenir, comme un hématome 
sous-dural, une infection ou une 
obstruction de la dérivation, qui 

1. L’HPN touche fréquemment les populations âgées des pays 
occidentaux, mais elle est largement sous-diagnostiquée et 
sous-traitée8.

2. L’HPN est l’un des rares troubles neurologiques chroniques 
réversibles qui touchent les personnes âgées; la dérivation 
neurochirurgicale est en effet un traitement efficace, surtout si 
elle est réalisée de façon précoce36.

3. Des troubles de la marche et de l’équilibre sont des signes 
précoces de l’HPN, mais les signes de la triade symptomatique 
ne doivent pas nécessairement être tous présents pour éveiller 

les soupçons d’HPN et orienter le patient vers un neurologue36.

4. Tout patient porteur d’au moins un symptôme de la triade 
caractéristique de l’HPN doit subir une IRM cérébrale, ou bien une 
tomodensitométrie cérébrale si l’IRM est contre-indiquée36.

5. Les signes importants observés par IRM ou 
tomodensitométrie sont un index d’Evans > 0,3, ainsi que 
des anomalies de la répartition des ESA avec raréfaction des 
ESA du vertex (DESH), qui doivent conduire à davantage 
d’explorations, car elles pourraient ressembler à une atrophie 
cérébrale33.

Les médecins de famille jouent un rôle crucial pour assurer le diagnostic adéquat de ce trouble et une prise en charge 
opportune. À cet égard, il faut se souvenir de quelques règles de base :

Points clés 
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nécessitent habituellement une 
intervention neurochirurgicale. C’est 
la marche qui s’améliore le plus avec 
la DVP, bien que des études aient 
également montré une améliora-
tion des fonctions cognitives après 
une dérivation45-48. Une forte amé-
lioration des symptômes urinaires, 
notamment de l’urgence miction-
nelle et de l’incontinence impérieuse, 
ainsi qu’une meilleure qualité de vie 
globale (notamment pour les femmes 
et les patients plus jeunes) ont égale-
ment été signalées49.

L’étude SINPHONI (Study 
of Idiopathic Normal Pressure on 
Neurological Improvement) a con-
firmé ces données. Cette étude de 
cohorte, prospective et multicen-
trique, qui a porté sur 100 patients 
atteints d’HPN, étudiait l’efficacité et 
l’innocuité de la DVP50. 

Les résultats de l’opération 
chirurgicale sont variables et 
dépendent de plusieurs facteurs : 
difficultés diagnostiques, âge du 
patient (un âge jeune est idéal), 
existence d’une atteinte cognitive 
grave, instabilité posturale, autres 
maladies associées, durée de la 
maladie (une durée plus courte est 
associée à de meilleurs résultats)36. 
Sur le plan clinique, les patients 
atteints d’une démence précoce ou 
grave ont de plus mauvais résultats, 
tandis que ceux ayant surtout des 
troubles de la marche obtiennent 
de meilleurs résultats51,52. Certaines 
caractéristiques de l’IRM, comme la 
dynamique de flux du LCS, ainsi que 
les résultats des drainages tempo-
raires, peuvent être le signe d’une 
réponse positive à la dérivation. 

Dans le cas d’une DVP, une 
dérivation est posée, avec un cathéter 
proximal placé dans l’espace ven-
triculaire et l’extrémité distale placée 
dans la cavité péritonéale (figure 5). La 
valve de dérivation peut être gravi-
tationnelle ou programmable. Les 
valves gravitationnelles s’ouvrent 
en réponse au volume de liquide 
présent. Les valves programmables 
s’ouvrent selon une pression déter-
minée et, en cas de mauvais réglage, 
peuvent entraîner potentiellement 
un drainage trop important ou insuf-
fisant, et donc des hématomes sous-
duraux ou une dérivation inefficace.

L’essai SVASONA (Shunt Valves 
plus shunt Assistant versus Shunt 
valves alone for controlling Overdrain- 
age in idiopathic Normal pressure 
hydrocephalus in Adults) a comparé 
l’efficacité des valves gravitation-
nelles et des valves programmables. 
Les résultats de l’essai ont montré 
que les valves gravitationnelles pour-
raient être une meilleure option pour 
les patients atteints d’HPN, en raison 
de la réduction de l’hyperdrainage 
du LCS53. D’un autre côté, les lignes 
directrices internationales et japo-
naises ont trouvé que les valves de 
dérivation réglables offrent l’avantage 
d’un réglage de la pression : diminu-
tion graduelle de la pression jusqu’à 
l’obtention d’une amélioration des 
symptômes ou d’une augmentation 
de la pression si des symptômes de 
basse pression ou des complications 
apparaissent2,54. Les valves réglables 
peuvent être utilisées pour traiter en 
toute sécurité les patients atteints 
d’HPN qui ont besoin d’un traitement 
anticoagulant chronique55.
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Un élégant essai à double 
insu, monocentrique et prospec-
tif, a réparti des patients atteints 
d’HPN de façon aléatoire pour qu’ils 
reçoivent une dérivation à basse 
pression d’ouverture (dérivation 
active) ou une dérivation à haute 
pression d’ouverture56. Bien que 
l’étude se soit achevée de façon pré-
maturée en raison de difficultés de 
recrutement des patients, elle a mon-
tré qu’une dérivation active apportait 
des avantages statistiquement signi-
ficatifs en matière d’amélioration 
de la vitesse de marche : 43 % 
d’amélioration par rapport à 0 % à 
3 mois (p = 0,02)56.

Une dérivation ventriculo-
atriale (DVA) peut également servir 
à traiter l’HPN, mais elle est plus 
rarement réalisée en raison du 
risque de complications cardiopul-
monaires et rénales. Une analyse 
rétrospective récente des dossiers 
de patients atteints d’HPN a montré 
que les patients ayant reçu une DVA 
étaient moins susceptibles d’avoir 
une obstruction du drain et de devoir 
subir une nouvelle intervention chi-
rurgicale pour corriger la dérivation, 
comparativement aux patients ayant 
subi une DVP57.

Une dérivation lombo-péri-
tonéale (DLP) représente une autre 
option à la DVP et à la DVA. Dans 
le cas de la DLP, le cathéter proxi-
mal est inséré dans l’espace sous-
arachnoïdien lombaire. Bien que la 
DLP permette d’éviter une procédure 
intracrânienne effractive associée à 
un risque d’hématome sous-dural58, 
cette approche n’est que rarement 
choisie par les neurochirurgiens en 
raison d’une fréquence relativement 

élevée d’un mauvais fonctionnement 
ou d’une obstruction de la dériva-
tion, d’une radiculopathie et d’une 
infection59. Néanmoins, l’essai récent 
SINPHONI-2 a confirmé l’efficacité 
de la DLP; l’essai était conçu pour 
être ouvert, à deux groupes, avec un 
démarrage différé (l’intervention 
chirurgicale était différée pendant 
3 mois pour l’un des groupes de 
l’étude)60. L’effet indésirable le plus 
courant était des céphalées postura-
les et l’effet le plus grave était un 
infarctus cérébral (7 % des patients); 
un mauvais fonctionnement de la 
dérivation ou des problèmes de 
placement ont également été signa-
lés, mais ils furent facilement cor-
rigés60.

Enfin, bien qu’une ventriculo-
stomie endoscopique du troisième 
ventricule soit habituellement utili-
sée pour traiter une hydrocéphalie 
obstructive, elle pourrait s’avérer 
être une autre option thérapeutique 
— dénuée de tout dispositif — pour 
l’HPN61. La raison de son efficacité 
n’est pas claire : elle pourrait faci-
liter la circulation du LCS pour que 
l’excès de LCS soit réabsorbé de 
façon plus efficace, ou elle pour-
rait traiter une sténose de l’aqueduc 
sous-jacente et infraclinique qui 
reproduit le tableau clinique d’une 
HPN.

Conclusions et messages à retenir

L’HPN est un trouble qui touche 
fréquemment les personnes âgées et 
qui se caractérise par des troubles de 
la marche et de l’équilibre, une ves-
sie hyperactive, ainsi qu’un déclin des 
fonctions cognitives, avec des signes 

Point clé 

Les signes 
importants 
observés 
par IRM ou 
tomodensito- 
métrie sont 
un index 
d’Evans > 0,3, 
ainsi que des 
anomalies de 
la répartition 
des ESA avec 
raréfaction 
des ESA du 
vertex (DESH), 
qui doivent 
conduire à 
davantage 
d’explorations, 
car elles 
pourraient 
ressembler à 
une atrophie 
cérébrale 33.
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neuro-radiologiques d’une ventriculo-
mégalie. En dépit des efforts déployés 
pour tenter de prédire les résultats 
cliniques de la dérivation, la réponse 
des patients à cette intervention, 
variable et pas toujours prévisi-ble, 
est parfois de courte durée62. De tels 
résultats pourraient être dus à une 
mauvaise sélection des patients ou à 
une intervention chirurgicale retar-
dée. En réalité, la justesse des tests 
diagnostiques actuels est loin d’être 
optimale, notamment lorsqu’il s’agit 
de différencier l’HPN des autres 
troubles neurodégénératifs. Le tableau 
clinique à lui seul est souvent insuf-
fisant pour établir le diagnostic d’HPN 
et pour recommander une opération 
chirurgicale. Chacun des symptômes 
de l’HPN peut avoir des causes multi-
ples et l’hypertrophie des ventricules 
s’observe dans de nombreux troubles 
neurodégénératifs caractérisés par 
une atrophie cérébrale. De plus, il 

est reconnu que les patients qui sont 
atteints depuis longtemps d’HPN 
caractérisée par des troubles cognitifs 
et de l’équilibre sont moins suscepti-
bles d’avoir une amélioration fonction-
nelle après la dérivation. Il faut noter 
que l’analyse récente de la rentabilité 
du traitement effectuée au cours des 
essais SINPHONI et SINPHONI-2 a 
montré un retour positif sur inves-
tissement (coût total) pour les patients 
atteints d’HPN, dès 18 mois (DVP) ou 
21 mois (DLP), ce qui montre que la 
dérivation chirurgicale est un traite-
ment rentable et donc recommandé63.

Les limites des connaissances 
actuelles sur l’HPN et sur le modèle 
de soins de ce trouble, ainsi que les 
directions futures de la commu-
nauté scientifique et médicale, ont 
été récemment résumées lors du 
troisième symposium commandité 
par les National Institutes of Health, 
intitulé « Opportunities for Hydro-

Il faut soupçonner une HPN lorsque les patients présentent des troubles de la marche qui évoluent graduellement et qui se 
caractérisent par une instabilité (élargissement de la base de sustentation) et une marche à petits pas; aucun autre signe 
parkinsonien ne doit être relevé, notamment dans le haut du corps. Les problèmes urinaires sont parfois absents et les troubles 
cognitifs sont généralement moins graves que les troubles moteurs (notamment lors de l’apparition de la maladie). Lorsqu’on 
soupçonne une HPN, il faut prescrire une IRM cérébrale et orienter le patient vers un neurologue.

Le neurologue exclura les autres troubles neurodégénératifs ainsi que les autres maladies pertinentes sur le pan clinique et qui 
perturbent la marche (p. ex. une neuropathie ou une sténose rachidienne). Par la suite, il est possible de procéder à un test de 
ponction lombaire en gardant à l’esprit que la sensibilité du test est loin d’être idéale et que les patients sont sujets à un effet 
placebo. Lorsque les soupçons d’HPN restent élevés (même lorsque le test de ponction lombaire est négatif), le neurologue 
oriente le patient vers un neurochirurgien. Dans les cas moins évidents, il est possible de réaliser un autre test de ponction 
lombaire ou encore un drainage prolongé du LCS. D’autres cas ne sont suivis que sur le plan clinique; cependant, il faut tenir 
compte du fait qu’un traitement différé pourrait ne pas apporter les avantages d’une intervention chirurgicale précoce.

Informations cliniques importantes+
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cephalus Research: Pathways to Bet-
ter Outcomes »64.
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