COMMENT J’EXPLORE...
UN BLEPHAROSPASME
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REsumE : Le blépharospasme est une forme de dystonie
focale particulierement invalidante, touchant spécifique-
ment les paupieres et engendrant une fermeture involon-
taire des yeux ou un clignement palpébral excessif. Malgré
sa fréquence, cette affection souffre d’'un délai de diagnos-
tic souvent trop long. Celui-ci est avant tout clinique, mais il
ne faut pas meconnaitre des formes s'intégrant au sein de
tableaux neurologiques complexes et nécessitant une mise
au point plus compléte.

Morts-cLEs : Blépharospasme - Dystonie focale -
Syndrome de Meige - Toxine botulique

DEFINITION ET EPIDEMIOLOGIE

Au sein du groupe des mouvements anor-
maux hyperkinétiques, les dystonies sont des
affections caractérisées par des postures et/
ou mouvements anormaux, provoqués par des
contractions musculaires soutenues ou intermit-
tentes, souvent répétitives. Les mouvements
dystoniques sont typiquement développés selon
un schéma stéréotypé, éventuellement de tor-
sion, et peuvent étre trémulants. lls sont généra-
lement déclenchés ou aggravés par une action
volontaire (1). Le blépharospasme est une
forme de dystonie focale se manifestant par un
spasme des paupiéres, une fermeture involon-
taire des yeux, un clignement palpébral exces-
sif, ou encore, une combinaison de ceux-ci (2).

Méme si le blépharospasme représente 'une
des formes les plus fréquentes de dystonie focale
débutant a 'dge adulte, il s’agit d’'une pathologie
relativement rare, avec une prévalence estimée
de 16 a 133 cas par million d’habitants (3). La
dystonie cervicale serait légérement plus fré-
quente d’apres la majorité des études épidémio-
logiques (4, 5), a quelques exceptions locales
prés. Les femmes sont davantage affectées et
I’age d’apparition se situe généralement entre la
cinquiéme et la septiéme décennie (6).

PHENOMENOLOGIE

Le blépharospasme est caractérisé par des
salves de spasmes synchrones, bilatéraux et
stéréotypés, intéressant le muscle orbiculaire
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How TO EXPLORE... A BLEPHAROSPASM

SummaRY : Blepharospasm is a particularly distressing form
of focal dystonia, specifically affecting the eyelids and cau-
sing involuntary closing of the eyes or an increased blin-
king. Despite its frequency, the diagnosis of this condition
is often delayed. Diagnostic criteria are mainly clinical, but
sometimes further investigations may be necessary as ble-
pharospasm may be included in a complex clinical picture.
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de l'ceil (divisé en muscle orbitaire, préseptal et
prétarsal, dont les deux premiers sont les plus
touchés) et, dans une moindre mesure, des
muscles élévateurs de la paupiére supérieure,
corrugateur et procerus. Ces manifestations sont
généralement bréves, mais I'on observe parfois
des spasmes soutenus, ou «spasmes toniques
en fermeture» (Figure 1A). Il s’y associe géné-
ralement une augmentation de la fréquence de
clignement palpébral (7). Plus rarement, et a
'image d’autres dystonies, un geste antagoniste
(ou «conjurateur») peut étre mis en évidence :
le patient atteint porte les doigts a proximité
des paupieres, des tempes ou du coin de I'ceil,
tousse ou parle (8), ce qui a pour effet d’amé-
liorer transitoirement la symptomatologie. Enfin,
une apraxie d’ouverture des paupiéres est par-
fois observée (4 % des cas), le patient étant
alors contraint d’ouvrir ses paupiéres closes
a l'aide des doigts aprés avoir volontairement
fermé les yeux (9, 10).

Une série de symptdmes non moteurs est
également retrouvée chez les individus affectés,
d’ordre notamment sensitif. Les plaintes les plus
fréquentes incluent une sensation de brdlure ou
de démangeaison oculaire («sable dans I'ceil»),
une xérophtalmie, et parfois une photophobie.
Les lumieres vives aggravent genéralement le
blépharospasme, au point que certains patients
portent continuellement des lunettes de soleil.
Certaines études ont démontré I'association du
blépharospasme a des pathologies du segment
antérieur de I'ceil (11). Compte tenu des réper-
cussions du blépharospasme sur la qualité de
vie, des manifestations d’ordre psychiatrique sont
également observées (dépression, anxiéte) (12).

Par comparaison a d’autres dystonies focales,
le blépharospasme s’étend plus souvent aux
parties adjacentes du corps, de fagon progres-
sive (13). Lorsqu'il s’y associe des mouvements
anormaux de I’hémiface inférieure, en particulier
des régions péri-orales et mandibulaires, on utilise
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le terme de syndrome de Meige, ou dystonie cra-
nio-faciale segmentaire (Figure 1B) (14). D’autres
éponymes sont encore retrouvés dans la littérature
: syndrome de Breughel, syndrome de Wood, ou
encore «blépharospasme plus». Avec le temps,
la langue, les muscles pharyngés et méme les
muscles cervicaux peuvent étre atteints par les
mouvements anormaux.

DIAGNOSTIC ET INVESTIGATIONS
PARACLINIQUES

Il est parfois difficile de distinguer un blépha-
rospasme d’'une autre affection caractérisée par
une fermeture involontaire des paupiéres, comme
les tics palpébraux, les hémispasmes faciaux
(Figure 1C), les dyskinésies (ou chorées) faciales,
I'apraxie d’ouverture palpébrale isolée, ou encore
les ptosis survenant dans diverses circonstances,
comme la myasthénie. Les symptdbmes oculaires
associés, notamment la xérophtalmie ou encore
la lagophtalmie, orientent, parfois a tort, vers une
pathologie ophtalmologique, retardant quelquefois
significativement le diagnostic. D’aprés une étude
canadienne, le délai moyen entre la survenue des
premiers symptdomes et le diagnostic est de 5,4
ans (15).

L'analyse phénoménologique des mouve-
ments anormaux palpébraux doit donc étre
soigneuse. De nouvelles recommandations ont
été publiées en 2013, proposant un algorithme
diagnostique reposant exclusivement sur des

Figure 1. A. Patiente souffrant d’un blépharo-
spasme et présentant un spasme tonique en
fermeture. B. Patiente présentant un syndrome de
Meige, associant ici un blépharospasme et des
manifestations dystoniques touchant la partie infé-
rieure du visage, s’étendant jusqu’au platysma.
C. Patiente présentant un hémispasme facial droit,
responsable d’une fermeture incompléte de I’ceil
droit et d’une attraction latérale et vers le haut de
la commissure labiale droite.

critéres cliniques, dont la sensibilité atteint 93 %
et la spécificité 90 %, pour différencier le blépha-
rospasme d’autres pathologies (16). Sept ques-
tions principales doivent étre évaluées, reprises
dans le Tableau I.

Apres avoir établi la présence d’'un authentique
blépharospasme, il convient d’en rechercher la
cause, ou encore les signes neurologiques asso-
ciés. Méme si, dans la majorité des cas, les blé-
pharospasmes sont idiopathiques sporadiques,
certains s’intégrent dans le contexte de diverses
maladies neurodégénératives, comme la paralysie
supranucléaire progressive (PSP), ou encore dans
certains cas de maladies de Parkinson traitées par
neurostimulation profonde (DBS) (17). Un blépha-
rospasme peut également étre observé au sein
d’un tableau dystonique généralisé ou complexe,
notamment d’origine génétique : DYT 6 (mutation
THAP1), DYT 23 (mutation CIZ1), DYT 25 (muta-
tion GNAL) (18).

ATinstar des autres formes de dystonies focales,
l'origine des blépharospasmes idiopathiques est
vraisemblablement liée a une dysfonction des
circuits neuronaux impliquant les ganglions de
la base, d’aprés des études effectuées en IRM
fonctionnelle. Il a également été démontré que
d’autres régions ceérébrales pouvaient étre impli-
quées, notamment le tronc cérébral. Parfois, I'on
retrouve des formes secondaires de blépharos-
pasme, lorsqu’une lésion structurelle est identifiée
dans I'un de ces réseaux. Une étude a démontré
la survenue de blépharospasmes apres latteinte
(vasculaire, traumatique, tumorale, toxique, etc.)
du thalamus, de la région bulbo-protubérantielle du
tronc cérébral, des noyaux gris de la base, du cer-
velet, du mésencéphale ou encore du cortex (19).

Une cause fréquente de blépharospasme
secondaire résulte de I'exposition antérieure a
des agents bloqueurs des récepteurs dopami-
nergiques, en particulier les neuroleptiques. Ceci
rentre dans le cadre des syndromes dystoniques
tardifs, particulierement difficiles a traiter.

Face a l'apparition d’'un blépharospasme, il
est donc impératif d’effectuer un examen neu-
rologique complet, une anamnése familiale et
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CRITERES CLINIQUES DE BLEPHAROSPASME

Critéres

Intérét

Rétrécissement de la fente/fermeture palpébrale liée au
spasme

Distinction BP/ptosis bilatéral (ex : myasthénie) ou de
I'apraxie d’ouverture palpébrale

Spasme stéréotypé (notion de «pattern»)

Distinction BP/chorées faciales

Spasmes bilatéraux et/ou synchrones

Distinction BP/hémispasme facial, distinction BP/ptosis
unilatéral

Geste antagoniste (ou «conjurateur»)

Argument typique en faveur d’un phénomeéne dystonique

Augmentation de la fréquence de clignement palpébral
(> 16 clignements/minute)

Identification des BP frustes ou débutants

Incapacité a réprimer volontairement le spasme

Distinction BP/tics palpébraux

médicamenteuse soigneuse et, lorsque c’est
opportun, une analyse génétique ciblée et, éven-
tuellement, une IRM cérébrale a la recherche
d’une lésion structurelle sous-jacente.

ASPECTS THERAPEUTIQUES

TOXINE BOTULIQUE

D’aprés les derniéres recommandations
internationales, le traitement de premiére ligne
du blépharospasme repose sur des injections
intramusculaires de toxine botulique, dont I'effi-
cacité et la tolérance ont été démontrées par de
nombreuses études (20). L'incobotulinumtoxinA
(Xeomeen®), I'onabotulinumtoxinA (Botox®) et
I'abobotulinumtoxinA (Dysport®) sont les trois
formulations de toxine botulique disponibles en
Belgique.

Les injections sont généralement effectuées
dans le muscle orbiculaire de I'ceil, dans le
muscle corrugateur ou encore dans le muscle
frontalis. Il existe certains schémas et doses
«standards» pour débuter les premieres ses-
sions d’injections, mais, généralement, le
schéma est adapté d’'une consultation a l'autre
en fonction de la réponse clinique individuelle
et des éventuelles manifestations indésirables.
Il faut répéter le traitement tous les trois mois
environ.

Une xérophtalmie, un ptosis transitoire, une
lagophtalmie ou encore une diplopie fluctuante
constituent les effets indésirables les plus fré-
quemment rencontrés (21). Diverses contre-
indications - absolues et relatives - doivent étre
écartées avant de débuter le traitement, comme
la prise concomitante d’anticoagulants, la pré-

sence d’une infection locale ou encore la notion
d’une myasthénie ou d’'un syndrome de Lam-
bert-Eaton (22).

Leffet du traitement doit ensuite étre évalue
a l'aide d’échelles cliniques, telles que la Jan-
kovic Rating Scale (JRS), subdivisée en deux
parties, évaluant, respectivement, la sévérité et
la fréquence des spasmes (23). En 2015 a été
développée une nouvelle échelle de sévérité du
blépharospasme, plus précise, tenant compte
du type de spasme (bref ou prolongé), de sa fré-
quence, et de la présence d’'une apraxie asso-
ciée (24).

AUTRES APPROCHES THERAPEUTIQUES

L’essai d’un traitement médicamenteux,
comme les anticholinergiques (trihexyphée-
nidyle), certaines benzodiazépines (clonazé-
pam, diazépam), les inhibiteurs de VMAT2
(tétrabénazine) ou encore la lévodopa, est
encore régulierement proposé dans le traite-
ment des dystonies focales ou généralisées. Le
succes de ces médications est le plus souvent
modeste, n’égalant pas l'efficacité du traitement
par toxine botulique. De plus, les effets indési-
rables associés a ces médications orales sont
assez significatifs (21).

La stimulation cérébrale profonde (DBS) du
globe péle interne a été suggérée pour le trai-
tement de certaines dystonies focales, avec un
succeés variable, par exemple dans les dysto-
nies cervicales. Ce traitement est plus efficace
pour les formes mobiles. En revanche, la DBS
n’a pas été étudiée de fagon systématique dans
le cadre du traitement du blépharospasme ou
du syndrome de Meige et, dés lors, ne constitue
pas un traitement de premiére ligne dans I'algo-
rithme thérapeutique (25, 26).
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CONCLUSION

A limage d’autres dystonies focales, le blé-
pharospasme est souvent diagnostiqué avec
retard ou confondu avec d’autres pathologies
palpébrales, conduisant a des investigations
parfois inutiles. Dans la plupart des cas, le blé-
pharospasme est d’origine idiopathique spora-
dique, mais il existe des formes s’intégrant a
des pathologies plus complexes, comme des
dystonies génétiques. Diverses attitudes thé-
rapeutiques peuvent efficacement soulager le
patient, en premier lieu la toxine botulique, avec
une tolérance tout a fait satisfaisante. Compte
tenu de la fréquence des manifestations ocu-
laires associées, il est idéal d’établir une colla-
boration avec les spécialistes en ophtalmologie
afin d’optimaliser la prise en charge.
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