Paralysies faciales
 

1 : Orientation diagnostique devant une paralysie faciale (PF)

Devant toute PF, on doit d'abord déterminer si la lésion affecte le neurone moteur central ou périphérique. Alors que la PF périphérique atteint sélectivement le territoire moteur du VII plus ou moins associé à ses composantes sensitives et végétatives, la PF centrale est rarement isolée : elle peut s'accompagner d'une extension de la paralysie au membre supérieur ou à l'hémicorps homolatéral, et à l'atteinte de faisceaux sensitifs de même topographie. Si la lésion centrale siège dans l'hémisphère cérébral, tous les troubles sensitivo-moteurs sont controlatéraux ; si la lésion centrale est située au niveau de la protubérance, les atteintes des voies longues motrices et sensitives seront controlatérales à la PF nucléaire de type périphérique (syndrome alterne).

 

1.1 : Étiologie des PF centrales

Tout type de lésion du motoneurone central est possible. En cas de début brutal on évoquera une lésion traumatique ou vasculaire ; en cas de début rapidement progressif, une étiologie inflammatoire ; en cas de début lentement progressif, une étiologie tumorale ou infectieuse.

2 : Les paralysies faciales périphériques

2.1 : Généralités

La lésion siège entre le noyau moteur protubérantiel du nerf et sa terminaison périphérique. Son pronostic dépend d'étiologies très variées parmi lesquelles même les causes les plus bénignes ne garantissent pas une récupération sans séquelles.

Notes : En effet l'atteinte des fibres nerveuses est de gravité variable. Le bloc fonctionnel (neuropraxie) correspond à un trouble localisé et réversible de la structure de la myéline. L'interruption de la fibre nerveuse sans lésion du périnèvre (axonotmésis) s'accompagne d'une atteinte variable des gaines de Schwann ; peu marquée, la gaine guide la repousse axonale ; plus marquée, la désorganisation des gaines de Schwann provoque des blocages (sources de déficit séquellaire) et des erreurs d'aiguillage (sources de syncinésies). L'atteinte du nerf n'est pas forcément homogène : certaines fibres peuvent rester fonctionnelles, d'autres être bloquées ou interrompues. Enfin l'interruption du nerf lui-même (neurotmésis) comporte l'interruption des gaines conjonctives et aggrave encore les conditions de régénérescence nerveuse. Rappelons que la vitesse de croissance des axones est estimée de l à 4 mm/jour, soit grossièrement 2,5 cm/mois.

2.2 : Diagnostic positif : il est porté devant des troubles moteurs.

La PF périphérique complète offre au repos un visage asymétrique. Toute mobilité volontaire ou automatique est abolie : signes de Charles Bell, signes du peaucier du cou. Le testing musculaire de la face permet de suivre l'évolution de la PF. Les parésies faciales doivent être précisées par la recherche du signe du clignement de Collet et du signe de Souques.

2.3 : Diagnostic topographique : il utilise les signes sensoriels et sécrétoires associés. Le test de Schirmer est le plus intéressant ; il signifie une lésion de la première portion du nerf facial ou du ganglion géniculé.

2.4 : Diagnostic de gravité

Une paralysie incomplète est un signe de bon pronostic. Des signes de dénervation enregistrés à l'électromyographie à partir de la 2è-3è semaine signe une perte axonale, donc une PF sévère. En revanche, la présence de potentiel d'action dans tous les territoires est en faveur d'une PF bénigne. Une dénervation sévère et rapide entre le 5è et le 8è jour à l'électroneuronographie est considérée comme le meilleur critère précoce de gravité.

2.5 : Diagnostic étiologique

Il s'appuie sur le contexte clinique, l'interrogatoire et l'examen. Au minimum, il faut pratiquer un examen de l'oreille et du tympan, demander une VS, une NFS et une glycémie. Si la PF se prolonge et surtout si elle a été progressive, il faut demander une TDM du rocher.

2.5.1 : PF de l'enfant et du nouveau-né

On distingue les PF d'origine congénitale en général de mauvais pronostic et associées à d'autres malformations, aux PF par traumatisme néonatal :

- tableau malformatif (syndrome de Möbius, syndrome oto-mandibulaire, syndrome de Franceschetti).

- paralysie néonatale par compression de l'émergence du facial.

Chez le nourrisson ou le jeune enfant, il faut toujours penser à une PF d'origine otitique.

2.5.2 PF traumatique

- Traumatismes ouverts comme les plaies pénétrantes de l'oreille (plaies par balle) ou les plaies de la région parotidienne. Le facial doit être réparé le plus tôt possible.

- Traumatismes fermés par fracture du rocher.

Notes : Les fractures du rocher sont généralement irradiées à partir de l'écaille. Elles peuvent être longitudinales dans l'axe de l'oreille moyenne, menaçant le ganglion géniculé, transversales menaçant l'oreille interne, la lère et la 2è portions, ou partielles lésant par exemple la 3è portion du nerf facial au niveau de la mastoïde.

Les lésions nerveuses peuvent comporter une section, une compression par une embarrure ou une simple contusion. Il peut aussi s'agir d'une commotion nerveuse avec ischémie et oedème.

On recherche la chronologie de la PF puisqu'une atteinte secondaire ne peut correspondre qu'à une commotion nerveuse ; cependant celle-ci peut être également sévère.

L'otoscopie recherche une rupture du tympan et/ou du conduit, une fuite de LCR.

Le test de Schirmer n'est intéressant que s'il est pratiqué précocement.

L'audiométrie tonale et vocale recherche une surdité totale ou une surdité de transmission.

L'électroneuronographie précise le pronostic.

Les radios simples du crâne indiquent les traits au niveau de l'écaille et la TDM (axiale, coronale et sagittale) est indispensable.

Si la PF est totale, avec des examens électriques sévères, le traitement corticoïde ne mérite d'être essayé que pour les paralysies secondaires. Dans tous les autres cas, le traitement sera chirurgical en tenant compte de la valeur fonctionnelle de l'oreille interne (voie translabyrinthique si elle est détruite, voie trans-mastoïdienne et éventuellement sus-pétreuse si elle est conservée) 

- Les traumatismes opératoires : Ils sont possibles au niveau de l'angle ponto-cérébelleux (chirurgie du neurinome du VIII), au niveau de l'oreille moyenne (coude ou 3è portion) ou de la chirurgie de la parotide.

2.5.3: Paralysie de Bell ou PF a frigore

Elle est la plus fréquente des PF périphériques, mais elle constitue un diagnostic d'élimination puisqu'elle groupe par définition l'ensemble des PF périphériques sans cause évidente. Il s'agit d'une neuropathie oedémateuse, de cause présumée virale.

Elle est parfois précédée de douleurs mastoïdiennes, sans valeur pronostique, et de troubles du goût. Son début est généralement brusque, rapidement progressif en 2-3 jours. Les paralysies incomplètes récupèrent en règle très rapidement et complètement. Les paralysies complètes et sévères peuvent laisser des séquelles (spasme hémifacial post paralytique par syncinésies et rétraction, parésie faciale résiduelle). 80 à 85 % des patients récupèrent complètement en 3 mois.

Si la PF est sévère, on peut administrer une corticothérapie à haute dose (1 à 4 mg/kg/j) pendant 3 à 7 jours par voie veineuse en bolus.

La chirurgie de décompression est actuellement remise en cause, mais conserve son indication en cas d'insuccès de ce traitement.

Pour conclure, soulignons que, quelle que soit la cause d'une paralysie faciale, il est important de maintenir le tonus et la vascularisation des muscles de la face par une kinésithérapie. Il est surtout essentiel de protéger l'oeil (larmes artificielles, pommade vitaminée, et surtout fermeture oculaire permanente ou seulement nocturne par coque adhésive opaque ou transparente).

3 : Les syndromes d'hyperactivité du nerf facial

3.1 : Le spasme hémifacial

Il s'agit de contractions rapides et irrégulières des muscles innervés par un nerf facial. Le spasme provoque un clignement gênant au niveau de la paupière. Il persiste lors du sommeil. Une asymétrie faciale n'est pas rare par parésie modérée du côté de l'hémispasme ou par contraction tonique persistante. Les phénomènes syncinétiques sont fréquents.

La cause la plus commune est idiopathique. Elle serait due à une compression vasculaire par une boucle artérielle aberrante au niveau de l'angle ponto-cérébelleux. Des étiologies provoquant des PF progressives sont possibles : tumeurs, malformations vasculaires, processus infectieux. La rémission est exceptionnelle.

Le traitement ne s'adresse qu'aux formes invalidantes. Le Tégrétol® à dose antiépileptique est souvent mal supporté et faiblement efficace. Des injections de toxine botulique au niveau de l'orbiculaire des paupières entraîne une amélioration dans 80 % des cas. Les injections sont réalisées en moyenne tous les 3 mois. Une décompression chirurgicale d'une éventuelle boucle vasculaire a été proposée. Elle se conçoit chez des patients très invalidés, jeunes, qui répondent mal à l'injection de toxine botulique.

3.2 : La réinnervation aberrante

C'est une complication qui fait suite à une PF quelle qu'en soit l'origine. Les fibres nerveuses régénèrent dans une mauvaise direction. Les spasmes musculaires sont plus souvent toniques que cloniques : ils entraînent une contracture des muscles avec augmentation de la profondeur du sillon naso-génien, déviation vers le haut de la commissure labiale et étroitesse de la fente palpébrale. Les syncinésies sont constantes.

Le traitement repose sur l'administration de Tégrétol®. Si le déficit facial sous-jacent séquellaire est modéré, des injections de doses minimes de toxine botulique peuvent être tentées, avec le risque de démasquer transitoirement la paralysie sous-jacente.

