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RÉSUMÉ

Chez une patiente souffrant de myokymies du grand
oblique droit, une imagerie par résonance magné-
tique nucléaire (IRM) haute résolution en coupes fi-
nes du tronc cérébral, couplée à une angio-IRM met
en évidence un contact entre le nerf IV droit à son
émergence du tronc cérébral et une structure vas-
culaire. Aucune structure du genre n’est visualisée
du côté gauche, suggérant le rôle de ce contact vas-
culaire dans l’étiologie des symptômes.
La compression vasculaire du nerf IV comme cause
de myokymies du grand oblique offre la possibilité
d’une décompression neuro-chirurgicale en cas de
nécessité.

SUMMARY

In a patient with superior oblique myokymia, a con-
tact is visualised between the right trochlear nerve
and a vascular structure by high resolution thin slices
magnetic resonance images coupled to angio-MR. A
similar contact is not visualised on the left side.
This suggests that the neuro-vascular contact is the
cause of this superior oblique myokymia and offers
the possibility of neuro-surgical decompression if
necessary.

SAMENVATTING

Bij een patiënt met superior oblique myokymia, wordt
een contact gevisualiseerd tussen de rechtse trochle-
aire zenuw en een vasculaire structuur door tridi-
mensionele dunne doorsneden van de hersenstam
met nucleaire magnetische resonantie (NMR) ge-
koppeld aan een angio-MR. Een contact wordt zo
naar voor gebracht tussen de rechter N IV ter hoog-
te van de hersenstam en een vasculaire structuur.
Geen gelijkaardige structuur wordt gevisualiseerd
langs de linker zijde. De rol van dit vasculair con-
tact in de symptomenetiologie wordt zo voorgesteld.
In geval van nood biedt de vasculaire samendruk-
king van de N IV, gezien als oorzaak van de superior
oblique myokymia, de mogelijkheid van een neuro-
chirurgische drukvermindering
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INTRODUCTION

Les myokymies du grand oblique sont un trou-
ble moteur oculaire unilatéral secondaire à une
anomalie acquise de l’innervation du grand obli-
que dont les contractions intermittentes entraî-
nent des oscillations torsionnelles épisodiques.
D’après HOYT et KEANE qui définissent le syn-
drome ″myokymies du grand oblique″ en 1970
(7), la première description revient à Alexandre
DUANE en 1906. Depuis, plusieurs cas ont été
rapportés dans la littérature (2,6,8,12,16,23).
Ce trouble moteur est secondaire à des déchar-
ges spontanées du nerf trochléaire. Certains
auteurs citent une cause traumatique avec ano-
malie de régénération du nerf IV (2,8,9). Plu-
sieurs études récentes, impliquent une com-
pression vasculaire du tronc du IV, objectivée
par l’imagerie (4,24,25).
Nous décrivons le cas d’une patiente ayant des
myokymies du grand oblique secondaires à une
compression neuro-vasculaire visible sur l’ima-
gerie par résonance magnétique (IRM) du tronc
cérébral.

CAS CLINIQUE

Une femme de 38 ans, sans antécédent systé-
mique, présente depuis janvier 2002 une di-
plopie verticale binoculaire et une oscillopsie
droite. Sa symptomatologie est intermittente et
survient par épisodes de 5 secondes une dizai-
ne de fois par jour. Elle n’est pas influencée par
l’activité physique ni l’état de fatigue, mais ap-
paraît plus facilement quand elle écrit ou lit.
Cette patiente a eu deux antécédents similai-
res en 1994 et 2000 évoluant chacun sur une
période de 5 mois, avec régression spontanée
des plaintes. Un scanner cérébral et une IRM
cérébrale réalisés en 2000 n’ont révélé aucu-
ne anomalie.
A l’examen clinique, l’acuité visuelle, les ré-
ponses pupillaires, la motilité oculaire et le fond
de l’œil sont normaux. Aux verres polarisés, la
patiente décrit un mouvement vertical et tor-
sionnel des optotypes visualisés par l’œil droit,
alors que ceux visualisés par l’œil gauche ne
bougent pas. L’examen à la lampe à fente mon-
tre des mouvements intermittents d’intorsion et
de dépression de l’œil droit, de faible amplitu-
de, accentués par le regard dans le champ d’ac-

tion du grand oblique. Lors de ces épisodes, il
n’y a aucun mouvement de l’œil gauche.
Le diagnostic de myokymies du grand oblique
droit est alors posé.
Une IRM du tronc cérébral haute résolution en
coupes axiales fines (0.6mm) pondérées T2,
couplée à une angio-IRM tridimensionnelle
temps de vol, sont réalisées pour explorer le tra-
jet du nerf trochléaire et ses relations vascu-
laires dans la citerne ambiante.
La patiente est placée sous carbamazépine, à
raison de 400 mg par jour. Une amélioration
des symptômes est notée lors du contrôle réa-
lisé 3 semaines plus tard.

RÉSULTATS

L’IRM et l’angio-IRM- permettent de visualiser
un contact évident entre l’émergence du nerf
IV droit et une boucle vasculaire dépendant de
l’artère cérébelleuse supérieure. Aucune struc-
ture vasculaire du même type n’est visible à
gauche. (cf. photos)

DISCUSSION

Alors que dans le passé, la régénération axo-
nale secondaire à un traumatisme partiel du
nerf IV (3,9,12) a été considérée comme cau-
se de la décharge spontanée du nerf trochléai-
re, une compression vasculaire de ce nerf sur
son trajet dans la citerne ambiante est démon-
trée par plusieurs auteurs (4,17,18,24,25). En
effet, le nerf trochléaire, long de 60 mm, a un
petit diamètre de 0,75-1,00 mm et est pres-
que impossible à visualiser sur les séquences
d’IRM conventionnelles. Les détails anatomi-
ques de son trajet comme ceux des autres nerfs
des muscles oculomoteurs (5) sont mieux ex-
plorés par des séquences d’IRM haute résolu-
tion en coupes fines pondérées T2, couplées à
l’angio-IRM après injection de produit de contras-
te pour confirmer le caractère vasculaire du
contact (24,25). Un contact neurovasculaire
est défini à l’IRM par l’absence de toute lame
de liquide céphalorachidien entre le nerf et le
vaisseau adjacent (5).
D’autre part, à son émergence du tronc céré-
bral, il est couvert de fibres de myéline de type
central et non périphérique. La transition entre
ces deux types de fibres de myéline se fait sur
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Photo 1: Contact entre le nerf trochléaire à son émergence (petite flèche) et une branche de l’artère cérébelleuse supérieure
(grande flèche).

Photo 2: Séquence angio IRM confirmant qu’il s’agit bien d’un vaisseau (flèche).
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une zone variant de 0 à 1,2 mm selon les indi-
vidus, appelée la zone d’émergence de la raci-
ne (11,25). C’est au niveau de cette zone par-
ticulièrement fragile qu’un contact vasculaire
est susceptible d’entraîner des myokymies du
grand oblique.
L’existence de cas de contacts neuro-vasculai-
res asymptomatiques (25) visualisés par neuro-
imagerie souligne l’importance d’un effet com-
pressif surajouté. Par ailleurs, ce même méca-
nisme physiopathologique de contact neuro-
vasculaire est décrit dans les spasmes de l’hé-
miface et dans les neuralgies du trijumeau où
ces nerfs sont comprimés au niveau des zones
d’émergence de leurs racines (4,11,25).
Au niveau physiopathologique, le contact vas-
culaire induit une compression par effet de pres-
sion pulsatile continue, provoquant ainsi une
lésion de démyélinisation focale du nerf (11).
Ce phénomène de démyélinisation focale peut
en outre résulter d’une compression autre que
vasculaire (17,19), d’une irradiation (10,19),
d’une récupération de parésie (8,16).

Certains auteurs (2,19) considèrent d’ailleurs
que neuromyotonie et myokymies constituent
l’expression clinique différente du phénomène
de décharge neuronale spontanée des fibres
axonales focalement démyélinisées et hyperex-
citables. Mais si dans la neuromyotonie, le mou-
vement sur le tracé électro-myographique est
tonique, il est phasique dans les myokymies,
se traduisant par des fasciculations difficile-
ment perceptibles à l’œil nu.
Les études électrophysiologiques de conduc-
tion nerveuse montrent que la démyélinisation
focale induit un ensemble de transformations
membranaires se traduisant par un état d’hy-
perexcitabilité (13). Ce dernier prédispose alors
à l’apparition des décharges ectopiques (14,15)
et à la transmission éphaptique (a) (14,15,

17,21). Cliniquement, ceci est bien décrit dans
la neuromyotonie après radiothérapie (10). Dans
ce dernier cas, selon l’auteur, la radiothérapie,
pourtant conforme aux doses nécessaires et suf-
fisantes induirait cependant un dommage aux
fibres nerveuses, se traduisant plus tard par des
lésions de démyélinisation focale ou de fibrose
qui sont insuffisantes pour provoquer une pa-
ralysie ou une parésie, mais induisent une ins-
tabilité membranaire de la fibre nerveuse et des
décharges spontanées.
La décompression microvasculaire neurochi-
rurgicale du nerf IV a permis dans deux cas de
myokymies du grand oblique d’obtenir des ré-
sultats satisfaisants, confirmant le mécanisme
physiopathologique de compression neuro-vas-
culaire. (17,18)
La résolution spontanée des symptômes com-
me lors des deux premiers épisodes de notre
patiente, est décrite (2,9). Mais si les plaintes
persistent ou en présence de troubles gênants,
le traitement médical est utilisé avec un suc-
cès variable. Il comprend les différentes clas-
ses d’antiépileptiques pour leur action de sta-
bilisation membranaire, permettant ainsi de di-
minuer l’état d’hyperexcitabilité: Carbamazé-
pine (3,6,8,12,19,20), phénitoine (8,9,19),
Baclofène (9), clonazépam (3,6,19), gabapen-
tine (23), les bèta-bloquants en usage topique
(1,9) ou oral (2,9,22). En cas d’intolérance ou
d’échec au traitement médical, la chirurgie d’af-
faiblissement des deux obliques a été utilisée
avec un résultat variable (2,3,7,20).

CONCLUSION

La visualisation à l’IRM d’une compression vas-
culaire du tronc du nerf trochléaire suggère que
cette dernière puisse être une cause des myo-
kymies du grand oblique permettant par consé-
quent la décompression neurochirurgicale en
cas d’échec du traitement médical.
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