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METHODOLOGIE

Les banques de données MEDLINE et PUBMED ont été interrogées sur la période de 1994 a
2019. Seules les publications de langue francaise ou anglaise ont été retenues. Les
recommandations proposées ont été classées en grade A, B ou C selon un niveau de
preuve scientifique décroissant, en accord avec le guide d’'analyse de la littérature et de
gradation des recommandations, publié par ’ANAES (Janvier 2000).

Tableau 1 : Correspondance entre I'évaluation de la littérature et le grade des recommandations (grille adaptée
du score de Sackett).

CORRESPONDANCE ENTRE
L'EVALUATION DE LA LITTERATURE
ET LE GRADE DES RECOMMANDATIONS

(grille adaptée Score de Sackett)

Niveau de preuve scientifique Force des recommandations
fourni par la littérature

TEXTE : Argumentaire Recommandation
Niveau I
Essais comparatifs randomisés de forte puissance Grade A

Méta-analyse d’essais comparatifs randomisés

Analyse de décision basée sur des études bien Preuve scientifique établie
menées

Niveau 2
Essais comparatifs randomisés de faible puissance Grade B

Etudes comparatives non randomisées bien menées

Etudes de cohorte Présomption scientifique

Niveau 3

Etudes cas-témoins

Essais comparatifs avec série historique Grade C

Niveau 4
Etudes comparatives comportant des biais Faible niveau de preuve scientifique
importants

Etudes rétrospectives
Séries de cas

Etudes épidémiologiques descriptives
(transversale, longitudinale)

Toute autre publication (cas report, avis d’expert, etc)

Aucune publication Accord professionnel *

*En l'absence de précision, les recommandations proposées correspondront a un accord
professionnel.

Cette classification a pour but d’expliciter les bases des recommandations. L'absence de niveau
de preuve doit inciter a engager des études complémentaires lorsque cela est possible.

Cependant, I'absence de niveau de preuve ne signifie pas que les recommandations élaborées ne
sont pas pertinentes et utiles (exemple de I'efficacité de la mastectomie dans le cancer du sein,
des antibiotiques dans I'angine,...).

D’aprés le Guide d’analyse de la littérature et gradation des recommandations ANAES / Janvier
2000
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LISTE DES ABREVIATIONS

ENMG : Electro-neuro-myogramme

HBCS : classification de House et Brakmann
HSV : Herpes Simplex Virus

IRM : imagerie par résonnance magnétique
PF : paralysie faciale

PFP : paralysie faciale périphérique

PFI : Paralysie faciale périphérique idiopathique
PGAM : Potentiel global d’action musculaire
TDM : Tomodensitométrie

ITT : Injection Trans Tympanique

VIH : Virus de I'Immunodéficience Humaine
VZV : Virus Varicelle-Zona

1 Place de I'examen clinique

Une PFI est une PFP d’installation brutale qui peut se compléter en 24 ou 48
heures et qui touche les territoires supérieur et inférieur d’'une hémiface avec une
atteinte des motricités volontaire, automatique et émotionnelle. Cette paralysie
peut étre précédée de de douleur auriculaire ou rétroauriculaire, de dysgueusie,
d’hyperacousie et de paresthésies faciales.

Les objectifs principaux de la premiere consultation sont de confirmer le diagnostic
de PFP, d’éliminer les diagnostics différentiels et de caractériser précisément la
gravité de I'atteinte fonctionnelle afin de pouvoir en suivre I’évolution.

Le diagnostic de PFI est un diagnostic d’élimination. Et c’est dans l'optique
d’éliminer les autres étiologies de PFP que doivent étre conduits I'examen clinique
et l'interrogatoire.

1.1 Confirmer le caractéere périphérique de la paralysie

L'examen clinique doit comporter une analyse fine de la motricité faciale, en
priorité dans le but de confirmer le caractere périphérique de la paralysie, avec un
examen ORL et neurologique complet. [1-3] (niveau de preuve 2)

Le caractere périphérique de la paralysie faciale repose sur les critéres suivants :

e Une atteinte équilibrée des territoires supérieur et inférieur
e Une absence de dissociation automatico-volontaire
e Un examen neurologique normal (voies longues et autres nerfs craniens)

L'analyse fine de la motricité faciale du coté paralysé permet de retrouver les
signes suivants :

e Diminution ou abolition des rides du front

e Diminution ou abolition de la fermeture palpébrale (lagophtalmie) induisant
un signe de Charles Bell. A minima signes des cils de Souques

Effacement du sillon nasogénien.

Chute de la commissure labiale

Impossibilité de siffler ou de gonfler les joues

Abolition du réflexe nasopalpébral

Hyperacousie douloureuse par abolition du réflexe stapédien du coté
paralysé

e Agueusie des 2/3 antérieurs de I'hémilangue du coté paralysé
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e Diminution des sécrétions lacrymales du c6té paralysé
e Hypoesthésie de la zone de Ramsay Hunt

Recommandation 1
Confirmation du caractére périphérique de la paralysie faciale

Il est recommandé devant tout patient se présentant pour une paralysie faciale
périphérique de réaliser un examen clinique neurologique et ORL complet. L’examen ORL
doit comporter une otoscopie et une palpation parotidienne dans le but de confirmer le
caractére périphérique de la paralysie, a la recherche notamment d’une atteinte des
territoires supérieur et inférieur du visage et d’'une absence de dissociation automatico-
volontaire. L'examen neurologique doit permettre d’‘exclure une atteinte des voies
longues et des autres nerfs craniens. (Accord professionnel)

1.2 Eliminer les diagnostics différentiels

Le mode d'installation de la PFP est un élément capital pour le diagnostic
étiologique. En effet, la PFI s’installe sur un temps court. Les autres étiologies,
notamment tumorales sont le plus souvent sources de PF progressives. Mais
aucune étude ne définit précisément ce délai d'installation. L’American Academy of
Otolaryngology - Head and Neck Surgery Foundation a défini dans ses
recommandations publiées en 2013 un délai maximum de 72h [4] (Niveau de
preuve 1).

L'interrogatoire recherche dans les antécédents du patient les facteurs de risque
de PFI: la grossesse, la pré-éclampsie, |'obésité, I'hypertension artérielle, le
diabete et l'insuffisance respiratoire [5] (niveau de preuve 3), [6] (niveau de
preuve 2). Ces pathologies doivent étre notées également dans la mesure ou elles
pourront interférer avec le traitement.

Le contexte de survenue de la paralysie doit étre bien défini dans le but d’éliminer
la responsabilité d’une otite moyenne aigué, d’'un traumatisme, d’'une morsure de
tique.

L'existence dans les antécédents d'un ou de plusieurs épisodes de PFP doit
remettre en cause le diagnostic de PFI [7] (niveau de preuve 4), méme si 6% des
PFI peuvent récidiver [1] (niveau de preuve 2). Cette éventualité doit conduire a
un bilan systématique.

Il faut également rechercher des signes fonctionnels associés pouvant éclairer le
diagnostic. Certains peuvent étre des prodromes de la PFI (larmoiement, otalgie,
fievre, dysgueusie, hyperacousie) [3] (niveau de preuve 2). D’autres comme la
surdité, les vertiges, les acouphenes, une atteinte des voies longues ou d’autres
paires craniennes apparues de facon concomitante doivent faire évoquer un autre
diagnostic (accord professionnel).
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Il doit comporter un examen neurologique complet comportant un examen des
voies longues et de tous les nerfs craniens, une otoscopie, un examen du pavillon
a la recherche de vésicules dans la zone de Ramsay-Hunt et une palpation
parotidienne et cervicale.

Il participe a éliminer les autres étiologies de PFP: infectieuses (zona, maladie de
Lyme, tuberculose, VIH), traumatiques ou iatrogénes, inflammatoires et auto-
immunes (vascularite, sarcoidose, granulomatose a polyangéite anciennement
appelée maladie de Wegener), tumorales (tronc cérébral, angle pontocérébelleux,
rocher, parotide) et vasculaires cérébrales. Dans une étude de cohorte sur 2000
patients d’Hohman et al. publiée en 2013, les causes tumorales dominaient les
diagnostics différentiels (neurinome, tumeur maligne primitive ou secondaire de
localisation ORL), suivies des causes traumatiques et du zona [8] (niveau de
preuve 2).

Recommandation 2

Il est recommandé devant une paralysie faciale périphérique d’installation progressive
s'aggravant au-dela de 72h aprés son apparition, ou de caractere fluctuant, ou
récidivant, ou bilatéral de remettre en cause le diagnostic de paralysie faciale
idiopathique notamment en recherchant une cause tumorale.

Il est recommandé devant une paralysie faciale périphérique méme d’installation rapide,
si elle s'associe a une otoscopie anormale, a une anomalie de la palpation parotidienne
ou des aires ganglionnaires, a une surdité homolatérale, a des vertiges et a une autre
atteinte neurologique de remettre en cause le diagnostic de paralysie faciale
idiopathique. (Grade B)

Une atteinte isolée du nerf facial n‘a physiologiguement aucune raison de
s'accompagner d’une surdité. En dehors d’un article faisant état d’'une hypoacousie
de plus de 5 dB du co6té de la PFP dans plus d’un tiers des cas, il n’y a que peu de
littérature I'évoquant sur les résultats d’'un éventuel bilan audiométrique dans le
cadre des PFI [9] (niveau de preuve 4).

Mais la réalisation d’une audiométrie tonale et vocale devant toute PFP nous
apparait cependant nécessaire. Elle permet d’éliminer une composante
transmissionnelle homolatérale a la PFP en faveur d’'une lésion tumorale du nerf
facial intrapétreux. Elle permet également d’éliminer une atteinte neurosensorielle
homolatérale avec altération de I'intelligibilité en faveur d’une atteinte du nerf
dans le méat acoustique interne ou dans I'angle ponto-cérébelleux, soit tumorale,
soit zostérienne (zona otitique de Sicard).

Recommandation 3

Il est recommandé de réaliser systématiguement un bilan audiométrique devant toute
paralysie faciale idiopathique. (Accord professionnel)

La tympanométrie permet la recherche des réflexes stapédiens qui peuvent avoir
un intérét pronostique et une valeur localisatrice intéressants. En effet, différentes
études ont démontré que la réapparition rapide du réflexe stapédien du co6té
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paralysé était de bon pronostic quant a la récupération de la fonction faciale. Sa
réapparition précede toujours la récupération clinique. Il faut souligner qu’en cas
de PFP totale, la préservation du réflexe stapédien doit absolument remettre en
cause le diagnostic de PFI et faire rechercher une lésion extrapétreuse, cervicale
ou parotidienne [10-12] (niveau de preuve 4).

Recommandation 4

Il est recommandé de rechercher les réflexes stapédiens devant toute paralysie faciale
idiopathique pour apporter des éléments pronostiques. En cas de persistance d’un
réflexe stapédien chez un patient présentant une paralysie faciale périphérique sévére, le
diagnostic de paralysie faciale idiopathique doit toujours étre remis en cause et une
lésion extrapétreuse cervicale ou parotidienne doit étre recherchée. (Accord
professionnel)

En ce qui concerne le test de Schirmer et I'électrogustométrie, la littérature est
assez pauvre et ancienne. Ces examens sont souvent décrits comme des examens
a valeur localisatrice, mais sont en pratique courante peu réalisés. Quelques
études ont cherché a évaluer leur valeur pronostique dans la PFI. Mais leurs
résultats sont toutefois contradictoires, donnant tour a tour une meilleure valeur
pronostique a I’électro-gustométrie ou au test de Schirmer [5,10,13,14] (niveau
de preuve 4).

Dans la pratique quotidienne, aujourd’hui, I’électrogustométrie n’est plus
pratiquée.

L'évaluation du degré d’atteinte nerveuse est essentielle dans la prise en charge
initiale des PFI, afin d’en grader la sévérité, mais aussi pour en suivre I'évolution.
Dans cette optique ['utilisation de classifications cliniques standardisées est
primordiale.

Beaucoup s’attachent encore a un testing par groupes musculaires chiffrant le
déficit moteur dans l'instant (échelle de Freyss ou de Portmann). Cette approche
quantitative est trés utile a la phase aigué. Mais la classification la plus utilisée
reste celle de House et Brackmann (HBCS) [15]. Elle est simple d’utilisation et de
mise en ceuvre rapide méme si on lui reproche le plus souvent son manque de
nuances dans la cotation du grade III. La classification de Sunnybrook qui évalue
mieux les séquelles a plus d’intérét dans le suivi des PFP.

Recommandation 5

Il est recommandé devant une paralysie faciale idiopathigue lors du bilan initial de coter
le degré de sévérité de |l'atteinte faciale a I'aide d’un grading standardisé (classification
de House et Brackmann) et de le colliger dans le dossier médical. (Accord professionnel)

2 Examens complémentaires biologiques

Jusqu’a présent, les examens biologiques n’étaient pas indiqués dans le bilan
d'une PFI. Les recommandations américaines de 2013 [16] (niveau de preuve 1)
les considéraient comme inutiles dans le bilan d'une PFI. En 2014, les
recommandations canadiennes [17] (niveau de preuve 1) ne les prenaient pas en
compte.
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Pour autant, la fréquence du diabete, comme élément de fragilité (10% des
patients), peut conduire a prescrire une glycémie a jeun chez les patients
présentant des facteurs de risque (antécédents familiaux, obésité, patients de 40
ans ou plus) [18] (niveau de preuve 4). Certains auteurs [19] (niveau de preuve
3) proposent méme d’effectuer également une hyperglycémie provoquée par voie
orale en cas de glycémie a jeun normale, un pré diabéte était significativement
plus présent chez ces patients par rapport a une population témoin. Le dosage de
I'némoglobine glyquée (fraction HbA1lc) pourrait étre proposé chez un patient
diabétique connu afin d’en contréler I'équilibre et de prévenir une décompensation
lors de la mise en place d’une corticothérapie a forte dose [20] (niveau de preuve
4). 1l faut cependant noter que le diabéte ne serait pas un facteur pronostique
[21] (niveau de preuve 2), [22] (niveau de preuve 4), méme si cela reste discuté.

Dans une méta-analyse récente, le rapport polynucléaires neutrophiles sur
lymphocytes, mesuré avant mise en place du traitement, était significativement
plus élevé chez les patients pris en charge pour PFI que chez les patients témoins.
Il était aussi significativement plus élevé dans le groupe de patient souffrant d'une
mauvaise récupération de la fonction faciale [23] (niveau de preuve 1). L'élévation
de ce rapport serait donc de mauvais pronostic et refleterait la gravité de
I'inflammation nerveuse et d'une dysfonction médullaire viro-induite [24] (niveau
de preuve 4).

Recommandation 6

Il est recommandé de réaliser un hémogramme (numeération et formule sanguine) et une
glycémie a jeun éventuellement complétée par une hémoglobine glyquée (fraction
HbA1lc) devant toute paralysie faciale idiopathique. (Accord professionnel)

Certains éléments de contexte (prévalence géographique de maladie de Lyme,
activités du patient, terrain...) peuvent conduire a demander une sérologie du VIH
ou de la borréliose. Il convient désormais d’insister sur cette derniére, car son
incidence croissante la rend responsable, selon les régions, de 6 a 20 % des PFP
[25, 26] (niveau de preuve 4). Le contexte épidémiologique ressortant de
I'interrogatoire, la notion de morsure de tique, de promenade en forét, la
préexistence a I'émergence de la PFP d’une Iésion cutanée en cocarde évocatrice
d'un érythéme migrant sont des arguments majeurs pour retenir un diagnostic de
PFP secondaire a une borréliose. Mais ces éléments peuvent manquer et le tableau
clinigue se limiter a une PFP d‘allure idiopathique. Cela justifie pour certains
auteurs et pour le groupe, la réalisation systématique d’'une sérologie de Lyme
devant toute PFP supposée idiopathique [26] (niveau de preuve 4). De méme, il
peut y avoir un intérét a réaliser des sérologies HSV (Herpes Simplex Virus) et
VZV (Virus Varicelle-Zona) dans la mise en évidence d'une immunité ancienne
dans les formes de PFP hyperalgiques.

Dans linfection a VIH, la PFP peut apparaitre a tout moment, mais plus
fréquemment lors de la primo-infection [27] (niveau de preuve 4). Compte tenu
des lourdes conséquences du diagnostic, la recherche du VIH peut étre proposée
devant tout patient a risque et présentant une PFP supposée idiopathique [27]
(niveau de preuve 4).
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Recommandation 7

Il est recommandé de réaliser une sérologie de Lyme devant toute paralysie faciale
idiopathique. Une sérologie VIH, VZV et HSV peuvent également étre proposées en
fonction du contexte. (Accord professionnel)

3 Role de l'imagerie dans la prise en charge de la
paralysie faciale idiopathique

Les recommandations américaines de 2013 et canadiennes de 2014 [28,17]
(niveau de preuve 4) considerent qu’il ne faut pas réaliser d'imagerie devant une
PFI, lorsque le bilan clinique ou audiométrique est normal. Mais les données
récentes de la littérature montrent que 8% [29] (niveau de preuve 4) a 12% [25]
(niveau de preuve 4) des PFP d‘allure idiopathique répondent a une cause
tumorale, dont plus de 30% de lésions malignes [29] (niveau de preuve 4). Au-
dela, méme face a une présentation clinique évocatrice d’'une PFI, une lésion du
tronc cérébral peut étre sous-jacente, lorsque l'atteinte est strictement nucléaire
[30] (niveau de preuve 4).

A la lumiére de ces données, il nous semble donc indispensable aujourd’hui
d’écarter par un bilan d’'imagerie adapté une cause tumorale devant toute PFI,
méme si les éléments cliniques et audiométriques plaident pour sa bénignité.
L'IRM est I'examen de choix, car elle est seule a méme d’explorer I'ensemble du
trajet nerveux, de I'encéphale a la parotide, pour affirmer le caractére idiopathique
de la PFP et mettre en évidence l'atteinte inflammatoire non spécifique du nerf
facial visible dans ce contexte.

A la phase précoce, le recours a une imagerie en urgence, ne semble pas justifié si
la symptomatologie clinique est typique. Elle est beaucoup plus indiquée en cas
d’anamneése faisant suspecter une origine secondaire [31] (niveau de preuve 4) ou
en cas de présentation clinique atypique (épisodes de spasmes de |I'hémiface,
paralysie récidivante du méme coté, paralysie des branches isolées du nerf facial,
paralysie associée a I|'atteinte d’autres nerfs craniens ou une absence de
récupération débutante aprés 1 mois, etc...).

L'IRM doit étre systématiquement réalisée avec injection de gadolinium. Elle
montre en cas de PFI, un rehaussement caractéristique, mais non spécifique du
nerf facial ipsilatéral a I'atteinte neurologique [32, 33, 34] (niveau de preuve 4)
prédominant au fond du méat auditif interne, s’étendant sur la portion
labyrinthique, la loge du ganglion géniculé, la portion tympanique et
mastoidienne. Ce rehaussement persiste de nombreuses semaines apres le début
de l'atteinte neurologique [35] (niveau de preuve 4) et peut persister plusieurs
semaines méme apreés guérison clinique [36] (niveau de preuve 4). Si quelques
publications montraient une spécificité médiocre de ce signal en IRM [37] (niveau
de preuve 4), des études récentes montrent qu’une analyse multiparamétrique
permet d’améliorer la valeur prédictive positive de I'IRM en cas de névrite [38]
(niveau de preuve 4) et pourrait avoir une valeur pronostique [39] (niveau de
preuve 4). Cependant, l'interprétation de ce signal reste discutable dans certaines
situations. En effet, ces prises de contraste sont a corréler a la technique
d'imagerie utilisée (écho de gradient par exemple) [40] (niveau de preuve 4) et sa
valeur pronostique reste discutée [41] (niveau de preuve 4).

Protocole d'IRM recommandé devant une PFP :
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- Exploration cérébrale :
e 3D FLAIR ou a défaut FLAIR 2D
o Diffusion axiale 4 mm d’épaisseur

- Exploration du nerf facial intrapétreux
e T1 1 mm en plan axial, avant et apres injection de Gadolinium
e FLAIR ou 3D FLAIR 1 mm, avant et aprés injection de Gadolinium
(reconstructions axiales)
e Haute résolution T2, 0,3-0,4 mm écho de gradient (CISS 3D, FIESTA
3D, FFE balanced 3D) avant et aprés injection de Gadolinium
(reconstructions axiales)

- Glande parotide :
e T1 Spin écho apreés injection de Gadolinium dans le plan axial
e T2 Spin écho dans le plan axial

L'exploration par TDM du rocher en coupes fines semble beaucoup moins utile a
I'exploration du nerf facial et seulement performante pour l'analyse de sa portion
intrapétreuse [42] (niveau de preuve 4). Elle n’est utile qu’en cas de suspicion de
malposition nerveuse ou en cas de PFP post-traumatique. L'analyse de la fosse
cérébrale postérieure et du trajet intracisternal du nerf est rendue difficile d’'une
part en raison des artefacts de durcissement générés par le clivus, d’autre part en
raison d’un mauvais contraste tissulaire entre le nerf facial et le liquide cérébro-
spinal avoisinant.

Recommandation 8

Devant toute paralysie faciale périphérique supposée idiopathique, il est recommandé de
réaliser une IRM avec injection de gadolinium, étudiant tout le trajet du nerf facial sans
oublier la portion parotidienne, si possible au cours du premier mois. Cette IRM apporte
des arguments en faveur du diagnostic positif et élimine une pathologie tumorale.

Cet examen n’'est pas a réaliser en urgence sauf dans les présentations cliniques
atypiques.

Il faut rappeler qu’'une IRM en séquence de diffusion demandée pour éliminer un
accident vasculaire cérébral n‘explore pas le nerf facial et n‘est donc pas suffisante dans
le cas du bilan d’une paralysie faciale périphérique supposée idiopathique.

En absence de l'évolution favorable habituelle, il est recommandé de refaire une
imagerie a 6 mois.

La TDM cérébrale ou du rocher n‘a aucune indication dans le bilan d’une paralysie faciale
idiopathique.

(Accord professionnel)

4 Diagnostic de gravité

L'ENMG s’avere fondamentale pour évaluer le profil de récupération clinique [43,
44,45] (niveau de preuve 4). Néanmoins, la diversité des techniques employées
semble limiter sa pertinence et son applicabilité. Cette revue de littérature vise a
évaluer de facon systématique les travaux disponibles quant a la valeur
pronostique de I'ENMG a la phase aigué des PFI afin de proposer des
recommandations utiles en pratiques cliniques.

Les parametres évalués répondent a une définition précise et les valeurs obtenues
varient en fonction du délai de réalisation de 'ENMG comme exposé ci-dessous :
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- Conduction nerveuse du nerf facial aprés stimulation
supramaximale en regard du foramen stylo-mastoidien, en
prétragien: mesure de la latence et de I'amplitude du PGAM le recueil
étant positionné sur les muscles suivants :

e nasalis (électrode active sur la face latérale du nez, électrode
référence symétrique de l'autre coté (accord d’expert)

o frontalis (électrode active placée 2 cm au-dessus de la médiane du
sourcil, électrode référence symétrique de |'autre coté) [43] (niveau
de preuve 4)

e orbicularis oris (électrode active située sur le philtrum, électrode
référence sur le menton) [46] (niveau de preuve 4)

e mentalis (électrode active et référence 2 cm sous la levre inférieure
de part et d’autre de la ligne médiane du visage (accord d’expert).

e sillon naso-labial (cf infra) [47] (niveau de preuve 4)

La valeur du PGAM d’un muscle pathologique est exprimée en pourcentage de la
valeur du PGAM du muscle controlatéral (sain). Cette mesure permet d’évaluer la
quantité de fibres nerveuses disponibles. Si, au stade précoce (premiére semaine),
elle est normale ou diminuée selon I'extension de la zone lésée au foramen stylo-
mastoidien, l'amplitude du PGAM diminue au fur et a mesure de Ila
dégénérescence des fibres nerveuses entre le huitieme jour et le second mois,
puis réaugmente selon la réinnervation (réascension tardive a partir de 3 mois) ou
la levée du bloc moteur (réascension précoce dans le premier mois) [43,48]
(niveau de preuve 4). L'amplitude minimale du PGAM est obtenue a J10 pour 64%
des patients et J11 pour 80% des patients [6] (niveau de preuve 4). Au-dela de
J11, la variation d’amplitude du PGAM ne dépasse pas 10% [48] (niveau de
preuve 4). Pour note, chez un sujet sain une différence jusqu’a 8% [48] ou 25%
[43] par rapport a I'amplitude controlatérale peut étre observée (niveau de preuve
4).

- L'évaluation du PGAM permet également de déterminer le ratio d’atteinte
du nerf facial :

- R(%) = (1-ampl PGAM pathologique/ampl PGAM sain (calculée pic a
pic))*100.

- L'étude comparative du seuil d’excitabilité du nerf facial au foramen
stylo-mastoidien. Le seuil d’excitabilité du nerf facial est défini par I'intensité
minimale nécessaire pour produire un PGAM frontalis supérieur a 50 pV
apres stimulation du tronc facial au foramen stylo-mastoidien pour 3/6 des
essais réalisés.

- Réflexe de clignement ou Blink reflex. L'abolition de la composante R1
débute a JO.

- Myographie : évaluation, dans un premier temps au repos, des activités
spontanées générées par les fibres musculaires dénervées : fibrillations et
potentiels lents. Secondairement, seront évalués les tracés obtenus lors de
I'activité volontaire (amplitude, durée, polyphasisme des potentiels d’unité
motrice, qualité du recrutement). Si les activités spontanées apparaissent
entre J10 et J14 consécutivement a la dégénérescence axonale, la perte en
unités motrices lors du tracé a l'effort est immédiate [49] (niveau de preuve
4). De méme, Kaeser et Pfaltz insistent sur I'apparition tardive des activités
spontanées, possiblement a partir de 18-J10, mais le plus souvent dans la
seconde et troisieme semaine suivant la dénervation [50] (niveau de preuve
4).
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4.1 Valeur pronostique de I’'ENMG trés précoce (13-37)

Peu d’études s’intéressent a I'ENMG trés précoce et ceci pour deux raisons : (i) le
manque de disponibilité et de faisabilité de I'examen et la sous-estimation de
I'amplitude du PGAM du fait du délai trop précoce par rapport a la chronologie de
la dégénérescence axonale. Le nerf est en effet stimulé au foramen stylo-
mastoidien, donc en aval de la zone de souffrance nerveuse présumée. Esslen a
ainsi montré que seuls 15 des 145 patients explorés pour une PFI atteignaient la
valeur minimale de I'amplitude finale du PGAM avant J7 [48] (niveau de preuve 4).
De méme, |'absence des potentiels d’unité motrice lors de I'effort, témoignant d’un
bloc complet, n‘a pas de valeur pronostique forte avant J15 puisque 13/17
patients sans aucune activité volontaire initialement rapportée par Zander (la
plupart ont été enregistrés entre ]J5 et 15) ont récupéré avec des séquelles
minimes (17%) ou modérées (58%) [43]. Seuls 23% de ces patients ont souffert
de séquelles sévéres [43] (niveau de preuve 4).

May et collaborateurs ont évalué avant J10 I'amplitude du PGAM nasalis et le seuil
d’excitabilité du nerf facial dans une étude prospective de 37 patients consécutifs
présentant un PFI complete [51] (niveau de preuve 4), 19 ayant été traités par
décompression chirurgicale et 4 par corticothérapie. Il est difficile d’appliquer ces
résultats en pratique courante en raison (i) de l'absence de délai précis de
réalisation de I'ENMG, un ENMG réalisé a J4 n’ayant pas la méme valeur
pronostique qu’un réalisé a ]9, et (ii) des traitements invasifs dont ont bénéficié
les 19 patients les plus séveres dont on ne peut exclure qu’ils aient grevé le
pronostic. En 2018, Khedr et coll ont montré, sur 69 patients explorés entre 13 et
J7, que ni le réflexe de clignement ni la valeur des latences du PGAM n’étaient
significativement associés au pronostic [45], alors qu‘une faible différence du seuil
d’excitabilité du nerf facial entre le coté atteint et son homologue sain était en
revanche favorable (p = 0, 006). De méme, un plus faible ratio d’atteinte
nerveuse mesuré avec un recueil sur le nasalis était corrélé a une récupération
quasi complete (grade I ou II de HBCS). Pour identifier les patients de bon
pronostic (grade I et II de HBCS), le seuil <13mA proposé souffre cependant
d’'une sensibilité intermédiaire de 72% et d’une spécificité médiocre de 28% [45].
Ils ne purent cependant établir un seuil pronostique (grade I et II de HBCS) de
ratio d’atteinte du nerf facial ayant une sensibilité et une spécificité satisfaisantes
permettant de recommander un ENMG avant ]J8 en pratique courante.

Recommandation 9

Il n’est pas recommandé de réaliser un ENMG avant 18 pour évaluer le pronostic d’une
paralysie faciale idiopathique compte tenu de la mauvaise corrélation pronostique des
résultats, par ailleurs peu reproductibles. (Accord professionnel)

4.2 Valeur pronostique de I'ENMG entre 18 et 130

Selon un consensus national d’experts et les données de la littérature, I'ENMG
permet de classer les patients selon leur pronostic de récupération :

- Atteinte myélinique de bon pronostic : Amplitude du PGAM du nasalis
supérieure a 30% de lI'amplitude controlatérale, obtention de tracés de
contraction, pas d’activités spontanées, réflexe de clignement normal.
Récupération complete sans séquelles a 2 mois dans plus de 90% des cas
[43,51] (niveau de preuve 4, avis d’expert).
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- Atteinte mixte de pronostic intermédiaire : amplitude du PGAM du
nasalis comprise entre 10 et 30% de I'amplitude controlatérale, rares
activités spontanées. Une récupération est attendue, avec peu ou pas de
séquelles, qui seront alors minimes a modérées [43] (niveau de preuve 4).
Des résultats similaires sont observés par Kim et al: 75% des patients dont
I'amplitude du PGAM du nasalis est supérieure a 10% de la valeur
controlatérale ont un bon pronostic (grade I ou II de HBCS) [47] (niveau de
preuve 4).

- Atteinte axonale sévére de pronostic défavorable : Surface PGAM du
nasalis inférieure a 10% de la surface controlatérale ou nerf non stimulable,
pas de tracé en tentative de contraction et activités spontanées profuses
témoignant d’'une dénervation importante. Ces éléments sont d’autant plus
défavorables qu’ils sont associés a l'impossibilité de stimuler le nerf et a
I'absence de R1 ou R2 apres J15. Ce groupe de patients va présenter une
récupération prolongée, en 6 a 18 mois, le plus souvent incompléte avec
des séquelles modérées a séveres en lien avec une réinnervation partielle et
aberrante responsable de syncinésies [43, 48] (niveau de preuve 4), [52]
(avis d’expert).

Ces éléments, basés en partie sur un accord d’expert, se confrontent aux études
de niveau 4 détaillées dans le rapport, qui illustrent la vaste disparité dans les
techniques utilisées, les parameétres évalués et les délais de réalisation de 'ENMG.
Parmi ces études, celle d’Esslen apparait la plus robuste en raison du nombre
élevé des patients étudiés, de la durée du suivi, de I'exhaustivité et de la précision
des parametres étudiés. L'auteur rapporte le fruit de 10 années de collaboration
entre neurologues et ORL permettant le suivi prospectif de 145 patients
présentant une PFI [48] (niveau de preuve 4). Il y introduit la notion de mesure de
la dégénérescence axonale en comparant I'amplitude minimale du PGAM obtenue
du c6té paralysé avec sa valeur controlatérale, ce qui lui permet de classer en 4
groupes les patients :

- Dégénérescence axonale de moins de 70% : récupération compléte avant 3
mois.

- Dégénérescence axonale de 70 a 90 % : récupération satisfaisante avant 6
mois, pas de géne fonctionnelle significative.

- Dégénérescence axonale de 90-98 % : récupération variable avant 12 mois,
possibles syncinésies.

- Dégénérescence axonale de plus de 98 % : récupération incompléte en 18
mois, fréguentes syncinésies.

La mesure de la latence distale motrice et du seuil d’excitabilité du nerf facial
n‘apparait pas un marqueur fiable de la dégénérescence nerveuse. Concernant la
myographie, deux points de mauvais pronostic en faveur d'une dégénérescence
nerveuse sévere sont rapportés : (i) I'absence de tracé d’effort au-dela de 17, et
(i) la non-résurgence des potentiels d'unité motrice avant J15 lors de l'activation
volontaire des muscles faciaux [48].

Zander publie également un traité détaillé évaluant de facon prospective 54
patients présentant un PFI avec I'ENMG (orbicularis oris, triangularis et frontalis) a
3 intervalles successifs : (i) J5 a 2 mois (en moyenne a 3 semaines), (ii) 4 a 7
mois (iii) 12 a 18 mois. Il détermine 3 groupes parmi les 42 patients dont les
résultats sont disponibles :

- Groupe 1 : amplitude du PGAM est >30% de la valeur controlatérale :
11/12 patients récupérent sans séquelles.
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Groupe 2 : amplitude de PGAM comprise entre 10 et 30% : 6/10 ont des
séquelles minimes dont 4 des syncinésies sans déficit moteur, 4/10 ont des
séquelles modérées.

Groupe 3 : amplitude de PGAM <10% : 8/20 ont des séquelles séveres,
11/20 des séquelles modérées, 1/20 des séquelles minimes.

Les résultats sont superposables que l‘atteinte soit supra ou infracaniculaire,
idiopathique ou zostérienne. Lorsque la latence du PGAM est augmentée de plus
de 40% des valeurs controlatérales, I'amplitude du PGAM est inférieure a 5% de la
valeur controlatérale et la récupération toujours incompléte. Enfin, la présence
d’activités spontanées sur I'ENMG initial n’est pas corrélée au pronostic final.

L'analyse séquentielle, pluri hebdomadaire, du Blink reflex, entre J2 et 8 mois,
chez 81 patients présentant une PFI et 83 patients contréles, publiée par Kimura
en 1976, permet de définir 2 groupes de patients :

Un groupe de bon pronostic (56 patients, avec une récupération complete
en quelques mois) : avec la réapparition de la réponse R1 dans les 4
semaines (respectivement 67% et 89% des patients a la fin des deuxiemes
et troisiemes semaines)

Un groupe de pronostic plus réservé (25 patients, dégénérescence
axonale) : avec la réapparition de la réponse R1 aprés 2 mois [53] (niveau
de preuve 4).

D’autres études suivront :

Engstrom et collaborateurs montrerent une faible corrélation entre les
valeurs des PGAM des muscles mentalis, nasalis, frontalis et orbicularis oculi
étudiés dans le premier mois, a fortiori entre les muscles des territoires
inférieur et supérieur, possiblement en lien avec une somatotopie des fibres
du nerf facial. Il apparait donc important d’enregistrer les valeurs du PGAM
des muscles de la branche inférieure et supérieure [54] (niveau de preuve
4).

Sittel et Stennert étudiérent, en 2001, de facon rétrospective la valeur des
activités spontanées associées a un mécanisme de dénervation chez 355
patients consécutifs, évalués en moyenne a 15, aprés J10, puis a 6 mois
(grading final). La présence d’activités spontanées apres J10 était associée
a la présence de séquelles dans 80% cas. Leur absence en revanche
annoncait une récupération complete dans 92% cas. Mais ce travail souffre
de déficits méthodologiques [55] (niveau de preuve 4).

Ozgur et collaborateurs conduisirent une étude prospective sur 65 patients,
évalués par un ENMG a 15, J20, et J90 ([56]. Le test d’excitabilité avait une
valeur pronostique uniquement a la phase aigué (J5), alors que le Blink
reflex s’'avérait utile en phase aigué et subaigué. La neurographie et la
myographie avaient en revanche une meilleure valeur pronostique en phase
subaigué (J20) [56] (niveau de preuve 4).

Haginomori et collaborateurs montrérent en 2010 sur 64 patients, la
meilleure reproductibilité et corrélation au pronostic final de la mesure de
I'amplitude du PGAM de l'orbicularis oris selon le placement des électrodes
sur la ligne médiane du visage [57] (niveau de preuve 4).

Mancini et coll., évaluérent I'amplitude du PGAM de |'orbicularis oculi et la
myographie (frontalis, orbicularis oris et oculis) a J7-10 (médiane 8,9 j)
puis a J20 (en raison du délai d’apparition des activités spontanées) sur un
échantillon de 92 patients. Comme observé par Ozgur et al, si les résultats
de la myographie et de la neurographie apparaissaient mieux corrélés au
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pronostic a J20 qu‘a 17-10, la corrélation au pronostic final des données du
blink restait identique [56,58] (niveau de preuve 4). En particulier, la
présence d’activités spontanées associées a un mécanisme de dénervation a
J20 est corrélée a un risque relatif triple de développer des syncinésies. Les
auteurs rappelerent, bien qu’ils ne l'aient pas évalué, l'intérét d’intégrer
I'absence de réponse du Blink persistant a J20 a la diminution du PGAM
pour une meilleure valeur pronostique [53, 59] (niveau de preuve 4).

- Kim et collaborateurs colligérent rétrospectivement 91 patients chez
lesquels l'amplitude du PGAM recueillie sur le sillon naso-labial et/ou
I'orbicularis oculi était inférieure a 10% de la valeur controlatérale (patients
de mauvais pronostic) [47] (niveau de preuve 4). Selon I'ENMG (J5-]J14),
les patients étaient stratifiés en 3 groupes selon I'amplitude du PGAM
recueillie sur le sillon naso-labial et l'orbicularis oculi, puis comparés a la
récupération observée a 6 mois. Ils observerent que I'amplitude du PGAM
recueillie sur le sillon naso-labial seul était plus fiable que I'orbicularis oculi
seul (Amplitude du sillon naso-labial <10% : 50 % récupération quasi
compléte), mais que I'amplitude du PGAM recueilli sur l'orbicularis oculi seul
n‘avait pas de valeur pronostique (70% des patients dont I'amplitude du
PGAM est inférieure a 10% récupérent, conformément a ce qui est attendu
pour une PFI tout venant). Pour note, seuls 32% des patients ayant une
amplitude de PGAM inférieure a 10% pour les deux muscles ont un bon
pronostic (garde I ou II de HBCS). 75% des patients dont I'amplitude du
PGAM au sillon naso-labial est supérieure a 10% a la valeur controlatérale
ont une récupération quasi compléte (grade I ou II de HBCS). Le sillon
naso-labial permet I'évaluation des muscles nasalis, orbicularis oris,
zygomaticus major, zygomaticus minor, levator labii superioris, et levator
labii superioris alaeque nasi, nécessaires au sourire. L'évaluation de ces
muscles apparait donc particulierement pertinente.

- Dans une étude rétrospective portant sur 30 patients présentant une forme
sévere (amplitude du PGAM inférieure a 20% de la valeur controlatérale)
parmi 114 patients suivis pour une PFI, Nakano et coll évaluerent en 2019,
la valeur pronostique du PGAM de l'orbicularis oris recueilli entre J10 et J16
selon leur technique précédemment publiée (anode au philtrum) [52]
(niveau de preuve 4). Si I'amplitude du PGAM est inférieure a 10% de la
valeur controlatérale, les réinnervations aberrantes sont plus fréquentes
(87% vs 0% dans le groupe PGAM 10-20%) et les syncinésies cliniquement
plus séveres.
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Recommandation 10

Il est recommandé de réaliser |'électroneuromyographie entre le neuvieme et le
vingti€me jour dans les cas de paralysies faciales séveéres (Grade V ou VI de la
classification de House et Brackmann) pour évaluer le pronostic de récupération. (Accord
professionnel)

Pour une valeur pronostique optimale, cet électroneuromyographie doit comprendre :

- Une étude des conductions motrices bilatérales du nerf facial avec recueil sur
plusieurs muscles comprenant impérativement un muscle de la musculature péri-orale
(sillon naso-labial, orbicularis oris, mentalis). Idéalement, grace a un double recueil,
un muscle innervé par la branche supérieure (nasalis, sillon naso-labial) et inférieure
(orbicularis oris selon la méthode de la ligne médiane) seront étudiés simultanément.
L'étude des muscles du sillon naso-labial peut s’avérer plus pertinente pour le patient,
car ces muscles sont prépondérants dans le sourire. La valeur pronostique de |I’'étude
de I'amplitude du PGAM recueillie sur I'orbicularis oculi apparait controversée.

- Une étude du réflexe de clignement

- Une étude de la myographie dans plus de deux muscles, issus des branches
supérieures et inférieures du nerf facial, avec recherche d’activités spontanées au
repos et évaluation du recrutement des unités motrices a I'effort. (Accord
professionnel)

5 Place du traitement médical dans la paralysie faciale
idiopathique

Le traitement médical de la PFI reste discuté depuis de nombreuses années, car
I’évolution de la PFI est spontanément favorable avec plus de 70% de
récupération compléte au cours des 6 premiers mois [60, 61] (niveau de preuve
3) et plus de 80% de récupération subtotale (grade I et II de HBCS) [3] (niveau
de preuve 3). Le taux de récupération est également corrélé a la sévérité de
I'atteinte initiale, passant d’un taux de récupération de 61% en cas de PF totale
initiale a un taux de 94% en cas d’atteinte partielle [3] (niveau de preuve 3).

5.1 Place de la corticothérapie dans la prise dans la charge de la
paralysie faciale idiopathique

La corticothérapie a été proposée dés 1978 dans une étude observationnelle de
1048 patients présentant une PFI [61] (niveau de preuve 3). Les auteurs ont
montré que la mise en place d’un traitement par prednisolone débuté au cours de
la premiere semaine semblait améliorer les résultats sur la fonction faciale
comparativement aux patients n‘ayant bénéficié d’aucun traitement
médicamenteux. Par la suite, au cours des années 2000, plusieurs études ont
tenté de préciser l'efficacité du traitement par corticothérapie :

- Ransey et coll., dans une méta-analyse publiée en 2000, colligeant 3 études
randomisées pour 230 patients [62] (niveau de preuve 1), ont clairement
démontré de meilleurs résultats chez les patients présentant une PFP
compléte et traitée par corticoides (avec une dose totale minimale de 400
mg de prednisolone, débutée au cours des 7 premiers jours) que chez les
patients recevant un placebo. Ils recommandaient une dose moyenne de 80
mg/jour pendant au moins 5 jours, prolongée a dose dégressive pendant 4
jours pour une dose totale de 530 mg si la PFP est stable. Si la PFP
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progresse ou si elle est compléte, il prolonge le traitement a dose
dégressive pendant 7 jours pour une dose totale de 680 mg.

Grogan et coll. dans une méta-analyse publiée en 2001 [63] (niveau de
preuve 4), incluant 9 études pour 1160 patients traités par corticothérapie
orale (dose moyenne de 1 mg/kg/j de prednisone, avec un maximum de 70
mg/ jour en 2 prises) ne purent démontrer la supériorité du traitement.
Mais aucune des 9 études colligées ne présentait en fait un niveau de
preuve élevée (délai de mise en place du traitement allant de 2 a 14 jours,
suivi de 6 mois, perdus de vue de 29% pour une étude, études non
randomisées, etc...).

Lagalla et coll. [64] (niveau de preuve 2) publierent en 2002 une des rares
études sur les PFI (72 cas) apparue depuis moins de 72 heures, portant sur
I'intérét de la corticothérapie intraveineuse a forte dose (1g/jour pendant 3
jours puis 0,5g/ jour pendant 3 jours) associée a une polyvitaminothérapie
intramusculaire quotidienne (2500 pg vitamine B12, 12 mg de nicotinamide,
150 mg de vitamine C et 0,70 mg d’acide folique) pendant 15 jours. Cette
étude contr6lée versus placebo a montré qu’a 1 mois, 70% des patients du
groupe actif avaient completement récupéré contre 39% dans le groupe
placebo. A 3 mois, les pourcentages étaient de 80% des patients pour le
groupe actif contre 69% pour le groupe placebo, et a 12 mois
respectivement de 83% et de 75%, montrant lI'intérét de I'association de la
corticothérapie et de la vitaminothérapie.

Deux grandes études randomisées en double aveugle et contrblées versus placebo
ont permis de confirmer l'intérét de la corticothérapie avec un niveau de preuve
élevé :

La premiere, réalisée en 2007 [65] (niveau de preuve 1), comportait 551
patients adultes souffrant d’'une PFI, apparue depuis moins de 72 heures et
suivis pendant 9 mois. Le détail du protocole de cette étude multicentrique
écossaise est proposé dans larticle [66]. Cette étude randomisée,
controlée, en double insu et en intention de traiter, a comparé 10 jours de
traitement selon différents protocoles (acyclovir 2000 mg + prednisolone 50
mg), (acyclovir 2000 mg + placebo), (prednisolone 50 mg + placebo) et
(placebo + placebo). Elle confirme une récupération spontanée (placebo +
placebo) a 9 mois dans 85,2% des cas. Le traitement précoce par
prednisolone seule donne 94.4% de régression des symptdmes a la méme
échéance. Il s’agit donc de la premiere étude de niveau 1 confirmant
I'intérét de la corticothérapie dans la PFI.

La deuxieme étude, réalisée en 2008 [67] (niveau de preuve 1), était
également multicentrique et randomisée en double aveugle et contrblée
contre placebo et portait sur 839 patients adultes (18-75 ans) présentant
une PFP unilatérale apparue depuis moins de 72 heures et suivis pendant 1
an. Le protocole comportait 4 groupes : i) placebo plus placebo ; ii) 60 mg
de prednisolone /j sur 5 jours puis 10 mg/j pendant 5 jours + placebo ; iii)
1000 mg de valaciclovir trois fois par jour pendant 7 jours + placebo ; iv)
prednisolone + valaciclovir. Le temps de récupération a été
significativement plus court chez les 416 patients traités par prednisolone
comparé aux 413 patients qui n’en n’avaient pas recu. Les auteurs
concluent donc a I'efficacité de la prednisolone.

Cette efficacité de la corticothérapie a ensuite été admise par la plupart des
auteurs comme en témoignent deux méta-analyses, une réalisée en 2009 incluant
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2786 patients [68] (niveau de preuve 1), 'autre réalisée en 2016 portant sur 895
patients [69] (niveau de preuve 1), ce qui confirme le niveau élevé de preuve
scientifique. Les recommandations américaines en 2013 [28] (recommandation de
grade A) puis canadienne en 2014 [17] (recommandation de grade A) confirment
cette attitude.

Recommandation 11

Il est recommandé devant toute paralysie faciale idiopathique de débuter un traitement
corticoide par prednisolone ou par méthylprednisolone le plus précocement possible
(idéalement dans les 72 heures). (Grade A)

La dose la plus souvent utilisée dans les études est de 1 mg/kg/jour avec une
dose maximale de 60 mg/jour pendant 5 jours puis a dose dégressive pendant 5
jours. Fujiwara et coll [70] (niveau de preuve 4) ont comparé sur un groupe de
368 patients, 87 traités par de faibles doses de corticostéroides (0.5 a 1 mg/kg/j
soit 60 mg/jour) et 281 par de fortes doses (2 mg/kg/j soit 120 mg de
prednisolone/jour). Les auteurs concluent a la supériorité du traitement précoce
par de fortes doses méme s'ils reconnaissent que la méthodologie de I'étude non
randomisée ne représente qu’un faible niveau de preuve (niveau de preuve 4).
Cette notion de forte dose avait été évoquée par Stennert en 1979 [71] (niveau
de preuve 4) qui proposait de fortes doses de 200 a 250 mg/j de prednisolone.
Furakawa et coll [72] (niveau de preuve 4) ont montré chez des patients
présentant une PFI sévere (grade V et VI), apparues depuis moins de 7 jours que
le traitement a fortes doses, dégressif sur 10 jours (200 mg/j pour une dose totale
de 895mg) et associé a 4 litres d’Hespander et 400 ml de Mannitol permettait
d’augmenter de fagon significative la récupération. Mais cette étude souffre
également de nombreux biais (étude non randomisée, sans double aveugle) ce qui
ne permet pas un niveau de preuve élevée.

Une étude randomisée [73] (niveau de preuve 2), plus puissante, a porté sur 124
patients présentant une PFI depuis moins d'une semaine répartis en 2 groupes
thérapeutiques : 1/ une dose unique de 500 mg IV de méthylprednisolone (61
patients) 2/ une corticothérapie orale (prednisolone a la dose de 60 mg/jour
pendant 5 jours puis a dose dégressive de 10 mg/j pendant 5 jour). Les résultats
fonctionnels étaient identiques, plus de 79% des patients ayant une fonction
faciale normale a 3 mois et a terme une récupération de 80% vs. 78.33%, P >
0.05. Les patients qui présentaient une PFI initialement de grade II et III de
HBCS ont complétement récupéré alors que les patients qui présentaient un grade
VI n‘ont totalement récupéré que dans 20% des cas. Les auteurs ont trouvé une
tendance a une meilleure récupération lorsque le traitement était instauré plus tot
(avant 72 heures), mais sans différence significative.

Plusieurs études [74, 75, 73] (niveau de preuve 4) ont également comparé
I'intérét d’une corticothérapie intraveineuse versus une corticothérapie orale dans
les formes séveres de PFI. La forme intraveineuse semble donner de meilleurs
résultats, mais il s'agit de petites études comparatives comportant de nombreux
biais. D’autre part, la forme orale est la forme la plus utilisée dans la plupart des
études et il ne semble pas y avoir d’intérét a renouveler le traitement aprés 10
jours.
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Recommandation 12

Actuellement, il n’existe pas d’étude de niveau de preuve 1 ou 2 comparant les
posologies et permettant d’établir une recommandation de haut grade.

Il est recommandé de traiter une paralysie faciale idiopathique par corticothérapie a la
dose de 1mg/kg/j pendant 7 a 10 jours.

Dans les formes sévéres (grades V et VI de House et Brackmann), il nous semble justifié
de mettre en place une corticothérapie a forte dose (2mg/kg/jour) pour une durée de 10
jours, dans le respect des contre-indications. (Accord professionnel)

5.2 Place des injections transtympaniques de corticoides

Selon le principe qu’une surdité brusque pouvait bénéficier d’injection
transtympanique (ITT) de corticoides, certains auteurs ont proposé d’utiliser la
méme voie dans la prise en charge de la PFI [76, 77, 78] (niveau de preuve 4).
Mais la littérature est pauvre sur le sujet.

Une étude prospective en double aveugle publiée en 2014 [76] (niveau de preuve
4), portant sur 31 patients présentant une PFI depuis moins de 72 heures, a
comparé deux groupes :

- un premier groupe de 17 patients contrbles traités par prednisolone
intraveineuse (1 mg/kg/ jour (60 mg maximum)) pendant 5 jours puis a
doses dégressives pendant 7 jours (40 mg pendant 3 jours, et 20 mg
pendant 4 jours) associé a un traitement antiviral (acyclovir injectable a la
dose de 200 mg/8 heures pendant 5 jours)

- un deuxieme groupe de 14 patients recevant également une corticothérapie
IV (méme protocole), mais associée a 3 ITT (une injection tous les 3-4 jours
-1 ml, dexaméthasone 5 mg/ml) pendant 2 semaines.

Cette étude ne montre pas de différence significative a 6 mois, mais la
récupération est plus rapide dans le groupe injection ITT (dés la troisieme
semaine). Cependant cette étude ne peut pas confirmer l'intérét du traitement
transtympanique seul compte tenu des effectifs réduits et du fait que les 2
groupes ont recu un traitement corticoide parentéral.

Une étude tres récente [77] (niveau de preuve 4), portant chez 90 patients
présentant une PFI de moins de 72 heures et soit un diabete soit une HTA, ont été
inclus dans une étude rétrospective (6 mois de suivi). Un groupe de 61 patients
traités par valaciclovir (500 mg 3 fois par jour pendant 7 jours) + ITT de
dexaméthasone (4 mg/ ml) tous les 3 jours pendant 2 semaines et un groupe
controle (29 patients) ayant recu de la prednisolone orale a la dose de 1 mg/kg/j
(maximum 60 mg) pendant 5 jours, suivi de doses diminuées pendant une
semaine, + valaciclovir ont été comparé. Les résultats sont équivalents a 6 mois,
mais le faible nombre de patients inclus et les biais de I’étude (notamment une
différence importante d’age entre les 2 groupes) ne permettent pas de conclure a
I'efficacité du traitement transtympanique seul.
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Recommandation 13

Il n'est pas recommandé d’utiliser la voie transtympanique seule dans le traitement des
paralysies faciales idiopathiques. (Accord professionnel)

5.3 Place du traitement antiviral seul dans la prise dans la charge

de la PFP idiopathique

La discussion reste ouverte concernant l'intérét de traitements complémentaires,
notamment les traitements antiviraux seuls ou en association.

Depuis 2007 [65, 66] (niveau de preuve 1), toutes les études multicentriques,
randomisées en double aveugle et contrdlées contre placebo (étude de niveau de
preuve 1) ont confirmé qu’il n‘existait aucune différence significative en faveur de
I'efficacité de I'aciclovir seul et du valaciclovir seul [67] (niveau de preuve 1).

Le traitement antiviral isolé ne modifie donc pas le pronostic des PFI. Il ne peut
donc pas étre proposé. Les recommandations américaines en 2013 [28] (grade A)
puis canadiennes en 2014 [17] (grade A) confirment cette attitude.

Recommandation 14

Il n'est pas recommandé d’utiliser un traitement antiviral seul dans la prise en charge de
la paralysie faciale idiopathique. (Grade A)

5.4 Place du traitement antiviral en association avec Ila

corticothérapie dans la prise dans la charge de la PFI

La premiere grande étude réalisée en 2007 [65, 68] (niveau de preuve 1) montre
que l'association aciclovir + prednisolone n‘augmente pas significativement le
nombre de guérisons completes a 9 mois. Une autre étude de méme niveau vient
le confirmer I'année suivante [67] (niveau de preuve 1). Les auteurs concluent a
I'inefficacité du valaciclovir seul ou en association. Ces deux études de haut niveau
de preuve montraient donc que I'ajout d'antiviraux aux corticostéroides restait de
valeur discutable, ce que confirmait une revue de la littérature de 2013 [60]
(niveau de preuve 3) dont l'objectif était de déterminer si I'association était plus
efficace que les corticostéroides seuls. Parmi les méta-analyses incluses dans cette
revue, plusieurs études [79, 80] (niveau de preuve 3), concluaient que l'ajout
d'antiviraux aux corticostéroides ne fournissait pas d'effet supplémentaire
(OR=1,50 ; IC 95% [0,83- 2,69] ; p = 0,18). Pourtant, la méta-analyse Cochrane
sur les antiviraux mise a jour en 2009 [81] (niveau de preuve 3) soulignait que les
antiviraux administrés avec des corticostéroides pourraient étre associés a un
bénéfice supplémentaire sur le temps de récupération méme si les résultats ne
sont pas significatifs.

Une autre méta-analyse [82] (niveau de preuve 3) datant également de 2009,
concluait en revanche en faveur d’un bénéfice des antiviraux, lorsqu'ils étaient
administrés avec des corticostéroides. Mais la méthodologie de ces revues restait
discutable. C’est ainsi que celle de Gronseth et Paduga [80] (niveau de preuve 3)
réalisée en 2012, incluait des études avec une durée de suivi insuffisante (3
mois), alors que la fonction faciale peut s’‘améliorer jusqu’a 12 mois apres
I'apparition de la paralysie. D’autre part, il existe plusieurs erreurs d’analyse des
articles comme le rappel Berg T et Jonsson [60] (niveau de preuve 3).
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Les recommandations américaines publiées en 2013 [28] et les recommandations
canadiennes publiées en 2014 [17], proposent que le traitement antiviral puisse
étre associé a la corticothérapie a la phase initiale d'une PFI [28], (présomption
scientifique grade B). En 2015 [83] (niveau de preuve 3) puis en 2018 [84]
(niveau de preuve 2), deux méta-analyses confirment |'intérét de cette bithérapie.
La derniere étude [84] (niveau de preuve 2) reprend 23 articles représentant
4623 patients et conclut que le traitement antiviral associé aux stéroides est
significativement plus efficace qu’une monothérapie (traitement antiviral ou
stéroide).

Plus récemment, une méta-analyse publiée en 2015 [83] (niveau de preuve 3) et
mise a jour en 2019 [85] (niveau de preuve 3), (incluant 2280 patients) a montré
que la combinaison des antiviraux associés aux corticostéroides n‘a que peu ou
aucun effet comparé aux corticostéroides seuls. Le fait que |'association des
antiviraux n’entraine pas d’effet secondaire supplémentaire et le fait que cette
association pourrait réduire les risques de séquelles poussent les auteurs a
conclure a l'intérét de la bithérapie.

L’attitude retenue par certains auteurs [17, 86] (niveau de preuve 4) est la mise
en place systématique d’une corticothérapie qui sera associée a un traitement
antiviral dans les formes les plus séveres. C'est le cas des recommandations
américaines [28] et canadiennes [17] qui proposent |'utilisation de la bithérapie
devant une PFI sévere alors qu’une corticothérapie seule est proposée devant une
PFI incompléete. L'aciclovir a la dose de 5 cp de 400 mg/jour ou le valaciclovir a la
dose de 3 cp de 1 g est proposé, en sachant que le valaciclovir donne moins
d’effets secondaires rénaux et hépatiques.

Recommandation 15

Devant toute paralysie faciale idiopathique, il est recommandé de prescrire un traitement
antiviral associé a un traitement corticoide principalement chez les patients ayant une
atteinte sévére et vus précocement (dans les 72 premiéres heures). (Accord
professionnel)

5.5 Prise en charge médicamenteuse de la PFP zostérienne

La présentation de la PFP zostérienne est proche de celle de la PFI avec,
cependant, quelques différences cliniques et une gravité bien supérieure. La
différence la plus importante correspond au caractére récidivant de la PFP
zostérienne [8] (niveau de preuve 3).

L'évolution de la PFP zostérienne est plus sévere que celle de la PFI, le
pourcentage de patients gardant des séquelles étant évalué, selon les études,
entre 50% a 85% [8, 87, 88] (niveau de preuve 3).

Comme la PFI, la PFP zostérienne doit étre traitée avec des corticostéroides,
traitement qui diminuerait également les vertiges et la névralgie post-zostérienne
[89] (niveau de preuve 1). L'association a un traitement antiviral a été proposée,
car la PFP zostérienne correspond probablement a une réactivation virale. En effet,
plusieurs études de conception variable ont tendance a montrer que les taux de
récupération étaient meilleurs avec l'association des stéroides et des antiviraux
gu’avec des stéroides seuls. Cependant, dans ces études |'analyse statistique n’est
pas probante [8, 90, 91] (niveau de preuve 2).
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Compte tenu de son évolution plus péjorative, le traitement repose sur l'aciclovir,
par voie parentérale le plus tot possible aprés le début des symptomes, associé a
une corticothérapie. La dose recommandée d’antiviral est de 30 mg/kg par jour
pendant 7 jours et au moins 1 mg/kg de prednisolone per os pendant 10 jours
[92] (niveau de preuve 2). La rare, mais possible toxicité rénale de l'aciclovir
parentéral doit conduite a une hydratation adaptée et a une surveillance de la
fonction rénale, notamment chez le diabétique, de ce fait on utilisera le
valaciclovir. Des antalgiques adaptés aux douleurs de type neuropathique telle la
pregabaline peuvent étre utilisés [93] (niveau de preuve 3).

Recommandation 16

Devant toute paralysie faciale périphérique zostérienne, un traitement corticoide par
prednisolone ou méthylprednisolone associé a un traitement antiviral pendant 7 jours,
valaciclovir 3g/j) doit étre débuté le plus précocement possible. (Grade B)

6 Prise en charge de I'eeil dans la paralysie faciale
idiopathique ou zostérienne

La principale complication fonctionnelle de la PFI est le retentissement
ophtalmologique (kératite, ulcére cornéen, panophtalmie). Ces complications
peuvent étre évitées en réalisant systématiquement un usage pluriquotidien de
gouttes ophtalmiques, de gel protecteur ou de larmes artificielles, associées a une
réduction de I'exposition cornéenne temporaire, voire permanente, notamment la
nuit [28, 17, 86, 94, 95] (niveau de preuve 4). Les lentilles sclérales hydratantes
représentent également une option [95] (niveau de preuve 4).

Le jour, on utilisera des larmes artificielles et des gels lubrifiants ainsi que des
produits pour I'hygiéne oculaire (de préférence sans conservateur). En présence
de photophobie, de troubles visuels et surtout de douleurs oculaires importantes,
il convient de craindre des complications conjonctivales ou surtout cornéennes et
de demander un avis ophtalmologique rapide. En cas de complications
cornéennes, il faudra utiliser des collyres antibiotiques (a base de Rifamycine® 4
fois par jour), des collyres cicatrisants (collyre a base de Nandrolone
Acétylcystéine 4 fois par jour), des collyres de suppléance lacrymale unidose (4 a
8 fois par jour) et des lubrifiants en pommade. La nuit, il faudra idéalement
maintenir la paupiére fermée avec des pansements adhésifs en veillant a ce qu’il
n'y ait pas de contact entre le pansement utilisé et la cornée ou la sclere.
Idéalement en posant l'adhésif horizontalement sur la paupiére supérieure pour
I'alourdir et horizontalement sur la paupiere inférieure pour un effet de lift
corrigeant I'ectropion. On pourra également proposer d’y associer la mise en place
de pommade (type pommade vitamine A). En cas de persistance des symptomes
(rougeurs, douleurs, photophobie), il faudra arréter temporairement tout collyre
pour éliminer les réactions toxiques de certains conservateurs et occlure nuit et
jour les paupieres. L'arrét de l'occlusion sera accompagné de la reprise du
traitement médical local en évitant les produits contenant des conservateurs ainsi
gue la pommade vitamine A qui est parfois responsable d'allergie. Quel que soit le
moment de la journée, il faut interdire la rondelle oculaire ou toute autre
compresse mise directement sur |'ceil.

Ce traitement doit étre systématiqguement mis en place de fagon précoce [28, 17,
95] (niveau de preuve 4) et la surveillance ophtalmologique doit étre prolongée,
car malgré une meilleure occlusion palpébrale, les anomalies de la sécrétion
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lacrymale persistent longtemps. Il est alors important de rechercher une
éventuelle kératite qui peut apparaitre plusieurs semaines aprés le début de la
récupération [96] (niveau de preuve 4).

En cas d’ulcération aigué ou d’incapacité du patient a suivre le traitement
(démence), une occlusion palpébrale et une blépharorraphie vont permettre
d’assurer la protection oculaire. Un ptosis thérapeutique peut également étre
proposé par injection de toxine botulique au niveau du releveur supérieur de la
paupiere (2 a 3 mois d'efficacité) méme si I'utilisation de toxine botulique a la
phase aigué d’une PFI reste discutable.

Il n‘existe aucune étude randomisée comparant le suivi des patients présentant
une PFI avec et sans traitement ophtalmique. Cependant un défaut de prise en
charge ophtalmologique conduira systématiquement a des complications
ophtalmiques qui peuvent étre catastrophiques.

Recommandation 17

Il est recommandé de mettre en place de fagon systématique et le plus tot possible, une
prise en charge ophtalmologique incluant des soins locaux, une occlusion nocturne et
une éducation du patient devant toute paralysie faciale idiopathique. Devant tout ceil
rouge et douloureux, la prise en charge doit étre confiée a un ophtalmologiste. La
surveillance ophtalmologique doit également étre prolongée plusieurs semaines apres le
début de la récupération. (Accord professionnel)

7 Place de la rééducation dans la paralysie faciale
idiopathique

- Les techniques de rééducation de la face

Les techniques de rééducation de la face tels les exercices musculaires du visage,
le biofeedback, le traitement au laser, [|'électrothérapie, le massage et la
thermothérapie, sont classiquement utilisées dans la prise en charge de la PFI en
attente de récupération au cours des premiers mois [97, 98] (niveau de preuve
4). Leur objectif est d’accélérer la récupération et de minimiser le risque de
séquelles. Une méta-analyse récente [99] (niveau de preuve 4) incluant 12 études
et colligeant 872 patients montre qu'il existe un risque élevé de biais du fait de la
variabilité des techniques utilisées et du délai de leur mise en place. Par exemple,
quatre essais étudiaient I'efficacité de la stimulation électrique (313 participants),
trois essais portaient sur les exercices des muscles du visage (199 participants),
et cing études comparaient ou combinaient certaines méthodes de kinésithérapie
avec l'acupuncture (360 participants). Une seule étude semble montrer que les
exercices des muscles du visage sont bénéfiques pour les personnes présentant
une PFI comparativement au groupe témoin. Cependant, cette étude concernait
des patients présentant une PFI qui n’était pas a la phase initiale [98] (niveau de
preuve 4). Dans une autre étude de faible puissance, on constate qu'il est possible
gue les exercices des muscles du visage puissent aider a réduire |'apparition des
syncinésies et a accélérer le temps de récupération. Seule |'utilisation d’une
stimulation électrique est contre-indiquée dans la prise en charge initiale ou
tardive en raison de |I'apparition systématique de syncinésies [91, 100] (niveau de
preuve 4).

Concernant la chronologie de la prise en charge, il existe peu d’études
s'intéressant au bénéfice d'une prise en charge précoce par de la rééducation. Une
méta-analyse [99] (niveau de preuve 4) réalisée en 2011 ne permettait pas de
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confirmer son caractére indispensable. Cependant, dans les formes initialement
séveres, une prise en charge précoce pourrait étre justifiée. Son intérét a été
montré dans une étude qui a mis en évidence une amélioration de la récupération
motrice chez les patients présentant une PFI sévere (grade V et VI de HBCS)
lorsque la rééducation a été mise en place de facon précoce [101] (niveau de
preuve 2).

En conclusion, la rééducation des muscles de la face contribue a améliorer la
fonction faciale, principalement chez les personnes atteintes de PFI n’ayant pas
récupéré [17, 97, 98] (niveau de preuve 4). Il n'existe cependant aucune donnée
probante permettant d’affirmer a ce jour qu'une rééducation a la phase initiale de
la PFI permette de diminuer les risques de séquelles [28, 17] (niveau de preuve
4),

Toutefois, dans les formes initiales les plus séveres, associées a un mauvais
pronostic, il nous semble indispensable de réaliser une prise en charge
pluridisciplinaire incluant une équipe de rééducateurs formés. Des études
supplémentaires seront nécessaires pour confirmer l'intérét d’'une rééducation
précoce.

La pratique préconisée en rééducation [109, 110, 111] (niveau de preuve 4) vise
a guider la récupération des fibres nerveuses et musculaires par :

- la mise en place de massages endo- et exobuccaux (massages internes et
externes, pratiqués par le thérapeute et le patient en autonomie). Ils
peuvent étre précédés par de la thermothérapie pour aider le relachement
musculaire.

- les exercices praxiques (mouvements lents, de faible amplitude, et
symétriques)

- un contrGle cortical du patient lors de linitiation du mouvement et un
biofeedback (miroir, thérapeute...)

- des stades de progression pour la réalisation des mouvements (du stade
passif assisté au stade actif).

Recommandation 18

La prise en charge par des rééducateurs formés (orthophonistes ou kinésithérapeutes,
dont la compétence est présente dans leurs nomenclatures respectives) est
recommandée devant toute paralysie faciale idiopathique sévére ou présentant des
facteurs de mauvaise récupération. (Accord professionnel)

- Place de I'électrothérapie dans la rééducation de la PFI
Depuis 1984, I'électrostimulation est jugée comme profondément néfaste, car elle
participe au raccourcissement des fibres musculaires, entravant la récupération
[108] (niveau de preuve 4). De la méme facon toute rééducation pratiquée en
force est formellement contre indiquée : les mouvements réalisés rapidement,
fortement, en amplitude élevée, ou encore la mastication de chewing-gum
favorisent le développement de séquelles (spasmes, syncinésies). Le risque
augmente donc de développer une forme spastique de la PFP initialement flasque.
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Recommandation 19

L'électrothérapie et le travail en force (chewing-gum, et exercices praxiques en
biofeedback) sont formellement contre-indiqués dans la prise en charge de la paralysie
faciale idiopathique. (Accord professionnel)

8 Intérét de l'acupuncture dans la paralysie faciale
idiopathique

Certains auteurs (pour la plupart des équipes chinoises) ont proposé |'acupuncture
et la moxibustion (technique de stimulation par la chaleur de points
d'acupuncture) dans le traitement de la PFI a la phase initiale [102] (niveau de
preuve 4).

Une méta-analyse chinoise [103] (niveau de preuve 4) publiée en 2019, reprenant
11 études randomisées et incluant 1258 patients conclut en la supériorité du
traitement par acupuncture versus le traitement médicamenteux. Mais les auteurs
reconnaissent que les conclusions de cette étude restent tres discutables du fait
des biais importants en lien avec la diversité des techniques utilisées. Ceci va dans
le sens des recommandations américaines publiées en 2013 [28] selon lesquelles
il n‘existe pas de preuve suffisante de I'efficacité de I'acupuncture seule.

De méme, l'utilisation de vitamine B12 en plus de la prise en charge par
acupuncture n‘a pas démontré son efficacité [104] (niveau de preuve 4).

Recommandation 20
L'acupuncture n’est pas recommandée chez les patients présentant une paralysie faciale
idiopathique.

Devant le peu d’étude de bon niveau de preuve scientifique, I'acupuncture ne peut étre
recommandée dans le traitement de la paralysie faciale idiopathique au stade aigu.
(Grade C)

9 Intérét de I'‘oxygénothérapie hyperbare dans Ia
paralysie faciale idiopathique

L’'oxygene hyperbare a été proposé par certains en complément du traitement
médical [105, 106, 107] (niveau de preuve 4). Le principe du traitement consiste
a réaliser des sessions de 30 a 120 minutes dans un caisson hyperbare (entre 1.5
et 3 pressions atmosphériques) a 100% d’oxygene. Le principe serait d’'améliorer
la diffusion de I'oxygéne dans les tissus et notamment de réduire I'hypoxie du nerf
facial, et ainsi améliorer la récupération. Une méta-analyse publiée en 2012
montre qu’il n‘existe que des études de faible niveau de preuve comportant des
biais importants [106] (niveau de preuve 4).

Une seule étude randomisée en simple aveugle [107] (niveau de preuve 4) et
incluant 79 patients compare :

- un groupe de 42 patients recevant de I'oxygéne hyperbare (2.8
atmospheres pendant 60 minutes, 2 fois par jour, 5 jours par semaine
jusqu’a la récupération et avec un maximum de 30 séances), associé a un
traitement placebo
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- et un groupe de 37 patients qui bénéficierent d'un traitement hyperbare
placebo (avec une pression partielle d’'oxygéne normale) et un traitement
par prednisone (40 mg deux fois par jour, en dose dégressive aprés 8
jours).

La fonction faciale a récupéré chez plus de participants traités par
oxygénothérapie hyperbare que par prednisone (oxygénothérapie hyperbare,
40/42 (95 %) ; prednisone, 28/37 (76 %) ; RR 1,26, IC 95% 1,0 1,53).
Cependant cette étude n’a pas été réalisée en double aveugle et le nombre de
patients reste faible [107] (niveau de preuve 4).

Recommandation 21

Il n’est pas recommandé d’utiliser I'oxygénothérapie hyperbare dans la prise en charge
de la paralysie faciale idiopathique. (Grade D)

Recommandation 22

Toute paralysie faciale idiopathique qui ne récupére pas complétement doit bénéficier
d’une surveillance prolongée afin d’adapter la prise en charge thérapeutique en fonction
de I'évolution fonctionnelle. (Grade D)

10 Décompression chirurgicale du nerf facial au cours des
paralysies faciales idiopathiques a la phase aigué

10.1 Rationnel de la prise en charge chirurgicale de la PFI

Depuis les années 1980, la prise en charge chirurgicale des patients présentant
une PFI sévere fait I'objet de nombreux débats [112] (niveau de preuve 4). Il est
en effet difficile de prouver les effets chirurgicaux d'un geste de décompression
parce que de nombreux facteurs peuvent influer sur les résultats chirurgicaux,
comme le choix du patient, le moment de l'intervention chirurgicale et la méthode
et la voie d’abord. La variation de ces facteurs rend donc difficile la démonstration
des effets de la chirurgie sur une pathologie dont la prise en charge chirurgicale
est peu fréquente. Ainsi, une revue de la littérature réalisée en 2013 ne retient
aucune recommandation en faveur d’'un acte chirurgical [113] (niveau de preuve
4) devant une PFI. De méme, les recommandations américaines publiées en 2013
[28] (niveau de preuve 4) puis les recommandations canadiennes publiées en
2014 [17] (niveau de preuve 4) ne recommandaient pas de prise en charge
chirurgicale devant une PFI. Cependant, pour pouvoir démontrer l'efficacité d'un
traitement dans les études cliniques, il est nécessaire de mener des études
randomisées et en double aveugle pour démontrer une différence statistiquement
significative entre les groupes, ce qui reste difficile a mettre en place pour une
intervention chirurgicale.

Par conséquent, il est plus prudent de dire que l'effet du traitement chirurgical sur
la PFI n‘a pas encore été prouvé dans la littérature. Cependant, cela ne signifie
pas que l'intervention chirurgicale est inefficace, mais plutét que les critéres de
jugement des méta-analyses de type Cochrane ne sont pas adaptés pour
démontrer le bénéfice d'une intervention chirurgicale, car I'évaluation de la gravité
des séquelles sans et apres décompression chirurgicale n’a jamais été étudiée.
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Autrement dit, méme si nous ne pouvons pas prouver l'efficacité de cette
intervention chirurgicale, nous pensons qu’il faut continuer a proposer une
intervention chirurgicale comme option de traitement, comme I'ont suggéré Lee et
al. dans une méta-analyse publiée en 2019 [114] (niveau de preuve 2).

Recommandation 23

Il n‘existe pas, a ce jour, dans la littérature de preuve que la décompression du nerf
facial dans la paralysie faciale idiopathique a la phase aigué apporte un bénéfice.
Cependant, devant la grande hétérogénéité des résultats et des techniques utilisées, il
nous semble que des études complémentaires bien conduites doivent étre réalisées
avant de pouvoir affirmer l'inutilité de cette technique. (Accord professionnel)

10.2 Technique chirurgicale

Le diagnostic d’'une PFI doit étre établi avec certitude avant de discuter un
éventuel geste de décompression chirurgicale. Ce diagnostic repose sur des
criteres cliniques, électromyographiques et radiologiques définis précédemment.

L'approche chirurgicale a évolué avec la meilleure compréhension de Ila
physiopathologie. Historiqguement, le foramen stylo-mastoidien et la jonction
cordo-faciale ont été proposés comme étant les sites étiologiques de la paralysie
de Bell [115, 116] (niveau de preuve 3). Par conséquent, la décompression
transmastoidienne a d'abord été préconisée, mais s'est révélée inefficace
lorsqu'elle était effectuée seule [112, 117] (niveau de preuve 4). Une meilleure
connaissance du site de la compression nerveuse et du blocage de la conduction
est survenue a la suite de la description de I'approche de la fosse moyenne (voie
suspétreuse : VSP) par William House en 1961 [118] (niveau de preuve 4). Avec
cette approche, Fisch et Esslen [119, 48] (niveau de preuve 4) ont constaté un
cedeme prononcé et une hyperhémie au niveau du ganglion géniculé chez 11 des
12 premiers patients. Dans cette méme étude, 3 patients ont bénéficié d’'une
exposition des 3 portions du nerf facial (approche combinée transmastoidienne et
VSP). Une électromyographie peropératoire du nerf facial depuis le foramen stylo-
mastoidien au canal auditif interne a été effectuée. L'anomalie de conduction était
située dans le conduit auditif interne, a proximité du ganglion géniculé chez les 3
patients. Cette constatation a été corroborée chez une plus grande série de
patients [120] (niveau de preuve 4). Dix-huit patients présentant une
dégénérescence de 90 a 98 % a I'électroneuromyographie (ENMG) ont subi une
décompression. Un ENMG peropératoire a été effectué avec succés pour 16
patients. Parmi ces 16 patients, 15 (94 %) avaient un bloc de conduction a
proximité du ganglion géniculé et un patient avait un bloc de conduction a I'origine
de la corde du tympan. Ces données suggérent que dans la majorité des cas, le
bloc de conduction se produit a proximité du ganglion géniculé et la
décompression devrait donc inclure la premiere portion du nerf facial. Gantz
insiste sur la nécessité d’ouvrir la jonction entre la premiere portion et le conduit
auditif interne, pour libérer ce qu’il décrit comme la bandelette arachnoidienne
[121] (niveau de preuve 4).

Il semble actuellement y avoir un consensus sur la partie du canal facial a
décomprimer du fait des constatations radiologiques et chirurgicales. Il s'agit de la
portion labyrinthique, du ganglion géniculé et de |'amorce de la portion
tympanique. L'abord peut étre réalisé par la fosse cérébrale moyenne ou une voie
transmastoidienne.
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La voie de la fosse cérébrale moyenne permet |'exposition de la face supérieure du
rocher permettant le repérage de I'eminencia arcuata et des nerfs pétreux. On
peut ainsi remonter jusqu’au ganglion géniculé, poursuivre l‘ouverture de la
portion labyrinthique jusqu’au méat acoustique interne et I'amorce de la portion
tympanique. La gaine du nerf est ensuite incisée. Ce point doit étre discuté, car
tous les auteurs ne sont pas d’‘accord estimant que l'ouverture de la gaine aggrave
I'ischémie et fait prendre le risque de lésions axonales [122] (niveau de preuve 4).
Le risque principal de cette voie d’abord est la labyrinthisation en cas d’ouverture
de la cochlée ou du canal semi-circulaire supérieur. Les risques sur le lobe
temporal mis en avant sont exceptionnels du fait de I’écartement trés modéré que
nécessite cet abord.

La voie transmastoidienne permet |‘exposition de la portion mastoidienne et
tympanique (aprés dépose de l'enclume) jusqu’au ganglion géniculé puis de la
portion labyrinthique. La gaine est également incisée. L'abord est plus ou moins
aisé et peut étre facilité par une rétraction associée du lobe temporal. Outre le
risque labyrinthique, une surdité de transmission résiduelle est possible. Cette
voie, choisie par des otologistes n‘ayant pas |'expertise des acces intracraniens et
souhaitant s’en dispenser, reste étroite et ne donne véritablement acces a la
premiére portion labyrinthique aprés dépose de l'enclume que sur de grands
rochers trés pneumatisés, laissant un espace de fraisage suffisant en médial par
rapport au canal semi-circulaire supérieur, sans le mettre en danger. Elle n’est
donc pas toujours a méme de permettre une exposition suffisante pour intervenir
sur le ganglion géniculé et la premiere portion, qui sont comme il est dit
précédemment, |'épicentre du phénomene inflammatoire. Ces contraintes
anatomiques fortes font que la voie de la fosse cérébrale moyenne (voie
suspétreuse) reste la voie de référence pour les équipes entrainées et familieres
de cet accés otoneurochirurgical.

Recommandation 24

Lorsqu’une décompression chirurgicale du nerf facial est choisie, il faut impérativement
inclure le foramen méatal, le segment labyrinthique, la partie initiale de la seconde
portion et le ganglion géniculé. La voie transmastoidienne ou la voie suspétreuse
peuvent étre proposées, mais cette derniére reste la voie de référence.

Il n'y a aucun intérét a décomprimer de fagon isolée la troisieme portion du nerf facial
dans une paralysie faciale idiopathique. (Accord professionnel)

10.3 Date de la décompression

Dans les formes séveres, la plupart des auteurs considerent qu’elle doit étre la
plus précoce possible afin d’éviter une souffrance nerveuse a l'origine de lésion
irréversible [121, 123] (niveau de preuve 4). L’argumentaire repose sur les
données électroneuromyographiques (ENMG) pour justifier une décompression
dans les 14 jours suivant le début de I'atteinte si I'ENMG montre une
dégénérescence de plus de 90% [121, 124] (niveau de preuve 2). Les patients
opérés plus tardivement ont une évolution comparable a ceux ne bénéficiant que
du traitement médical habituel [123] (niveau de preuve 2). Cannon, [123] (niveau
4 de preuve), arrive a la méme conclusion quant au délai de la décompression. Li,
[125] (niveau 4 de preuve), pour des patients décomprimés tardivement ne
trouve pas de bénéfice de la chirurgie. En revanche, Berania, [126] (niveau de
preuve 4), pour des décompressions réalisées entre 21 et 60 jours et 60 et 90
jours trouve un bénéfice identique dans ces deux groupes par rapport a un
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traitement médical seul [127] (niveau de preuve 4). Un troisieme groupe dans
cette étude pour les patients opérés au- dela de 90 jours ne retrouve pas
d’amélioration.

Recommandation 25

Si elle est choisie, la décompression du nerf facial doit intervenir dans les 30 jours
idéalement dans les 14 premiers jours suivant |'atteinte totale prouvée électriqguement.
(Accord professionnel)
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