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Hypotension orthostatique idiopathique 

•! Synonymes  
–! Dysautonomie primitive isolée 
–! Dysautonomie pure / pure idiopathique / pure primitive 
–! Insuffisance autonome progressive 
–! Syndrome de Bradbury-Eggleston 

•! affecte la composante sympathique  
•! se manifeste principalement par une hypotension orthostatique.  

 
•! Prévalence1-9 / 100 000   Sporadique  
•! Âge d'apparition Adulte 
•! Étiologie inconnue = synucléinopathie avec corps de Lewy et 

raréfaction neuronale au niveau du tractus intermédio-latéral 
médullaire et des ganglions sympathiques  

•! Symptômes :  

–! hypotension orthostatique et/ou une dysfonction érectile et des 
troubles urinaires.  

–! symptômes témoignant d'un déficit sympathique : troubles de la 
sudation, syndrome de Claude Bernard-Horner  

–! pas de signe neurologique associé  
–! MAPA : disparition ou inversion du rythme jour/nuit.  

•! Tests spécialisés 

–! Tests d!Ewing (cf cours sur tests végétatifs) 
–! fonction pupillaire ou sudorale,  
–! analyse de la variabilité tensionnelle et de la fréquence 

cardiaque,  
–! microneurographie sympathique, scintigraphie MIBG  
–! taux plasmatiques de noradrénaline bas au repos n'augmentant 

pas lors du lever 

•! Diagnostic d!élimination après avoir rechercher : 

–! cause immunologique, carentielle, métabolique ou toxique 
–! cause médicamenteuse (cardiotrope, urologiques, psychotropes...)  
–! causes curables d"HO (désH2O, insuffisance veineuse, anémie),  
–! déficit en dopamine bêta-hydroxylase  
–! les polyneuropathies périphériques primitives ou secondaires 

(diabète, amylose, insuffisance rénale, syndrome de Guillain-Barré 
carentielle, syndrome paranéoplasique...) 

–! dysautonomies des maladies neurodégénératives (MSA, Park) 

•! Surveillance clinique à la recherche de l!apparition à distance de signes 
neurologiques (sd parkinsonien) 

 

HOI et TVS?  
•! Idiáquez J Rev Med Chil. 2005 Feb;133(2):215-8. Pure autonomic 

failure. Bradbury Eggleston Syndrome. Case report.  

–! Homme de 64 ans avec trouble de l!érection et syncopes 
mictionnelles 

•! Bartoli V Minerva Med. 1981 Apr 2;72(13):831-6. A case of primary 

orthostatic hypotension of the Bradbury-Eggleston type].   
–! Homme avec hypotension orthostatique isolée et « neurologic bladder » 

•! Hague K, Acta Neuropathol. 1997 Aug;94(2):192-6.The distribution of 
Lewy bodies in pure autonomic failure: autopsy findings and review of the literature. 

–! Homme de 63 ans depuis 15 ans trouble de l!érection, 
incontinence urinaire, intolérance à la chaleur diminution de la 
sudation et hypotension orthostatique 

Pandysautonomie aigüe 
 

•! Acute idiopathic autonomic neuropathy (AIAN) 

•! décrite par  Young et al en  1969. 

•! Neuropathie aigüe avec atteinte OS et PS 

•! Souvent précédée d!un syndrome infectieux  

•! Physiopathologie inconnue probable neuropathie aigüe 
inflammatoire dysimmunitaire ( comme GB) 

•! Touche plus souvent la femme jeune 

•! Évolution imprévisible 

•! Kirby, JNNP 1985;48:762-767 

•! Takahashi, Rinsho Shinkeigaku. 2004 sep;44(9):643-7.  
–! F de 26 ans, rhume puis ileus suivi de faiblesse musculaire trouble 

visuel œil droit hypotension orthostatique retention urinaire incomplète 

•! Assor, Gastroent clin biol 2008 :  
–! F de 30 ans : achalasie oesophagienne sd subocclusif anisocorie et 

mydriase areactive, globe vésical anomale RR nocturne 
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Kirby, JNNP 1985;48:762-767 

Patients M 46 M 9 ans M23 ans M 34 ans F 37 ans F 28 ans 

Signes 

d!appel 

RU  3jrs    
dysurie 
anhydro

se 

RU  7jrs    
dysurie 

  ileus 

météorisme  

dysurie  

nycturie 

Syncope  Nausées 

RU   2jrs    

 dysurie  

Diarrhée  

RU   7jrs     
dysurie  

UD délai 4 mois 18 ans 2 mois 4 mois 3 semaines 4 ans 

symptômes nycturie Pollakiurie  

dysurie 

Nycturie  

dysurie 

dysurie Nycturie  
urgenturie  

dysurie 

Nycturie  

débitmétrie Nf Débit faible Nf Nf Nf Débit faible 

RPM ml 50 <30 <30 50 60 <30 

B1 240 80 340 200 250 160 

CCM 350 250 500 350 350 >750 

compliance nl nl nl basse nl nl 

HAD - - - - - - 

DVS   +/-         

contraction  - - + - - - 

récupératio

n 

complète 
en 6m 

Persistance 
pollakiurie 
et POTS 

TVS à 6m    

 HO 
persistante 

TVS à 6 m      

HO à 12 
ans 

TVS  à 3 m  

HO à 17 ans 

0 

Pcum  >100 nf 33 63 60 nf 

Sakakibara R, J Neurol Neurosurg Psychiatry. 2004 Feb;75(2):287-91. 
. 

 

Dysautonomie familiale 

•! Synonyme Neuropathie sensitive et autonomique héréditaire type 3 
Syndrome de Riley-Day 
Prévalence<1 / 1 000 000 

•! Maladie héréditaire autosomique récessive gène IKBKAP localisé sur le 
bras long du chromosome 9 (9q31).  

•! Prédomine dans la population juive d'Europe de l'Est avec une incidence 
annuelle de 1 sur 3 600 naissances  

•! Sexe ratio = 1 
•! présente dès la naissance, progressive  
•! de 0 à 3 ans : 

–! trouble de  déglutition, des pneumonies d'aspiration, 
–!  une hypotonie,  
–!  une instabilité thermique  
–!  un retard du développement.  
–!  pas de dysmorphie évidente, mais une expression faciale caractéristique peut 

apparaître au cours du temps.  
–!  L'absence de larmes lors des pleurs 
–!  Une cypho-scoliose sévère et une petite taille sont fréquentes.  
–! Insensibilité à la douleur 

•! Puis :  
–! Une hypotension orthostatique sans tachycardie compensatoire  

–! hypertension épisodique en réponse à un stress émotionnel ou une 
douleur viscérale  

–! modification de la personnalité peut aller de l'irritabilité et le repli sur soi 
à l'excitation généralisée  

–! La perception de la chaleur et de la douleur est diminuée dans presque 
tous les cas  

–! ROT diminué voir absents 

–! crises végétatives cycliques de fréquence quotidienne, hebdomadaire 
ou mensuelle se manifestent chez 40 % des patients et surviennent au 
réveil  

•! Les principaux critères cliniques pour la différencier des autres 
dysautonomies sont  

–! alacrymie,  

–! une absence de papilles fongiformes,  

–! une diminution des réflexes rotuliens  

–! un test histaminique anormal. (absence de réponse axonale à 
l'injection intradermique d'histamine)  

•! Le diagnostic est définitivement confirmé par une analyse 
moléculaire.  

•! Le diagnostic différentiel inclut les autres neuropathies héréditaires 

sensitives et autonomiques  

Urinary incontinence in familial dysautonomia. 
 Saini J, Int Urogynecol J Pelvic Floor Dysfunct. 2003 Aug;14(3):209-13 

•! 68 femmes de plus de 13 ans atteintes de FD  enregistrées au 
Dysautonomia Centers aux USA et Israel.  

•! Age moyen 27.1+/-9.8 ans ;   99% nullipare 

•! Prévalence incontinence urinaire 82% (n=56)  
–! dont  59% (n=33) IUE,  
–! 11% (n=6) incontinence sur urgenturie 
–! 30% (n=17) incontinence urinaire mixte. 

•!  36% (n=20) portent des protections dont  7% (n=4) quotidienne  
•! 12% énurésie primaire 
•! 26% nycturie.  
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Syndrome de tachycardie orthostatique posturale  

•! = POTS en anglais  
•! Symptômes orthostatique avec augmentation de la FC de plus de 

30 b/mn dans les 5 à12 minutes suivant le passage de la position 
couchée à la position verticale,  

•! Sans hypotension orthostatique 
•! Sans autre neuropathie végétative 

•! épidémiologie 
–! Age moyen des symptomes 30 ans , la plupart des patients ont entre 20 

et 40 ans 
–! Sexe ratio 5F/1H 

•! Symptômes associés 
–! Étourdissements (ou pré-syncope)  
–! Syncope 
–! Intolérance à l'effort  
–! Fatigue extrême  

–! Soif excessive (polydipsie)  

•! Physiopathologie 
–! Capacitance augmentée 
–! Hypovolémie 
–! Hypersensibilité des récepteurs Beta 
–! « Rétention » veineuse 
–! Anomalie de régulation homéostasie au niveau du pont  

•! Pathologies associées 
–! Prolapsus valve mitrale 
–! Syndrome de fatigue chronique 

•! Mesures thérapeutiques:  
–! Régime riche en sel 
–! Apports hydriques importants  
–! Entrainement postural 
–! Beta agonistes 

Impossible d'a!cher l'image liée. Le fichier a peut-être été déplacé, renommé ou supprimé. Vérifiez que la 
liaison pointe vers le fichier et l'emplacement corrects.

. 

Neurovesical dysfunction in postural 
 tachycardia syndrome (POTS). 

 O'Leary ML. Int Urogynecol J Pelvic Floor Dysfunct. 2002;13(2):139-40 

•! Femme de 31 ans, G2P1 
•! SCHV + énurésie depuis 3 ans après un sepsis sur rétention 

placentaire après FC ayant nécessité un curetage et ATB 
•! Fc à 210 b / mn en post-op 
•! Persistance tachycardie et symptômes «d!hypotension orthostatique» 
•! Diagnostique par neurologue 
•! Vidéourodynamique : compliance normale, B1, HAD  

 
 

•! Dysautonomie familiale avec contractures 

•! Syndrome de Lisker-Garcia-Ramos 

•! Obésité infantile d'installation rapide-dysfonctionnement 
hypothalamique-hypoventilation-dysautonomie-tumeurs neurales 

•! Dysautonomie et syndrome paranéoplasique 

•! ! 

Autres dysautonomies 
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Evidence for autonomic nervous system dysfunction  

in females with idiopathic overactive bladder syndrome 

Hubeaux, K Neurourol Urodyn. 2011 Nov;30(8):1467-72.  

•! 33 femmes avec SCHV isolé 

•! 29 témoins 

•! Tets végétatifs sympathiques : test au froid handgriptest 

•! 2 tests parasympathiques ratio 30/15 et épreuve de 
respiration ample dirigée 

•! 2 tests mixtes recherche d!hypotension orthostatique et 
manœuvre de Vasalva 


