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NMOSD, MOG et SEP : ce qu’il faut connaître 

I. Qu’est ce qu’une neuropathie optique inflammatoire (NOI) typique (FO Costello)?  

Les articles de l’ONTT ont permis de mieux définir les NOI « typiques » 

- Incidence annuelle  5/100 000 , femme(3/1), jeune (32 ans) ; 85% caucasiens 

- Douleurs oculaires quasi-systématiques (92%), disparaissant dans les 8j 

- BAV variable, mais récupération d’au moins une ligne d’AV dans les 21j 

- Scotome plutôt caeco-central, mais autre déficit non rare 

- Fond d’œil normal (œdème 1/3 des cas)  

 

Facteurs péjoratifs de récupération :  

- homme, origine (afro-américain), patient âgé 

- AV intiale < 0,4 ; sensibilité au contraste < 1,0 log ; déficit CV (MD) < 15 dB ; 

- OCT : RNFL <75 microns, réduction du CGL maculaire, microkystes maculaires 

 

Risque de SEP à 15 ans : 25% (IRM normale) à 75% (≥1 lésion inflammatoire) 

 

Corticoïdes forte dose :  récupération plus rapide sans modifier le pronostic visuel à 
long terme en cas de NOI typique 
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NMOSD, MOG et SEP : ce qu’il faut connaître 

I. Qu’est ce qu’une neuropathie optique inflammatoire (NOI) typique (FO Costello)?  

Nouveautés sur les neuropathies optiques inflammatoires (1) 

 

Identification des facteurs de risque de NOI (étude de cohorte, 
11 millions, Grande Bretagne) 

 

3 facteurs connus : sexe féminin, âge (20-45 ans), latitude 

2 nouveaux facteurs? 

- tabagisme 

- obésité Braithwaite T et al. Trends in Optic Neuritis Incidence and Prevalence in the 
UK and Association With Systemic and Neurologic. JAMA Neurol. 2020) 
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NMOSD, MOG et SEP : ce qu’il faut connaître 

Nouveautés sur les neuropathies optiques inflammatoires (2) 

 

Surestimation fréquente du diagnostic de NOI : 

 

59,8% des 122 patients adressés pour prise en charge d’une NOI dans un 
centre de neuro-ophtalmologie avaient un autre diagnostic final  

- 22% migraine 

- 19% troubles fonctionnels 

- 16% autres neuropathies optiques 

- 15% rétinopathies 
 

 
 

I. Qu’est ce qu’une neuropathie optique inflammatoire (NOI) typique (FO Costello)?  

Stunkel L et al. Incidence and Causes of Overdiagnosis of 
Optic Neuritis. JAMA Ophthalmol. 2018;136(1):76-81.)  
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NMOSD, MOG et SEP : ce qu’il faut connaître 

I. Qu’est ce qu’une neuropathie optique inflammatoire (NOI) typique (FO Costello)?  

Drapeaux Rouges : NOI Atypiques 

- Âge > 45 ans 

- Absence de douleurs ou paradoxalement douleurs 
persistantes ou récurrentes 

- Atteinte bilatérale 

- Absence de DPAR (si unilatérale) 

- Atypies au fond d’œil : pâleur papillaire initiale… 

- Manifestations systémiques (perte de poids, fièvre…) 

- Mauvaise récupération à M1, récidive 

 

Les NOI Atypiques : 

- sont plus fréquentes en cas de NMOSD ou MOGAD 

- peuvent être identifiées par les anomalies de l’IRM,  du 
LCS, et la présence d’Ac spécifiques 

- nécessitent une prise en charge thérapeutique initiale 
plus agressive 
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NMOSD, MOG et SEP : ce qu’il faut connaître 

II. Neuromyelitis Optica Spectrum Disorder (NMOSD) et NOI (HD Pomeranz)  

Physiopathologie des NMOSD 
- les canaux aquaporine 4 (AQP4) sont les canaux 
hydriques les plus fréquents au niveau du cerveau, de la 
moelle et des nerfs optiques. 
- Dans le cerveau ils se situent dans les régions en 
contact avec le liquide cérébro spinal, au niveau des  
pieds des astrocytes au niveau de la barrière hémato-
encéphalique . 
 
En se fixant aux canaux AQP4, les Ac anti AQP4 (IgG) 
entrainent une production d’interleukine (Il6) qui induit  
- une fuite endothéliale : la barrière hémato-

éncéphalique  devient perméable 
- un processus inflammatoire local avec lyse 

astrocytaire médié par le complément 
- indirectement une démyélinisation secondaire .  
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NMOSD, MOG et SEP : ce qu’il faut connaître 

Atteinte inflammatoire sévère du SNC touchant préférentiellement la moëlle et les nerfs optiques 

Prévalence 0,5 à 10 cas / 100 000, prédominance féminine très forte 

Variation selon l’origine : rare chez le caucasien, fréquente chez l’asiatique et l’africain 

 

Révision des critères diagnostiques  

- (90%) positivité des AQP4+ avec un des critères : (1) Neuropathie Optique (2) myélite aiguë étendue sur au moins 3 segments (3) syndrome de 
l’area postrema (4) syndrome aigu du tronc cérébral (5) narcolepsie (6) syndrome clinique diencéphalique aigu 

- (10%) négativité des AQP4% mais atteinte neurologique (1, 2 ou 3) + dissémination dans l’espace (au moins 2 des localisations) 

 

Neuropathie Optique Inflammatoire atypique 

- AV initiale très basse (souvent inférieure à 1/10), mauvaise récupération malgré traitement par corticoïdes 

- Atteinte récurrente et/ou bilatérale 

- IRM : atteinte de plus de 50% de la longueur du NO, extension fréquente dans la partie postérieure du NO et au chiasma 

 

Recommandation de traitement 

- 1g de methylprednisoloneIV /j pendant 5 jours suivi d’une corticothérapie PO prolongée 

- + échanges plasmatiques en cas de BAV initiale sévère et/ou ne s’améliorant pas après corticothérapie (précoce = meilleur pronostic) 

- + immunosuppression pour éviter les récidives 
 

 
 

II. Neuromyelitis Optica Spectrum Disorder (NMOSD) et NOI (HD Pomeranz)  
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NMOSD, MOG et SEP : ce qu’il faut connaître 

II. Neuromyelitis Optica Spectrum Disorder (NMOSD) et NOI (HD Pomeranz)  

Pourcentage de récidive 

Groupe traité contrôle 

Inebilizumab (1) 
= anti CD19 

12% 39% 

Satralizumab (2) 
= anti récepteur à Il6 

11%  46%  

Eculizumab (3) 
= anti complément 

3% 43% 

(1) Cree BA, Bennett JL, Kim HJ, et al. Lancet. 2019  
(2) Yamamura T, Kleiter I, Fujihara K, et al. N Engl J Med. 2019 
(3) Pittock SJ, Berthele A, Fujihara K, et al. N Engl J Med. 2019 

Traitement de fond : réel espoir thérapeutique par 
diminution des récidives 
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NMOSD, MOG et SEP : ce qu’il faut connaître 

III. MOG Associated Disorder (MOGAD) et Neuropathie Optique Inflammatoire (JJ Chen) 

5% des pathologies inflammatoires de l’adulte (20% chez l’enfant) 
 
- Âge variable : 1 à 82 ans, en moyenne 33 ans  
- Pas de prédominance féminine ; 
- NOI atypique :  

- bilatérale (50%),  
- œdème papillaire significatif lors de la 1ère attaque (86%) ; 
- récidive (50%) 

- Cortico-dépendance initiale fréquente (recouvrement avec 
CRION)  

- amélioration rapide sous corticoïdes IV  
- mais récidive rapide à l’arrêt  

- Parfois associée :  
- Myélite transverse (recouvrement avec NMOSD AQP4-) 
- ADEM (Acute Disseminated Encephalopyelitis) enfant +++ 
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NMOSD, MOG et SEP : ce qu’il faut connaître 

III. MOG Associated Disorder (MOGAD) et Neuropathie Optique Inflammatoire (JJ Chen) 

IRM spécifique 

- 50% présentent une inflammation combinée de la gaine et de la 
graisse périoptique  (« perineural enhancement ») 

- Atteinte étendue du nerf (supérieure à la moitié de sa longueur)  

- Atteinte bilatérale 

 

Meilleure pronostic que NMOSD  

AV finale <1/10 : 6 à 10% MOGAD vs 50% NMOSD AQP4+ 
(Jitprapaikulsen, Chen et al. Ophthalmology 2018)  

 

Physiopathologie : MOG (Myelin Oligodendrocyte Glycoprotein) est 
une protéine transmembranaire à la surface des oligodendrocytes et 
de la myéline 
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NMOSD, MOG et SEP : ce qu’il faut connaître 

III. MOG Associated Disorder (MOGAD) et Neuropathie Optique Inflammatoire (JJ Chen) 

Proposition de traitement 

 

Phase inflammatoire 

- méthylprednisolone IV 3 à 5 j  

- relais par corticothérapie per os (1 mg/kg/j) pendant 1 à 2 mois 

- échanges plasmatiques si BAV sévère sans récupération après 1 à 2 
semaines 

 

Traitement de fond 

- Non en cas de 1ère attaque avec récupération complète (50% de 
récurrence, et pronostic visuel meilleur que NMOSD AQP4+) 

- Oui en cas de récidive, 1ère ligne : Rituximab ou azathioprine +/- 
petite dose de corticoïde per os 

- 2ème ligne proposée  : cures mensuelles d’Immunoglobulines IV 
 
 Chen JJ et al. Steroid-sparing maintenance immunotherapy for MOG-IgG associated disorder. Neurology. 2020;95(2):e111-e120.) 

AAO 2020 Virtual  
D’après F. E COSTELLO, H. D POMERANZ & J. J CHEN 



NMOSD, MOG et SEP : ce qu’il faut connaître 

III. MOG Associated Disorder (MOGAD) et Neuropathie Optique Inflammatoire (JJ Chen) 

Quand rechercher les anticorps AQP4 et MOG? 

- À discuter dans toutes neuropathie optique, sauf si 
typique liée à une SEP 

- À réaliser systématiquement en cas d’atypie  

- Atteinte sévère 

- Bilatérale 

- Récidivante 

- Œdème papillaire sévère 

- Réhaussement du nerf sur une étendue longue 

- Réhaussement perinerveux 

- Atteinte chiasmatique 

- Atteinte associée : ADEM, myélite transverse, area 
postrema… 

 

Etiologies des NO Inflammatoires en 2020 
(retrospective population based study) 
- 57% SEP 
- 31% idiopathique 
- 5% MOGAD 
- 3% NMOSD AQP4+ 
- 1% NMOSD AQP4- 
- 2% sarcoïdose 
- 2% infectieuses 
- 1% médicamenteuses 

Hassan MB et al. Population-Based Incidence of Optic Neuritis in the Era of Aquaporin-4 
and Myelin Oligodendrocyte Glycoprotein Antibodies. Am J Ophthalmol. 2020 
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