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LCR
HIV
HBV
HCV
HSV
VZV
EBV
CMV
BK
VS
CRP
IDR

LISTE DES
ABREVIATIONS

: My¢lopathie aigué.

: Imagerie par Résonance Magnétique.
: Liquide céphalorachidien.

: Virus de I’'immunodéficience humaine.
: Virus de I’hépatite B.

: Virus de I’hépatite C.

: Herpes Simplex Virus.

: Virus Varicelle Zona.

: Epstein Barr Virus.

: Cytomégalovirus.

: Bacille de koch.

: Vitesse de sédimentation.

: Protéine C réactive.

: Intradermoréaction.

ECBU : Examen cytobactériologique des urines.

Ig

SGS
SEP
ADC
JHTMC

: Immunoglobuline.

: Syndrome de Gougerot-Sjogren.
: Sclérose en plaques.

: Coefficient de diffusion.

: Johns Hopkins Transverse Myelitis Center.
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Figure 1: IRM médullaire en coupe sagittale et en séquence T2 montrant
un ¢élargissement modéré de la moelle cervicale en regard de C2 jusqu’a C5
avec un hypersignal intra médullaire étendu en haut jusqu’a la jonction
bulbo médullaire et en bas jusqu’a D3.

Figure 2 : IRM médullaire en coupes sagittale (a) et axiale (b) montrant la
présence d’une zone d’hypersignal sur la séquence T2 au niveau de la
moelle en regard de D6-D7, de forme linéaire et de si¢ge presque central.

Figure 3 : IRM médullaire en coupes sagittales montrant une grosse moelle
et bulbe, du bulbe jusqu’en regard de D2, qui sont le sieége d’un hyposignal
intermédiaire en séquence T1 et d’un hypersignal hétérogéne en séquence
T2.

Figure 4: IRM médullaire en coupes sagittale (a) et axiale (b) montrant un
hypersignal en séquence T2 intra-médullaire en regard de D4 intéressant les
parties latérales de la moelle dorsale.

Figure 5: IRM médullaire en coupes sagittales montrant une dilatation
fusiforme de la moelle cervicale de C3 a DI avec des contours réguliers
ainsi qu’un hyposignal en séquence T1 et un hypersignal en séquence T2.

Figure 6 : IRM médullaire en coupes sagittale (a) et axiale (b) montrant un
petit hypersignal en séquence T2 de la moelle en regard du mur postérieur
de D2, situé dans la partie postéro-latérale droite de la moelle.

Figure 7: IRM médullaire en coupes axiales montrant multiples

hypersignaux cervicaux en séquences T2.

Figure 8: IRM encéphalique en coupes axiales montrant plusieurs

hypersignaux en séquence T2 sus tentoriels.



Figure 9: IRM encéphalique en coupe axiale objectivant multiples foyers
bien limités en hypersignal et rehaussés par le produit de contraste, siégeant
au niveau de la substance blanche sous corticale.

Figure 10: IRM médullaire en coupes sagittales montrant une anomalie de
signal de la moelle cervicale en regard de C2-C3 sous forme de plage en
hyposignal en pondération T1 et en hypersignal en pondération T2, non
modifi¢ par I’injection de Gadolinium. Deux autres anomalies de signal
sicgent en regard de C6 et de C7, de petite taille, présentant les mémes
caractéristiques.

Figure 11: IRM médullaire cervicale en coupe axiale montrant un
hypersignal en temps T2, centromédullaire et presque transverse.

Figure 12 : IRM médullaire en coupes sagittale (a) et axiale (b) montrant
un hypersignal linéaire de la substance blanche médullaire siégeant au
niveau du cordon antérolatéral droit en regard de D6-D7.

Figure 13: IRM cérébrale en coupe axiale montrant des Iésions
hyperintenses en séquence T2 FLAIR en nappes cortico-sous corticaux,
bilatéraux et de siege fronto-temporo-occipital.

Figure 14: IRM médullaire en coupe sagittale montrant une petite plage
intramédullaire en hypersignal en temps T2, en regard de D8 et ne dépassant
pas la hauteur d’un corps vertébral.

Figure 15: IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal en
séquence T2, centromédullaire et prédominant sur la substance grise.

Figure 16: IRM médullaire en coupe sagittale montrant une plage
d’hypersignal en séquence T2, de forme ovalaire et s’étendant sur la hauteur
d’un corps vertébral, en regard de C2-C3, de Ilimites nettes sans
rehaussement apres injection de produit de contraste, avec une discrete
tuméfaction de la moelle en regard.

Figure 17: IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal
médullaire postérieur en séquence T2, touchant la substance blanche et la

substance grise.



Figure 18: IRM médullaire en coupe sagittale montrant un hypersignal en
séquence T2 au niveau de D5.

Figure 19: IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal en
temps T2 centromédullaire avec une légere latéralisation a droite.

Figure 20: IRM encéphalique en coupes axiales montrant un hypersignal
en séquence T2 de siége pédoncullo-protubérenciel a 1’émergence du
trijumeau et quelques anomalies de signal de petite taille au niveau de la
substance blanche sous corticale des deux hémispheéres cérébraux.

Figure 21: IRM médullaire cervicale en coupe sagittale montrant une plage
d’hypersignal en temps T2 en regard de C3-C4 trés discrétement rehaussée
apres contraste et sans modification de la morphologie de la moelle.

Figure 22: IRM médullaire en coupe sagittale montrant un hypersignal en
séquence T2 dorsal trés étendu arrivant au cone médullaire.

Figure 23: IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal en
temps T2 centroédullaire.

Figure 24: IRM médullaire en coupes sagittales et en pondération T2
montrant une tuméfaction étendue de la moelle cervico-dorsale qui
s’accompagne d’une anomalie de signal hyperintense intramédullaire
surtout en regard de C6 a D4 et de D4 a DI10. Linjection de Gadolinium
entraine un rehaussement de ces foyers de fagon manifeste.

Figure 25: IRM médullaire en coupe sagittale objectivant un hypersignal en
séquence T2 prenant le contraste aprés injection intraveineuse de
Gadolinium et intéressent la moelle en regard de C5 a D1.

Figure 26: IRM médullaire en coupe sagittale montrant une plage
d’hypersignal en séquence T2 du cordon médullaire thoracique s’étendant
de D3 aD 10.

Figure 27: IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal en

séquence T2 intéressant surtout la partie antérieur du cordon médullaire.



Figure 28: IRM médullaire en coupe sagittale montrant une moelle
augmentée de volume de facon fusiforme et présentant un aspect en
hypersignal en temps T2 en regard de D5 jusqu’a D8 avec un rehaussement
manifeste aprés injection de Gadolinium.

Figure 29: IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal en
séquence T2 intéressant de facon transverse le cordon médullaire.

Figure 30: IRM médullaire en coupe sagittale mettant en ¢évidence un
hypersignal intra médullaire en pondération T2, étendu sur la hauteur de 2
vertebres de C2 a C4 et rehaussé par I’injection de Gadolinium.

Figure 31: IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal en
séquence T2 occupant I’hémi-moelle gauche.

Figure 32: IRM encéphalique en coupes axiales mettant en ¢évidence un
nodule en hypersignal au niveau de la substance blanche frontale gauche et
un autre para ventriculaire droit au centre ovale.

Figure 33: Immunofixation de six couples LCR et sérum.

Figure 34: Approche diagnostique immédiate des my¢lopathies aigués.

Figure 35: Histologie au cours de la my¢lite aigué.
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En utilisant le terme de myélopathie ou de myélite aigué€, les auteurs se

référent habituellement a la définition d’Altrocchi [1] :

« Survenue d’un dysfonctionnement brutal de la moelle épiniére, ayant une
évolution ascendante ou d’emblée fixée, affectant le plus souvent les deux
moitiés de la moelle, survenant a tout age, chez un patient sans antécédent de

symptomes neurologiques ».

Selon Berman [2], il s’agit d’un groupe d’affections caractérisées par une
atteinte inflammatoire monofocale de la moelle épiniere, touchant a la fois la
substance blanche et grise, s’installant sur une période limitée et d’évolution

habituellement monophasique.

Cliniquement, les MA se traduisent par un tableau médullaire aigu avec
une symptomatologie motrice et sensitive a tous les modes, bilatérale, souvent
symétrique, associée a des troubles vésicosphinctériens souvent séveres. La
définition des myélopathies aigués comporte un critére temporel qui est la
rapidité d’installation du déficit, sur une période allant de 7 a 28 jours. La limite
supérieure de 28 jours est généralement retenue, ce qui conduit a inclure les
my¢lopathies subaigués, et suffit pour écarter les myélopathies chroniques

progressives.

Les my¢lopathies aigués totales, définies par des lésions extensives
bilatérales a peu prés symétriques, sont rares. Les myélopathies aigués partielles
sont beaucoup plus fréquentes: dans ces cas le syndrome sous-l1ésionnel peut étre
trés asymétrique, réalisant parfois un syndrome de Brown-Sequard, ou peut se

résumer a un déficit sensitif.



Cette distinction est utile car la fréquence respective des diverses causes de
my¢lopathies aigués est différente selon que I’on considere les formes totales ou
partielles [3]. Une présentation particuliére est représentée par les atteintes

limitées au cone dont 1’expression est dominée par les troubles sphinctériens [4].

Quel que soit I’aspect réalisé, la survenue d’un syndrome de myélopathie
aigu€ impose que soit effectuée en urgence une IRM médullaire. Cet examen
permet d’¢éliminer une myélopathie aigu€ d’origine compressive pouvant résulter
d’une hernie discale aigué, d’un hématome intrarachidien, de la localisation

¢pidurale d’un processus infectieux, inflammatoire ou tumoral.
Ce syndrome peut survenir dans un contexte de maladies associées :

- Maladies systémiques : Lupus Erythémateux Disséminé [5], syndrome
de Gougerot-Sjogren [6], sarcoidose [7], syndrome des anticorps anti

phospholipides (8) ;
- Infections virales ou bactériennes [9, 10, 11, 12, 13, 14] ;

- Autres pathologies inflammatoires multifocales du systéme nerveux
central: syndrome de Devic [15], encéphalomy¢lite aigué disséminée

[16] ou sclérose en plaques [17].

Enfin, les MA sont considérées comme idiopathiques lorsqu’aucune cause
n’est retrouvée au terme d’un bilan clinique et paraclinique exhaustif. La MA
idiopathique est une entité nosologique rare avec une faible prévalence (1 a 4
nouveaux cas par million d’habitants et par an), souvent mal identifiée et
probablement sous diagnostiquée car peu connue. Les criteres pour définir et
caractériser les MA idiopathiques n’ont cessé d’évoluer grace, notamment, aux

progres de 1’imagerie.



Récemment, un groupe d’experts a proposé¢ de nouveaux criteres
diagnostiques des MA afin de limiter la confusion des dénominations utilisées
dans la littérature et de distinguer la MA idiopathique des MA associées a

d’autres maladies [18].

Le but de ce travail est d’étudier les différents profils épidémiologiques,
cliniques, radiologiques, biologiques, étiologiques et évolutifs des myélopathies

aigués.

Nous nous sommes donc attachés a évaluer ces caractéristiques au sein
d’une population de 26 patients qui présentaient un tableau clinique de

my¢lopathie aigué.

Ces données ont ¢été ensuite comparées avec celles classiquement décrites
dans la littérature. Les objectifs secondaires ont été d’évaluer le pronostic

fonctionnel de cette atteinte médullaire aigué dans cette population de patients.






|- CRITERES D'INCLUSION

Nous avons inclus les patients consécutivement pris en charge dans le

service de neurologie de I’hopital militaire d’instruction Mohammed V entre

Janvier 2000 et Décembre 2008 pour une myélopathie aigu€ inaugurale, définie

par Les criteres d’inclusion issus de différents travaux [2, 19, 20, 21] :

l.

2.

5.

I’apparition aigu€ d’un déficit sensitif, moteur et/ou génitosphinctérien,
un niveau sensitif médullaire bien défini,

I’absence d’¢léments cliniques et radiologiques en faveur d’une

compression médullaire,

I’installation du déficit en moins de quatre semaines puis la

stabilisation des symptomes pendant au moins 48heures,

I’absence d’antécédents neurologiques.

Nous avons exclu toutes les causes neurochirurgicales.



II- RECEUIL DES DONNEES

Pour chaque patient, nous avons recueilli a I’aide des observations, des
comptes rendus d’hospitalisation(s) et de consultation(s) et des résultats des

examens complémentaires:

- les données démographiques (age, sexe, origine géographique),

- les principaux antécédents personnels et familiaux,

- la date et le motif de premiere consultation ou d’hospitalisation,

- les principaux symptdmes neurologiques (moteur, sensitif,
vésicosphinctériens) ou non (douleur, fievre, syndrome grippal...) au
stade initial et a la phase de plateau ainsi que leur durée respective.

- la phase initiale, exprimée en jour(s), a été définie comme étant la
période entre le début des symptomes neurologiques et 1’acmé des
troubles. La phase de plateau, exprimée €galement en jour(s), a été
définie comme étant la période entre ’acmé des troubles et le début de
la phase de récupération neurologique.

- les résultats des examens radiologiques: Imagerie par Résonance
Magnétique (IRM) médullaire et encéphalique. Les parametres

1ésionnels décrits par les examinateurs €taient :

1) le nombre, 2) la localisation dans le plan sagittal et axial, 3) I’extension en

hauteur (rapportée au nombre de corps vertébraux), 4) le retentissement sur la

moelle (volume, compression), 5) la présence ou 1’absence de rehaussement du
signal aprés injection de gadolinium.

- Les résultats de I’analyse du liquide céphalorachidien. Dans le LCR,

une ¢tude biochimique, cytologique, bactériologique et virologique

(virus neurotropes) a ¢été effectuée. La recherche d’une synthése
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intrathécale d’immunoglobulines G a été réalisée dans le LCR chez 19

patients.

Un prélévement sanguin a permis la réalisation des examens suivants
chez tous les patients : ionogramme, numération formule, bilan
d’hémostase (TP, TCA, fibrinogene), bilan hépatique (ASAT, ALAT,
gammaGT, bilirubine totale), urée et créatinémie, CPK, LDH, CRP
(protéine C Réactive), vitesse de sédimentation, glycémie,
¢lectrophorese et immunoélectrophorese des immunoglobulines, TPHA-
VDRL et bilan immunologique (facteur rhumatoide, AAN, anti-DNA
natifs, anti RNP, antiSSA et antiSSB).

Selon les cas, ont été réalisés le dosage de I’enzyme de conversion, la

recherche de cryoglobulinémie, le dosage du complément CH50, C3 et C4, les

dosages vitaminiques, la recherche d’anticorps anti-cardiolipides, le test de

Coombs, les marqueurs tumoraux.

Au plan infectieux, étaient recherchées les sérologies virales. Les patients

ont bénéficié¢ des recherches sérologiques suivantes, sur prélévements sanguins

et céphalo-rachidiens dans certains cas:

Borrelia burgdoferi, HIV-1 et -2, hépatite B (HBV) et C (HCV), herpes
virus (HSV) de type 1 et 2, varicelle zona (VZV), Epstein-Barr (EBV),

cytomégalovirus (CMV).

La recherche de bacille de Koch était effectuée dans le LCR et

éventuellement dans les urines, les crachats et le tube digestif.

Les résultats des examens fonctionnels éventuellement réalisés

(potentiels évoqués, ¢€lectromyogramme) ou de tout autre examen



pouvant contribuer au diagnostic étiologique (radiographie de thorax,

biopsie des glandes salivaires...) ont également été notés.

- Le(s) traitement(s) éventuellement entrepris : type, Vvoie
d’administration, durée et 1’évolution clinique dans le mois suivant leur
administration : favorable en cas de régression de la symptomatologie
neurologique, stable ou défavorable en cas d’aggravation des

symptomes neurologiques.
- La durée totale du suivi.

- Le profil évolutif, a I’issu du suivi, grace a I’échelle définie par Lipton
et teasdall qui permet de classer de facon simple 1’évolution des patients

et qui distingue trois groupes fonctionnels [24] :

1. bon pronostic : marche sans aide et sans limitation du périmetre,
absence de troubles génitosphinctériens ou rares mictions
impérieuses, examen neurologique normal ou présence de quelques

signes modérés (irritation pyramidale, troubles sensitifs minimes) ;

2. pronostic moyen : nécessit¢ d’une aide a la marche (tierce
personne, canne, déambulateur), urgences mictionnelles, signes

persistants d’atteinte médullaire ;

3. mauvais pronostic : marche impossible (fauteuil roulant, alitement),
sondages vésicaux ou incontinence urinaire, déficits sensitifs

majeurs (anesthésie, apallesthésie).

- Les rechutes éventuelles et/ou 1’apparition d’autres arguments cliniques

ou radiologiques en faveur d’une autre maladie neurologique.



I1I- METHODE STATISTIQUE

L’analyse statistique a ¢été performée en utilisant le logiciel statistique
XLSTAT2008. Les variables quantitatives sont exprimées en moyenne +/- €cart

type. Les variables qualitatives sont exprimées en pourcentage.

Nous avons utilisé des tests de régression uni et multivariés dans le but de

déterminer d’éventuels facteurs pronostics au sein de notre population.
IV- LIMITES DE L'ETUDE

La principale limite de cette étude réside dans le recueil rétrospectif des
données. Nous avons été confrontés a des difficultés dans la collecte des
informations dans les dossiers qui nous ont conduit a solliciter les médecins
traitants afin d’obtenir des informations complémentaires. Les difficultés

rencontrées étaient les suivantes:

- Les informations contenues dans les différents dossiers ne sont pas
toujours équivalentes, ce qui rend parfois difficile la standardisation des
informations pour les exploiter au niveau des fiches d’exploitation.

- Un grand nombre d’informations importantes ne sont pas
systématiquement consignées dans ces documents, notamment les délais
des signes précurseurs, les caractéristiques des atteintes motrices et en
particulier les résultats du testing musculaire, les résultats de certains
examens paracliniques, les dates de début de traitement et I’évolution a
moyen et long terme des patients qui sont revus ensuite en consultation.

- Enfin, nos patients n’ont pas tous bénéfici¢ des mémes examens
paracliniques permettant de déterminer la cause éventuelle de 1’atteinte

médullaire, cette recherche ayant €té orientée selon le terrain, les
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antécédents et les symptomes présentés par les patients. Une autre
difficulté concerne 1’absence de données d’imagerie encéphalique pour
7 de nos patients. Ces patients présentaient une MA «typique» sans
aucun signe clinique en faveur d’une atteinte supramédullaire ou
multifocale, raison pour laquelle la réalisation d’une imagerie
encéphalique n’avait pas été effectuée. La recherche d’une synthése
intrathécale d’immunoglobulines G n’avait pas été¢ effectuée chez 7
patients également.

Par ailleurs, le faible effectif de notre série a considérablement limité la
puissance des tests statistiques effectués. De ce fait, les tests multivariés
pour déterminer les facteurs pronostiques étaient d'une robustesse

limitée.
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I- Population (tableau 1)

Selon les criteres d’inclusion dans notre étude, 26 patients ont été retenus et
sélectionnés. Il s’agit de 13 hommes et de 13 femmes, L’age des patients variait

entre 15 et 58 ans (moyenne de 39 ans +/- 13,2) au moment du diagnostic.

Nous n’avons pas retrouvé de pics de fréquence selon les tranches d’age

(graphique 1).

Graphigue 1: Population de notre série en fonction de la tranche d'age

10-19 20-29 30-39 40-49 >50

L’analyse des antécédents note des antécédents tuberculeux et néoplasiques
avec un complément de radiothérapie cervicale dans 3 cas réspectivement. 4
patients ont eu des antécédents allergiques et 3 patients présentaient des
antécédents de dysthyroidie. Des antécédents de syndrome sec ont été notés dans
2 cas, d’aphtose buccale et génitale a répétition dans un cas et de fausse couche

dans un autre cas.
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Tableau 1 : Données démographiques et antécédents

Cas (n°) Sexe Age (ans) Antécédents

1 M 46 -Cancer du larynx en 1998. Radiothérapie: 30aine de séances

2 M 41 -Erythéme noueux tuberculeux chez la fille

3 M 22 -Cousin tuberculeux

4 M 21 -Ulcération génitale et aphtose buccale récidivante, urétrites a
répétition

5 M 39 -Cancer du cavum en Mars 2000, ayant bénéfici¢ d’une
radiothérapie: 37 séances

6 M 15 -Tuberculose ganglionnaire chez la mere en 95

7 41 -Carcinome épidermoide du larynx opéré en 2001.
Complément de radiothérapie 31 s€ances.

8 F 56 -Aucun

9 M 44 -Aucun

10 F 45 -Aucun

11 M 38 -Aucun

12 F 56 -Syndrome sec oculaire depuis 2000

13 F 36 -Allergie aux bétalactamines

14 M 52 -Allergie a la pénicilline et a certains antibiotiques

15 F 21 -Aucun

16 M 24 -Tabagisme modéré et de traumatisme lombaire
-Intervention  chirurgicale pour une hyperthyroidie,

17 F 39 amygdalectomie, lombosciatalgies intermittentes, obésité,
intolérance aux hydrates de carbones.

18 M 58 -Aucun

19 F 58 -Goitre sous traitement

20 F 54 -Aucun

21 F 32 -Allergie a la pénicilline, kyste ovarien opéré, thyroidite
d’Hashimoto, sous Levothyrox.

22 M 22 Aucun

23 F 24 -Fausse couche

24 F 54 -Xérostomie

25 F 36 -Aucun

26 F 40 -Asthme depuis I’enfance.

F: Femme, H: Homme
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ll- Manifestations cliniques
I1.1- Phase initiale

La durée moyenne de la phase initiale a ét¢ de 8 +/- 7 jours. Les
symptomes neurologiques s’étaient installés sur une période allant de 4 heures a

28 jours dans tous les cas.

12 patients sur 26 (46 p.100) ont présenté une douleur initiale a type de
rachialgies intenses sous forme de décharges éléctriques, de sensation d’étau
dorsal, lombaire ou abdominal, de lombalgies pouvant parfois irradier aux
membres inférieurs et de douleurs intercostales ou interscapulaires souvent

séveres. Parfois, cette douleur était diffuse et mal systématisée.

Un tableau infectieux récent était observé chez 8 patients (31 p. 100). Il
s’agissait d’un syndrome grippal dans 4 cas, d’un syndrome fébrile isol¢ dans 3
cas et d’une angine érythémateuse dans un cas. Il précédait les symptomes
neurologiques chez 6 patients et en était contemporain chez 2 patients. Le délai

moyen avant I’apparition du tableau neurologique était de 7 jours.
Les premiers symptomes neurologiques €taient constitués par :

- des troubles sensitifs seuls pour 4 patients (15,5 p.100), a type de
parésthesies. Ils sont décrits comme des engourdissements, des

picotements et plus rarement comme des brilures.

- un dysfonctionnement vésicosphinctérien seul pour 2 patients (7,5
p.100), a type de rétention aigué d’urine, de dysurie, de constipation ou

d’incontinence anale.

- un déficit moteur seul pour 6 patients (23 p.100), a type de faiblesse et
lourdeur des membres d’intensité variable, pouvant étre responsable
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d’un dérobement a la marche et parfois confinant d’emblée le patient

au lit.
- une atteinte combinée pour les autres cas (54 p.100).

Globalement, le déficit moteur et les troubles sensitifs représentaient 69
p.100 des troubles neurologiques en chacun. 23 p.100 des patients ont eu des
troubles vésicosphinctériens.Une installation rapide du tableau médullaire (<48

heures) a été notée dans 19 p.100 des cas.

Une aggravation secondaire des symptdomes neurologiques, apreés une

période stationnaire de 2 jours a 14 jours, a été retrouvée dans 34 p.100 des cas.
I1.2- Phase de plateau

La durée de la phase de plateau a été tres variable selon les patients: de 48
heures a 1 an pour un patient sans amélioration clinique notable au terme du
Suivi.

92 p.100 des patients présentaient un trouble moteur a la phase d’état. 11
patients ¢étaient paraplégiques ou paraparétiques (42 p.100), 3 étaient
tétraparétiques (11,5 p.100), 7 étaient monoparétiques (27 p.100), 3 présentaient
une hémiparésie (11,5 p.100) et 2 n’avaient pas de déficit moteur (7 p.100).
Lorsqu’il était présent, le déficit moteur était sévere empéchant la station debout

et la marche sans aide chez 10 patients.

Un trouble sensitif était noté dans 24 cas (92 p.100), un niveau sensitif bien
défini dans 19 cas (73 p.100). Ce niveau était thoracique dans 90 p.100 et
cervical dans 10 p.100. 15 patients présentaient des paresthésies. Les symptomes

¢taient symétriques dans 50 p.100 des cas.
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Un dysfonctionnement vésico-sphinctériens €tait présent chez 16 patients
(61,5 p.100): un sondage urinaire permanent ou intermittent a été nécessaire
chez 6 patients, une miction impérieuse ou dysurie était notée chez 9 patients,

une incontinence urinaire chez Spatients et une constipation chez 6 patients.

Les symptomes initiaux et de la phase d’état sont résumés dans le tableau
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Signes cliniques a la phase d’état

me . k—;ﬁ.d Douleurs | Symptomatologie inaugurale | Délai
n infectieux Vésico-
Moteurs Sensitifs (niveau) N Extramédullaires
sphinctériens
-Hémiparésie spastique G a
prédominance distale.
—_— —_— . . -ROT vifs a gauche. Hémihypoésthésie
1 “Faiblesse des 4 membres 20] RCA abolis. avec un niveau D1
Signe de Babinski a gauche.
N
N -paraparésie spastique Hypoésthésie tactile et
._.,0 -Rétentionaigué d'urines prédominant en proximal thermoalgique avec Dysurie
P 2 —_ —_— (Sondage urinaire). 7 -ROT vifs aux 4 membres niveau D6 Impériosité —_—
% -constipation opiniatre. -Ebauche de signe de Babinski a Hypoesthésie mictionnelle
= droite. vibratoires aux MI.
=13
]
p—
%]
=
N
5]
M -Paraparésie spastique
< prédominant au MIG.
= 3 — -Rétention aigué d'urines 14 -Rot vifs aux 4 membres. Hypoesthésie Dysurie _—
m (sondage U) ] -Signe de Babinski bilatéral vibratoire constipation
@ -Clonus rotulien a gauche.Reflexe
m crémastérien déprimé a gauche.
<«
N
3
>
N
i3 -Lourdeur symétrique des -monoparesie mnmma.QCm MIG
= oy -ROT vifs polycinétiques et -
[ C membres inférieurs avec ) ) , —— —_ Pseudo folliculite
S| 4 Rachialgies T PN 21j diffusés aux 4 membres.
L diminution du périmétre de . RSN dans le dos
i -Ebauche de signe de Babinski a
= marche
«® gauche.
S
-Paresthésies membres .mmEEmﬁmm_.m spastique Hémihypoesthésie .
P PP . Droite. . < Incontinence
5 —_— —_— inférieurs. -Déficit de 28j . droite avec niveau - . _—
Phémicorps droit -ROT vifs aux 4 membres. cervical urinaire et fécale
-Signe de Babinski droit.
Frissons -Parésie MID. -Monparésie spastique MID Sd de Brown- Séquard Lésion herpétiforme
6 S _— -Sensation d'anesthésie au toucher] 4 h -ROT vifs au MID avec niveau sensitif en —_— du bord gauche de la
ueurs et a la douleur du MIG -Signe de Babinski droit D4 lévre inférieure
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-Tétraparésie flasque plus marquée

Paresthésies bilatérales.

L au MSG. - -
7 Uoc\_mc_)m.q\_m_ -Paresthésies MSD, 14 _ROT abolis aux MS, vifs et diffus _._m_\:_:.%nommnrmm._m _Eﬁ.mzow_nm
- systématisées Lourdeur des2 MS aux MI superficielle droite mictionnelle
-Singe de Babinski bilatéral Avec niveau D2
Fidvre Douleur -Monoparésie crurale droite. Sd de Brown-Séquard
8 (1sem) intercostale en  |-Monoparésie crurale droite| 3 j -ROT vifs. avec niveau sensitif en S —_—
hémiceinture -Signe de Babinski bilatéral D2
. , ”wwﬁmmnrmm_m.m du MSG .| -ROT vifs, légérement diffus aux 4 [Hypoesthésie vibratoire Xéro-
9 _ Etau abdominal s’étendant rapidement au 10j . _— .
MIG membres. Aux membres inférieurs phtalmie
-Dérobement et sensation -Monoparésie crurale droite Hypoesthésie vibratoire Incontinence
10 -_ -_ de faiblesse du MID, 3j -ROT vifs aux membres inférieurs | Du membre inférieur L. -_
- . . ; urinaire
paresthésies. avec signe de Babnski. droit
-Paresthésies des membres
inférieurs remontant au -Paraparésie flasque Rétention aigue
T Sd grippal —_— pubis, 1i -ROT vifs aux MS, abolis MID. Hypoesthésie avec d’urines,
(49) -rétention aigue d’urines ] -RCA abolis. niveau en D5 incontinence
(Sondage urinaire) et -Ebauche de signe de Babinski. anale.
incontinence anale.
Phintes algiques -Paraparésie avec
. q -Paresthésies. Faiblesse des Légére hypotonie des membres PV .| Rétention aigue
diffuses mal P . . P Hypoesthésie vibratoire| ,, "
12 —_— P membres inférieurs, -Fuite | 15 inférieurs. el d'urines (Sondage
systématisées, étau aux membres inférieurs —_—

abdominal

urinaire.

-ROT vifs diffusés aux 4 membres
sans signe de Babinski

urinaire)
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-Paresthésies.
-Sensation de

-Monoparésie du MID
prédominant sur les

Hypoesthésie tactile et|

cartonnement de Ia cuisse flechisseurs. thermoalgique avec
13 — — 14 -ROT vifs aux 4 un niveau en D5, —_ S
gauche. :
, membres. atteinte de la
-Dérobement MID avec . I,
. -Ebauche de signe de | sensibilité profonde.
marche laborieuse RN .
Babinski a droite.
Sd -Paresthésies des -ROT vifs M\w%m?m aux Hypoesthésie
14 mmwzwmwww — EmEcqmmmﬂm:_WEmcwm en | 3j “Ebauche de signe de mcnﬂwqh_mnm_MMM mm: —_ —_
Babinski a gauche.
-Monoparésie droite
prédominant sur les
Rachialgie, |-Faiblesse du MID et léger fléchisseurs cotée a 4/5. Hypoesthésie
15 | Angine | Signe de fauchage. 10j -ROT vifs aux MID. superficielle avec —_ —
Lhermitte -Dysesthésie. -Ebauche de signe de niveau D6-D8
Babinski a droite.
-Tetraparésie Hypoesthésie
-Paresthésies des prédominant en distalité] superficielle avec .
e . Az s : Incontinenc
16 — —_ membres inférieurs. 5j cotée a 4/5 aux MS. niveau en C5 et e urinaire —_—
-Fuite urinaire -Signe de Babinski trouble de la
bilatéral. sensibilité profonde
-Paraparésie flasque
-Paresthésies bilatérales cotée a 4/5. Lo s
s . 2 Hypoesthésie a tous e iz
symétriques en . |-Réflexe achiléen gauche . Impériosité . .
17 —_ —_ 4j , les modes avec niveau| . " . Xérophtalmie
chaussettes et aboli. s mictionnelle
: sensitif D10
ascendantes. -Absence de signe
deBabinski
-Monoparésie brachiale
Douleurs on::m_o mm:oro cotée a
. . . 4/5 prédominant sur les .
- intenses -Faiblesse proximale du . . Amyotrophie du
18 . 7] fléchisseurs. —_— N ..
inter MSG . deltoide
scapulaires -ROT vifs.
pu Signe de Babinski

latéralisé a droite.
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Hypoesthésie

Lombalgies -Parésie MID. -Paraplégie flasque confinant - .
: . . L . . superficielle Miction par
Sd grippal |irradiant vers | -Hypoesthésie de la face . la patiente au lit. . .
19 . ! . 3j . prédominant du regorgement,
(3 sem) la cuisse interne de la cuisse -ROT abolis aux MI. . L
. . . v coté gauche Constipation
droite droite. -Signe de Babinski bilatéral. .
Avec niveau D10
-Paraplégie flasque Hypoesthésie
. i prédominant a gauche. superficielle .
20 Sd mz.ﬁnm_ Dorsalgies rocaﬁ.: mmm.m 2 membres 2j -ROT vifs et diffus, RCA prédominant a _:noﬁ_:.m:om
(49) inférieurs . . urinaire
abolis. gauche avec niveau
-Signe de Babinski bilatéral. D10
-Paresthésies des -Paraplégie spastique
extrémités de MI. symétrique. Hyooesthésie Rétention aigue
-Prurit généralisé et . |-ROT vifs et polydiffusésaux ypoesth d’urines (Sondage
21 —_ —_ . 1j superficielle o
gonflement du visage MI, RCA moyens et . urinaire)
s e . avec niveau D12 o
suite a une inférieurs abolis. Constipation
rachianesthésie. -Signe de babinski bilatéral
.,_,m.\n.mvm.wmma flasque -Hyperesthésie
. prédominant sur les
-Faiblesse des 4 membres L au toucher
. . . . | fléchisseurs des MI et sur les , , .
22 Etau dorsal |confinant le patient aulit.| 3j -Présence d’'un Dysurie
- . extenseurs des MS. . o
Dysesthésies brachiales. . niveau sensitif en
-ROT vifs aux 4 membres. D4
-Signe de Babinski bilateral.
-Paraparésie flasque cotée a
2/5 du coté gauche et a 3/5 du
o -Impotence fonctionnelle coté droit prédominant sur les| Hypoesthésie Incontinence
Sd fébrile . o . . . o
23 (1 sem) Etau lombaire | symétrique des membres | 4 j fléchisseurs. superficielle avec urinaire
inférieurs -ROT vifs aux MI, RCA niveau D10 Constipation
abolis.

-Signe de Babinski bilatéral.

21



-Paresthésies du

-Paraparésie flasque
cotée a 2/5 a droite, et a

membre inférieur 4/5 a gauche,
gauche, puis 74 prédominant surles | Hypoesthésie | Incontinence
24 —_— déficit moteur du J fléchisseurs. superficielle urinaire, Xéro-stomie
méme membre -ROT vifs et diffusés aux| tactile (D4) | Constipation
avec dérobement ML
a la marche. -Signe de Babinski
bilatéral.
-Paraparésie flasque a
-Paresthésies 2/5 mc\Z_m .mﬁ al/5au
o, MID, prédominant sur les , .
bilatérales L1 - Rétention
“Faiblesse des MI fléchisseurs. Hypoesthésie aigue
25 —_ o .| 4h | -ROT vifs aux MI, RCA | superficielle o —
-Rétention aigue o d’urines,
s moyens et inférieurs (D4) o
d’urines (Sondage abolis Constipation
urinaire) -Absence de signe de
Babinski.
-Hémiparésie flasque -MWMNMMMMQ
. . L . gauche cotée a 4/5 a P
Névralgie | -Paresthésies. s . . (D2).
. l1égére prédominance -
cervico- -Impotence . . -Hypoesthésie | —— o
26 . . 12] brachiale. : .
brachiale | fonctionnelle du e vibratoire
auche MSG -ROT plus vifs a gauche. |0\ o1e pius
£ ' -Signe de Babinski mar cm%w
bilatéral. q
gauche.

IROT : Reflexes
ostéo-tendineux
IRCA : Reflexes
cutanés abdominaux
IMI : Membres
inférieurs

IMS : Membres
supérieurs

IMID : Membre
inférieur droit
IMIG : Membre
inférieur droit
IMSD : Membre
supérieur droit
SG : Membre
supérieur gauche
Sd : Syndrome
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Ill- Données d'imageries

I11.1- Imagerie médullaire (tableau 3)

Tous les patients ont eu une imagerie médullaire. L’IRM médullaire initiale

¢tait normale chez 7 patients soit dans 27 p.100 des cas.

Parmi les 19 patients (73 p.100) présentant des anomalies sur I’IRM

médullaire, les Iésions étaient :

- situées au niveau cervical chez 26 p.100 des cas, au niveau thoracique
chez 42 p.100 des cas, au niveau cervicothoracique chez 26 p.100 des

cas et au niveau thoracolombaire chez 5 p.100 des cas.
- ¢étendues a plus de 2 niveaux vertébraux dans 79 p.100.
- multiples dans 21 p.100.

Les Iésions se manifestaient sous la forme d’un hypersignal en séquence T2

le plus souvent.

Une prise de contraste était notée chez 7 patients (41 p.100). Celle ci était
le plus souvent périphérique ou punctiforme. Il ne fiit pas réalisé¢ d’injection de

produit de contraste chez 2 patients (cas n°3 et cas n°5).

Un ¢largissement médullaire était noté chez seulement 7 patients (37

p.100).

L’IRM médullaire de contrdle n’a été réalisée que dans deux cas (cas n°l et
cas n°11). Dans le premier, elle a été effectuée en raison d’une aggravation de la
symptomatologie et elle a montré une extension de I’hypersignal. Dans le

second, elle se révéla normale.
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Tableau 3 : Caractéristiques des IRM médullaires initiales

° - . Prise de Elargissement
Cas (n°) Lesion Siege Gadolinium médullaire
1 Hypersignal T2 Jonction bulb(?;;?ligg}‘lsaei;e jusqu’a D3 ) n
2 - - - -
3 Hypersignal T2 D6 a D7 (central) NR -
a4 - - - -
H ignal T1 : )5
5 hgggrssllg;r?ale Bulbe jusqu’a D2 (central) NR +
6 Hypersignal T2 D4 (parties latérales de la moelle dorsale) - -
Hyposignal T1, \
7 hypersignal T2 C3aDl B +
) D
8 hypersignal T2 (moelle postéro-latérale droite) . )
9 Hypersignal T2 cervical (Multiples) - -
10 - L. .7 . - -
(région cervicale non explorée)
11 - - - -
Hyposignal T1, Plage C2 a C3 (central),
12 hypersignal T2 C6etC7 ) )
. D6 a D7 +
13 Hypersignal T2 (cordon antérolatéral droit) (D4) )
14 hypersignal T2 (ce]r)1t8r al) + -
15 - - - -
16 Hypersignal T2 C2acC3 - +
. D8 (transverse)
17 Hypersignal T2 D11 a D12 (latéral droit) - -
18 Hypersignal T2 C3acC4 + -
19 Hypersignal T2 Dorsal étendu j lzzgg;gll)céne médullaire ) )
Hyposignal T1, C6aD4
20 hypersignal T2 D4 a D10 (central) + +
21 - - - -
22 Hypersignal T2 C5aDl + -
: D3 aDI10
23 Hypersignal T2 (cordon antérieur) ) )
HyposignalT1, \
24 hypersignal T2 D5aD8 + +
25 - - - -
26 ] 3
Hypersignal T2 (hémi-moelle gauche) + +

+ : Présent ; - : Absent ; NR : Non réalisé
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I11.2- Imagerie encéphalique (tableau 4)

Une imagerie encéphalique (IRM encéphalique) a été réalisée initialement
chez 19 patients (77 p.100). Elle était normale dans 14 cas (74 p.100), ne
mettant pas en évidence d’anomalies ¢évocatrices d’une dissémination
supramédullaire. Elle présentait des lésions en hypersignal en pondération T2
dans 5 cas. Il s’agissait d’une Iésion unique dans un cas (cas n°6). Dans les
quatre autres cas, les 1ésions étaient multiples. Ces anomalies si¢geaient en sus
tentoriel dans tous les cas. Seuls deux patients présentaient des 1ésions en sous

tentoriel (cas n°9 et cas n°17).

Une IRM de controle a été réalisée dans un seul cas (cas n°9) en raison de
I’apparition de deux crises ¢épileptiques généralis€ées associées a une
hypertension artérielle une semaine aprés la sortie de la patiente. Cette IRM
pratiquée en urgence a mis en ¢évidence lésions hyperintenses T2 FLAIR en
nappe cortico-sous corticaux bilatéraux et de siege fronto-temporo-occipital en
rapport probablement avec une poussée d’angéite dans un contexte de maladie

inflammatoire.
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Tableau 4 : Caractéristiques des IRM cérébrales initiales

Cas (n°) Lésions Siege
1 NR NR
2 NR NR
3 NR NR
4 NR NR
5 NR NR
6 - -
7 NR NR
8 - -
9 + Sus et sous tentoriel
10 + Sus tentoriel
11 NR NR
12 - -
13 + Sus tentoriel
14 - -
15 - -
16 - -
17 + Noyaux trijumeaux et sus tentoriel
18 - -
19 - -
20 - -
21 - -
22 - -
23 - -
24 - -
25 - -
26 n Frontal gauche et paraventriculaire

droit au centre oval

+ : présent, -: absent ; NR : IRM encéphalique non réalisée
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Cas n°l :

Fig.1: IRM médullaire en coupe sagittale et en séquence T2 montrant un élargissement
modéré de la moelle cervicale en regard de C2 jusqu’a C5 avec un hypersignal intra

médullaire étendu en haut jusqu’a la jonction bulbo médullaire et en bas jusqu’a D3.
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Cas n°3 :

4200.0
128.0/1

Fig.2 : IRM médullaire en coupes sagittale (a) et axiale (b) montrant la présence d’une
zone d’hypersignal sur la séquence T2 au niveau de la moelle en regard de D6-D7, de

forme linéaire et de siége presque central.

28



Cas n°s:

Fig.3 : IRM médullaire en coupes sagittales montrant une grosse moelle et bulbe, du
bulbe jusqu’en regard de D2, qui sont le siége d’un hyposignal intermédiaire en

séquence T1 et d’un hypersignal hétérogéne en séquence T2.
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Cas n°6:

Fig.4 : IRM médullaire en coupes sagittale (a) et axiale (b) montrant un hypersignal en
séquence T2 intra-médullaire en regard de D4 intéressant les parties latérales de la

moelle dorsale.
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Cas n°7 :

Fig.5 : IRM médullaire en coupes sagittales montrant une dilatation fusiforme de la moelle
cervicale de C3 a D1 avec des contours réguliers ainsi qu’un hyposignal en séquence T1

et un hypersignal en séquence T2.

31



Cas n°8 :

Fig.6 : IRM médullaire en coupes sagittale (a) et axiale (b) montrant un petit

hypersignal en séquence T2 de 1a moelle en regard du mur postérieur de D2, situé dans

la partie postéro-latérale droite de la moelle.
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Cas n°9:

Fig.7 : IRM médullaire en coupes axiales montrant multiples hypersignaux cervicaux en

séquences T2.

Fig.8 : IRM encéphalique en coupes axiales montrant plusieurs hypersignaux en

séquence T2 sus tentoriels.
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Cas n°10 :

Fig.9 : IRM encéphalique en coupe axiale objectivant multiples foyers bien limités en
hypersignal et rehaussés par le produit de contraste, siégeant au niveau de la substance

blanche sous corticale.
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Cas n°12 :

84:17:05 PM
Mag = 2.4

Fig.10 : IRM médullaire en coupes sagittales montrant une anomalie de signal de la
moelle cervicale en regard de C2-C3 sous forme de plage en hyposignal en pondération
T1 et en hypersignal en pondération T2, non modifié par I’injection de Gadolinium.
Deux autres anomalies de signal siegent en regard de C6 et de C7, de petite taille,

présentant les mémes caractéristiques.
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Fig.11 : IRM médullaire cervicale en coupe axiale montrant un hypersignal en temps T2,

centromédullaire et presque transverse.
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Cas n°13 :

Fig. 12 : IRM médullaire en coupes sagittale (a) et axiale (b) montrant un hypersignal
linéaire de la substance blanche médullaire siégeant au niveau du cordon antérolatéral

droit en regard de D6-D7.
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Fig.13 : IRM cérébrale en coupe axiale montrant des lésions hyperintenses en séquence
T2 FLAIR en nappes cortico-sous corticaux, bilatéraux et de siége fronto-temporo-

occipital.
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Cas n°14 :

Fig.14 : IRM médullaire en coupe sagittale montrant une petite plage intramédullaire en
hypersignal en temps T2, en regard de D8 et ne dépassant pas la hauteur d’un corps

vertébral.

39



Fig.15: IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal en séquence T2,

centromédullaire et prédominant sur la substance grise.
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Cas n°16 :

Fig.16 : IRM médullaire en coupe sagittale montrant une plage d’hypersignal en
séquence T2, de forme ovalaire et s’étendant sur la hauteur d’un corps vertébral, en
regard de C2-C3, de limites nettes sans rehaussement aprés injection de produit de
contraste, avec une discréte tuméfaction de la moelle en regard.

Fig.17 : IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal médullaire postérieur
en séquence T2, touchant la substance blanche et la substance grise.
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Cas n°17 :

Fig.18 : IRM médullaire en coupe sagittale montrant un hypersignal en séquence T2 au

niveau de D5.

Fig.19 : IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal en temps T2

centromédullaire avec une légere latéralisation a droite.
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Fig.20 : IRM encéphalique en coupes axiales montrant un hypersignal en séquence T2

de siége pédoncullo-protubérenciel a I’émergence du trijumeau et quelques anomalies de
signal de petite taille au niveau de la substance blanche sous corticale des deux

hémisphéres cérébraux.
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Cas n°18 :

FRFSE=XL/96
TR:3566

Fig.21 : IRM médullaire cervicale en coupe sagittale montrant une plage d’hypersignal
en temps T2 en regard de C3-C4 tres discrétement rehaussée aprés contraste et sans

modification de la morphologie de la moelle.
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Cas n°19 :

Fig.22 : IRM médullaire en coupe sagittale montrant un hypersignal en séquence T2

dorsal tres étendu.
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Fig.23 : IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal en temps T2

centroédullaire.
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Cas n°20 :

Fig.24 : IRM médullaire en coupes sagittales et en pondération T2 montrant une
tuméfaction étendue de la moelle cervicodorsale qui s’accompagne d’une anomalie de
signal hyperintense intramédullaire surtout en regard de C6 a D4 et de D4 a D10.

L’injection de Gadolinium entraine un rehaussement de ces foyers de facon manifeste.
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Cas n°22 :

Ex: $0631 '
Set 2 v
Img 6 °

0Sag RS.1 B"

4

[

Fig.25 : IRM médullaire en coupe sagittale objectivant un hypersignal en séquence T2
prenant le contraste aprés injection intraveineuse de Gadolinium et intéressent la moelle

en regard de CS a D1.

48



Casn®23:

Fig.26 : IRM médullaire en coupe sagittale montrant une plage d’hypersignal en

séquence T2 du cordon médullaire thoracique s’étendant de D3 a D 10.
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Fig.27 : IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal en séquence T2

intéressant surtout la partie antérieur du cordon médullaire.
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Cas n°24 :

Fig.28 : IRM médullaire en coupe sagittale montrant une moelle augmentée de volume
de facon fusiforme et présentant un aspect en hypersignal en temps T2 en regard de D5

jusqu’a D8 avec un rehaussement manifeste aprés injection de Gadolinium.
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Fig.29 : IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal en séquence T2

intéressant de facon transverse le cordon médullaire.
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Cas n°26 :

Fig.30 : IRM médullaire en coupe sagittale mettant en évidence un hypersignal intra
médullaire en pondération T2, étendu sur la hauteur de 2 vertébres de C2 a C4 et

rehaussé par ’'injection de Gadolinium.
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Fig.31 : IRM médullaire en coupe axiale montrant un hypersignal en séquence T2

occupant I’hémi-moelle gauche.
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Fig.32 : IRM encéphalique en coupes axiales mettant en évidence un nodule en

hypersignal au niveau de la substance blanche frontale gauche et un autre para

ventriculaire droit au centre ovale.
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I11.3- Radiographie pulmonaire

Tous les patients ont bénéficié d’une radiographie pulmonaire. Elle se
révéla anormale dans un seul cas (cas n°4) en montrant un nodule axillaire droit

et un autre apical gauche avec un émoussement du cul de sac pleural droit.
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IV- Liquide céphalo-rachidien (tableau 5)

Tous les patients ont eu une ponction lombaire initiale avec analyse
biochimique, cytologique, bactériologique et immunoélectrophorétique du LCR.
L’analyse du LCR était anormale chez 16 patients (61,5 p.100). Il existait une
pléiocytose a prédominance lymphocytaire chez 11 patients (42 p.100),
supérieure a 20 ¢éléments par mm3 dans 5 cas. La cellularit¢ moyenne était de

9,34 +/- 17,3 éléments par mm3 (0 a 64 ¢léments).

Une hyperprotéinorachie (>0.40 g/1) était noté chez 10 patients (38 p.100),
supérieure ou égale a 1 g/l dans seulement un cas (moyenne a 0.42 g/l). Un
profil oligoclonal n’était retrouvé a 1’électrophorese des protéines
(électrophorése haute résolution et isoelectrofocalisation) que dans 5 cas. Le
bilan bactériologique et virologique était négatif chez tous les patients. La

recherche de la protéine 14.3.3 n’a jamais été effectuée dans le LCR.
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Tableau S : Analyses du LCR de nos patients

Casn® Cellules (éléments/mms3) Protéinorachie (g/1) Synthése intrathécale
1 01 0,43 NR
2 25 1,2 NR
3 24 0,34 -
4 01 0,34 -
5 01 0,3 NR
6 0 0,16 NR
7 02 0,17 NR
8 03 0,2 -
9 4 0,3 +
10 0,4 +
11 40 0,3 NR
12 53 0,56 +
13 3 0,39 -
14 1 0,3 NR
15 64 0,67 _
16 2 0,25 -
17 1 0,11 +
18 6 0,83 -
19 03 0,44 -
20 01 0,73 -
21 0 0,55 -
22 0,27 -
23 01 0,53 -
24 01 0,56 -
25 1 0,25 -
26 3 0,26 +

+ : présent, -: absent, NR: non réalisé
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V- Autres examens

V.1- Biologie (tableau 6)
Un syndrome inflammatoire biologique a été retrouvé dans 7 cas.

Un bilan immunologique a été effectué chez 23 patients sur 26 (88 p.100).
Parmi ces patients, une positivit¢é des anticorps antinucléaires initialement
(1/320) puis apres controle (1/80) a été retrouvée dans 1 cas (n°13) de manicre

isolée (pas d’anomalie des autres auto-anticorps).

Le bilan phosphocalcique était perturbé dans 2 cas (cas n°16 et cas n°18).
Ainsi, une hypercalciurie a été notée dans le premier, associée a une
hyperphosphaturie dans le second. Dans le premier cas, le liquide de lavage

broncho-alvéolaire était lymphocytaire.

La recherche plus ou moins exhaustive de virus neurotropes ou de bactéries
dans le LCR a été effectuée chez la plupart des patients, elle était négative dans
tous les cas. Les sérologies sanguines ont révélé des anticorps IgG spécifiques
de I’herpes dans 6 cas et des anticorps IgG spécifiques du CMV dans 3 cas. Les
taux de ces anticorps dans le sang étaient €levés, témoignant d’une infection
récente. Le profil était celui d’une infection ancienne dans 2 cas (cas n°13 et cas
n°17) du fait du faible taux d’anticorps de type Ig G, la non ascension de ces
anticorps et la négativité¢ des anticorps de type IgM. La recherche de BK était

négative dans tous les cas.

Une infection urinaire avait ét¢ détectée chez 2 patients présentant des
troubles vésico —sphinctériens (cas n°23 et cas n°25). Il s’agissait d’une
infection a Pseudomonas putida dans le premier et d’une infection a Protéus

mirabilis dans le second. Un antibiogramme avait été réalisé dans les 2 cas.
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Le dosage de I’enzyme de conversion de I’angiotensine a été effectué dans

16 cas. Il était élevé dans un seul cas a 89UI/I (cas n°2).

La biopsie des glandes salivaires accessoires révéla une sialadénite
chronique dans 5 cas (cas n°9, cas n°10, cas n°12, cas n° 24 et cas n°25). Dans
Deux cas (cas n°9, et cas n°12), cette sialadénite était compatible avec un
syndrome de Gougerot-Sjogren. Dans les autres cas, elle était aspécifique.
Réalisée dans 8 cas, L’intradermoréaction a la tuberculine était positive dans un

seul cas (Cas n°3).
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Bilan Enzyme de R Biopsie des N < . Examen
Casn°| VS | CRP | phosphor- | conversion de Bilan !mmuno- glandes Recherche IDR a _.s Sérologie ophtalmo- ECBU
. . . logique .. de BK tuberculine (sang) .
calcique I’angiotensine salivaires logique
1 16| 3 NORMAL NON REALISEE NON NON REALISEE NEGATIVE NON NON REALISEE | NON REALISEE | STERILE
REALISE REALISEE
ELEVEE
2 4 4 NORMAL 89 UI/L NEGATIF NORMALE NEGATIVE NEGATIVE NEGATIVE NORMAL STERILE
3 2 3 NORMAL NORMALE NEGATIF NORMALE NEGATIVE POSITIVE NEGATIVE NORMAL STERILE
NON
4 4 0 NORMAL NON REALISEE NEGATIF NORMALE NEGATIF REALISEE NEGATIVE NORMAL STERILE
5 25| 12 NORMAL NON REALISEE NON NON REALISEE NEGATIVE NON NEGATIF NON REALISEE | STERILE
REALISE REALISEE
NON -Ac anti HSV IgG +:
6 10 5 NORMAL NON REALISEE NEGATIF NORMALE NEGATIVE REALISEE 32 Ul /ml (N<2) NORMAL STERILE
7 30 4 NORMAL NON REALISEE NON NON REALISEE NEGATIVE NON NON REALISEE NORMAL STERILE
REALISE REALISEE
8
7 3 NORMAL NON REALISEE NEGATIF NORMALE NEGATIVE NON -Ac anti HSV IgG + NORMAL STERILE

REALISEE
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Sialite
chronique
compatible avec

-Test de Shirmer :
insuffisance de sécrétion
lacrymale surtout de I'ceil

9 (12 NORMAL NORMALE NEGATIF un syndrome NEGATIVE NON NEGATIVE . droit. STERILE
REALISEE -Coloration Rose Bengale
sec grade 4 de " .
: positive au niveau de la
Chisholm et , X
cornée droite.
Masson
NON sialadénite non NON
10 | 14 NORMAL REALISEE NEGATIF spécifique NEGATIVE REALISEE NEGATIVE NORMAL STERILE
11|59 NORMAL NON NEGATIF NORMALE NEGATIVE NON A ti CMV IgG + NORMAL STERILE
REALISEE REALISEE cant &
Sialite
chronique grade
3 de Chisholm NON Test de Shirmer positif et
12| 5 NORMAL NORMALE NEGATIF et Masson NEGATIVE REALISEE NEGATIVE baisse de I'acuité visuelle a STERILE
compatible avec droite
un syndrome
sec
. Profil d’une infection
AAN positifs : . N
13 |39 NORMAL NORMALE 1320 NORMALE NEGATIVE NEGATIVE ancienne a CMV et NORMAL STERILE
HSV
NON
14 | 10 NORMAL NORMALE NEGATIF NORMALE NEGATIVE REALISEE NEGATIVE NORMAL STERILE
NON Al ti HSV
15| 4 NORMAL NEGATIF | NORMALE | NEGATIVE | NEGATIVE cant NORMAL STERILE
REALISEE 18G +
Hyper-
calciurie a
16 | 2 0,26 (0,10 NORMALE NEGATIF NORMALE NEGATIVE NEGATIVE NEGATIVE NORMAL STERILE
0,21)
17 15 NORMAL | NORMALE | NEGATIF | NORMALE | NEGATIVE | NeGaTive | Mectionancienned | .o shirmer positif STERILE

HSV1
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Hypercalciurie

18|63 Hyper NORMALE | NEGATIF NORMALE NEGATIVE NEGATIVE NEGATIVE Fond d'ceil : STERILE
. nodules cotonneux
phosphaturie
19 | 28] 2 NORMAL NORMALE | NEGATIF | NORMALE NEGATIVE | NEGATIVE Ac anti CMVIgG + NORMAL STERILE
NON NON Ac anti CMV 1gG +:
20|64 NORMAL ceaLisee | NEGATIF NORMALE NEGATIVE REALISEE 14626 Ul NORMAL STERILE
NON
21|83 NORMAL NORMALE | NEGATIF NORMALE NEGATIVE REALISEE NEGATIVE NORMAL STERILE
2|42 NORMAL NORMALE | NEGATIF NORMALE NEGATIVE mmﬂm_“mm Acanti HSV IgG + NORMAL STERILE
23|10 4 NORMAL NORMALE | NEGATIF | NORMALE NEGATIVE NON Acanti HSV IgG + NORMAL Pseudomonas
REALISEE putida
24 18] 4 NORMAL NORMALE | NEGATIF | Si2lite chronique | ooy NON NEGATIVE Test de Shirmer STERILE
non spécifique REALISEE positif
Discrete
sialadénite NON Ac anti HSV 1gG +: , N
25 | 20| 10 NORMAL NORMALE | NEGATIF | to 00 " | NEGATIVE REALISEE 1592801/ NORMAL Protéus mirabilis
spécifique
26 | 10| 16 NORMAL NORMALE | NEGATIF NORMALE NEGATIF NON NEGATIVE NORMAL STERILE

REALISEE
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V.2- Explorations électrophysiologiques (tableau 7)

Ils ont été réalisés initialement chez 22 patients sur 26. Les potentiels
évoqués somesthésiques ont €té réalisés dans 15 cas. Les potentiels évoqués

visuels et auditifs ont été effectués respectivement dans 17 cas et 11 cas.

Une altération des potentiels évoqués sensitifs a été notée dans 12 cas, sous
forme d’un allongement des latences P37 et N45 dans 9 cas, d’une
désynchronisation des ondes dans 2 cas ou d’une baisse d’amplitude notée dans
un cas. Les potentiels évoqués visuels étaient anormaux dans 2 cas (cas n°9 et
cas n°10), sous forme d’un allongement de la latence P100, témoignant d’une
dissémination spatiale. Quatre patients avaient présenté des altérations sur les
potentiels évoqués auditifs (cas n°4, cas n°9, cas n°10 et cas n°15), sous forme

d’allongement des latences ou de désynchronisation des ondes.
Les potentiels évoqués étaient par ailleurs normaux dans 10 cas.

L’¢lectromyogramme, réalis€¢ dans 15 cas, était pathologique dans 2 cas
(cas n°9 et cas n°12) en objectivant un ralentissement des conductions motrices

dans le premier cas et sensitivomotrices dans le second cas.
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Tableau 7 : Données des explorations électrophysiologiques

Explorations électrophysiologiques

Patient
PES PEV PEA EMG
1 - - - -
2 - Normaux Normaux -
3 - - - -
Désynchronisés a
Désynchronisation compléte au gauche, allongés a
4 niveau du nerf tibial postérieur - droite. Onde V -
gauche. Latences allongées a gauche difficilement
individualisée.
5 j - - -
6 Altérés au MID avec allongement de
la latence P40 a droite.
7 - - - .
Latences P37 et N45 trés allongées
8 au niveau des nerfs tibiaux - - -
postérieurs droit et gauche
Morphologie Ralentissement
Latences allongées au niveau du nerf altérée et Allongement des des conductions
9 ,g. latence P100 intervalles I-Ill et motrices des SPE,
médian gauche , N .
allongée au I1I-V a gauche SPI et du cubital
niveau de I'OG gauche
Allongement de
10 Altérés aux 4 membres la latence P100 Altérés Normal
des 2 cotés
11 Désynchronisés aux Ml - - -
Ralentissement
des conductions
. . . motrices des
Baisse relative de 'amplitude au
. .- . nerfs SPI et des
12 niveau des nerfs médians et cubital Normaux Normaux .
. conductions
droit .\
sensitives des
nerfs sural droit
et gauche
All t des lat P37 et N45
13 ongement cles latences € Normaux Normaux Normal

a gauche
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Altérés au niveau
du nerf tibial
droit avec
14 allongement des - - Normal
latencies
corticales P37 et
N45
. Désynchronisation
Latences allongés i
au niveau cortical de l'onde Il.
15 L Normaux Latences dans les -
pour nerfs tibiaux .
L. limites de la
postérieurs
normale
Altérés aux
membres
16 inférieurs et Normaux - Normal
allongement des
latences
17 Normaux Normaux Normaux Normal
18 Normaux Normaux - Normal
19 Normaux Normaux Normaux -
20 - Normaux - Normal
Altérés aux 2
membres
21 inférieurs avec Normaux - Normal
latences
allongées
22 - Normaux - Normal
23 - Normaux Normaux Normal
24 - Normaux Normaux Normal
25 - Normaux - Normal
26 - Normaux - Normal

PES : potentiels évoqués somesthésiques ; PEV : potentiels évoqués visuels ; PEA : potentiels évoqués auditifs
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V .3- Autres

Un examen ophtalmologique s’est révélé pathologique dans 4 cas avec un
test de Shirmer positif (cas n°9, cas n°12, cas n°17 et cas n°24). La coloration

Rose Bengale était positive dans le cas n°9.

Dans le cas n°18 I’examen ophtalmologique mit en évidence des nodules

cotonneux dans un contexte de neurosarcoidose.

Le reste des examens paracliniques effectués chez les patients, notamment
les dosages vitaminiques, les marquers tumoraux, I’ionogramme sanguin, la
numeération formule sanguine et le bilan d’hémostase, hépatique et rénal, étaient

normaux.
V.4- Bilan urodynamique

Il n’a jamais été effectué initialement malgré le grand nombre de patients
présentant des troubles vésico-sphinctériens (16 cas). Il a été parfois réalisé au

cours du suivi (données incompletes).
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VI- Aspects étiologiques (Graphique 2)
Au terme du suivi, on retrouvait :

- 11 cas de my¢lite infectieuse (42 p.100) dont :

e 2 cas de my¢lite tuberculeuse retenue devant la notion de contage
tuberculeux, le tableau clinique évocateur de myélopathie aigué,
I’IDR a la tuberculine positive dans un cas, la radigraphie pulmonaire
suggestive d’une localisation pleurale dans 1’autre cas, la pléiocytose
lymphocytaire constatée a la PL et enfin la bonne évolution sous
traitement antibacillaire.

e 9 cas de my¢lite virale dont 6 cas a HSV et 3 cas a CMV chez des
patients immunocompétents.

- 8 cas de my¢lite secondaire a une maladie de systéme (31 p.100) dont :

e 4 cas de syndrome de Gougerot-Sjogren selon les critéres du
consensus américano-européen 2002 (voir tableau 8). Le cinquieme
critere de ce consensus, a savoir 1’objectivation de signes d’atteinte
salivaire a la scintigraphie salivaire, a la sialographie parotidienne ou
par un flux salivaire diminué n’a pu étre appliqué dans notre étude. Le
diagnostic a été donc retenu sur la présence d’au moins trois criteres.
Dans le cas n°17, caractéris€ par la présence de seulement deux
critéres du consensus (notion de xérophtalmie et un test de Shirmer
positif), ’'IRM médullaire et encéphalique ont ét¢ d’un grand apport
en montrant un hypersignal en séquence T2, étendu et
centromédullaire ainsi qu’une atteinte du trijumeau et des anomalies
de signal de la substance blanche sous corticale. Ces anomalies sont

fréquemment rencontrées au cours du syndrome de Gougerot-Sjogren.
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e 2 cas de sarcoidose. La présence de signes de MA, L’aspect IRM, la
négativit¢ de ’IDR a la tuberculine, 1’hypercalciurie associée a un
lavage broncho-alvéolaire lymphocytaire dans un cas et associée a une
hyperphosphaturie dans I’autre cas, ont été en faveur de ce diagnostic.

e Un cas de maladie de Behget selon les nouveaux critéres de
classification de la maladie de Behget (voir tableau 9).

e Un cas de vascularite non déterminée.

- 4 cas de my¢lopathies autres (15 p.100) dont :

e 3 cas de my¢lopathie post-radique.

e Un cas de myélite immuno-allergique secondaire a une
rachianesthésie.

- 2 cas de sclérose en plaques (8 p.100) selon les critéres de MC.Donald et

al. 2001(voir tableau 10).

- et un cas de my¢lite idiopathique (4 p.100).
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Graphique 2 : Répartition des cas en fonction de 1’étiologie

B Myélopahies inféctieuses
B Maladies systemiques

u SEP

B Myéliteidiopahique

B Myélopathies autres
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Tableau 8 : Critéres internationaux du diagnostic de SGS [22]

1) Signes oculaires. Une réponse positive a au moins une des questions :

- Avez-vous une sensation d'oeil sec de facon génante, persistante et
quotidienne depuis trois mois ?

- Avez-vous fréquemment la sensation d'avoir du sable ou du gravier dans
les yeux ?
- Utilisez-vous des larmes artificielles plus de trois fois par jour ?

2) Signes buccaux. Une réponse positive a au moins une des questions :

- Avez-vous quotidiennement et depuis plus de trois mois la sensation
d'avoir la bouche séche ?

- Avez-vous eu de fagon récidivante ou permanente un gonflement des
parotides a I'age adulte ?

- Buvez-vous souvent pour aider a avaler les aliments ?

3) Signes oculaires objectifs. L'un des tests au moins doit étre positif :

- Test de Shirmer <5 mm en 5 minutes.
- Test au rose Bengale > 4 selon le score de Van Bijsterveld.

4) Signes histologiques

- Focus score > 1 sur la biopsie de glande salivaire accessoire (focus score =
nombre de foyers par surface glandulaire examinée de 4 mm?2). On définit
un foyer comme une accumulation focale de plus de 50 cellules
mononucléées.

5) Signe d'atteinte salivaire. Positivité de I'un des trois tests suivants :

- Scintigraphie salivaire.
- Sialographie parotidienne.
- Flux salivaire non stimulé (< 1,5 ml en 15 min).

6) Autoanticorps

- Présence dans le sérum de I'un ou l'autre ou les deux parmi : anticorps anti-
SSA (Ro) et anti-SSB (La).

Diagnostic est retenu si présence de quatre des six critéres cités ci-dessus.
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Tableau 9: Nouveaux criteres de classification de la maladie de Behcet [23]

Aphtose orale 1 point (critere obligatoire)
Apthose génitale 2 points
Lésions cutanées 1 point
Atteinte oculaire 2 points
Test pathergique positif 1 point

Diagnostic établi si =3 critéres positifs

e Aphtose buccale récidivante

o 3 types: majeur, mineur, herpétiforme
o 23 poussées/an
o Observée par un médecin ou le patient

e Ulcérations génitales récidivantes ou lésions cicatricielles

o Observées par un médecin ou le patient

e .ésions cutanées

o Erythéme noueux, pseudofolliculite, 1ésions papulo-pustuleuses

o Nodules acnéiformes observés par un médecin en dehors de I’adolescence

ou d’un traitement corticoide

e L.ésions oculaires

o Uvéite antérieure, uvéite postérieure, hyalite a la lampe a fente

o Vasculite rétinienne observé par un ophtalmologue

e Test pathergique cutané positif

o Lu par un médecin apres 24-48h
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Tableau 10 : Algorithme des différents criteres diagnostiques de McDonald pour la

sclérose en plaques®

Présentation clinique

Données additionnelles

2 poussées ou plus déja
répertoriées; 2 1ésions ou plus
cliniquement objectivées

2 poussées ou plus déja
répertoriées; 1 1ésion
cliniquement objectivée

1 poussée déja répertoriée;
2 lésions cliniquement
objectivées

1 poussée déja répertoriée;
1 Iésion cliniquement
objectivée (forme
monosymptomatique)

Aucune

Dissémination dans 1’espace lors
d’un examen a ’IRM (a)

ou

2 1ésions ou plus lors d’un examen
a I’IRM avec LCR positif (b)

ou

attendre une 2e poussée
cliniquement objectivée

Dissémination dans I’espace lors
d’un examen a ’IRM (a)

ou

attendre une 2e poussée objectivée

Dissémination dans 1’espace lors
d’un examen a ’IRM (a)

ou

2 1ésions ou plus lors d’un examen
a I’IRM avec LCR positif (b)

ou

dissémination dans le temps lors
d’un examen a I’'IRM (a)

ou

attendre une 2e poussée objectivée

*Tableau modifi¢ et traduit de McDonald et al.
(a) Criteres de Barkhof et al.,1997

(b) LCR: soit présence de BO d'IgG, soit élévation index IgG
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VII- Traitements et suivi évolutif
VII.1. Traitement(s) (tableau 11)

24 patients (92 p.100) ont eu un traitement par corticoides par voie
intraveineuse. Un patient non traité par corticothérapie (cas n° 14) a eu une

évolution clinique spontanément favorable dés le début de la prise en charge.

Le délai entre le début de la symptomatologie et la mise en place du
traitement par corticoides était variable selon les patients : de 24 heures a
plusieurs semaines. La dose totale moyenne utilisée lors d’une cure de
corticoides par voie systémique était de 2.5 (+/- 1,6) grammes sur une durée de 3
a 10 jours. Un relais par une corticothérapie per os a dose régressive a été réalisé

chez 14 patients (54 p.100).

Parmi les 24 patients ayant regu des corticoides, I’évolution a été dans un

premier temps :

- favorable pour 20 (77 p.100), avec début de récupération neurologique
dans le mois suivant la corticothérapie.

- stationnaire pour 3 (11,5 p.100). Une seconde perfusion de corticoides
fut instituée sans effet notable.

- défavorable pour 3 (11,5 p.100) avec une aggravation secondaire des
troubles neurologiques. Une nouvelle cure de corticoide par voie

intraveineuse fut alors réalisée mais sans effet.

Une antibiothérapie complémentaire a également été instaurée initialement
dans 4 cas (19 p.100): devant la suspicion d’une my¢lite tuberculeuse (cas n°2 et
cas n°3), devant une infection urinaire prouvée (cas n°23 et cas n°25). Un
traitement antiviral (Aciclovir) a été administré chez 5 patients (19 p.100) a

raison de 10mg/kg toutes les 8 heures pendant une durée de 10 a 15 jours.
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Tableau 11 : Traitements et profil évolutif des patients

Corticothérapie

Corticothérapie

Cas (n°) v relais P.O Antiviraux Antibiotiques Evolution
1 + + 0 0 Aggravation
2 + 0 0 + Favorable
3 0 0 0 + Favorable
4 + + 0 0 Stable
5 + + 0 0 Aggravation
6 + 0 + 0 Stable
7 + + 0 0 Aggravation
8 + + + 0 Favorable

Favorable
9 + + 0 0 Apparition de seconde
poussée
Favorable
10 + 0 0 0 Apparition de seconde
poussée
11 + + 0 0 Favorable
12 + + 0 0 Favorable
13 + + 0 0 Favorable
14 0 0 0 0 Favorable
15 + 0 + 0 Favorable
16 + 0 0 0 Favorable
17 + 0 0 0 Favorable
18 + 0 0 0 Favorable
19 + 0 + 0 Stable
20 + + + 0 Favorable
21 + 0 0 0 Favorable
22 + + 0 0 Favorable
23 + + 0 + Favorable
24 + + 0 0 Favorable
25 + + 0 + Favorable
26 + + 0 0 Favorable
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VI1.2- Suivi

La durée du suivi a été variable selon les patients avec une moyenne de 2,5

+/- 2,36 ans.

Le délai entre le début de I’amélioration clinique et la récupération

fonctionnelle la meilleure a été variable selon les patients :
- inférieure a 3 mois dans 61,5 p.100 (16 patients),
- entre 3 et 6 mois dans 7,5 p.100 (2 patients),
- supérieure 2 6 mois dans 15,5 p.100 (4 patients).
Aucune amélioration clinique n’a été observée chez 4 patients (15,5 p.100).

Le déficit moteur, lorsqu’il était présent, était le premier symptome
neurologique a régresser, suivi des troubles sensitifs objectifs puis des troubles
vésicosphinctériens qui persistaient chez plus de 9 patients apres un délai de 6

mois (34,5 p.100).

Des récurrences ont été observées chez 2patients, I’un atteint de sclérose en

plaques (cas n°10) et I’autre atteint d’un neurogougerot (cas n°9).
VIL.3- Score Fonctionnel

A partir de 1’échelle de Lipton et Teasdall [24] et au terme d’un suivi entre

30 jours et 7 ans selon les patients :

- 17 patients ont un bon pronostic avec une récupération compléte ou

une absence de géne fonctionnelle (65 p.100).
- 5 patients ont un pronostic moyen (19 p.100).

- 4 patients ont un mauvais pronostic (15 p.100): trois patients atteints de
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my¢lopathie post-radique (cas n°1, cas n°5 et cas n°7) qui ont présenté
une accentuation des troubles avec un confinement au lit dans un
contexte d’extension de I’atteinte médullaire. Le quatriéme patient (cas

n°19) garde toujours une marche impossible non évolutive a un an.
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I- Aspects épidémiologiques

Seules deux études ont évalué 1’incidence des MA. Berman et al. [2] ont
inclus tous les patients hospitalisés entre 1955 et 1975 en (Israél) pour lesquels
un diagnostic de my¢lite transverse aigu€ pouvait étre porté. L’incidence était de

1,34/1 000 000/an (pour une population de 2,2 millions d’habitants).

A Albuquerque (Etats-Unis, 500 000 habitants) Jeffery et al. [20] ont
analysé les registres des cing principaux hopitaux de la ville entre 1960 et 1990,
et avec les mémes criteres diagnostiques que 1’é¢tude de Berman et al. , ont
trouvé une incidence de 4,6/1 000 000/an. Aucune étude n’a trouvé de

prédominance saisonniere.

Le sex ratio est classiquement d’un homme pour une femme [2, 24] et il

existerait méme une prédominance féminine [1, 20, 21, 25].

L’age de survenue est trés variable allant de 17 mois [1] a 80 ans [2]. Il
semble exister deux pics de fréquence de la maladie, I'un entre 10 et 19 ans,
I’autre de 30 a 39 ans, comme cela a été décrit dans 1’étude de Berman et al. |2].

Donnée que nous n’avons pas retrouvée dans notre étude.
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Tableau 12 : Comparaison des données épidémiologiques de notre étude avec celles de

littérature.
Lipton-
Altrocchi Berman Jeffery Saleh De Seze Harzeim Notre série
Teasdall
b 1963 1973 1981 1993 1997 2001 2004 2008 (00-
ate
(38-62) (25-67) (55-75) (60-90) (86-92) (94-99) (97-00) 08)
Nombre
de cas 67 32+ 59 33 31 79 45 26
Sex ratio
(M/F) 0,5 0,78 1,06 0,16 1,8 0,44 0,28 1
Age de 17mois- 1,5- 50ans 31lans 39ans 35,8ans 39ans
15-55ans
survenue 65ans 80ans (16-73) (18-60) (24-68) (17-72) (15-58)

* : Le mode de début n’est donné que pour 32 patients sur les 34 de la série.
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lI- Clinique
II-1 » Symptomes précurseurs

Deux tiers de nos patients n’avaient pas de symptomes précédant
I’installation du déficit neurologique. Lorsqu’ils étaient présents, il s’agissait
dans la majorité des cas d’un syndrome fébrile que nous avons trouvé chez 31
p.100 des patients. Dans la littérature, le pourcentage de patients ayant eu une
infection fébrile précédant la myélopathie est similaire et varie entre 30 p.100
[1], 37 p.100 [2] et 46 p.100 [20]. Seule 1’é¢tude prospective d’Al Deeb et al.
décrit un syndrome fébrile dans 81 p.100 des cas [26]. Les auteurs expliquent ce
chiffre élevé par une meilleure sélection de leur population du fait du caractere
prospectif de leur étude, méme si leurs critéres d’inclusion restent similaires a

ceux des autres séries.
Le délai entre I’infection et la survenue de la MA est de 5 a 21 jours [2].

D’autres circonstances précédant la survenue de la MA ont été signalées
sans que I’on puisse €tablir avec elles un lien de certitude : accouchement, effort

physique inhabituel, grossesse, etc ... [2, 27].

Dans notre étude, un cas avait été précédé par un prurit généralisé¢ et un

cedéme du visage suite a une rachianesthésie.

Quoiqu’il en soit la présence, une a trois semaines avant 1’apparition des
signes neurologiques, d’une hyperthermie ou de symptomes cliniques
évocateurs d’une infection virale ou bactérienne, conduit certains auteurs a
qualifier ces MAT de « post-infectieuses ». Pourtant, aucun agent infectieux n’a

été i1dentifié.
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Ces MA « post-infectieuses » seraient plus fréquentes chez les patients
jeunes (54 p.100 avant 40 ans) que chez les patients agés (15 p.100 apres 40 ans)

avec une prédominance masculine [2].

Les symptomes annongant habituellement le début seraient, outre la fievre,
la présence de douleurs dorsales et des membres inférieurs, nécessitant parfois le
recours aux antalgiques majeurs [20]. Une douleur dorsale médiane,
interscapulaire est présente dans un tiers des cas [1]. Son niveau correspond en
général au niveau lésionnel. Le plus souvent sévere, d’installation brutale, elle
peut irradier a I’épaule [27]. Dans notre série, ce caractere douloureux était

présent chez 42 p.100 des patients.

La moyenne d’age des 7 patients dont I’épisode neurologique était précedé
de fievre ou d’un syndrome grippal était de 39 ans, le sex ratio était de 0,6. Les
dorsalgies ou les douleurs des membres inférieurs étaient présentes chez 5 des 7

patients (57 p.100).

A DPacmé des troubles neurologiques, le déficit moteur serait plus
prononcé|2]. Enfin, la progression du niveau sensitif au cours de 1’évolution

serait plus fréquente.
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Tableau 13 : Fréquence des symptomes précursseurs dans notre étude en comparaison

avec les différentes séries disponibles de la littérature.

Lipton-
Altrocchi Berman Jeffery Saleh De Seze Harzeim Notre série
Teasdall
Douleur (%) 50 37,5 34 43 NA NA NA 46
Fievre (%) 30 41 37 46 81 NA 38 31

Na : non applicable
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II-2+ Phase initiale

La durée d’installation est variable. Classiquement, elle est inférieure a un

mois, ce qui permet de distinguer les MA aigués des formes chroniques.

Pour Berman, les symptomes neurologiques atteignent leur acmé entre 2
heures et 2 semaines. Les débuts aigus en moins de 24 heures ne sont pas rares :
44 p.100 dans la série d’Altrocchi dont 35 p.100 en moins de 1 heure, 44 p.100
dans la série de Lipton et Teasdall [24], 27 p.100 dans la série de Ropper et
Poskanzer [27].

Dans cette derniere série, 91 p.100 des patients, dont le maximum des
troubles avait été atteint en moins de 12 heures, avaient eu comme premier

symptome une douleur dorsale.

Le déficit atteint son maximum entre 1 et 10 jours chez 54 p.100 des
patients de la série de Ropper et Poskanzer [27] et entre 1 et 7 jours pour 50

p-100 de ceux de la série de Lipton et Teasdall [24].

Les évolutions subaigués (10 jours a 4 semaines) sont plus rares : 17% dans

la série de Ropper et Poskanzer [27].

Dans notre étude, la durée de la phase initiale €tait inférieure a 28 jours

avec une durée moyenne d’environ 8 jours.

Une installation rapide du déficit moteur (< 48 heures) était notée dans 19
p.100 des cas. Le déficit s’est installé en moins de 10 jours chez 61 p.100 des

cas.

Les troubles moteurs étaient les plus inauguraux avec les troubles sensitifs

puis vésicosphinctériens.
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Une aggravation secondaire des symptomes neurologiques avec ascension
du niveau sensitif apres une période stationnaire de 2 a 14 jours était retrouvée

chez seulement 9 de nos patients sur 26 (34 p.100).

Comme nous 1’avons déja évoqué, cette ascension secondaire du déficit

serait plutot retrouvée dans le cadre des MA post infectieuses [20].

Un épisode fébrile était noté chez 3 de ces patients mais le faible nombre
de cas ne nous permet pas d’étayer ou non cette hypothése. De plus, aucun des 5
autres patients dont la symptomatologie neurologique a été précédée par une

fievre n’a présenté d’aggravation neurologique.
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Tableau 14 : Fréquence des premiers symptomes dans notre série et les différentes séries

disponibles de la littérature.

Lipton-
Altrocchi Berman Jeffery Saleh De Seze Harzeim Notre série
Teasdall
Déficit moteur (%) 25 22 NA NA NA 15 NA 69
Déficit sensitif (%) 25 15,5 NA NA NA 54 NA 69
Troubles urinaires
3 12,5 94 NA NA 8 NA 23
(%)
, <24 Hdans
Durée 1H314) 2Ha14) 3315) NA NA NA 4H328)

45%

Na : non applicable, J : jours, H : heures
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I1I-3+ Phase de plateau
Sa durée était treés variable, de quelques jours a plus d’un an.

A la phase d’état, 92 p.100 de nos patients avaient un déficit sensitif, de
niveau thoracique dans 90 p.100 des cas. 92 p.100 également avaient un déficit
moteur. 61,5 p.100 avaient des troubles vésicosphinctériens, séveres dans 23
p-100 des cas, c’est a dire nécessitant un cathétérisme vésical intermittent ou

permanent.

Ces chiffres sont tout a fait concordants avec les principales données de la
littérature ou un déficit moteur est retrouvé dans 60 a 97 p.100 des cas, un
déficit sensitif dans 82 a 100 p.100 des cas (de niveau thoracique dans 52 a 85

p-100 des cas) et des troubles vésicosphinctériens dans 90 a 97 p.100 des cas.

L’atteinte sensitivomotrice était symétrique dans 50 p.100 des cas. Le
caractere symétrique ou non de l’atteinte dans la myélite nous semble tres
important a considérer. Dans 1’étude de Scott et al. [28], 19 des 20 patients avec
une MA avaient une atteinte sensitivomotrice bilatérale et symétrique, alors que
15 des 16 patients ayant une atteinte médullaire dans le cadre d’une SEP avaient

des signes neurologiques asymétriques.

Dr’ailleurs, aucun des patients avec une atteinte symétrique n’a développé
par la suite une SEP, ni d’anomalies sur I'IRM encéphalique. Le caractere

bilatéral et symétrique est un témoin de I’atteinte « transverse » de la my¢élite.

Cet ¢élément clinique n’est pourtant pas mis en €vidence dans les critéres
d’inclusion que nous avons utilisés pour cette €tude, « le caractére symétrique

des symptdmes n’étant pas nécessaire ».
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Malgré la fréquence des troubles vésicosphinctériens dans le cadre des MA,
peu d’études ont évalué les caractéristiques et 1’évolution de cette atteinte
sphinctérienne chez I’enfant [29] ou chez 1’adulte [30]. La plus récente et la plus
complete d’entres elles retrouve une fréquence trés ¢€levée des troubles
vésicosphinctériens (94 p.100) avec nécessité d’un cathétérisme vésical dans la
majorité des cas [30]. L hyporeflexie du détrusor est la plus fréquente des
atteintes (66 p.100), devant la dys-synergie des sphincters (20 p.100) et
I’hyperréflexie du détrusor (13 p.100). Ces chiffres semblent identiques chez
I’enfant. Ainsi, dans la série de Leroy-Malherbe, une atteinte sphinctérienne
¢tait retrouvée chez 18 des 21 patients (85 p.100), au cinquiéme jour en
moyenne, inaugurant la maladie dans 38 p.100 des cas, sous la forme d’un globe

vésical ou d‘une incontinence dans 95 p.100 des cas [29].

A la phase aigué, une surveillance de la diurése doit étre systématique : une
sonde a demeure dés I’apparition des premiers troubles urinaires (rétention aigué
d’urine mais aussi incontinence ou mictions impérieuses) semblerait étre le
meilleur moyen de lutter contre les conséquences néfastes des vessies

neurologiques sur le haut appareil urinaire.

Des troubles sexuels peuvent étre observés a type de dysfonctionnement
¢rectile, de désordres €jaculatoires, de réduction de lubrification vaginale et de

troubles de 1’orgasme [31].
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Tableau 15 : Comparaison des données cliniques a la phase de plateau dans les

différentes séries.

Lipton- Notre
Altrocchi Berman Jeffery Saleh De Seze Harzeim
Teasdall série
Déficit moteur (%) 99 NA 97 60 99 NA 49 92
Trouble sensitif (%) 79 97 100 NA 100 NA 82 92
- Niveau cervical 22 13 10 0 36 57 NA 10
-Niveau dorsal 67 62 80 85 58 4 NA 90
-Niveau lombaire 11 3 10 15 0 0 NA 0
Troubles sphinctériens 97 NA NA NA 90 NA NA 61,5
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lll- Imagerie

L’IRM médullaire avec injection de produit de contraste est I’examen de
choix a réaliser a ’admission du patient [32]. Elle permet la recherche d’une
1ésion de voisinage (hernie discale, fracture vertébrale, métastase) responsable
d’une compression médullaire aigu€ accessible a un traitement chirurgical ou a

une radiothérapie.

Tous nos patients ont bénéfici¢ d’'une IRM médullaire. Elle a mis en
¢vidence des anomalies chez 19 patients sur 26 (73 p.100 des cas). Les deux
anomalies les plus fréquemment rencontrées €taient un hypersignal en temps T2
s’étendant sur plus de deux vertébres dans 79 p.100 des cas et une prise de
contraste dans 41 p.100 des cas. L’étendue de la Iésion en hypersignal est un
¢lément trés important a noter car c’est une des caractéristiques permettant

d’orienter vers le diagnostic de MA plut6t que vers celui d’une SEP [32].

Dans une étude récente de Dennis et al. [33] a propos de 49 cas de
my¢lopathies aigués, 37 cas de SEP furent diagnostiqués. Les 1ésions étaient
habituellement plus petites avec une prolongation & moins de 2 segments
vertébraux dans les cas de SEP a I'inverse de I'infarctus médullaire, des
my¢lopathies infectieuses et des myélites d’origine indéterminée ou elles étaient
étendues a plus de 2 segments. Dans le sous groupe avec SEP, les Iésions
apparaissaient comme un hypersignal en T2 de sie¢ge focal généralement dorso-
latéral au niveau du cordon médullaire. Dans les cas de myélites post-

infectieuses, les 1ésions étaient majoritairement situées au centre du cordon.

Dans 1’¢tude de Cordonnier et al. [34] 19 p.100 des Iésions étaient

centromédullaires dans le groupe avec SEP comparé a 47 p.100 dans le groupe
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avec my¢lite d’étiologie indéterminée, alors que 86 p.100 des 1ésions étaient de

siege postéro-latéral dans le groupe SEP contre 53 p.100 dans le second groupe.

Les données concernant I’IRM initiale sont concordantes avec celles de la
littérature méme si les chiffres sont tres variables selon les études : 50 a 96 p.100
des IRM médullaires réalisées « précocement » sont anormales [32, 35, 26, 28],
27 sur 31 dans I’étude de Prabhakar et al. [36] et 12 sur 13 dans I’étude de
Murthy et al. [37].

Cette large fourchette peut étre expliquée par le délai de réalisation de
I’imagerie : trop précoce, des lésions médullaires pourraient ne pas étre encore
visibles. De plus, 1’évolution des techniques neuroradiologiques et la diversité
des séquences d’imagerie possibles pourraient également étre a 1’origine de la

variabilité du nombre de lésions médullaires détectées.

L’anomalie la plus fréquente est la présence d’un ou de plusieurs
hypersignaux sur les s€quences pondérées en T2 (Sept fois sur sept dans la série
d’Austin et al. [38]). Sur les séquences pondérées en T1, on peut voir une
augmentation du volume de la moelle ou un hyposignal [39, 40]. Les Iésions

peuvent se rehausser apres injection de gadolinium.

La fréquence et les raisons de réalisation des IRM médullaires de contrdle
semblent également intéressantes a discuter. Seuls 2 de nos patients sur 26 ont
bénéfici¢ d’une ou plusieurs IRM médullaires de controle. Ces dernieres ont été
réalisées soit en raison de la persistance ou de 1’aggravation de la
symptomatologie neurologique, soit en raison de I’apparition de nouveaux
signes neurologiques centraux. Nous n’avons pas trouvé dans la littérature de
données concernant 1’apparition éventuelle d’anomalies sur I’IRM médullaire

aprés une premiere imagerie normale.

91



Cependant, dans notre série, parmi les 7 patients avec une IRM médullaire
initiale normale, un seul a eu une seconde IRM qui se révéla normale. Ceci est
d’autant plus important, que la mise en évidence d’une prise de contraste est un

des criteres majeurs pour authentifier I’inflammation médullaire.

Pour les patients présentant une IRM initiale anormale, 1’évolution des
1ésions est peu étudiée et semble variable. Parmi les 10 patients sur 17 de 1’étude
de Choi et al. ayant bénéfici¢ d’une ou plusieurs IRM de controle 20 jours a 7
mois apres la premicere imagerie, il n’a jamais été noté d’extension de
I’hypersignal médullaire [41]. Parmi les 4 patients dont la 1ésion ne prenait pas

initialement le contraste, une prise de gadolinium a été retrouvée dans un cas.

Ces constatations nous amenent a souligner 1’importance d’une IRM
médullaire de contrdle lorsque la premiére IRM ne permet pas d’authentifier
I’inflammation de la moelle (absence de prise de contraste), d’autant plus si ce
critere inflammatoire n’a pas été apporté par le LCR. Ces deux examens doivent
étre a nouveau réalisés dans les 2 a 7 jours apres le début des symptomes
neurologiques d’apres les recommandations du Transverse Myelitis Consortium
Group [18]. De plus, la réalisation d’une seconde IRM médullaire nous semble
¢galement justifiée lorsque la 1ésion retrouvée ne présente pas les
caractéristiques typiques de celle retrouvée dans les MA et/ou qu’il persiste un

doute diagnostic.

Nous ne reviendrons pas sur la nécessité de réaliser de manicre
systématique une IRM encéphalique, méme en 1’absence d’épisodes

neurologiques antérieurs ou de signes hémisphériques associés.

Un autre probleme et celui des patients présentant un tableau de

my¢lopathie aigué€ sans signes de démy¢élinisation ou autres anomalies de signal
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sur I’IRM médullaire. Vesna suggere que le parenchyme neuronal est le site
d’une participation pathologique analogue aux Iésions aigu€s observées dans la

polyneuropathie axonale [42].

De tels cas pourraient étre des variantes d’encéphalomyélite aigué
disséminée [42] bien que des cas similaires aient été décrits chez des patients
atteints de lupus érythémateux disséminé et aient ¢été considérés en tant

qu’éléments du spectre de la neuromyélite optique.

Il est établi qu’environ 40 p.100 des myélopathies aigués ne peuvent étre

documentées a I’'IRM [44].

D’autre part, Kremer et al. [45] ont étudiés I’apport de 'IRM médullaire
avec séquence de diffusion dans le diagnostic étiologique des myélopathies non
compressives chez 32 patients entre septembre 2005 et novembre 2007. Pour
chaque patient, le coefficient de diffusion apparent (ADC) a été calculé dans la
moelle, en zone pathologique. Des calculs en moelle saine ont été réalisés chez
dix témoins ne souffrant pas d’atteinte médullaire. Les résultats des différents
sous-groupes ont ¢€té comparés selon un test de Student. L’ADC ¢était
significativement plus ¢levé dans la moelle pathologique des atteintes
inflammatoires et para-infectieuses que dans la moelle saine et significativement

abaiss¢ dans la moelle ischémique.

La différence de valeurs d’ADC entre les atteintes ischémiques d’une part
et infectieuses et inflammatoires d’autre part est importante pour le diagnostic
¢tiologique des myélopathies a la phase aigué. En revanche, les myélopathies
inflammatoires et les myélopathies para-infectieuses ont une présentation
identique en 1imagerie de diffusion témoignant d’un mécanisme
physiopathologique proche.
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Tableau 16 : Fréquence des anomalies de I’imagerie médullaire dans notre étude et dans

les différentes séries de la littérature.

Lipton- Notre
Altrocchi Berman Jeffery Saleh De Seze Harzeim
Teasdall série
Anomalies IRM
médullaire NA NA NA 28 50 100 96 73
(%)

Na : non applicable
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IV- LCR

L’étude du LCR, réalisée initialement chez tous nos patients, était anormale
dans 61,5 p.100 des cas. Les anomalies les plus fréquentes étaient : une
hypercytose seule dans 19 p.100 des cas, une hyperprotéinorachie isolée dans 15
p.100 des cas, les deux associées dans 19 p.100 des cas. 15 patients sur 26
avaient une cellularit¢ normale. La recherche de bandes oligoclonales était

positive dans cinq cas.

Dans les séries antérieures, il est retrouvé une ¢élévation du contenu
cellulaire dans le LCR dans 34 a 50 p.100 des cas des MA [1, 2, 24, 27, 21, 46]
ne dépassant pas 250 €léments par mm3. Toutefois, des valeurs de plusieurs
milliers ont pu €tre occasionnellement rapportées (jusqu’a 8 800 éléments par

mm3) [1].
Le liquide céphalorachidien peut étre normal dans un tiers des cas [2].

Le délai de réalisation de ces prélévements n’est pas précis€, ce qui peut en
partie expliquer la diversité des chiffres retrouvés dans la littérature. Nos

données rejoignent ces études, une pléiocytose a été notée dans 42 p.100 des cas.

Comme nous venons de le souligner dans le chapitre précédent, la
cellularité dans le LCR est un €lément trés important car c’est I'une des deux
données, avec I’imagerie médullaire, permettant d’objectiver la réaction

inflammatoire.

La recherche d’une synthése intrathécale d’IgG dans le LCR est
primordiale car sa présence est un bon facteur prédictif de la survenue d’une
SEP apres un premier épisode démyélinisant : le risque relatif de développer une

SEP apreés un syndrome déficitaire aigu cliniquement isolé et de topographie
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médullaire est d’environ 60% lorsque la présence de bandes oligoclonales est

mise en évidence dans le LCR [47, 48].

Dans le cadre des MA, la présence de bandes oligoclonales est associée au

diagnostic de SEP d’emblée ou lors du suivi dans 48 a 90 p.100 des cas [21, 34].

L’analyse cyto-immunologique du LCR a bénéficié des progrés récents de
I’immunologie. La mise en évidence des bandes oligoclonales d’IgG par
focalisation isoélectrique est la technique de référence dans le diagnostic de SEP
(sensibilité= 94%, spécificit¢ = 96%) pour révéler 1’état inflammatoire d’un
LCR selon la conférence de consensus de 1994 mais elle est relativement
longue, difficile et non automatisée [9, 49]. L’immunofixation en particulier sur
Hydragel 6 CSF (figure 33) est une alternative a la technique de focalisation
isoélectrique. Sa bonne praticabilité et ses performances équivalentes a celles de
la focalisation isoélectrique lui confeérent une valeur indéniable dans le
diagnostic de toute pathologie inflammatoire du LCR, tout particuliérement dans

le diagnostic précoce de la SEP [50].
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Figure 33 : Immunofixation de six couples LCR et sérum [50]

Couple 1 : profil oligoclonal

Couple 2 : profil oligoclonal

Couple 3 : profil normal

Couple 4 : Image en miroir, bande dans le LCR retrouvée dans le sérum au méme niveau de
migration, profil négatif

Couple 5 : profil oligoclonal

Couple 6 : profil oligoclonal
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Méme si la détection d’une réponse immune humorale intrathécale n’est
pas spécifique de la SEP, sa présence doit sans doute amener a rediscuter le
diagnostic de MA et faire rechercher une atteinte multifocale. De plus, 1’absence
de bandes oligoclonales aurait une bonne valeur prédictive négative : aucun des
patients présentant un tableau médullaire isolé avec une IRM encéphalique
normale et une négativité des BO n’a devellopé de SEP apres un suivi de 2 ans

[47].

Dans une analyse multivariée, Debette précise 3 facteurs indépendamment

associés avec 1’évolution vers une SEP [51] :
1. bandes oligoclonales dans le LCR

2. hypersignaux compatibles avec des 1ésions inflammatoires sur ’IRM

encéphalique et

3. une lésion centrale en IRM médullaire
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Tableau 17 : Fréquence des anomalies du LCR dans notre série comparée aux

différentes séries de la littérature.

Lipton- Notre
Altrocchi Berman Jeffery Saleh De Seze Harzeim
Teasdall série
Pléiocytose LCR 29 c +/-
NA 50 NA NA 33 41 42
(%) 50
Hyperprotéinorachie
50 33 NA 0.62 g/l 90 NA 36 38
(%)

c : cellules ; Na : non applicable
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V- Examens divers

Les autres examens biologiques (immunologiques, sérologies virales ou
bactériennes, biopsie des glandes salivaires, examen ophtalmologique...)
réalisés ont pour but de rechercher une cause responsable de la MA. Ils ont été

effectués chez tous nos patients de manicre plus ou moins exhaustive.

Les potentiels évoqués ont été réalisés chez 22 patients, un
¢lectromyogramme a été réalisé chez 15 patients. Ces examens semblent avoir
un intérét pronostic [30]. De plus, les potentiels évoqués visuels sont ’'un des
examens proposés par le groupe d’expert pour rechercher une pathologie

inflammatoire multifocale (SEP ou neuromy¢lite optique).

Un bilan urodynamique n’a jamais €té réalisé initialement. Il existe une
insuffisance concernant la réalisation de bilan urodynamique précoce (dans le
mois suivant les premiers symptomes neurologiques) des patients présentant des
troubles vésicosphinctériens également au sein de la plupart des séries publiées.
La prise en charge sphinctérienne précoce est 'un des éléments pouvant
favoriser une meilleure récupération sphinctérienne. Si des signes urinaires
persistent au-dela de 1 mois, le risque de séquelles semble justifier la pratique
d’un bilan urodynamique, a la recherche d’une vessie neurologique centrale [29,

52].
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VI- Myélites Aigués et probleme étiologique
VI.1- Diagnostics différentiels (myélopathies non inflammatoires)

Le diagnostic différentiel est vaste et nous n’allons pas énumérer toutes les

causes de tableau médullaire d’installation brutale ou rapidement progressif.

Dans un premier temps, une compression médullaire aigué doit étre écartée

par une imagerie par résonance magnétique (IRM médullaire).

Dans un second temps, les autres causes de myélopathies non compressives
doivent étre écartées. En I’absence d’argument pour une cause inflammatoire,
deux principaux diagnostics différentiels doivent étre évoqués : en premier lieu
les my¢lopathies ischémiques, puis plus rarement les my¢€lopathies dans le cadre

de lésions artérioveineuses.
VI.1.1- Myélopathies aigués ischémiques

Ce diagnostic doit étre évoqué devant une installation trés brutale de
symptomes neurologiques médullaires chez des patients présentant un terrain
prédisposant : age supérieur a 50 ans, facteur(s) de risque cardiovasculaire,

dissection de 1’aorte, chirurgie aortique [S3].

La probabilité de I’origine ischémique d’une myé¢lopathie aigué transverse
est d’autant plus grande que le déficit se constitue rapidement. Cependant ce
critére évolutif n’a qu’une valeur relative: la constitution du déficit résultant
d’une my¢lite aigué€ peut €tre trés rapide, comparable a ce que I’on observe dans
les infarctus médullaires, tandis que la progression d’une myélopathie
ischémique est parfois prolongée, en particulier dans le cas d’une ischémie

d’origine veineuse.
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La variété d’infarctus médullaire la plus fréquente se situe dans le territoire
de l’artére spinale antérieure [S4]. Les infarctus sont alors le plus souvent
dorsolombaires (artére d’Adamkiewicz), rarement cervicaux. La localisation

dorsale moyenne est exceptionnelle (a I’inverse des MA).

Le début des symptomes neurologique est habituellement brutal, souvent
marqué par des douleurs aigu€s. En plus de la rapidité d’installation du déficit,
le tableau clinique différe des MA par la présence de troubles sensitifs dissociés

(anesthésie thermoalgique avec respect des autres modalités sensitives).

Dans le cadre des infarctus totaux de la moelle, beaucoup plus rares, la
clinique est plus proche de celle observée dans les MA avec une paraplégie ou
une quadriplégie flasque, massive associée a des troubles vésicosphinctériens et
a une anesthésie complete sous le niveau de 'infarctus. Ce tableau reste trés

rare.

L’IRM meédullaire peut montrer a partir de la sixieme heure des signes
directs ou indirects d’ischémie médullaire. Un hypersignal franc sur les
séquences pondérées en T2 est visible, au sein d’une moelle augmentée de
volume. Une prise de contraste, traduisant une rupture de la barriere hémato-

encéphalique peut étre également observée.

Sur les coupes axiales la 1ésion siege habituellement dans le territoire
central de D’artére spinale antérieure, intéressant de fagon bilatérale la substance
grise et débordant plus ou moins largement sur la substance blanche adjacente.
La prédominance des lésions sur la substance grise des cornes antérieures peut
étre responsable de 1’aspect particuliérement évocateur dit “des yeux de hibou™.
L’existence d’un infarctus vertébral associé constitue parfois un argument

indirect en faveur de I’origine ischémique de la 1ésion médullaire [54, 55].
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L’analyse du LCR montre un nombre de cellules souvent normal sans

bande oligoclonale.

Il n’existe pas de recommandations claires concernant la prise en charge
des my¢lopathies ischémiques méme si une héparinothérapie a dose efficace

peut parfois avoir un intérét dans les atteintes incompletes et transitoires [56].

Le pronostic est classiquement sombre, sans récupération neurologique

dans la majorité des cas [57].

VI.1.2- Myélopathies aigués d’origine veineuse
A- Malformations vasculaires médullaires

Elles doivent étre évoquées devant une imagerie mettant en évidence des

anomalies de flux veineux ou artériels au sein de la moelle épinicre.

Les malformations artérioveineuses sont diagnostiquées le plus souvent
chez I’adulte jeune ou chez I’enfant. La forme habituelle de révélation est la
survenue d’une paraplégie ou d’une tétraplégie d’apparition trés brutale associée
a des douleurs rachidiennes, en rapport avec un hématome intramédullaire.
L’IRM permet habituellement de déceler les veines de drainage de la
malformation, mais la malformation n’est parfois reconnue que par

I’angiographie [S8].

Une régression spontanée plus ou moins compléte est souvent notée du fait
de la résorption de I’hématome. Le traitement consiste a occlure les shunts

artérioveineux par chirurgie ou traitement endovasculaire.

Les fistules durales médullaires surviennent préférentiellement chez des
hommes agés de plus de 40 ans, et se manifestent sous la forme d’une

my¢lopathie progressive liée a ’hyperpression veineuse. Les patients décrivent
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parfois une dépendance posturale des symptdmes et la douleur est souvent au

premier plan. La prise en charge est soit chirurgicale soit endovasculaire [59].
B- Accidents de décompression

Ces accidents sont une cause d’infarctus médullaire beaucoup plus
fréquente que d’infarctus cérébral: 77% des accidents neurologiques liés a une
décompression intéressent la moelle. Le mécanisme en cause est la formation, a
partir de gaz dissous dans les tissus, de bulles dans les veines médullaires,

notamment les veines épidurales [60].
C —Embolies fibro-cartilagineuses

Ces embolies, dont la fréquence est probablement sous-estimée [61], sont
une cause de myé¢lopathies aigués transverses habituellement séveres. Elles sont
liées a la migration de matériel discal dans les artéres mais aussi les veines péri-
et intra-médullaires [62].Ces embolies sont observées a tout age, y compris chez
I’enfant, et sont plus fréquentes chez la femme. Un traumatisme est souvent
trouvé, mais il peut étre minime. L’ infarctus concerne le plus souvent la moelle
cervicale, mais il peut aussi étre localis¢ dans la moelle dorsolombaire, voire au
niveau du cone [63]. La prédominance cervicale est peut-étre plus apparente que
réelle, liée a une évolution fatale plus fréquente [64]. Le diagnostic n’est

généralement porté qu’a 1’autopsie.

VI.2- MA et maladies inflammatoires du systéme nerveux central

(tableau 18)
A- Sclérose en Plaques (SEP)

Chez un suyjet jeune, la survenue d’un premier épisode médullaire inaugural

aigu doit faire évoquer le diagnostic de SEP. Cette présentation clinique initiale

104



est cependant peu fréquente et ne représente que 10 a 15 p.100 des formes
d’entrée dans la SEP [17]. Surtout, il ne s’agit que trés rarement d’un tableau de
MA typique. Dans I’étude de Sinmad et al., parmi les 24 patients ayant une
atteinte médullaire aigué initiale rattachée a une SEP, seulement 4 patients

avaient une atteinte symétrique [17].

De méme, aucun des 20 patients de I’étude de Dalecky et al. [48],
présentant un premier épisode de myélopathie aigué€ rapporté a une SEP, n’avait

un tableau de MA selon les criteéres proposés par I’équipe de Berman.

La fréquence des cas de SEP apreés un premier épisode de myélite aigué
semble faible dans les études les plus anciennes et est estimée entre 2 et 8 p.100
[1, 24]. Mais des ¢études plus récentes retrouvent une association entre
my¢lopathie aigué et SEP chez un plus grand nombre de patients (22 a 52 p.100
des cas) [25, 57].

Dans notre étude parmi les 26 patients présentant initialement les critéres

d’une MA, le diagnostic de SEP a finalement été posé dans 2 cas (8 p.100).

Lors de I’épisode médullaire initial (le plus souvent partiel), certaines
constatations cliniques et paracliniques permettent de retenir d’emblée le

diagnostic de SEP dans 65 p.100 des cas [48].

Dans les 2 cas identifiés de notre série, il n’existait aucun élément
d’interrogatoire et clinique en faveur d’une pathologie infectieuse virale ou
bactérienne évolutive et I’ensemble des explorations biologiques se sont avérées
négatives. De méme qu’il n’existait pas d’argument clinique extra-neurologique
ni d’anomalie biologique en faveur d’une affection générale, tel qu'un lupus

érythémateux disséminé, une maladie de Behget ou bien encore une sarcoidose.
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Par ailleurs, la présence d’un premier épisode d’une durée inférieure a 10 jours
sous la forme de paresthésies fugaces d’'un membre avec une monoparésie
touchant ce méme membre et régressives sous corticothérapie fiit notée dans un

cas. Un second épisode appariit 3 ans apres.

Une hémiparésie associée a un syndrome pyramidale et des troubles

sensitifs plurimodaux était constatée dans 1’autre cas.

Le diagnostic de SEP semble d’autant plus fréquent que les patients
présentent une atteinte médullaire partielle [28, 34, 48] ou que I’interrogatoire
retrouve la notion d’épisode(s) neurologique(s) récurrent(s) antérieur(s) : 30

p.100 des patients dans 1’étude de Dalecky [48].

Le risque de développer une sclérose en plaques est tres faible lorsque la

formule neurologique est celle d’une myé¢lite aigué totale [28].

Il s’agit d’une cause fréquente de my¢lite aigu€ partielle chez I’adolescent

et I’adulte jeune [20, 21].

Par ailleurs, les résultats des examens paracliniques, en particulier I’IRM
encéphalique, peuvent témoigner d’une dissémination spatiale de I’atteinte du
systeme nerveux central en montrant la présence d’anomalies évocatrices de

SEP [65, 34]. Ces anomalies étaient constantes chez nos deux patients.

Dans la série de 20 patients de Dalecky, 55 p.100 des patients présentant un
tableau de myélopathie aigu€ ont une IRM encéphalique anormale, parfois

limitée a un seul hypersignal (25 p.100) [48].

Les caractéristiques des Iésions sur I’IRM médullaire peuvent également

orienter vers le diagnostic de SEP [32, 35, 41, 66, 67] :
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Hypersignaux T2 (unique ou multiples), de localisation plus fréquemment
cervicale (90 p.100), s’étendant sur moins de deux segments médullaires (90
p.100), occupant moins de la moiti¢é d’une coupe transversale médullaire
(caractére partiel), souvent latéralisés en région postérieure, prenant le contraste
de manicre plutét homogéne et ne s’accompagnant pas d’un élargissement

médullaire.

Nous avons retrouvé cet aspect IRM typique dans un cas. Malheureusement
dans le second cas, la région cervicale ne fit pas explorée, d’autant plus que

cette localisation est la plus touchée en cas de SEP.

Il existe une ¢€lévation du contenu cellulaire chez 35 p.100 des patients
atteints de SEP et moins de 1 p.100 des patients ont plus de 50 éléments. Enfin,
le LCR révele la présence de bandes oligoclonales dans 48 a 90 p.100 des cas de
MA associée a une SEP d’emblée ou lors du suivi [21, 34, 48]. Dans le deux cas

une synthese intrathécale a été objectivée au niveau du LCR.

Méme si la contribution des données cliniques et paracliniques,
principalement neuroradiologiques orientant vers le diagnostic de SEP apres un
premier €pisode de MA est primordial, elle n’est absolue. La normalit¢ de
I’imagerie encéphalique et I’absence de bandes oligoconales n’excluent en rien

le diagnostic futur de SEP.

Enfin, Il faut insister sur [I’importante contribution des données
¢lectrophysiologiques, notamment des potentiels évoqués visuels ou une
altération de ces derniers serait en faveur de la dissémination spatiale de la SEP.
Ainsi dans un cas un retard dans la conduction des latences était présent,

fortifiant le diagnostic final de SEP chez ce patient.
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L’évolution immédiate de 1’atteinte médullaire initiale dans la SEP est
habituellement favorable, avec une amélioration totale ou partielle, avec ou sans

traitement dans la majorité des cas [21].

Le délai de survenue de la premiere récurrence par rapport a 1’épisode
médullaire initial semble plus court par rapport a d’autres formes
symptomatiques inaugurales : 8 mois +/- 7 pour 1’équipe de Dalecky [48].
Finalement, seul un suivi au long cours des patients apres un premier épisode de

MA permet d’écarter ce diagnostic [48].
B- Neuromyélite Optique de Devic (NMO)

La neuromyé¢lite optique aigué de Devic (NMO) est une maladie
inflammatoire démyélinisante du systéme nerveux central caractérisée par
I’association d’une neuropathie optique aigué€ uni ou bilatérale et d’une my¢élite

aigu€ transverse sévere, en 1’absence d’autres atteintes neurologiques.

Les atteintes visuelles et médullaires peuvent survenir au cours d’un méme

épisode ou a distance 1’un de I’autre.
Actuellement, la plupart des auteurs s’accordent a distinguer :

- la maladie de Devic qui se définit par Datteinte isolée des nerfs
optiques et de la moelle sans signe clinique ou paraclinique en

faveur d’une autre atteinte du systéme nerveux central,

- et le syndrome de Devic qui est reconnu dans le contexte d’une
affection spécifique : une SEP, une maladie de systéme, notamment

une sarcoidose ou une vascularite primitive ou secondaire.

Un lien physiopathologique entre NMO et lupus érythémateux disséminé

n’est pas encore établi, mais certains auteurs suggerent un rble de
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I’anticoagulant lupique et des anticorps anti nucléaires dans le développement

des Iésions du systeme nerveux central [42].

Il existe des arguments en faveur de I’hypothése de 1’autonomie de la
NMO: sévérité et évolution peu régressive de la névrite optique et de la myélite,
absence de dissémination des lésions dans les hémisphéres cérébraux, le tronc
cérébral et le cervelet, extension en hauteur de 1’anomalie du signal IRM (moins
de 3 segments rachidiens), absence de bandes oligoclonales et présence d’une

pléiocytose souvent a neutrophiles dans le LCR [68, 69, 70, 71].

D’autres arguments ont été apportés: caractere nécrotique des lésions avec
¢paississement des parois vasculaires [68], activation du complément [70],
absence d’¢lévation du taux de la métalloprotéinase matricielle dans le LCR
[72], et surtout mise en évidence par Lennon et al. d’un autoanticorps IgG
hautement spécifique (NMO-IgG) marquant la pie-mere, le tissu sous-pial, les
espaces de Virchow-Robin et les microvaissseaux de la substance grise et de la
substance blanche du cervelet, du tronc cérébral et de la moelle [73]. La
recherche de cet anticorps NMO-IgG a été positive dans 73% des cas répondant
aux criteres diagnostiques de la NMO et dans seulement 9% de cas de névrite
optique ou de my¢élite pour lesquels le diagnostic final de sclérose en plaques a

été retenu.

La neuromy¢lite touche les sujets jeunes avec une prédominance féminine.

Le tableau de NMO est plus volontiers rencontré en Asie qu’en Europe.

L’examen anatomopathologique montre des Iésions nécrosantes et
cavitaires de la moelle épinicre et des nerfs optiques associ€s a des foyers de
démy¢élinisation plus ou moins étendus dans les nerfs optiques, le chiasma et le

cerveau.

109



Les atteintes médullaires et du nerf optique peuvent étre soit concomitantes
soit 1solées. Ainsi, dans la série de De Seze portant sur 13 patients, les premiers
symptomes sont : une neuropathie optique dans 15 p.100 des cas, une MA dans
65 p.100 des cas et une association des deux dans 23 p.100 des cas [71]. A
I’inverse, pour Ghezzi, parmi les 37 patients étudiés, une NORB révele la
neuromyé¢lite dans 56 p.100 des cas, alors que la MA est initiale dans 31 p.100
des cas et ’atteinte est concomitante dans seulement 4,3 p.100 des cas. En cas
de récurrence, la période séparant les deux symptomes neurologiques est plus ou
moins longue : inférieure a 2 ans dans 82 p.100 des cas, entre 2 et 5 ans dans 9

p.100 des cas et supérieure a 5 ans pour les autres [74].

L’IRM médullaire met en évidence un élargissement médullaire associé a
des 1ésions en hyposignal sur les séquences T1 et en hypersignal T2 s’étendant

sur plus de 3 segments médullaires voire a I’ensemble de la moelle épiniére [75].

Par définition, I’IRM encéphalique est normale. L imagerie des orbites peut
fréquemment mettre en évidence un hypersignal touchant les nerfs optiques sur

les séquences STIR [67].

L’analyse du LCR retrouve une méningite associée a un nombre de cellules
dépassant souvent 50 ¢léments par mm3. Une hyperprotéinorachie est classique.
La présence de bandes oligoclonales est détectée dans 17 a 37 p.100 des cas, le

plus souvent de maniére transitoire [15, 76, 77].

L’évolution de la neuromy¢lite est variable [15]. Elle peut étre rémittente,

avec parfois une bonne récupération entre les poussées.

Quel que soit le mode évolutif, la neuromyélite est de pronostic fonctionnel

sévere, donnant lieu le plus souvent a un handicap visuel et moteur important
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malgré de fortes doses de méthylprednisolone ou [’utilisation de certains

immunosuppresseurs (cyclophosphamide, mithoxantrone) [16].
C- Encéphalomyélite Aigué Disséminée (EMAD)

L’EMAD est une encéphalomyélite de début brutal caractérisée par des
symptomes et des signes cliniques témoignant d’une atteinte prépondérante de la
substance blanche du systéme nerveux central. Son incidence est estimée a 0.8

par100 000 habitant par an.

La maladie survient aprés une stimulation antigénique, dans les suites
d’une infection virale ou bactérienne ou plus rarement aprés une vaccination
(Rougeole, Rubéole, Oreillons...). Dans les pays occidentaux, la plupart des cas
d’EMAD sont observés aprés des infections non spécifiques des voies aériennes
supérieures. Néanmoins, des cas ont ¢été rapportés aprés des infections
identifiées : virus du groupe Herpes, VIH, oreillons, virus de la grippe, EBV, les

virus coxsackies du groupe B, Mycoplasma pneumoniae....

C’est la relation temporelle entre le syndrome infectieux et les signes

neurologiques qui va permettre d’évoquer le diagnostic.

Parfois, aucun argument en faveur d’un processus infectieux ou
inflammatoire ne précede 1’histoire neurologique. L’EMAD touche plus souvent
I’enfant ou 1’adolescent [78] mais les cas adultes ne sont pas rares [79, 80]. Sur
ce terrain le diagnostic peut étre porté avec un haut degré de probabilité en

raison de la rareté de la sclérose en plaques a cette période de la vie.

L’EMAD est une affection habituellement monophasique n’ayant pas

I’évolution rémittente-récidivante ou progressive de la sclérose en plaques.
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Les lésions caractéristiques de I’EMAD sont, au stade aigu, une

inflammation périveineuse associée a une démyélinisation.

Ces lésions siegent dans les hémisphéres cérébraux, les nerfs optiques, le
tronc cérébral, le cervelet et la moelle épiniere. Elles prédominent dans la
substance blanche mais sont également présentes dans la substance grise
corticale ou dans le thalamus [81]. Toutes les 1ésions observées sont du méme

age. Au stade tardif, il existe une gliose.

Les manifestations cliniques sont trés diverses et reflétent la localisation et
I’extension des Iésions. Dans la forme classique, vont s’installer rapidement ou
sur quelques jours, un déficit moteur focal (78 p.100), une altération de la
vigilance (65 p.100), une ataxie (49 p.100), un syndrome méningé (32 p.100),
des céphalées (31 p.100), des crises comitiales (29 p.100), une baisse de 1’acuité
visuelle (22 p.100) et un tableau de my¢lite dans seulement 15 p.100 [16, 82].

L’IRM cérébrale est ’examen de choix, montrant des Iésions, qui peuvent
prendre I’aspect de multiples hypersignaux T2, souvent extensifs et mal limités,
localisés dans la substance blanche encéphalique sous corticale et profonde ou

du tronc cérébral et du cervelet [67,83].

Classiquement, la majorité des 1ésions est rehaussée par le gadolinium [83],

ce qui suggere qu’elles sont du méme age.

La ponction lombaire peut €tre normale ou montrer une pléiocytose a
prédominance lymphocytaire (le plus souvent inférieure a 100 cellules par mm3)
et une hyperprotéinorachie (supérieure a 1g/I). Des bandes oligoclonales
témoignant d’une synthése intrathécale d’immunoglobulines G, le plus souvent

transitoire, s’observent dans moins de 10 p.100 des cas.
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En faveur du diagnostic ’EMAD, on peut retenir des €léments inconstants:
relation chronologique étroite avec un épisode infectieux bien caractérisé ou une
vaccination, présence de fievre, de signes méningés cliniques ou biologiques.
Une hypercytose supérieure a 30 cellules dans le liquide céphalorachidien et

I’absence de bandes oligoclonales ont une bonne valeur d’orientation [20, 21].

La récupération peut débuter rapidement mais peut prendre plusieurs
semaines a plusieurs mois. Environ la moitié des patients récuperent

completement.

Méme si aucun essai thérapeutique randomisé contre placebo n’a été
effectue, le traitement de premiere intention est la corticothérapie a forte dose
par voie intraveineuse. En cas d’absence d’amélioration clinique ou
d’aggravation des troubles neurologiques malgré la corticothérapie, des
traitements de type immunomodulateur (immunoglobulines polyvalentes) ou

immunosuppresseurs (cyclophosphamide) peuvent étre discutés au cas par cas.
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Tableau 18 : Données cliniques et paracliniques des atteintes médullaires des maladies

inflammatoires du SNC

NMO EMAD SEP
ATCD
+ - +
neurologique(s)
Fievre/syndrome
- + -
grippal
Atteinte médullaire
+ + -
transverse
Déficit symétrique + + -

IRM: Hypersignal

> 3 vertebres

> 2 verteébres

< 2 vertebres

médullaire
IRM encéphalique - + +
LCR> 50 éléments + + -
LCR: BO 10% transitoire 95% permanente
Récurrence(s) variables monophasique +

+ : En faveur ou possible ; - : Inhabituel ; BO: Bandes oligoclonales
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VI1.3- MA et maladies de systéme

Des atteintes systémiques, cliniques ou biologiques, sont souvent associées

au tableau neurologique, qui est donc rarement isolé.

L’atteinte médullaire dans le cadre d’une maladie de systéme peut étre la
conséquence de la maladie elle-méme mais aussi celle de la thérapeutique et
notamment une complication infectieuse secondaire au traitement
immunosuppresseur. Nous envisagerons successivement les différentes maladies

de systeme pouvant se compliquer de MA.
A -Lupus Erythémateux Disséminé (LED)

Le Lupus Erythémateux Disséminé (LED) est une maladie inflammatoire
non spécifique d’organe dont le tableau clinique peut associer une altération de
I’¢tat général a des manifestations viscérales diverses (cutanée, articulaire,

rénale, cardiaque, hématologique..).

La my¢lopathie complique le plus souvent 1’évolution d’un lupus

érythémateux disséminé précédemment diagnostiqué [84].

Dans la série de Chang et Quismorio [85], la my¢élite était inaugurale du
lupus chez huit des 17 patients (47%). Dans la série de Kovacs et al. [86], la
mye¢élite était inaugurale chez quatre des 11 patients (36%) ; dans les sept autres
cas, elle compliquait un lupus précédemment diagnostiqué avec des extrémes de
2 a 20 ans. Dans la série de Chan et Boey [87], la my¢élite était inaugurale du
lupus chez deux des neuf patientes (22%). Le diagnostic est bien sir
particulierement difficile lorsqu’il s’agit de la seule et unique manifestation
initiale du lupus. Malgré sa rareté, I’hypothese lupique doit donc étre envisagée

largement devant une my¢lite chez une femme jeune [88].
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La my¢lopathie peut survenir au cours de la grossesse [89]. Quelques
observations pédiatriques ont été rapportées [88]. Dans notre é¢tude aucun cas de

lupus érythémateux disséminé n’a été diagnostiqué.

Le tableau classique est une myélite aigu€ pouvant se constituer en
quelques heures [90, 91] avec des troubles sphinctériens et des troubles
sensitivomoteurs dépendant du niveau lésionnel. Une installation lente, une

évolution chronique sont possibles mais plus rares.

Le déficit moteur se traduit le plus souvent par une paraplégie ou une
paraparésie, plus rarement par une quadriplégie avec la constatation clinique
d’un syndrome pyramidal [85, 87, 92]. Les troubles de la sensibilité¢ (avec un
niveau sensitif lésionnel) et les troubles sphinctériens sont pratiquement
constants [91]. L’atteinte hémiparétique est exceptionnellement rapportée [85].
La myélopathie peut s’associer a d’autres manifestations neuropsychiatriques du

lupus érythémateux disséminé [91].

Plusieurs observations rapportent I’association avec une neuropathie
optique [93, 94]. Ainsi, dans la série de Kovacs et al. [86], une neuropathie
optique €tait associée chez quatre des 11 patients avec une myeélite (36%).

L’association a une neuropathie périphérique parait étre exceptionnelle [95].

Ces observations amenent souvent a discuter la sclérose en plaques comme
diagnostic différentiel. Le diagnostic différentiel est d’autant plus difficile en
présence d’anticorps  antiphospholipides [96]. L’étude du liquide
céphalorachidien montre habituellement une hyperprotéinorachie modérée avec
une discrete pléiocytose [97], et une hypoglycorachie [84]. Ainsi, dans la revue
de 31 cas de Warren et Kredich [91], "hyperprotéinorachie était présente dans
82% des cas, la pléiocytose dans 70% des cas et ’hypoglycorachie dans 50%
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des cas. Néanmoins le LCR peut étre normal comme dans la série de Chan et

Boey [87] et dans les observations de Zenone et al. [98].

Au plan biologique, en dehors de la positivité des FAN et anticorps anti-
ADN natif retrouvée de maniere constante dans les observations les plus
récentes, la vitesse de sédimentation est variable, de 19 a 130 mm dans la série
de Chan et Boey [87]. Dans cette série, une hypocomplémentémie ¢&tait

constatée lors de huit des 14 épisodes de my¢lite transverse.

L°’IRM médullaire montre habituellement un aspect de grosse moelle
homogéne en Tl et T2 avec hypersignal sur les séquences en T2 correspondant a
I’cedeme périlésionnel [84, 97]; avec une disparition du signal en cas d’évolution
clinique favorable sous traitement [84, 97, 99, 100]. Néanmoins, des
observations ou I’IRM s’était normalisée a un mois en 1’absence de récupération

clinique ont également été rapportées [101].

L’atteinte est habituellement segmentaires, de la moelle cervicale, ou

surtout thoracique, ou lombaire, plus rarement diffuses [98].

Dans la série de Kovacs et al. [86], I'IRM ¢était pathologique dans quatre
cas (36%) et normale dans six cas (55%). dans la série de Chang et Quismorio,
elle était constamment normale [85]. Il est vraisemblable que les signes IRM
sont en fait présents essentiellement a la phase aigué (inférieure a cinq jours)
[87,97], ce qui explique les données discordantes de la littérature selon le
moment de réalisation de cet examen [102]. L’IRM reste indispensable dans le

cadre du diagnostic différentiel.

La physiopathologie de cette complication est imparfaitement ¢lucidée. Les

données autopsiques font ¢tat d’infiltrats inflammatoires plus ou moins
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extensifs, de microhémorragies, de nécrose ischémique et infarctus, de
thromboses vasculaires (artéres spinales antérieures), de dégénérescence
vacuolaire de la substance blanche, de myélomalacie ; des Iésions de vascularite

sont parfois décrites [90, 92, 100, 103, 104].

L’équipe d’Alarcon-Segovia a rapporté une association quasi constante de
cette complication au cours du lupus avec la présence d’anticorps
antiphospholipides, d’une antiprothrombinase ou d’un VDRL positif [105].
Néanmoins, dans la série de Chang et Quismorio, seuls huit des 17 patients
ayant présenté 27 ¢épisodes de myélite transverse avaient des anticorps
antiphospholipides [85]. Dans la série de Kovacs et al. , seuls quatre des 11
patients avec une my¢lite transverse avaient des anticorps antiphospholipides
(36%) [86]. Méme dans les observations ou la my¢lite s’associe a la présence
d’anticorps antiphospholipides, notamment dans le cadre d’un syndrome
primaire des antiphospholipides, le mécanisme thrombotique exclusif parait peu
vraisemblable [106], bien que certaines observations soient en faveur d’une

ischémie avec un infarctus médullaire [107].
Il n’est pas exclu que les mécanismes soient intriqués.

La myélopathie lupique est associée a un pronostic fonctionnel sévére avec
des séquelles neurologiques importantes. Ainsi, dans une revue de 28 cas de la
littérature en 1979, 13 déceés étaient constatés [92]. Parmi les 15 survivants,
seuls quatre avaient une récupération neurologique. Dans la revue de Propper et
Bucknall, une récupération neurologique complete €tait constatée chez sept des
26 patients ; dix patients décédaient : neuf n’avaient aucune récupération, voire
méme une détérioration de leur €tat neurologique [99]. Dans la série de Kovacs

et al. [86], cinq des 11 patients restaient paraplégiques (46%), deux gardaient
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une paraparésie permettant néanmoins la marche avec un déambulateur (18%) et
quatre pouvaient marcher sans aide (36%). Il faut noter la fréquence des
complications infectieuses et des complications thromboemboliques dans les

causes de mortalité précoce [108].

Dans 1’é¢tude rétrospective d’Andrianakos et al. [104], la survenue d’une
my¢lite était associée a un moins bon pronostic global du lupus. Le caractere
inaugural de I’atteinte médullaire n’a pas constitu¢ un critere de gravité

ultérieure de la maladie lupique dans I’¢étude de Zenone et al [98].

L’efficacité de la corticothérapie seule est parfois difficile a préciser et a
fait ’objet de controverses [90, 92, 99]. Dans 1’é¢tude de Propper et Bucknall
[99], parmi les huit patients ayant recu précocement de fortes doses de
corticoides, une récupération était constatée dans cinq cas alors que deux

patients récupéraient parmi les 18 n’ayant pas regu de corticoides.

A I’inverse, Hacher et Chantraine ont évoqué ’effet délétére des corticoides
dans I’aggravation de la myélomalacie au cours de la myélopathie lupique [109].
La majorité des auteurs insiste a [I’heure actuelle sur la nécessité de
I’introduction rapide des corticoides a fortes doses en bolus (si possible dans les
24 premieres heures), offrant ainsi les meilleures chances de récupération
neurologique [91, 110]. Plusieurs observations rapportent des succes en cas
d’administration précoce de bolus de méthylprednisolone (un gramme) et de
cyclophosphamide par voie intraveineuse (0,75 g/m2 mensuel), et ce traitement

est actuellement considéré comme le meilleur choix [84, 87, 108, 111, 112].

La rééducation neurologique précoce et intensive fait partie intégrante de la
prise en charge [87]. L’efficacité de I’hydroxychloroquine a été rapportée dans

quelques observations, y compris apres échec de traitements par corticoides
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et/ou cyclophosphamide [113]. Chan et Boey ont insisté sur I’importance de la
rééducation urodynamique compte tenu de la fréquence des troubles

sphinctériens [87].

Les autres vascularites peuvent étre responsables exceptionnellement d’une
atteinte médullaire. La présentation est celle d’un infarctus médullaire lorsque la
vascularite intéresse les artéres de gros ou moyen calibre [114, 115] et d’une

my¢lite lorsque 1’atteinte porte sur les vaisseaux de petit calibre [116].
B- Syndrome de Gougerot- Sjogren (SGS)

Le SGS peut étre primitif s’il est isolé ou secondaire lorsqu’il est associé a
d’autres pathologies autoimmunes. Son diagnostic est basé sur 1’association d’un
syndrome sec buccal (xérostomie), oculaire (xérophtalmie), nasal, des
manifestations parotidiennes et des manifestations systémiques (articulaire,
rénale, cutanée..). L’examen majeur pour confirmer I’atteinte salivaire est la
biopsie des glandes salivaires accessoires qui retrouve un infiltrat lymphoide
non associ¢ a une nécrose caséeuse. La signature biologique est une
hypergammaglobulinémie, une positivité des réactions de Waaler-Rose ainsi que

la présence d’anticorps antinucléaire : anti SSA et SSB.

La fréquence des manifestations neurologiques est trés variable selon les
séries: de 18 a 67 p.100 des cas [117, 118]. L’atteinte neurologique concerne
préférentiellement le systéme nerveux périphérique a type de polyneuropathies
sensitivomotrices ou d’atteinte des nerfs craniens [119], les atteintes du systeme
nerveux central n’étant retrouvées que dans moins de 20 p.100 des cas [120]. La
caractéristique majeure de cette atteinte du SNC est son polymorphisme marqué
témoignant de son caractére diffus ou focal, mais aucunement spécifique. Il peut

s’agir de déficit moteur/sensitif d’un hémicorps, de crises d’épilepsie, de

120



mouvements anormaux, de signes d’atteinte du tronc cérébral ou de troubles

cognitifs.

Les myélopathies ne sont pas rares lors du SGS. Ainsi, Lafitte et al. ont
décrit trois cas parmi 11 patients présentant une manifestation du SNC [121], De

séze et al. en ont rapporté neuf cas dans une étude [118].

Dans notre ¢tude nous avons recensé 4 cas liés a un syndrome de Gougerot

Sjogren (15 p.100).

Elles peuvent étre aigués ou chroniques et s’associer a des manifestations
encéphaliques [118, 122]. Le tableau est le plus souvent celui d’une myélite

aigué [118, 123].
Un tableau de syndrome de Brown Sequard a été décrit [124].

L’intervalle entre le diagnostic du SGS et I’apparition d’une my¢lopathie
aigue s’étend de 12 a 22 mois dans une étude [125], voire entre 2 a 10 ans apres
le premier symptome sec [126]. La myélopathie aigue peut étre la manifestation

initiale du SGS [127].

Les SGS et la SEP sont des pathologies distinctes avec une
immunopathogenése différente, mais ces deux pathologies peuvent coexister
chez le méme individu. Certains auteurs ont recherché la fréquence du SGS chez
des patients présentant les criteres de SEP. Les résultats sont discordants :
Noseworthy et al. [128] n’ont mis en évidence aucun SGS parmi 192 SEP ; Miro

et al. [129] ont trouvé les criteres de SGS chez trois des 64 patients évalués.

L’IRM médullaire peut étre normale alors que I’atteinte médullaire est
indiscutable cliniquement et ¢électrophysiologiquement. L’IRM médullaire était

pathologique dans les 4 cas de notre série. Les lésions sont souvent
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centromédullaires et étendues a plus d’un métamere vertébral. Dans 3 cas les

I€sions étaient multiples avec un hypersignal en séquence T2 dans tous les cas.

Les études montrent une fréquence importante d’anomalies a 1I’IRM

cérébrale dans le neuro-Sjogren.

Il s’agit surtout d’hypersignaux en séquence T2 intéressant la substance
blanche périventriculaire et sous-corticale [130, 131, 132, 133]. Cette atteinte

supramédullaire a été objectivée dans 2 cas.

Les lésions peuvent étre d’allure vasculaire mais sont le plus souvent
décrites comme proches de celles observées dans la SEP. Dans certains cas les
hypersignaux peuvent étre observés a la jonction cortico-sous-corticale faisant

suspecter un mécanisme « vascularitique ».

Des I¢sions de la substance grise sont aussi décrites [133]. La prise de
contraste apres injection de gadolinium est rare. Ces 1ésions régressent rarement
totalement apres traitement et il ne semble pas exister toujours de corrélation
anatomo-clinique entre ces lésions cérébrales et les manifestations

neurologiques.

L’IRM cérébrale peut montrer une atteinte des nerfs craniens. Le nerf
cranien le plus fréquemment atteint est le trijumeau (V). Tajima et al. [134]
trouvent une fréquence importante puisqu’ils notent 50% de neuropathie
trijéminale parmi 21 patients atteints de neurogougerot. Dans notre série, un seul
patient parmi les quatre avait présenté une atteinte du trijumeau décelable a

I’IRM.

Les données concernant I’IRM médullaire sont moins nombreuses. Il faut

distinguer les tableaux de myélopathies aigués de type myélites transverses dans
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lesquels il est fréquemment observé un hypersignal T2 étendu, centromédullaire,
parfois rehaussé par le produit de contraste [118]. Enfin, une IRM normale

n’¢limine pas une my¢lopathie secondaire a un SGS [118, 135].

I peut exister une réaction cellulaire importante. Une discrete
protéinorachie est parfois observée. La présence d’un profil oligoclonal est
décrite notamment chez les patients présentant une complication neurologique
centrale. Pour Alexander, des bandes oligoclonales seraient retrouvées chez 86
p-100 des patients avec atteinte centrale évolutive et chez 17 p.100 des patients

sans manifestation du SNC [136].

Ceci est également valable pour notre série puisque trois des quatres
patients chez qui le diagnostic de neurogougerot avait €té retenu ont présenté

une synthése intrathécale.

Les bandes oligoclonales pourraient disparaitre lors du suivi du SGS et

avoir un intérét évolutif notamment lors du suivi thérapeutique [137].

En dehors des travaux d’Alexander qui retrouvaient une fréquence
importante de patient avec anticorps anti-SSA ou anti-SSB positif (60 p.100), la
plupart des auteurs retrouvent une fréquence plus faible d’anticorps (environ 40

p.100). Cette signature biologique était absente dans les 4 cas.

Les anticorps anti neurones et anti ribosomal P peuvent étre présents, mais
en contraste avec le lupus érythémateux disséminé ils ne sont pas impliqués en

tant que mécanismes destructeurs.

Récemment, un nouvel anticorps dirigé contre I’alpha-fodrine a ét€¢ mis en

¢vidence dans les tissus et les sérums de patients atteints de SGS [138, 139].
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L’intérét de ce dosage reste cependant a confirmer, les résultats ¢étant

controverseés.

Il semblerait que la recherche d’anticorps anti-alpha-fodrine ait un intérét
particulier dans le neuro-Sjégren, ces anticorps ayant ét¢ retrouvés dans 65
p.100 des cas de neuro-Sjogren contre seulement 40 a 50 p.100 pour les anti-

SSA [140].

Plusieurs mécanismes neuropathologiques ont été¢ discutés. L hypothese
d’un mécanisme ischémique est surtout retenue par 1’équipe d’Alexander. En
effet, la présence fréquente de vascularite cutanée dans leurs séries fait supposer
un mécanisme identique a celui observé dans I’atteinte du SNP [122, 141, 142].

L’existence de formes cliniques a début brutal est un autre argument [143].

Enfin, des études anatomopathologiques ont révélés la présence de cette
vascularite : Kaltreider et Talal ont mis en €vidence une vascularite nécrosante
des arteres cérébrales de petit calibre[144]. Dans un cas autopsique d’Alexander
et al.,, une vascularite nécrosante de D’artére spinale antérieure fut observée
[145]. Bakchine et al., ont également mis en évidence a 1’autopsie une Iésion
putaminale ischémique due a une vascularite [146]. Cependant, la plupart des
observations mentionnent des artériographies normales et les résultats sont

parfois contradictoires.

Ainsi, Alexander et al. n’observaient aucun cas d’angéite sur 12
artériographies sur leur série de 1982 alors qu’en 1994, sur 20 artériographies,
18 avaient des images évocatrices d’artérite [132]. En revanche, une biopsie
cérébrale d’un patient atteint de SGS n’a pas montré de signe en faveur d’une
vascularite mais plutot une infiltration lymphocytaire posant la question d’une

toxicité directe des lymphocytes T [147]. Enfin une étude récente montre une

124



absence de lien entre une atteinte neurologique centrale et la présence
d’anticorps anticardiolipines [148]. Tous ces ¢éléments argumentent contre
I’existence d’anticorps prothrombogeénes dans la geneése des Iésions

neurologiques du SGS.

Mais derniérement, Daridon et al. ont souligné le rdle joué par les
lymphocytes B et la molécule BAFF (B cell activating factor) dans le SGS
[149].

Le pronostic de I’atteinte médullaire reste mal connu compte tenu de sa

faible fréquence, mais apparait sombre.

Il n’y a pas de consensus sur le traitement des complications neurologiques
du SGS notamment sur la conduite a tenir en cas d’échec de la corticothérapie
prescrite en premiere intention a forte dose. Les échanges plasmatiques sont
parfois proposés en association avec les corticoides ou en cas d’échec de ces

derniers [125, 150].

Dans une série d’Alexander et al. Une amélioration ou une stabilisation ont
¢té obtenues chez 13 des 14 patients traités par les corticoides (40 a 60 mg de

prednisone), alors que 1’état des six patients non traités s’était aggrave [122].

Parmi les traitements immunosuppresseurs, le cyclophosphamide en cure
mensuelle est le plus souvent utilisé. L’efficacité parfois spectaculaire du
cyclophosphamide est décrite, notamment dans des cas de myélopathie [124,
151, 152, 153]. On conseille 'utilisation de ce traitement en cas d’atteinte

neurologique sévere et évolutive.
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L’azathioprine serait souvent peu efficace mais une observation récente
montre 1’amélioration d’une my¢lite sous ce traitement [154]. Wright et al ont

testé lors d’une my¢lopathie aigué€ le chlorambucil avec succes [155].

Dans une étude récente de De seze et al., un schéma thérapeutique
dépendant du type de manifestation neurologique a été proposé€. Pour les
my¢lopathies aigués, un traitement d’emblée agressif associant une

corticothérapie et du cyclophosphamide est a envisager [156].

Plusieurs ¢études concernant les traitements antilymphocytes B sont
encourageantes. Deux études ouvertes prospectives de phase II [157, 158] et une
¢tude rétrospective [159] ont été publiées. Elles suggérent toutes une bonne
efficacité du rituximab dans le SGS, surtout dans les formes récentes et/ou avec

atteintes viscérales.
C- Sarcoidose

La sarcoidose est une granulomatose inflammatoire d’étiologie inconnue.
Les atteintes neurologiques périphériques et centrales sont rares, observées dans
5220 p.100 des cas selon les séries et souvent tres étendues : méninges, sytéme
nerveux central et périphérique, muscles [163, 164], mais souvent précoces et
révélatrices de D’affection dans 48 a 66 p. 100 [165, 166, 167]. Elles sont
dominées par I’atteinte des nerfs craniens notamment le nerf facial [163, 167,

168, 169, 170, 171, 172]. La my¢lite sarcoidosique reste exceptionnelle.

Environ 50 p.100 des patients atteints de neurosarcoidose ont eu des
manifestations neurologiques initiales. Pour 1’autre moitié, la symptomatologie
neurologique apparait dans les deux ans apres le diagnostic de sarcoidose. Le
tableau neurologique est habituellement celui d’une myélopathie progressive
mais des tableaux de my¢lite aigu€ ont été rapportés [7]. Dans notre série, deux

cas ont été constatés (8 p.100).
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La localisation médullaire est la plus souvent cervicale (56 p. 100),
rarement dorsale (37 p. 100) et exceptionnellement lombaire et sacrée (7 p. 100)
[170, 173, 174, 175]. La topographie 1ésionnelle cervicale était de mise pour nos

2 patients également.

L’¢tude du LCR est sans spécificit¢ [176]. Elle montre souvent une
hypercellulorachie a prédominance lymphocytaire avec une hyperprotéinorachie

et parfois une hypoglycorachie [163, 166, 170, 177].

A D’instar des données de la littérature [178, 179], deés que la présentation
clinique est fortement évocatrice d’une neurosarcoidose, il est recommand¢ de
pratiquer une bronchoscopie, un lavage broncho-alvéolaire, une scintigraphie au
gallium, voire des biopsies de principe (musculaire, hépatique, salivaire, etc.)
afin d’obtenir une preuve histologique de la maladie, en visualisant le granulome

non caséeux [167].

Le diagnostic de certitude de la sarcoidose médullaire repose sur 1’examen
anatomopathologique des 1ésions. Cependant peu de cas de biopsie médullaire
ont été rapportés, car d’une part elle peut aggraver le déficit neurologique, et
d’autre part il existe souvent une localisation extra-neurologique accessible a la

biopsie méme si elle est asymptomatique.

Dans cette série, la plupart des patients ont eu une biopsie salivaire, mais en
aucun cas le diagnostic de sarcoidose n’a été apporté a cet examen. Cependant
dans un cas, un lavage bronchoalvéolaire lymphocytaire a permis d’évoquer ce
diagnostic. A coté de cela, la normalité, chez nos 2 patients, du bilan
phtysiologique (radiographie pulmonaire, recherche de BK avec cultures dans
les crachats, les urines et le LCR, la négativité de I’'IDR a la tuberculine) et la

constatation d’anomalies a [I’ionogramme urinaire sous forme d’une
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hypercalciurie dans un cas et associée a une hyperphosphaturie dans le second,
ont permis d’étayer la suspicion diagnostique. Devant 1’absence d’une autre
cause expliquant le tableau clinique réalisé, ce diagnostic a été finalement

retenu.

L’IRM médullaire montre habituellement une 1ésion intramédullaire,
diffuse ou nodulaire, en hyposignal T1, rehaussée apres injection de Gadolinium

et en hypersignal T2 [67, 164, 170].

Le diagnostic différentiel a 1’étape clinico-radiologique se pose avec les
my¢lites infectieuses notamment fongiques, et tuberculeuses, les causes
inflammatoires surtout la sclérose en plaques et les causes tumorales telles les
lymphomes et les méningiomes [7, 163, 170, 180, 181, 182]. La tuberculose
neuroméningée est le premier diagnostic a ¢éliminer, étant donné le contexte

épidémiologique particulier de notre population.

Le dosage sérique de I’enzyme de conversion est ¢levé dans 60 p. 100 des
cas avec sarcoidose systémique [178], sans étre un marqueur spécifique de la

sarcoidose, mais il a un intérét dans la surveillance de I’évolution.

Le test de Kveim est I’examen le plus sensible pour le diagnostic de la

sarcoidose (85 p. 100) [179].
Le LCR peut montrer une hyperprotéinorachie parfois tres élevée (> 10 g/l)
ainsi qu’une pléiocytose.

La corticothérapie constitue le traitement de référence de la
neurosarcoidose. Les modalités thérapeutiques (doses, durée) ne sont pas
standardisées, habituellement c’est une forte dose de corticoides (1 mg/kg/j)

[170, 172, 183, 184, 185].

128



Un traitement d’entretien est nécessaire aprés une décroissance tres
progressive, la posologie étant adaptée en fonction de 1’évolution clinique et

paraclinique.

Le traitement immunosuppresseur associ€¢ ou non a la corticothérapie est
indiqué, en deuxiéme intention, en cas de corticodépendance, de
corticorésistance, de rechute ou d’aggravation neurologique [164, 170]. Le

méthotrexate est le plus utilisé.

Le pronostic des neurosarcoidoses médullaires est en général sévere par

rapport aux autres formes avec des séquelles graves, ainsi que des rechutes

[175].
D- Maladie de Behcet

La maladie de Behget est une maladie inflammatoire multisystémique, dont

I’origine reste inconnue [186].

A la triade symptomatique princeps décrite par Behget en 1937, associant
aphtose buccogénitale et uvéite a hypopion [187], peuvent s’associer des
manifestations systémiques diverses dont les plus importantes sont cutanées,
vasculaires, neurologiques et articulaires. En 1’absence d’anomalies biologique,
immunologique ou histologique spécifique, le diagnostic de la maladie de
Behget reste clinique, se fondant sur les critéres diagnostiques proposés par
I’International Study Group for Behget’s Disease (présence d’une aphtose

buccale récidivante associée a deux signes ophtalmologiques ou cutanés) [188].

Chez notre patient, le diagnostic de maladie de Behget répondait aux

nouveaux critéres de I’International Study Group for Behget’s Disease [23].
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L’atteinte médullaire au cours de la maladie de behget est rare (2,5-18
p.100). Elle était de 28 p.100 dans une série autopsique. Elle est
exeptionnellement isolée, s’integrant le plus souvent dans le cadre de méningo-
encéphalo-my¢lite. Les atteintes centrales au cours du Behget peuvent étre
individualiséesen atteintes parenchymateuses et non parenchymateuses [189].
Les atteintes parenchymateuses, qui représentent 80% des cas de neuroBehget,
comportent surtout les méningoencéphalites et/ou myélites et les atteintes du

tronc cérébral.

Les atteintes non parenchymateuses comportent les thromboses veineuses
cérébrales, les occlusions artérielles et/ou les anévrysmes. Certains auteurs
réservent D’appellation de neuroBehget aux atteintes parenchymateuses et

incluent les thromboses veineuses cérébrales dans 1’angioBehget [190].

Les atteintes parenchymateuses, qui sont dues a une vascularite des petits
vaisseaux, sont responsables des manifestations focales et multifocales
retrouvées chez la plupart des patients, alors que dans les atteintes « extra-
axiales », qui sont dues a une thrombose des sinus veineux, les manifestations

cliniques sont limitées et le pronostic est meilleur [191].

L’atteinte neurologique survient en général dans la troisiéme décennie de la

vie, dans les 10 ans apres le premier symptome [188, 189].
Dans notre cas ils ont été révélateurs.

Dans une série trés récente de tohmé et al., 1’atteinte neurologique était
inaugurale dans 11 cas sur 22 cas de neurobehget [192]. Dans la série de Filali-
Ansary et al., aucune atteinte médullaire isolée n’a été trouvée [193]. Tohmé et

al. rapportent six cas d’atteintes médullaires dont deux sont isolées et se sont
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manifestées par des paraplégies [194]. En 1993, Assaad-Khalil et al. trouvent
huit cas de paraplégie sur 87 cas de neuro-Behget [195]. Akman-Demir et al.
rapportent 23 cas d’atteinte médullaire sur 200 cas de neuro-Behcet (14 p.100)
dont dix cas de my¢lopathie isolée [89]. Kidd et al. rapportent sept cas d’atteinte
médullaire sur 50 cas de neuro-Behget ; il s’agissait de myélite dans deux cas
[196]. Harmouche et al.ont trouvé sur une série de 116 cas de neuro-behget, 14
cas de my¢lopathie dont quatre sont isolées [197]. Lafitte et al. ont rapporté¢ un
cas de méningomy¢lite bien documenté par une IRM médullaire et encéphalique

[198].

Notre cas de my¢lite sur behget se caractérise par le début précoce (21 ans).
Quand I’atteinte neurologique est inaugurale dans cette tranche d’age, le

diagnostic différentiel se pose surtout avec la sclérose en plaques.

L’¢étude du liquide céphalorachidien peut étre utile car les polynucléaires
neutrophiles sont fréquemment retrouvés dans la maladie de Behget [189], chose
qui est inhabituelle au cours de la SEP. le LCR est souvent anormal avec une

pléiocytose lymphocytaire et/ou une hyperprotéinorachie [189].

Seuls de rares cas de my¢lites compliquant une maladie de Behget ont été
¢tudiés par IRM : deux cas sur les six de Tohme et al. [194], trois cas sur les sept
de Kidd et al. [196]. Sur les dix cas de Akman- Demir et al., deux avaient des
anomalies & I’'IRM médullaire [189]. L’IRM médulaire était également normale

dans notre cas.

Les signes radiologiques ne sont pas spécifiques du neuroBehget. Dans le
neuroBehget, les atteintes médullaires sont plus extensives et peuvent atteindre

plusieurs segments [199].
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Les anomalies les plus fréquemment trouvées par I’IRM, sont un
¢largissement médullaire segmentaire avec des hypersignaux en séquence T2

[192, 196, 198].

L’efficacité des corticoides dans les atteintes parenchymateuses est établie
mais devant les rechutes fréquentes a I’arrét (31 p.100 des cas pour Tohmé et
al), I’association aux immunosuppresseurs (azathioprine, cyclophosphamide ou
chlorambucil) est a envisager [200, 201]. Ce traitement est d’autant plus efficace
qu’il est instauré rapidement et qu’il est prolongé [202]. Dans les formes séveéres
ou en cas de non-réponse rapide aux corticoides, [’association du
cyclophosphamide en bolus mensuel ou bimensuel permet une meilleure

récupération clinique [197].
E- Syndrome des antiphospholipides

Il est évoqué chez des patients avec des antécédents de thromboses
veineuses ou artérielles, thrombocytopémie, avortements spontanés récurrents,
embolie pulmonaire avec a I’examen clinique un livedo réticulaire et dans le
sang une recherche positive d’anticorps antiphospholipides. Le syndrome est dit

primaire si le patient ne répond pas aux criteres de LED.

Le tableau de myélite peut étre aigu ou progressif, sans spécificité
particuliere [8, 160]. La survenue de MA au cours du syndrome primaire des

antiphospholipides est aujourd’hui bien établie [161].

Des formes récurrentes sont possibles et le traitement repose sur

’association corticoides et anticoagulants [162].
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F- Autres maladies auto-immunes

Connectivite mixte, sclérodermie généralisée, thyroidite de Hashimoto
[203], myasthénie [204], arthrite rhumatoide [205], maladie de Crohn... Ces
maladies auto-immunes peuvent présenter des complications neurologiques qui
reste rares (quelques cas rapportés dans la littérature) et qui peuvent se
manifester par des tableaux cliniques de MA, le plus souvent de forme

progressive [203, 206].
VI1.4- MA d’origine infectieuse

En se basant exclusivement sur la notion d’un syndrome infectieux
précédant I’installation du tableau médullaire aigu, certains auteurs ont estimé
que les agents infectieux étaient responsables d’environ 20 a 45 p. 100 des

my¢lopathies aigués [1, 2, 19, 20, 24, 26].

Plus récemment, dans I’étude de De Séze et al., I’exigence d’une preuve
biologique spécifique d’un agent pathogéne a réduit cette fréquence a 6 p. 100
[21]. Nous n’avons retrouvé un syndrome infectieux que chez 1/3 de nos
patients, dans le mois précédant I’installation des signes neurologiques. Sur une
série de 12 patients avec une myélopathie infectieuse documentée, Ramirez et
al. n’ont retrouvé de syndrome infectieux que chez les 2 tiers des patients [207].
Le contexte infectieux n’est donc ni suffisant ni nécessaire pour affirmer

I’¢étiologie infectieuse du syndrome médullaire.

En effet, dans la littérature, 4 a 21 p. 100 des patients ayant présenté un
¢épisode fébrile évoluaient secondairement vers une SEP [2, 20]. Cependant, une
my¢lopathie suivant un épisode fébrile devra faire rechercher de facon

méthodique et répétée une infection par les sérologies sanguines et du LCR. Sur
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le plan épidémiologique, la prédominance masculine associée a la moyenne

d’age plutdt jeune et retrouvée chez les patients [2, 20, 26].

Cliniquement, le début est rapide et d’emblée plurisymptomatique dans
cette étude comme dans celle de Christensen et al. [19], de Jeffery et al. [20] ou
de Ramirez et al. [207]. Apres une progression des symptomes sur 4,4 jours en
moyenne, tous nos patients, pour lesquels un diagnostic de myélopathie
infectieuse a ¢été posé (n=11), présentaient les signes cliniques d’une
my¢lopathie aigué décrits par Berman et al. La sévérité du tableau neurologique

est retrouvée dans la majorité des articles [4, 19, 20, 26].

Quatre vingt dix pour cent des patients présentaient un déficit moteur des
membres inférieurs avec un niveau sensitif a limite supérieure nette dans la
méme proportion, essentiellement de localisation dorsale. L’association, a la
phase d’état, d’une paraparésie franche et de troubles génito-sphinctériens est
constante dans la littérature, d’autant plus évocatrice d’une étiologie infectieuse
qu’elle s’accompagne d’une extension du déficit sensitivo-moteur et d’une

ascension du niveau sensitif [4, 18, 20, 208].

Selon le délai de réalisation de I’IRM médullaire par rapport aux signes
cliniques initiaux et la performance technique des appareils, elle met en
¢vidence entre 29 p. 100 [209] et 92 p. 100 [37] d’anomalies au niveau de la
moelle. Par ailleurs, I’étude de Ramirez et al. souligne I'intérét de ’IRM de
contrdle 3 a 6 mois apres I’examen initial [207]. En effet, la normalité des IRM
a 6 mois évoque une origine inflammatoire rapidement réversible des l€sions
médullaires d’origine infectieuse. L’IRM initiale mettait en évidence une 1ésion

unique ou multiples, de localisation préférentielle cervicale et/ou dorsale, hyper-
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intense en séquence T2, étendue sur plus de 2 segments vertébraux et parfois

associée a une augmentation du calibre médullaire.

Ces données sont similaires a celles retrouvées par certains auteurs qui

considéraient ces images comme fortement évocatrices d’une cause infectieuse

20, 210, 211, 212].

De méme, sur les coupes axiales, les modifications symétriques
centromédullaires ou de [’ensemble du cordon seraient des arguments

supplémentaires pour cette étiologie [32].

La normalit¢ de I'IRM encéphalique est un ¢élément important du
diagnostic méme si des hypersignaux T2 sont parfois observés au niveau du
tronc cérébral et de la substance blanche hémisphérique en cas d’association a

une encéphalite.

Hormis le cadre du SIDA ou le VIH et le CMV sont les agents les plus
retrouvés [213, 214], les virus responsables sont variés. Parmi eux, les
Entérovirus (Poliovirus, Echovirus, Coxsackies A et B) et les virus du groupe
Herpés (HSVI1, HSV2, EBV, CMV, VZV, HHV6) sont connus pour leur
tropisme neurologique et notamment spinal alors que d’autres sont moins
fréquemment rencontrés ou sont 1’apanage des patients immunodéprimés [215,

216, 217, 218,219, 220, 221].

Un cas particulier de myélopathie est représenté par certains virus du
groupe Herpes, présents a 1’état latent dans les ganglions rachidiens (HSV1,
HSV2, CMV et VZV), et qui évoluent de maniere centripete vers la moelle
apres réactivation. Ils sont incriminés dans les myélopathies aigu€s ascendantes

et nécrosantes, le plus souvent mortelles en quelques jours ou semaines, surtout
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en cas d’immunodépression associée. Néanmoins, d’authentiques cas ont été
rapportés d’évolution favorable apres la mise en route précoce d’un traitement
spécifique ou, plus rarement, au cours de leur évolution naturelle [211, 222, 223,

224,225, 226].

Sur les piéces d’autopsies, la moelle présente des 1€sions inflammatoires et
nécrotiques ou peut étre le siege de thromboses focales ou d’hémorragies. Les
I€sions touchent plus fréquemment la substance blanche mais elles intéressent

¢galement la substance grise [223].

Les autres agents infectieux sont plus rarement rencontrés et souvent
associés a un terrain sous-jacent particulier. Ainsi, les myélopathies d’origine
parasitaire sont inhabituelles dans les pays développés et sont le fait d’une
contamination survenue lors d’un voyage en pays endémique. Pour les
my¢lopathies bactériennes, la propagation des germes par dissémination
hématogene est rare en raison de la vascularisation réduite de la moelle et

I’infection par contiguité est plus fréquente.

Quant aux manifestations médullaires aigués des infections fungiques, elles

restent exceptionnelles, de diagnostic difficile et de mauvais pronostic [227].

En dehors de la mise en évidence a I’examen direct de I’agent infectieux, la
preuve définitive du diagnostic étiologique est apportée par 1’apparition (IgM)
ou I’ascension (IgG) des taux d’anticorps spécifiques dans le sang et/ou le LCR
sur 2 préleévements réalisés a 2 ou 3 semaines d’intervalle [13, 18, 21], ou par la
détection de I’ADN de ’agent pathogeéne par technique de PCR, de plus grande
sensibilit¢ méme si tous les agents infectieux ne sont pas accessibles par cette

technique [226, 228].
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La PCR aide a différencier les myélopathies infectieuses des myélopathies
post-infectieuses, qui restent probablement les plus fréquentes, mais peut

¢galement €tre utilisée dans le suivi des traitements [210].

L’analyse du LCR est essentielle au diagnostic positif des patients suspects

d’une infection du systéme nerveux central.

Elle était anormale chez 60 p. 100 des patients, ce qui est inférieur au taux
observé par Ramirez et et al. [207] et Al Deeb et al. [26], mais supérieur a celui

constaté par d’autres investigateurs [2, 19, 20].

La normalité de 1’¢lectrophorése des protéines associée a la pléiocytose

supérieure a 30 €¢léments par mm3 suggerent fortement un phénomene infectieux

20, 21].

En revanche, aucun travail ne retrouve de corrélation particuliére entre une
hyperprotéinorachie importante et une étiologie infectieuse alors que Cependant,
bien que rare, la présence de bandes oligoclonales est notée dans quelques cas
authentifiés de myélopathies infectieuses secondaires a certains germes tels que
VZV [210], Borrelia burgdoferi [229], schistosomia [230], Treponema pallidum
[231] ou bacille de Koch [232].

La pathogénie des myélopathies infectieuses reste peu connue. Plusieurs
mécanismes peuvent éEtre en cause: agression indirecte a médiation

immunologique, Iésions ischémiques par I’intermédiaire d’une vascularite.

Plus rarement, il s’agirait d’une atteinte microbienne directe par
dissémination sanguine ou par contiguit¢ d’une lésion de voisinage [233].
Histologiquement, les modifications sont variables et s’étendent horizontalement

et verticalement le long de la moelle. Les Iésions consistent, en général, en une
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démy¢élinisation avec, parfois, une infiltration lymphoplasmocytaire péri-
vasculaire, localisées a la substance blanche. En cas de nécrose associée ou
d’atteinte de la substance grise, le pronostic devient moins favorable [234]. Ceci
a ¢té essentiellement décrit avec le virus de I’herpes. De nombreux agents

pathogenes peuvent étre en cause [235, 236].

La normalité des PEV chez les patients est un €lément important, mais non
exclusif, pour éliminer une pathologie démy¢linisante ou une connectivite dans

I’attente des résultats biologiques [21].

Dans la littérature, les examens neurophysiologiques ont surtout été utilisés
dans I’objectif de déterminer le pronostic fonctionnel des patients [237, 238,
239, 240]. Classiquement, I’évolution est monophasique mais plusieurs cas de

rechutes ont été décrits [211, 241, 242].

Dans I’é¢tude de Ramirez et al. le pronostic fonctionnel a long terme était
favorable dans 82 p. 100 des cas. En revanche, la récupération neurologique
survenait plus tardivement que dans les autres myélopathies inflammatoires

telles que la SEP [207].

D’autre part, les difficultés rencontrées pour distinguer les phénomenes
nécrotiques de ceux liés a I’cedéme sur ’IRM ne permettent pas son utilisation

pour prédire le devenir a long terme des patients [243].

Les nouvelles techniques telles que I’'IRM de diffusion pourraient permettre
de donner un pronostic a la phase précoce. Cependant, les myélopathies
infectieuses sont dans I’ensemble de bon pronostic et cette évolution favorable
pourrait constituer un élément d’orientation diagnostique chez des patients dont

I’étiologie n’a pu étre affirmée par les sérologies.
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En se basant sur la physiopathologie auto-immune présumée des infections
virales du cordon médullaire, sur I’observation d’un probable cedeme a I’IRM et
sur le bénéfice potentiel de la corticothérapie parentérale dans les
encéphalomyélites aigués disséminées [26], 1’évaluation des corticostéroides

reste d’actualité dans les myélopathies infectieuses et post-infectieuses.

Trois €études ouvertes ont été réalisées a ce jour pour évaluer le bénéfice
apporté par la corticothérapie durant la phase aigué. Deux d’entre elles
suggerent un rdle favorable des corticoides administrés a forte dose par voie

parentérale [244, 245].

En comparant deux groupes d’enfants présentant des troubles
neurologiques séveres, ces auteurs retrouvaient un effet bénéfique de la
corticothérapie avec reprise plus précoce de la marche, plus grande proportion
de guérison compléte et réduction de la gravité des séquelles a court terme. En
revanche, Kalita et Misra, dans leur étude prospective chez 21 patients, ne
mettaient pas en évidence de différence dans le devenir a 3 mois entre les

patients et ce, quelle que soit la sévérité des symptomes initiaux [246].

Ramirez et al. conseillent malgré 1’absence de preuve formelle d’efficacite,
et dans I’attente d’un éventuel protocole multicentrique, la réalisation de bolus

de solumédrol devant ces tableaux parfois séveres de myé€lopathies aigués ou

subaigués [207].

Cependant, 1’adjonction d’un traitement anti-infectieux pourrait étre
proposé dans certains cas ou le diagnostic est fait précocement ou dans lesquels
des traitements sont reconnus efficaces notamment en cas d’immunodépression

(HSV, VZV, CMV, atteinte bactérienne, parasitaire ou mycotique).
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La my¢lopathie aigué associée a la tuberculose est peu rapportée dans la
littérature. Rabhi et al ont rapporté 4 cas de my¢loarachnoidite tuberculeuse dans
une série de 27 cas [247]. Barbizet et al., O’Riordan et al., Silber et al. et El
otmani et al. ont décrit quelques cas de neuromyélite optique associée a une
tuberculose pulmonaire [248, 249, 250, 251]. Elle est souvent citée dans le cadre

de la tuberculose neuroméningée.

La tuberculose neuro-méningée est une affection extrémement hétérogene
dans sa présentation clinique et radiologique qui peut entrainer un retard
diagnostique important [252]. Elle doit étre évoquée de principe devant toute
méningite lymphocytaire avec hypoglycorrachie et/ou hypochlorurorrachie
[253], mais aussi devant une myé¢lopathie subaigué ou chronique [254, 255], ou
des lésions intraparenchymateuses cérébrales uniques ou multiples, faisant
évoquer un abcés ou un processus tumoral notamment lorsqu’une prise de

contraste est observée [252, 256].

Pendant longtemps, ces atteintes médullaires au cours de la tuberculose ont
¢té considérées comme la complication d’une tuberculose vertébrale et ¢’est en
1947 que Ransome et Montiro ont rapporté les premiers cas de myélopathie

tuberculeuse survenus sans mal de Pott.

L’atteinte spinale au cours de la tuberculose est estimée a environ 1 p.100
de toutes les localisations tuberculeuses [257]. Elle résulte soit d’une
dissémination hématogene a partir d’un foyer en dehors du systéme nerveux
central, soit d’une progression de 1’infection a partir de I’encéphale via les voies

de circulation du LCR, soit d’une extension a partir d’un foyer discovertebral.
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La my¢lite représente la manifestation la plus fréquente de la tuberculose
spinale. Cette atteinte médullaire peut laisser comme séquelles une cavitation

syringomyélique survenant plusieurs années plus tard [258].

La suprématie de I’IRM sur le scanner X cérébral dans la neuro-tuberculose
a ¢été clairement démontrée [252, 259]. La my¢élite au cours de la tuberculose
débute par un cedéme qui se manifeste par un hypersignal T2 segmentaire, un
isosignal T1, non rehaussé par le produit de contraste, associé a une tuméfaction

modérée de la moelle [260].

Nouira et al. ont étudiés I’apport de I'IRM dans le diagnostic de la
tuberculose du systeme nerveux central dans une série de 40 cas. 3 cas de
my¢élites ont été identifiés sous forme d’une tuméfaction avec un hypersignal T2,
isosignal T1 sans rehaussement par le produit de contraste [261]. 1 cas de

tuberculome intramédullaire a été observé.

La survenue d’une MA dans un contexte de tuberculose pulmonaire a
soulevé 1’hypotheése d’une démyélinisation aigu€ en rapport avec un

dysfonctionnement immunitaire initi¢ par le BK.

Plusieurs arguments plaident en faveur de ce mécanisme dysimmunitaire :
La constatation de foyers de démy¢linisation loin des foyers infectieux au cours
des encéphalites tuberculeuses [262] et les modeles expérimentaux de
démy¢élinisation par injection intra cisternale d’extraits antigéniques de BK ou

de tuberculine [263].

Sur le plan anatomopathologique, il existe des 1ésions ischémiques de la
moelle épinicre, les vaisseaux ¢tant le siege a la fois d’une vascularite

spécifiquement tuberculeuse et de I¢€sions inflammatoires et mécaniques
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consécutives a I’exsudat méningé les engainant. Ces lésions sont le plus souvent
observées dans la région lombosacrée mais des atteintes dorsales et surtout

cervicales ont été rapportées [264].

Le diagnostic positif d’une my¢lite tuberculeuse chez nos patients a été

posé sur :

- Présence de signes de MA
-
-PL : Formule lymphocytaire avec ou sans hypoglycorachie
-
-Mise en évidence de Mycobactérium tuberculosis a la culture du LCR
et/ou
-Preuve d’une autre localisation tuberculeuse
et/ou

-Evolution favorable sous traitement antituberculeux.

La notion de contage est trés importante a soulever puisqu’elle est
retrouvée chez les 2 patients tuberculeux. L’anamnése reste un temps capital
pour se mettre trés vite sur la voie d’une tuberculose, éventualité évoquée

souvent trop tardivement dans les pays de faible endémie.

La notion d’un contage possible dans les mois ou années passés, le fait
d’avoir vécu dans un pays de forte endémie, un contexte social défavorable, une
thérapeutique immunosuppressive (traitement récent par des corticoides) une
pathologie associée (infection par le VIH, diabéte, cancer, alcoolisme) sont

autant d’éléments pouvant faire craindre une tuberculose.
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L’IDR a la tuberculine a été positive chez un seul patient, alors que la
radiographie pulmonaire a montré une localisation pulmonaire et pleurale chez

[’autre.

Le diagnostic de certitude d’une my¢élite tuberculeuse est difficile a obtenir:
I’examen direct et les cultures des différents liquides prélevés ne sont positifs
que rarement, ce qui est valable pour notre étude ou le bacille de koch n’a jamais
¢été isolé. L’identification par culture sur milieu spécifique demande un délai de
3 ou 4 semaines, nécessitant d’engager le traitement sur des arguments de

présomption.

A ce jour, la technique de polymerase chain reaction (PCR) est la seule
alternative aux techniques standards permettant un diagnostic rapide, mais elle
ne peut pas €tre considérée comme 1’examen de référence qui reste la culture,
¢tant donné les éventuels problemes de contamination et jusqu’a ce jour de
spécificité, tant que les techniques ne seront pas standardisées et controlées. La
technique de PCR nécessite un laboratoire avec des pieces dédiées a cette
technique isolées, des contrdles de qualité rigoureux pour se prévenir de toute
contamination et maintenir une sensibilité et une spécificité acceptables. Elle
reste une méthode cotiteuse. La négativité de la PCR n’exclut pas le diagnostic
de my¢lite tuberculeuse. C’est le cas pour Suda et al. qui ont rapportés un cas de
my¢lite tuberculeuse aigue dont I’étude du LCR par PCR s’est révélée négative.
Le diagnostic a ¢té finalement porté sur 1’¢lévation de 1’activité adénosine

diaminase dans le LCR [265].
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La recherche d’une tuberculose extra-neurologique est également un temps

essentiel fortement orientateur. Cette recherche s’effectue :

- par I’examen clinique explorant les aires ganglionnaires, la radiographie
pulmonaire, qui peut montrer des séquelles de primo-infection, une

image de miliaire, des images de tuberculose active ou une pleurésie ;
- par un examen tomodensitométrique thoraco-abdominal ;

- par la recherche du bacille de Koch (BK) par tubages gastriques et dans

les urines apres centrifugation

et I’indradermoréaction a la tuberculine.

L’examen du fond d’ceil est d’un grand intérét diagnostique lorsqu’il met

en évidence un ou plusieurs tubercules de Bouchut.

Le traitement doit étre engagé le plus rapidement possible, souvent a défaut
d’un diagnostic bactériologique préalable sur des arguments de présomption,
apres avoir réuni les meilleures conditions pour obtenir une réponse a court
terme du laboratoire, Si secondairement, la preuve bactériologique n’est pas
apportée, il ne faut pas pour autant interrompre un traitement antituberculeux
engagé sur des €éléments cliniques présomptifs bien établis, sans s’étre assuré
qu’une autre cause peut étre formellement avancée. Nos deux patients traités par

antibacillaires ont bien évolués sous ce traitement.

Enfin, nous détaillerons ici quelques-uns de ces agents infectieux, les plus

fréquemment en cause.
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A- Virus Herpes Simplex (HSV)

Herpes virus de type 1 (HSV1) [266]

Le plus souvent responsable d’encéphalites, HSV1 est responsable, dans de
rares cas, chez le sujet 4gé¢ non immunodéprimé, de MA, de radiculites et de
méningites. L’évolution se fait généralement d’un seul tenant pouvant parfois

conduire au déces. Des formes a rechutes ont été décrites [241].

L’analyse du LCR montre une pléiocytose (2 prédominance lymphocytaire
ou de polynucléaires neutrophiles) et une hyperprotéinorachie. La glycorachie
est normale ou légeérement abaissée. Le diagnostic repose sur 1’ascension des
anticorps anti-HSV qui est retardée de plusieurs semaines, sur 1’isolement ou la
culture du virus et sur la recherche de I’ADN viral dans le LCR par

amplification génomique. Le traitement associe les corticoides et I’aciclovir.
Herpes virus de type 2 (HSV2)

Habituellement responsable de méningite aseptique chez I’enfant et 1’adulte
surtout immunodéprimés, HSV2 peut entrainer un tableau de myéloradiculite

touchant préférentiellement la région lombosacrée [267].

Les paresthésies et les douleurs des membres inférieurs sont inaugurales.
Les troubles génitosphinctériens sont habituels dans 1’évolution et peuvent
méme étre isolés au début [268]. Le tableau clinique peut étre celui d’une
my¢lopathie aigu€ transverse [222], ou d’une myélopathie ascendante [268].
L’éruption cutanée peut toucher les régions génitales, et s’accompagne

fréquemment d’adénopathies inguinales.

L’analyse du LCR montre une pléiocytose a prédominance de

polynucléaires ou une hyperlymphocytose, et une hyperprotéinorachie. La

145



glycorachie est parfois basse, ce qui est notable pour une affection virale. Les
cultures virales dans le LCR sont exceptionnellement positive [224]. Aprés une
évolution ascendante des troubles, 1’évolution est généralement défavorable
[223]. Le traitement repose sur I’association des corticoides et de 1’aciclovir

mais un seul cas de la littérature s’est amélioré sous cette association [224].

Une série portant sur 9 patients adultes non immunodéprimés présentant
une MAT « herpétique » a montré que chez 5 d’entre eux, I’atteinte médullaire
¢tait précédée par des signes d’infection (herpes génital ou labial). 8 patients sur
9 avaient une pléiocytose dans le LCR avec mise en évidence de HSV 1 ou 2
[226]. L’IRM médullaire réalisée chez 6 patients montrait une Iésion
monofocale souvent étendue, bien corrélée a la clinique. Le pronostic était

sévere dans la majorité des cas.
Herpes virus de types 6 et 7

Les b-herpes virus HHV-6 et HHV-7 sont trés proches. Une observation a
rapporté le cas d’un patient ayant développé un tableau de MA 11 mois apres
une greffe de moelle osseuse et chez qui HHV-7 a pu étre isolé dans le LCR
[269].

B- Virus Varicelle Zona (VZV)

La fréquence des MAT dans le cadre d’une infection par le virus Varicelle
Zona est estimée a environ 0.3 p.100.Ainsi, dans une série de 1 210 cas de zona
examinés en 10 ans a la Mayo Clinic, un seul cas de MA fut diagnostiqué [270].

Le diagnostic est souvent posé chez un patient présentant des signes cutanés

évocateurs de 1’atteinte virale.

146



Les symptomes sont souvent plus prononcés au niveau de I’éruption
cutanée et du coté ipsilatéral. L’absence d’éruption n’élimine pas le diagnostic
[271]. Le diagnostic de certitude se fait par la mise en évidence d’une
production intrathécale d’anticorps antiVZV alors que la PCR VZV reste
souvent négative dans le LCR [14, 211].

Le traitement n’est pas standardisé. La vidarabine [272], L’interféron a
[273], les glucocorticoides [274], et 1’association aciclovir-corticoides ont été

utilisés [211].

Le pronostic est en général sévere, un tiers des patients décédant de
complications de décubitus et 25% d’entre eux n’ayant aucune récupération

[274].
C- Cytomégolovirus (CMV)

Les MA isolées sont tres rares au cours des infections a CMV et s’intégrent
le plus souvent dans un tableau de polyradiculomyélopathie [275]. Elles sont
préférentiellement observées chez les sujets immunodéprimés par le virus du
syndrome de I’immunodéficience humaine acquise (Sida), mais plusieurs
observations ont été rapportées au cours des derniéres années chez des sujets

immunocompétents [14, 55, 276, 277].

Le tableau clinique est celui d’une myélopathie ascendante s’installant en
quelques heures ou jours, pouvant s’associer a l’atteinte de certains nerfs

craniens (VI, VII) [215, 278]. Les cordons postérieurs sont préserves [215, 278].

Chez nos trois patients, dont l'agent responsable était le CMV, Ia
sémiologie clinique est comparable a celle des observations rapportées dans la

littérature. Le tableau clinique s’installe brutalement, associant un déficit
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sensitivomoteur initialement flasque avec abolition des réflexes ostéotendineux
et des troubles sphinctériens. Une rétention aigué€ d’urine et une diminution du

tonus sphinctérien sont des complications fréquentes.

Des algies rachidiennes, abdominales et des membres inférieurs sont

souvent présentes [279]. Ce caractere douloureux était présent chez 2 patients.

Ces troubles neurologiques sont précédés d’une phase prodromique dans
environ 40% des cas [280]; il s’agit le plus souvent d’une infection virale. Dans
les 3 cas, un syndrome grippal précédent la survenue de la myélopathie a été

rapporte.

Il y a cependant des différences dans la littérature quant aux données de
I’IRM meédullaire. L’IRM montre classiquement des hyposignaux en T1 et des

hypersignaux en T2. Mais des cas avec IRM médullaire normale ont été décrits.

Ces constatations sont également valables pour nos patients. Un
hypersignal T2 était présent dans 2 cas alors que I'RM médullaire n'a pas révélé
d'anomalies dans le troisieme cas. Sur les coupes axiales les modifications de
signal centromédullaire comme c’est le cas chez nos 2 patients sont par ailleurs

fortement évocatrices d’une origine infectieuse.

L’¢étude du LCR montre une réaction lymphocytaire dans la moitié des cas,
avec une glycorachie normale et une protéinorachie normale ou modérément

augmentee.

Le diagnostic est obtenu par la positivité des données sérologiques ou de la
culture dans le sang, le LCR ou les urines. La PCR a la recherche du génome du

CMV est le plus souvent négative dans le LCR sauf chez les patients
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immunodéprimés. Le pronostic est plutot favorable sous Foscarnet® ou

Ganciclovir®.
D- Virus d’Epstein-Barr
Les MA sont une complication rare de la mononucléose infectieuse et

surviennent le plus souvent chez les sujets jeunes. Elles peuvent accompagner,

précéder ou étre la seule manifestation de la primo-infection [13].

Le diagnostic repose sur la recherche d’anticorps hétérophiles (MNI-test),
sur la présence d’une réponse anticorps spécifique : Ig (immunoglobulines) M et
IgG anti-VCA (antigéne de capside virale), anticorps anti-EA (Ag précoce),
anticorps anti-EBNA (antigéene nucléaire) dans le sang et le LCR, sur la

recherche de I’ADN viral dans le LCR par amplification génomique [210].
E- Entérovirus

Plusieurs observations ont ¢été rapportées de myélopathie aigué chez
I’enfant au cours d’infections par les échovirus [281, 282] ou par les virus

coxsackie (A9, B3, B4, B5) [219, 283, 284|.
F-Virus de ’Immunodéficience Humaine (VIH)

L’atteinte médullaire au cours de l'infection par VIH est rare et peu
documentée. Son incidence croit avec 1’augmentation de la durée de survie des

patients [285, 286].

A un stade précoce, les tableaux de MAT sont rares et souvent de bon

pronostic. Une hypothese auto-immune est le plus souvent évoquée [287].

Au stade SIDA avéré avec une immunodépression profonde, la MAT est
nettement plus fréquente, sévere et de pronostic souvent beaucoup plus réservé.

Les causes évoquées sont multiples : méningo-radiculo-my¢lites virales (HSV,
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virus varicelle zona, cytomégalovirus) des abces médullaires toxoplasmiques,
des my¢lopathies syphilitique, ou dues a des mycobactéries, des compressions
épidurales des lymphomes. Néanmoins ces myé¢lites virales ou parasitaires
opportunistes sont moins fréquentes depuis que des médicaments antiviraux

efficaces retardent I’apparition du déficit immunitaire.

Le terme de « myélopathie associée au VIH» est réservé aux lésions

directement attribuées au VIH, en 1’absence d’une autre cause identifiable [288].

Un cas de « MA associée au VIH» a été rapporté chez un homme de 58 ans

avec une récuperation fonctionnelle compléte sous traitement antirétroviral
[289].
D’autres ont décrit, chez des patients porteurs de I’infection, des MA sans
cause spécifique [12, 290].
G-Virus de la rougeole
La survenue d’une atteinte médullaire au cours de 1’encéphalite aigué

inflammatoire postéruptive morbilleuse n’est pas rare [291, 292]. Son évolution

est généralement considérée comme bénigne.

En revanche, la survenue d’une atteinte médullaire aigué isolée au cours de
la rougeole est exceptionnelle [293]. Beauvais et al. rapportent un cas chez une
fillette de 7 ans avec pléiocytose et synthese intrathécale d’immunoglobulines,

d’évolution spontanément favorable [293].
H- Virus des oreillons [294, 295]

L’atteinte du systéme nerveux central est la plus fréquente des atteintes
extrasalivaires. Il s’agit le plus souvent d’une méningite, parfois d’une

méningoencéphalite, exceptionnellement d’une atteinte médullaire qui peuvent
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précéder, accompagner ou, et c’est le cas le plus fréquent pour la myélopathie,

suivre la parotidite.

La clinique est sans spécificité et le pronostic habituellement favorable

surtout chez I’enfant.
I- Mycoplasma pneumoniae

Les manifestations neurologiques centrales sont rares dans le cadre d’une
infection par mycoplasme. Les atteintes médullaires le sont encore plus. Elles
sont souvent précédées d’une symptomatologie respiratoire évocatrice. La
présentation clinique est rarement celle d’une MAT typique, car un niveau
sensitif clairement défini est rarement présent [296]. Une pléiocytose est
habituellement retrouvée dans le LCR. L’agent infectieux peut étre isolé dans le
LCR et parfois dans la culture des prélevements des voies a€riennes supérieures.
On peut s’aider de 1’ascension des anticorps dans le sang et le LCR prélevés a 2
semaines d’intervalle mais le diagnostic est alors rétrospectif. L’évolution est

plutot favorable sous antibiothérapie (cyclines).
J- Tuberculose [297]

Une MA peut s’installer en quelques heures ou jours précédant ou
accompagnant une méningite tuberculeuse ou survenant apres I’introduction du

traitement antituberculeux.

Le LCR montre généralement une hypercytose rarement supérieure a
300/mm3 (occasionnellement, des chiffres allant jusqu’a 1 000/mm3 ou plus ont
¢té observés). La formule est variable : initialement panachée ou a
prédominance de polynucléaires neutrophiles, elle évolue habituellement vers

une prédominance de lymphocytes. La protéinorachie est augmentée (plusieurs
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grammes par litre). Une hypoglycorachie est parfois observée. Le diagnostic de
certitude repose sur la mise en évidence du BK a I’examen direct ou par les
cultures ou bien par la recherche de I’ADN bactérien par amplification

génomique dans le LCR [298].

Des radiculomyélites ont aussi été décrites en I’absence de méningite. Dans
ces cas, le LCR peut étre strictement normal ou montrer une hyperprotéinorachie

1solée.

Le traitement repose sur 1’antibiothérapie spécifique. Il n’existe pas de
consensus sur le nombre d’antituberculeux a administrer, sur la durée du
traitement ni sur 1’utilité de 1’adjonction de corticoides. Toutefois, par analogie
avec les autres formes de tuberculose, une trithérapie ou quadrithérapie
comprenant 1’izoniazide et la rifampicine est recommandée pendant au moins 6
mois. La chirurgie peut étre nécessaire en cas de compression médullaire.

L’évolution sous traitement est variable [299].
K- Syphilis

La survenue d’une MA au cours d’une syphilis est devenue exceptionnelle.
Aucun cas n’est rapporté dans la série de 241 patients de Hooschmand et al.

[300].

La myé¢lopathie aigué€ syphilitique est une manifestation de la phase
secondaire de la maladie. Elle correspond a une myélomalacie en rapport avec
une atteinte de I’artére spinale antérieure : le tableau neurologique témoigne
donc le plus souvent d’une atteinte partielle plutdt que transverse [301]. Le
diagnostic repose sur la mise en évidence du tréponeéme et surtout sur la
positivité de la sérologie dans le LCR et dans le sang. La mise en route d’une
antibiothérapie rapide est indispensable.
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Selon les recommandations du Center of Diseases Control (CDC) [302], le
traitement comporte de fortes doses de pénicilline G (12 a 24 MU /J pendant 10

a 14 jours).

Les séquelles sont habituelles méme si des régressions ont été rapportées

[3013].
L- Maladie de Lyme

Les atteintes médullaires s’inscrivent généralement dans le cadre d’une
encéphalomyélite [304]. Exceptionnellement, elles peuvent dominer le tableau
clinique. La MA survient le plus souvent a la phase aigué de I’infection lors de
I’apparition de 1’érythéme migrant ou simultanément a une atteinte cardiaque
[305]. La sévérité du tableau clinique est variable de la simple rétention d’urine

[306] a la paraplégie compléte [307].

L’analyse du LCR montre une méningite lymphocytaire associée a une
¢lévation modérée de la protéinorachie, une synthése intrathécale
d’immunoglobulines avec la présence de bandes oligoclonales en
iso¢lectrofocalisation. Le traitement repose sur I’antibiothérapie et 1’évolution
est variable. Le diagnostic repose sur le contexte, la détection d’anticorps anti-
Borrelia burgdoferi dans le sang et le LCR par une technique enzyme linked

immunosorbent assay (Elisa) éventuellement confirmée par un westernblot.

Au cours de ces dernieres années, I’amplification génomique a été utilisée
pour détecter la présence d’ADN dansle LCR. D’apres une revue récente de la
littérature, il semble que cette technique soit tres spécifique mais la sensibilité

est variable selon les études publiées [308].

153



M- Brucellose

Dix a vingt pour cent des brucelloses se compliquent de manifestations
neurologiques [309]. La survenue d’une MA est rare : quatre cas sur 19 cas de
neurobrucellose dans la série de Shakir et al. [310]. Le tableau est celui d’une
paraplégie spastique avec rétention d’urines sans troubles sensitifs ni atteinte de
la corne antérieure. Un syndrome cérébelleux des membres supérieurs n’est pas
rare (trois cas sur quatre, de méme qu’une atteinte des nerfs craniens (II, VIII).
La protéinorachie est ¢levée et la pléiocytose du LCR a prédominance
lymphocytaire. Les sérologies (technique Elisa) dans le sang et le LCR sont
constamment positives. Le pronostic fonctionnel sous traitement semble
péjoratif.

N-Chlamydia psittaci

Deux observations de MA aigué au cours d’une psittacose ont été

rapportées dans la littérature [311, 312].
O-Myélopathies parasitaires
-Schistosomiases

Tous les types de schistosomiases peuvent entrainer des myé€lopathies
d’évolution aigué¢ ou subaigué. Il s’agit d’une atteinte rare. Elle touche
préférentiellement les hommes, et donne le plus souvent un tableau de
paraparésie ou de paraplégie. L’atteinte des membres supérieurs est rare (un cas

sur 14 dans la série de Haribhai et al. [230].

Une hyperéosinophilie sanguine est trouvée dans la moitié des cas. La
sérologie dans le sang est trés sensible et une ascension des taux d’anticorps

peut étre observée dans la moitié des cas.L’analyse du LCR montre une
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pléiocytose (sans ou avec ¢&osinophiles) en général inférieure a 100
¢léments/mm3, la protéinorachie est augmentée ou normale, la glycorachie est
normale ; on peut observer une synthése intrathécale d’immunoglobulines ou
des bandes oligoclonales. Pres de 75% des patients ont un taux d’anticorps
antibilharzie supérieur a trois déviations standards dans le LCR (contre
seulement 7% des controles). La biopsie de muqueuse rectale ou la recherche

d’oeufs de bilharzie dans les urines sont constamment positives.

Le traitement médical repose sur le praziquantel et les corticoides. Traitée,

la myé¢lopathie a un pronostic favorable dans plus de 80% des cas.
-Toxoplasmose

Toxoplasma gondii est responsable de rares observations d’abces
toxoplasmiques médullaires chez des patients immunodéprimés notamment au

cours du sida [313].

Le diagnostic repose sur la positivité des anticorps dans le LCR, sur I'IRM
médullaire qui peut montrer un aspect de tumeur intramédullaire avec un
hyposignal en T1, un élargissement du diametre de la moelle et une prise de
contraste apres injection de gadolinium. Le diagnostic différentiel est celui de
lymphome médullaire. La biopsie médullaire peut €tre nécessaire pour poser le

diagnostic.
-Toxocarose

L’atteinte du systeme nerveux central (SNC) au cours des atteintes
viscérales de larva migrans (Toxocara) est rare. Les cas de MA sont possibles au
cours de cette infection associée ou non a une atteinte encéphalique ou

méningée. Les arguments en faveur du diagnostic sont la présence
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d’€osinophiles dans le sang et le LCR, une sérologie anti-Toxocara positive dans
le sang et le LCR, D’amélioration sous traitement par albendazole ou

thiabendazole.
VL.S - Myélopathies post radiques

La my¢lopathie post radique survient chez des patients présentant un
antécédent d’irradiation dont le champ inclus la moelle cervicale ou dorsale pour
prise en charge thérapeutique de néoplasie ORL ou de lymphome Hodgkiniens

[177]. Le contexte est donc toujours évocateur.

Les atteintes médullaires précoces surviennent dans les 10 a 16 semaines
aprés une irradiation de plus de 200 cGy par fraction ou plus de 500 cGy dose
totale. Elles concernent moins de 5 p.100 des patients. La symptomatologie est
rarement celle d’une myélopathie aigué, les signes sensitifs (paresthésies, signe

de Lhermitte) dominent le tableau.

L’intérét de I’analyse du LCR est de montrer une cellularité normale et une
absence de bande oligoclonale. L’évolution est le plus souvent bonne avec

régression spontanée des symptomes au bout de deux a neuf mois [314].

Des atteintes médullaires tardives (I a 10 ans post radiothérapie),
d’apparition le plus souvent progressive, peuvent également étre retrouvées mais
il s’agit plutét d’'un syndrome de Brown Séquard ou d’un tableau de sclérose
combinée de la moelle. L’IRM peut montrer une moelle augmentée de volume,
prenant parfois le gadolinium a la phase aigu€, devenant atrophique a un stade
plus tardif [315]. La physiopathologie de cette my¢€lopathie reste peu connue :
Les corticoides peuvent retarder la progression mais le meilleur traitement reste

préventif.
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VI1.6- Médicaments cytotoxiques

Des MA survenant dans les minutes [3], les heures [316], ou les jours (1 a 2
semaines) aprés l’injection intrathécale de méthotrexate [317], de cytosine
arabinoside et de thiotépa ont été décrites. Le tableau associe des douleurs des
membres inférieurs, une paraplégie, des troubles sphinctériens et un niveau

sensitif. Le LCR montre une pléiocytose modérée et une hyperprotéinorachie.
L’évolution peut se faire vers la régression ou bien laisser des séquelles.

La survenue d’une MA au cours d’une anesthésie épidurale est un
¢vénement rare, estimé a 1 cas pour 11 000 anesthésies [318]. Les causes des
paraplégies apres rachianesthésie sont multiples mais rares [319]. II peut s’agir
d’une Iésion nerveuse traumatique lors de I’injection de I’agent, d’une ischémie
conséquence d’un effet hémodynamique indésirable ou d’un effet neurotoxique
propre a 1’agent [320, 321]. La I¢ésion apparait rapidement apres le contact avec
I’agent neurotoxique. Cependant, 1’étiologie de la paraplégie rapportée dans
notre cas demeure incertaine. Un traumatisme direct par 1’aiguille de ponction a
¢té possible, la toxicité locale des anesthésiques injectés ne peut pas tre écartée,
en revanche une atteinte immunoallergique locale a été fort probable compte
tenu des signes allergiques patents développés par la patiente et son terrain

dysimmunitaire.
VI.7- Autres causes

D’autres causes de my¢élites aigués transverses ont €té¢ rapportées mais de
maniere trés sporadique ou anecdotique. Par exemple les MA apres vaccinations
contre la rougeole, la rubéole, I’hépatite B [322], I’hemophilus influenzae [323,

324], le tétanos [325], des my¢lopathies paranéoplasiques [326, 327], apres des

157



injections intramusculaires de pénicilline [326], secondaires 1’infection par le
Salmonella paratyphi B [329],aprés consommation d’héroine [330], apres
¢lectrocution [331], dans le cadre d’un syndrome d’hyperoesinophilie
idiopathique [332], au cours du syndrome de Vogt-Koyanagi—Harada [333],

aprés une anesthésie générale [334], ou apres des séances d’acupuncture [335].

Ce n’est qu’apres avoir exclu les maladies associées précédemment citées
que les myélites aigués transverses sont définies comme étant idiopathique. Ce
concept de MA « sans cause déterminée » s’est individualisé progressivement au

cours du temps.

VI.8- Emergence du concept de MA idiopathiques et évolution des

critéres diagnostiques

Historiquement, les premiers cas de « my¢élite aigué » ont été décrit en
1882 et les analyses pathologiques de 1’époque ont révélé que les causes

supposées ¢étaient variables : 1ésions vasculaires ou inflammation aigué [336].

En 1922 et 1923, des médecins anglais et hollandais ont rapporté une
complication rare de la vaccination contre la rougeole : une inflammation de la
moelle ¢épinicre et de [D’encéphale [337]. Désigné sous le terme d’
«encéphalomyélite post-vaccinale», environ 200 cas furent décrits en moins de 2
ans. L’analyse pathologique des patients décédés montrait la présence de
cellules inflammatoires et de démyélinisation dans le systeme nerveux central
plutét qu’une cause vasculaire comme cela était suggéré sur les précédents

rapports.

En 1928, la plupart des my¢lites aigués furent considérées comme « post

infectieuses » plutdt « qu’infectieuses » car chez beaucoup de patients, la fievre
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tombait alors que les symptomes neurologiques débutaient [3]. 11 fht alors
propos€ que les myélites étaient une « réponse allergique » a un virus plutot

qu’une atteinte directe de la moelle par le virus lui-méme.

C’est en 1948 que le docteur Suchett-Kaye, un neurologue anglais de
I’hopital Saint Charles de Londres, utilisa, pour la premicre fois, le terme de
my¢lite aigu€ transverse pour rapporter le cas d’un patient ayant présenté une
atteinte médullaire inflammatoire fulminante de niveau sensitif thoracique apres

une pneumopathie [338].

Dés lors, les auteurs anciens, aprés avoir €liminé une compression
médullaire aigué désignerent la survenue d’un syndrome médullaire aigu sous
les termes de myélite transverse aigué, de myélopathie aigué€, de my¢élite
nécrotique ou de myé¢lomalacie. Mais du fait du peu de connaissance des
données physiopathologiques et anatomo-pathologiques, beaucoup préférerent

donner un terme plus neutre de my¢lopathie transverse.

Jusqu’en 1950, les données cliniques restérent trés limitées. En effet, la
survenue d’un tableau médullaire aigu ou « nécrose spinale aigué d’origine
obscure » était considérée comme fatale dans un délai de 10 jours a 3 mois soit
du fait de Datteinte neurologique elle-méme soit du fait des complications
inérantes a 1’alitement prolongé [339]. Néanmoins, Adams et Kubik émirent
I’hypothese de la possibilit¢ d’une survie a long terme de patients apres un
épisode de myélopathie aigué [340], ce qui fut d’ailleurs reporté par Paine et
Byers dans la premicre étude clinique portant sur 25 enfants atteints de
my¢lopathie aigu€, dont un seul décéda au cours du suivi [46]. Dans ces études
anciennes, les quelques cas de myé¢lopathie aigué « idiopathique » autopsiés

montraient une nécrose non spécifique affectant de maniere non préférentielle la
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substance blanche et la substance grise de la moelle, ne correspondant pas a un
territoire artériel et touchant a la fois les axones, les corps cellulaires et la

my¢éline.

En 1963, Altrocchi rapporta 67 cas (23 enfants et 44 adultes) avec un
diagnostic de my¢lopathie aigu€ défini comme étant « un dysfonctionnement
aigu de la moelle, avec une évolution ascendante ou d’emblée fixée, affectant
habituellement les deux moitiés de la moelle, survenant a tout age chez un
patient sans antécédent neurologique » [1]. Les patients avec des antécédents de
traumatisme médullaire, de myélopathie post radique, de tumeur médullaire,
d’épisodes neurologiques antérieurs (évocateur de SEP) ou présentant des

symptomes s’installant sur plus de 8 semaines €taient exclus.

La récupération neurologique de ces patients était trés variable, un tiers
environ présentant une récupération neurologique compléte en quelques
semaines (30%), un autre tiers gardant des séquelles tres séveres et le dernier
ayant un pronostic intermédiaire. Les décés liés de manicre directe ou indirecte a

I’atteinte médullaire étaient trés rares.

En 1973, Lipton et al. Publierent 38 observations de patients adultes dont le
diagnostic de my¢lopathie « d’origine inconnue » avait été porté selon les

critéres suivants :

«Patient sans antécédent de maladies neurologiques ou systémiques,
développant de maniére aigué, sans cause apparente, une paralysie des deux
membres inférieurs, une atteinte sensitive bilatérale, et une rétention urinaire et
fécale » [24]. Les patients présentant une atteinte médullaire due a une cause
identifiée étaient exclus (zona, syphilis, traumatisme, irradiations, injections

intrathécales d’anesthésiques ou autres drogues).

160



L’analyse neuropathologique de 8 cas autopsi€és montrait des résultats tres
divers (2 infarctus médullaire, 3 I1ésions nécrotiques non spécifiques, 1
hémorragie intramédullaire sur télangiectasies capillaires intramédullaires et 2
normaux), témoignant de I’inhomogénéité de la population de patients étudice.
Au terme du suivi, les patients €taient classés en trois groupes selon leur
récupération fonctionnelle (pronostic bon, moyen et sévere). Comme dans la
série d’Altrocchi, les malades se répartissaient de maniere égale dans chacun de

ces groupes.

En 1978, Ropper et al. apportérent des précisions sur le délai d’installation
des symptomes des myélopathies aigués: «survenue d’un dysfonctionnement
bilatéral de la moelle épinicre, s’installant sur une période de moins de 4
semaines, avec un niveau sensitif clairement défini, sans arguments en faveur
d’une étiologie compressive » [27]. L’examen anatomo-pathologie post mortem
de 3 des 19 patients atteints de myélopathie aigue retrouvait la présence
d’infiltrats péri vasculaires et méningés riches en lymphocytes et macrophages
avec prolifération des astrocytes et de la microglie chez deux patients. 1l s’y
associait une perte axonale avec une démyélinisation secondaire et une atteinte
de la substance grise chez un patient. L’évolution neurologique était bonne dans
35 p.100 des cas, mauvaise dans 25 p.100 des cas et intermédiaire pour les

autres.

En 1981, Berman proposa de nouveaux criteres des myélites aigués qu’il
définit comme €tant une paraparésie d’apparition brutale (sans préciser un délai
d’extension maximal des déficits) avec une atteinte sensitive bilatérale et un
dysfonctionnement vésicosphinctérien, d’évolution non progressive (pour les

distinguer des paraparésies spastiques chroniques) et sans arguments cliniques
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ou biologiques en faveur d’une compression médullaire [2]. Les patients
présentant une paraparésie progressive, un syndrome hémicorporel, une syphilis,
un antécédent de traumatisme sévere ou d’irradiation médullaire, un cancer
métastatique ou une encéphalite €étaient exclus. Ce sont ces criteres qui ont été le
plus souvent utilisés pour les études ultérieures portant sur les MA, méme si les
données de I’imagerie (notamment de I’IRM médullaire) n’y étaient pas

incluses.

Les critéres proposés par Berman furent donc a nouveau révisés en 1993
par Jeffery qui limita la durée d’installation des symptdmes neurologiques a
moins de 4 semaines et qui ¢élargit les critéres d’exclusion aux malformations

artérioveineuses, a I’infection par HTLV1 et a la sarcoidose [20].

A partir de ces études longitudinales, I’épidémiologie et I’histoire naturelle
de ces my¢élites ou myélopathies aigués « de cause inconnue » ont pu étre

déterminées.

L’aveénement de I’Imagerie par Résonance Magnétique (IRM) permit, dés
la fin des années 1980, des progres dans la caractérisation des MA, avec une

meilleure sensibilité que la clinique seule.

Les MA idiopathiques furent alors considérées, par la plupart des auteurs,
comme une entité nosologique distincte avec des caractéristiques cliniques et

paracliniques spécifiques, que nous allons évoquer maintenant.
VI1.9- Critéres diagnostiques actuels des MA idiopathiques (tableau 19)

En 2002, un groupe d’expert a proposé¢ de nouveaux criteres diagnostiques
des my¢lites aigués idiopathiques avec pour objectif de limiter la confusion liée

aux différentes terminologies utilisées dans la littérature, rendant difficile la
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comparaison des €tudes publiées. C’est la premiere fois que des criteres de MA
prennent en compte les données des examens paracliniques pour mettre en
¢vidence de I’inflammation de la moelle épiniere et pour différencier les causes

des MA.
Ces criteres distinguent donc deux grands groupes de myélites aigués:

- celles survenant dans un contexte de maladies associées: MA
infectieuses, MA associées a une maladie systémique, MA et

Neuromyeélite Optique, MA et SEP.

- celles sans cause retrouvée aprés un bilan clinique et paraclinique
complet, désignées alors comme MA idiopathiques qui sont donc

considérées comme une entité nosologique a part enticre.
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Tableau 19 : Critéres d’inclusion et d’exclusion des MA idiopathiques [18]

Les patients doivent avoir tous les criteres d’inclusions suivants

1.

6.

un déficit moteur et/ou sensitif et/ou troubles vésicosphinctériens attribuable a
une atteinte médullaire

des signes cliniques ou des symptomes bilatéraux, mais pas nécessairement
symétriques

un niveau sensitif clinique clairement défini

exclusion d’une étiologie compressive  extra-axiale par imagerie
neuroradiologique (imagerie par résonance magnétique ou my¢lographie)
authentification d’une inflammation de la moelle épinic¢re (pléiocytose dans le
LCR et/ou prise de contraste médullaire apres injection de gadolinium)

une durée d’installation des troubles neurologiques entre 4 heures et 21 jours.

et aucun des criteres d’exclusion suivants

S R o

antécédent de radiothérapie médullaire dans les 10 années précédentes
argument(s) cliniques en faveur d’une thrombose de 1’artére spinale antérieure
données radiologiques évocatrices de malformations artérioveineuses

données cliniques ou sérologiques évocatrices de maladies de systéme (a)*
signes d’atteinte du SNC dans un contexte de maladies infectieuses (b)*
signe(s) clinique(s) et/ou paraclinique(s) évocateurs de sclérose en plaques*

antécédent(s) de signes cliniques évocateurs de neuropathie optique.*

(a) sarcoidose, maladie de Behget, syndrome de Gougerot-Sjogren, lupus

(b) syphilis, Lyme, VIH, HTLV1, mycoplasme, HSV1 et 2, VZV, EBV, CMV, HHV 6, entérovirus...

* n’exclut pas les MAT associées a d’autres maladies
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Afin de pouvoir répondre a ces nouveaux critéres d’inclusion et
d’exclusion, un algorithme sur 1’évaluation diagnostique immédiate des
my¢lopathies aigu€s et un tableau regroupant les principaux examens
paracliniques a réaliser selon 1’orientation clinique ont été€ proposés par le méme
groupe d’experts (tableau 3). Cet algorithme avait été appliqué sur 354 patients

consécutivement hospitalisés a « The Johns Hopkins Transverse Myelitis

Center en juillet 1999.

Dés le diagnostic de I’atteinte médullaire aigué posé a partir des données de
I’examen clinique, le premier examen complémentaire a réaliser est 'IRM
médullaire (séquences pondérées en T1 sans et avec injection de gadolinium,
séquence pondérée en T2) afin d’¢éliminer une compression médullaire et

d’objectiver une éventuelle malformation vasculaire médullaire.

Aprés avoir ¢€liminé une compression médullaire, le diagnostic de
my¢lopathie non compressive est évoqué. 1l faut alors distinguer les myélites des
my¢lopathies non inflammatoires (vasculaire, post radiques...). En effet, le
diagnostic de MA nécessite la mise en évidence d’une inflammation de la
moelle ¢épinicre. La réalisation d’une biopsie des Iésions n’étant pas,
¢videmment, une option réalisable dans la pratique quotidienne, I’IRM
médullaire et I’analyse du LCR est d’un grand secours. Ainsi, la présence d’une
prise de contraste médullaire apres injection de Gadolinium et/ou la présence
d’une pléiocytose du LCR et/ou d’un index IgG élevé ont été proposée pour

authentifier cette inflammation.
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Une fois I’inflammation médullaire authentifiée, la différentiation entre les
MA survenant dans le cadre de pathologies associées et les MA idiopathiques

doit étre effectuée.

La démarche diagnostique sera orientée selon les données de
I’interrogatoire, de 1’examen clinique et des examens complémentaires a la
recherche de causes. Le diagnostic de my¢lite aigué transverse associée a ces
maladies ne peut étre posé que si les patients présentent les criteres standards de
ces maladies (SEP, sarcoidose, LED..) ou si I’agent infectieux responsable de
I’atteinte médullaire a été clairement individualisé. Nous ne détaillerons pas
I’ensemble des données a recueillir. Les principaux ¢léments sont résumés dans

la figure 34 et le tableau 20.
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| Présentation : symptémes et signes neurologiques bilatéraux attribuables 3 une atteinte médullaire

Histoire et examen clinique

Confirmer I’atteinte aigue de la myélopathie (< 28 jours)

Déterminer apparition et extension des déficits
Rechercher des symptomes et/ou signes cliniques et/ou des antécédents évocateurs : infection, maladies

systémiques
inflammatoires, ischémie, néoplasies,
traumatismes

SEP, exposition a des radiations, neuromyélites optiques ou de

Ooul

Suffisant pour causer une
myélopathie compressive ? <

g

Premiére priorité : éliminer une compression médullaire

Il

| IRM médullaire avec injection de gadolinium dans les 4 heures

J

Oul

*Urgences chirurgicales a évaluer
*Considérer injection IV de
corticoides

Considérer les causes non
inflammatoires de myélopathies :

¢ Ischémie médullaire, malformations
artérioveineuses
* Irradiation médullaire

* Lipomatose épidurale

* Embolisme fibrocartilagineux

si doute, refaire une ponction lombaire 2 a
7 jours plus tard

Anomalies structurales (spondylosthésis) ou tumeur spinale

NON

Seconde priorité : définir présence/absence d’une
inflammation de la moelle épiniére

NON

J

Ooul

Encéphale et
nerf(s) optique(s)

Site de
démyélinisation

Pléiocytose LCR ou prise de
Gadolinium ou index IgG élevé ?

Ooul

Ay

.« o V. oz , N
Troisiéme priorité : Définir
I'extension de la démyélinisation

Réaliser IRM “encéphalique avec
injection de gadolinium et faire
Potentiels Evoqués Visuels

Il

!

I

Diagnostics possibles : |

* SEP
* ADEM

*Maladie(s)associée(s)

Nerf(s) Optiques |

‘ Possible NMO |

Démy¢linisation ?

Myélite’Aigue :
Idiopathique ou maladies
associées ? (utiliser critéres
standards)

Tableau 20 : Propositions d’investigations devant un tableau de MA
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Figure 34 : Approche diagnostique immédiate des myélopathies aigués

Signes et symptomes indicatifs

Suggestion d'évaluation

Etiologies infectieuses

Fievre

Méningite

Rash

Infection systémique concomitante
Immunodépression

Infection génitale récurrente

Symptdémes évocateurs de Zona

Adénopathies

Résidence dans zone endémique d'infection
parasitaire

Maladies inflammatoires systémiques
Rash

Ulcéres génitaux ou oraux
Adénopathies

Livedo reticularis

Sécheresse buccale

Photosensibilité

Arthrite inflammatoire

Erythéme noueux

Xerostomie

Kératite

Conjonctivite
Anémie/leucopénie/thrombopénie
Phénoméne de Raynaud

ATCD de thrombose artérielle ou veineuse

SEP
Evénement(s) démyélinisant(s) antérieur(s)
Déficit clinique partiel

Neuromyélite optique
Neuropathie Optique

Myélite aigué idiopathique
Absence d’argument clinique ou paraclinique en
faveur d'une maladie associé¢e

LCR: culture bactérienne

PCR LCR virus neurotropes

LCR: culture virale

LCR: recherche BK

LCR: anticorps HSV, VZV, et HTLV1

LCR: anticorps anti Borrelia burgdorferi

LCR: VDRL

LCR: culture fongique

Radiographie de thorax

Sérologie pour HSV, VZV, HTLV, Borrelia
burgdorferi
Sérologies
Mycoplasma
Sérologies parasitaires

pour hépatites A, B, C et

Dosage enzyme de conversion

Anticorps: ANA, DNA, SS-A, SS-B, Sm, RNP
Dosage du complément

Recherche d'une hématurie microscopique
Biopsie des glandes salivaires

Radiographie de thorax

Test de Schirmer

Anticorps antiphospholipides

Protéine S

IRM médullaire et encéphalique
Potentiels Evoqués Visuels
PL (recherche BO)

IRM encéphalique
Potentiels évoqués
Recherche d'auto anticorps

Potentiels évoqués
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ANA : anticorps antinucléaire , DNA: anticorps antiDNA natif, RNP: ribonucleoprotéine

VI1.10- MA récurrentes

Certains auteurs tendent a assimiler les myélites aigués récidivantes au
syndrome de Devic. En effet il est possible que la névrite optique ne survienne
que tardivement (plusieurs années parfois) apres des épisodes de myélites
récurrentes (apres un délai de 5 ans pour 5 des 46 patients de I’étude de Ghezzi

et al. [74]). D’autres équipes considerent plutot les MA récurrentes comme une

maladie spécifique [20, 28, 242, 341, 342, 343].

Tippett et al. ont ainsi observé 3 malades ayant présenté 2 a 5 rechutes dans
le méme territoire sur une période de 3 a 8 ans. Chez ces 3 patients, la
my¢lographie, I’étude du LCR et I'IRM encéphalique étaient normales [341]. Il

n’existait aucun argument en faveur d’une maladie multiloculaire.

De méme I’équipe de Jeffery a observé une rechute de MA aprés une

période rémission de 4 a 12 mois chez 3 patients [20].

Plus récemment, Kim et al. ont rapporté les observations de 15 patients
présentant des tableaux de MA idiopathiques récidivantes qu’ils ont comparé
avec 22 patients présentant une atteinte médullaire dans le cadre d’une SEP
définie. Les auteurs concluent que ces MA idiopathiques récidivantes
constituent une entité nosologique a part entiere, distincte des SEP médullaires,
caractérisée par une prépondérance masculine, 1’absence de bandes
oligoclonales et la fréquence des récidives [343]. Néanmoins, les criteres
d’inclusion de cette étude ne semblent pas tres stricts puisque des MA partielles
ont été inclues et étiquetées « MA idiopathiques ». Or nous avons déja souligné
I’importance du caractere partiel ou complet de ’atteinte médullaire dans la

discussion diagnostic entre SEP éventuelle et MA idiopathique.
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Néanmoins, dans I’étude de Scott et al.,, 2 des 20 patients (10 p.100)
présentant un tableau de MA idiopathique avec des symptomes symétriques et
une atteinte sensitive plurimodale ; ont présenté une ou plusieurs récidives 2 a 6

ans apres I’épisode médullaire inaugural, de méme niveau [28].

Que ces MA soient considérées ou non comme des entités distinctes, le

mécanisme physiopathologique privilégié est auto-immun.

Plusieurs auteurs ont décrit de rares cas de MA récurrentes isolées avec
présence d’anticorps antinucléaires [204], d’anticorps anti HBs [344], ou

d’anticorps anti thyroidiens [203].

La piste auto-immune a été¢ €¢galement proposée par Hummers et al. qui ont
mis en évidence une association entre des my¢élites récidivantes et la présence
d’anticorps anti SSA dans le sérum (77 p.100 versus 33 p.100 par rapport a un
groupe contrdle constitué de patients avec myélopathie monophasique) [345].
Néanmoins, les deux groupes comparés (récurrent et monophasique) €taient peu
homogenes, les causes de ces atteintes médullaires inflammatoires étant
variables (idiopathique, SEP, LED, neuromy¢lite optique, infectieuse..).
D’ailleurs, leur cas index était un patient pour lequel les auteurs ont posé le
diagnostic de « my¢lite idiopathique récurrente » alors que ce malade avait un
antécédent de neuropathie optique bilatérale, ce qui correspondrait plutét a une

neuromyeélite optique avec récidive de I’atteinte médullaire.

Enfin, la mise en évidence récente d’auto anticorps communs a la maladie
de Devic et a certaines MA récurrentes suggere un dérangement polyclonal du
systétme immunitaire dans ces deux pathologies. Une haute prévalence d’auto
anticorps dirigés contre la myéline (anticorps anti protéine basique de la myéline

et anti MOG) et contre le tissu astroglial (S100béta) ont été ainsi mis en
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¢vidence par Haase et al ., en 2001, chez 4 patients présentant une maladie de
Devic, suggérant une activation étendue de la réponse immunitaire médiée par
les cellules B [346]. Cette hypothése est renforcée par les données
histopathologiques qui montrent la présence d’un infiltrat inflammatoire dans les
Iésions actives constitué d’un grand nombre de macrophages activés et d’un
dépdt périvasculaire d’immunoglobuline (principalement des IgM) et de
nombreux polynucléaires eosinophiles activés [70]. Le développement de ces
anticorps anormaux pourrait activer d’autres composants du systeme
immunitaire et recruter de nouvelles cellules au sein de la moelle épiniére et/ou

des nerfs optiques.

Récemment un anticorps spécifique de la neuromyélite optique de Devic
semble avoir été individualisé [3475]. Cet anticorps, appelé « anti-NMO »,
dirigé contre les cellules de Purkinje, a été retrouvé dans le sérum de plus de
50% des patients atteints de neuromyélite optique et chez aucun sujet témoin

sain ou atteint de SEP.

Malgré cette piste physiopathologique intéressante, aucune ¢étude mettant
en évidence la présence d’anticorps anti SNC dans le sang ou le LCR spécifique
aux MA monophasiques n’a été publiée a ce jour. De plus, la majorité de ces
auto-anticorps (a I’exception peut €tre des anti-NMO) n'est pas spécifique car ils
sont également détectés dans d’autres maladies inflammatoires et notamment

dans la SEP [348].
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VII- Traitementi(s)
VII-1- Corticothérapie

Un traitement par corticoides par voie intraveineuse a forte dose a été
institué chez 92 p.100 de nos patients dans un délai variable de 24 heures a 28
jours apres le début de la symptomatologie neurologique. Un relais par une

corticothérapie per os a dose régressive a €té réalisé dans 54 p.100 des cas.

Les doses de corticoides habituellement utilisées a la phase aigué des MA
sont celles utilisées dans les poussées aigu€s de SEP soit 3 & 5 g sur une période
de 3 a 5 jours. Le relais per os est variable, semblant plutét dépendre des

habitudes locales.

Les données de la littérature concernant le bénéfice apporté par ce
traitement, quelle que soit la posologie utilisée, sont variables : La seule étude
prospective ne suggere pas d’amélioration apres corticothérapie [246] alors que
4 études rétrospectives montrent plutdt un effet positif de la corticothérapie sur
I’évolution de la MA, notamment chez les enfants [244, 245, 348, 350]. Pour
Pidcock et al., il n’y a pas assez d’évidence que cette approche modifie
I’évolution des patients [351]. Ces études, peu nombreuses, sont hétérogenes
(criteres d’inclusion), non contrdlées (population historique), avec un nombre de
patients souvent restreint, ce qui ne peut pas permettre d’apporter une réponse
claire sur D’efficacité des corticoides dans la MA. De plus, 1’évaluation de
I’efficacité potentielle de ce traitement est trés variable selon les séries : par le
score fonctionnel évalué a 1 mois et 1 an [245], par I’index de Barthel et les
¢tudes ¢lectrophysiologiques a 3 mois [246] ou par le délai de récupération
d’une marche indépendante [350]. Les critéres d’échec ou de succes de la
corticothérapie restent donc a définir. Une étude contrdlée avec une population
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de patients bien définie au départ (criteres diagnostiques rigoureux) semble
nécessaire mais reste difficile a conduire du fait de la faible prévalence de la

maladie.
VII-2¢ Traitements immunomodulateurs

En cas «d’inefficacité» de la corticothérapie, un traitement par
immunomodulateurs et / ou échanges plasmatiques pourrait étre propos¢ de

manicre empirique.

Par extension a certaines pathologies autoimmunes (LED, syndrome de

Guillain Barré), plusieurs pistes peuvent étre proposées [233]:

- échanges plasmatiques : ils seraient efficaces chez certains patients
présentant une démyélinisation isolée et sévere du systéme nerveux
central [352]. Ils permettraient d’épurer le sang des facteurs humoraux

pro-inflammatoires (anticorps, cytokines).

- filtration du LCR. Cette technique récente, a 1’essai dans le syndrome
de Guillain Barré [353], pourrait permettre d’éliminer du LCR des
médiateurs de I’inflammation et des immunoglobulines participant a

I’atteinte médullaire.

- cyclophosphamide per os (2g/kg /jour): quelques études suggéraient un
role de ce traitement immunomodulateur dans les MAT associées au

LED [112].
VII-3¢ Autres traitements

L’adjonction d’un traitement anti-infectieux pourrait étre proposée dans

certains cas ou le diagnostic est fait précocement ou dans lesquels des

173



traitements sont reconnus efficaces notamment (antiviraux, anti-bacillaires,

antibiotiques).

Un traitement anticoagulant associ¢ a d’autres mesures préventives est
nécessaire pour ¢éviter les complications thrombo-emboliques en cas

d’impotence fonctionnelle majeure.
VIil- MA et pronostic

VIII-1¢ Score Fonctionnel (tableau 21)

A partir des données recueillies au cours des consultations médicales et
aupres des médecins traitants, nous avons pu établir un score fonctionnel au
terme du suivi entre 35 jours a 7 ans. Pour cela, nous avons utilisé une échelle
d’évaluation simple qui est d’ailleurs classiquement utilisée pour apprécier le

devenir fonctionnel des patients atteints de MA.

Cette échelle, proposée par Lipton et Teasdall [24], définit 3 groupes de
patients selon leur récupération fonctionnelle au niveau moteur (périmétre de

marche), sensitif et vésicosphinctériens (cf page 9).
Les résultats pour notre série de 26 patients étaient les suivants :
- Stade 1, bon pronostic : 17 patients (65 p.100),
- Stade 2, pronostic moyen : 5 patients (19 p.100),
- Stade 3, mauvais pronostic : 4 patients (15 p.100).

L’évolution des MA semble plus sévere dans la littérature. Sur une étude
portant sur 59 patients (adultes et enfants), et selon ces mémes critéres, 22 des
patients ont une bonne récupération clinique (37 p.100), 20 ont une récupération

moyenne (33 p.100), 14 mauvaise récupération clinique (24 p.100) et 3 sont
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décédés au stade aigu, 2 d’une défaillance respiratoire et un d’une infection
sévere [2]. Dans une étude rétrospective, Al deeb et al. trouvent des résultats
similaires mais apres un délai de suivi de seulement 2 ans : 32 p.100 ont un bon

pronostic, 26 p.100 un pronostic moyen et 39 p.100 un mauvais pronostic (dont

1 patient décédé) [26].

L’évolution semble identique chez les enfants. Ainsi, dans une étude
récente sur 24 enfants atteints de MA (critéres de Jeffery), 31 p.100 ont une
récupération complete, 44 p.100 des séquelles motrices et/ ou

vésicosphinctériennes invalidantes et 25 p.100 une récupération intermédiaire

[245].
Un handicap persistant est habituellement présent dans 40 p.100 [351].

Selon Kalita et al., les troubles génito-sphinctériens peuvent étre ’'une des
séquelles les plus invalidantes alors que le reste de la symptomatologie a
totalement régress¢ [30]. IIs se manifestent sous la forme d’une rétention, de

mictions impérieuses, d une pollakiurie ou d’une incontinence urinaire nocturne.

Dans I’article de Dunne [354], 19 des 21 enfants atteints de myélopathies
retrouvent une autonomie complete ou satisfaisante (stade 1 et 2) et 2 conservent
des séquelles neurologiques séveres (stade 3). Les complications infectieuses et
thromboemboliques graves semblent néanmoins moins fréquentes que chez les
adultes (absence de déces). Il n’y a pas de données sur une modification du

pronostic en fonction du traitement donné.

Les pronostics, selon les critéres de Lipton et teasdall, pour les différentes

séries, sont résumés dans le tableau ci contre.
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Tableau 21 : Comparaison du pronostic de nos patients avec la littérature

Ropper Berman Dunne Saleh Defresne Notre série
Année de
1978 1981 1986 1997 2003 2008
publication
Nombre 48 59 21 31 24 26
Age enfants/adultes | enfants/adultes enfants adultes enfants adultes
Durée de
1a23ans Non précisé laldans 2a9ans 1a20ans 30 jours a7 ans
suivi
Stade 1 (%) 33 37 57 32 31 65
Stade 2 (%) 41 33 34 26 25 19
Stade 3 (%) 25 24 9 39 44 15
Déces 3 3 0 1 0 0
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Comment peut-on expliquer la bonne évolution de nos patients ?

Nous avons suivi nos patients en moyenne 2,5 +/- 2,3 ans. Cependant, la
durée de suivi ne semble pas étre a I’origine de la différence de pronostic

constatée puisque qu’elle s’échelonne entre 1 mois et 23 ans selon les études.

Par contre, leur population de patients est sans doute moins homogene que
la notre du fait des critéres d’inclusion mais surtout d’exclusion moins strictes.
Ainsi des cas d’ischémie médullaire, au pronostic fonctionnel plus séveére ont
sans doute €té¢ inclus dans certaines études notamment celle de Ropper et al.
[27], dont 10 patients présentaient un début trés brutal avec une installation du

tableau médullaire en moins d’une heure.

En outre, les études les plus anciennes n’ont pas inclus les données
d’imageries médullaires et encéphaliques. Mais ceci est également vrai pour des
¢tudes plus récentes dont celle de Defresne et al. ou seuls 6 enfants sur 24 ont pu

bénéficier d’'une IRM médullaire (enfants inclus sur une période de 1964 a
1995) [245].

De plus, lorsque les critéres d’inclusion utilisés sont stricts, le pronostic des
MA semble meilleure : ainsi parmi les 20 patients de la série de Scott et al.,
présentant tous une atteinte sensitivomotrice symétrique, la récupération
neurologique est compléte pour 12 d’entre eux avec un recul de 1 a 7 ans, soit
dans 60 p.100 des cas [28], ce qui se rapproche de notre série. Un autre facteur
pouvant influencer le diagnostic des patients atteints de MA est I’amélioration
de la prise en charge globale des patients: corticothérapie plus répandue (méme
si le bénéfice de la corticothérapie reste a démontrer comme nous 1’avons
évoqué précédemment), meilleure prévention des complications de décubitus et
surtout amélioration de la prise en charge ultérieure grace aux centres spécialisés

de Rééducation Fonctionnelle.
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En dehors du pronostic au terme du suivi des patients, la prise en compte
des délais de récupération neurologique nous semble essentielle. Les équipes de
Berman et de Dunne précisent que si une amélioration clinique doit survenir,
elle apparait un a trois mois apres le début des troubles et qu’aprés une période
de 6 mois, le pronostic fonctionnel est sombre si aucune récupération n’a été
observée [2, 354]. Ce ci est €également vrai dans notre série pour les patients
avec un pronostic fonctionnel intermédiaire ou mauvais chez lesquels aucune

amélioration clinique n’était retrouvée 3 mois apres le début des symptomes.

A I’inverse, les autres patients ont commencé a récupérer apres 15 jours de
stabilisation des symptomes neurologiques et cette amélioration fonctionnelle
s’est poursuivie au-dela de 3 mois voire au-dela de 6 mois pour 57 p.100 d’entre

eux.
VIII-2¢ Facteurs pronostiques

Nous n’avons pas réussi a déterminer d’éventuel(s) facteur(s)
pronostique(s) au sein de notre population (tests de corrélation uni et
multivariés). La taille insuffisante de notre effectif peut, en premier lieu,

expliquer I’échec de cette analyse statistique comparative.

Cependant dans la littérature, de nombreux ¢éléments cliniques et
paracliniques ont été rapportés comme ayant une incidence pronostique (en

dehors de tout traitement).

Ainsi, la durée d’installation et la nature des signes neurologiques
inauguraux pourraient influencer 1’évolution de la MA. Environ 65 p.100 des
patients présentant une installation trés brutale de leur déficit neurologique

(tableau de choc spinal) et des douleurs dorsales conserveraient des séquelles
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séveres [27]. De méme, une progression rapide des symptomes et un déficit
neurologique sévere initial sévere seraient des facteurs péjoratifs d’évolution
[19, 26]. Un début rapide avec une paraplégie compléte et choc spinal est

associ¢ a un mauvais pronostic [355].

Mais ces résultats ne sont pas retrouvés par tous les auteurs notamment
chez les enfants chez qui la rapidité d’installation du déficit ne serait pas liée a

un pronostic défavorable [356].

En plus de son apport diagnostique, ’'IRM médullaire aurait également un
intérét pronostic. L’équipe de Scott a ainsi montré que la présence
d’hypersignaux médullaires T2 et d’une prise de contraste sur I’IRM médullaire
¢taient des éléments prédictifs d’une mauvaise récupération [28]. Par contre, le
caractére prédictif du siege et de 1’étendue de la 1ésion sur I’IRM médullaire
reste sujet a controverse : lié & un pronostic sévere si les 1ésions s’étendent sur

plus de 10 segments [357] ou sans influence sur le pronostic [26].

Les données biologiques ne semblent pas étre corrélées avec le pronostic
méme si, de maniere étonnante, la présence d’une hyperprotéinorachie pourrait

étre de bon pronostic [26].

L’intérét pronostic de certaines explorations neurophysiologiques
(potentiels évoqués et ¢lectromyogramme) dans les MA idiopathiques a été
souligné a de nombreuses reprises par Kalita et ses collaborateurs [234, 237,
238]. Pour Kalita et al., une évolution défavorable peut étre envisagée chez les
patients qui présentent des dorsalgies, une paraplégie flasque et des signes de
dénervation a I’EMG, alors que 1’age et le sexe du patient, la notion d’une
infection préalable, la rapidité de progression des symptdmes, le niveau sensitif

clinique et les données du LCR seraient sans valeur [237].
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Ainsi la présence de signe de dénervation sur un EMG des membres
inférieurs réalisé précocement suggerait une faible récupération neurologique a
court terme (évaluée a 3 mois sur I’'index de Barthel) mais n’aurait pas
d’incidence sur I1’évolution a long terme. Par contre, des potentiels
somesthésiques et moteurs non enregistrables aux membres inférieurs seraient

prédictifs d’une mauvaise récupération neurologique au-dela de 6mois.

Récemment, la valeur prédictive de la protéine 14.3.3 quant a la gravité de
la MA a été soulignée [358]. Dans cette ¢tude, la protéine 14 3 3 a été détectée
dans le LCR des 4 patients ayant une MA avec une mauvaise récupération
neurologique, alors que chez 3 des 7 patients avec une MA de bon pronostic, la
recherche de la protéine 14 3 3 s’est révélée négative dans le LCR. Ce lien
¢ventuel entre la présence de la protéine 14 3 3 dans le LCR et un pronostic
sombre de I’atteinte médullaire n’a pas été¢ retrouvé dans une seconde étude
composée de 37 patients dont 15 patients avec une MA et 22 patients avec une
atteinte médullaire dans le cadre d’une SEP [359]. Seuls 3 patients (1 MA et 2
SEP) avaient une positivité de la protéine 14 3 3 dans le LCR a la phase aigué et
aucun d’entres eux n’a eu une évolution défavorable. Les auteurs concluent donc
que la présence de la protéine 14 3 3 dans le LCR de ces patients n’est pas un
marqueur fiable pour prédire I’évolutivité de 1’atteinte médullaire dans la MA ou
la SEP. Du fait du nombre restreint de LCR étudiés, d’autres études seront
nécessaires pour utiliser ce marqueur non spécifique de la destruction neuronale

et axonale aigué comme marqueur pronostique éventuel des MA.

Des études récentes ont montré que I’interleukine 6 (I1-6) peut étre un bon
marqueur biologique et que les taux de ce marqueur dans le LCR des patients
atteints de my¢lite aigué€ sont corrélés a et hautement prédictifs du degré de
I’handicap [31, 360].
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IX- Nosologie et pistes immunopathogéniques
IX-1° Immunopathogenése des MA

Plusieurs mécanismes ont été proposés pour expliquer les myélites aigués.
Les patients atteints de my¢lite aigue ont probablement une activation anormale
du systéme immunitaire ayant comme conséquence une inflammation et une
agression de la moelle épiniere. Les données pathologiques des autopsies et des
biopsies des Iésions médullaires suspectes des patients avérés plus tard porteurs
d’une my¢lopathie aigue ont été étudi¢es au JHTMC (données non publiées) et

ont confirmé ces changements inflammatoires.

Ces anomalies ont constamment inclu une infiltration focale par des
monocytes et des lymphocytes dans des segments de la moelle épinicre et dans
les espaces périvasculaires, ainsi qu’une activation astroglial et microglial

(Figure 35).
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Fig 35. Histologie au cours de la myélite aigué. (a) coupe histologique aprés coloration de la moelle
cervicale d’un patient décédé pendant la phase subaigu€ d’une myélite transverse. Il y a quelques zones
my¢élinisées résiduelles (fléches blanches) et des zones de dégénérescence au niveau des cornes antérieures
(fléches en noir). La moelle épiniére restante montre une inflammation et une démyélinisation chronique
(Coloration par Luxol Fast Blue/hematoxyline eosin [LFB/HE]). (b) Une zone de démyélinisation
intéressant la méme moelle épini¢re qui montre des domaines de dégénérescence active de la myéline et
des fibres (coloration LFB/HE). (¢) Vue avec un optique plus élevé montrant quelques fibres myélinisées au
sein d'une inflammation active (coloration LFB/HE). (d) Zone focal d’inflammation aigué et accumulation
périvasculaire des cellules inflammatoires observées dans une biopsie obtenue & partir d'un patient avec une
my¢élopathie aigué (Coloration HE). (e) Infiltration périvasculaire par des lymphocytes T mise en évidence
par immunohistochimie dans une zone d'inflammation active chez un patient avec myélite aigue (coloration
CD3). (f) Infiltration par des macrophages dans une zone de myélite (coloration HLA-Dr). Traduit d’apres
[31].
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IX-2¢ Mimétisme moléculaire

Par analogie avec le syndrome de Guillain-Barré, un mécanisme de
mimétisme moléculaire a ét€ €galement incriminé. Drulovic et al. ont rapporté le
cas d’une patiente de 40 ans ayant une oxyurose et développant un tableau de
my¢lopathie aigué. La patiente avait des anticorps anticardiolipines, anti-GM1 et
antisulfatides a des taux ¢levés. La présence, dans la paroi lipidique, du
nématode Enterobius vermicularis, de cardiolipine, de gangliosides GM1, et de
sulfatides suggere que la patiente a développé une réaction systémique contre le
parasite responsable du tableau de myélopathie aigué€ par un mécanisme de
mimétisme moléculaire. Il existe une réactivité croisée entre 1’éventuel facteur
déclenchant de I’atteinte médullaire (agent infectieux ou autres) et certains
antigénes my¢éliniques. Ce mécanisme a d’ailleurs ét¢ démontré dans certains
cas d’infection par Campylobacter jéjunni qui posséde un antigéne commun

avec le ganglioside GQ1b et avec le ganglioside GM1.

Selon cette hypothése, 1’antigéne déclenchant induirait la formation de
lymphocytes T auto-réactifs contre certains antigénes myé¢liniques. Ces
lymphocytes T activés franchiraient la barriére hématoencéphalique pour induire

inflammation et démy¢linisation.

Kalra et al. ont étudié¢ le role de I’infection par le Campylobacter jéjunni et
de P’anticorps antiganglioside dans le dévellopement de la myélopathie aigué
chez un groupe de 15 enfants [361]. Les anticorps antiganglioside étaient
présents dans une proportion statistiquement significative dans ce groupe. Deux
autres cas d’infection par Campylobacter jéjunni associée a un tableau de
my¢lite aigué ont été récemment publiés. Aberle et al. ont décrit un cas d’un

homme agé de 32 ans qui a dévellopé une myélopathie aigué¢ 10 jours apreés un
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syndrome diarrhéique [362]. La culture pour le Campylobacter jéjunni a été
positive dans ce cas. La recherche d’anticorps antiganglioside n’a pas été
¢fféctuée. De méme, Baar et al. ont rapporté le cas d’une fille de 17 ans ayant
présenté une my¢lopathie aigué€ apres un €pisode de gastroentérite et chez qui la
culture a été positive pour le Campylobacter jéjunni. Des titres treés élevés en

anticorps anti-GM1 de type IgG ont été constatés [363].
IX-3¢ Inflammation médiée par le superantigéne microbien

Un autre mécanisme possible est 1’activation des lymphocytes par un
superantigéne microbien. Les superantigenes sont des peptides bactériens ou
viraux susceptibles d’activer un trés grand nombre de lymphocytes T de maniere
unique non conventionnelle et de déclencher des pathologies auto-immunes en
activant des clones de cellules T autoréactives. En raison de ces différences, un
superantigéne simple peut activer entre 2 et 20% des lymphocytes de T
circulants comparés a 0.001 a 0.01% pour les antigenes conventionnels [364,

365].
IX-4e Perturbations humorales

Des anomalies de I’immunité humorale ont été ¢galement impliquées. La
présence d’autoanticorps anormaux (antiphospholipides, facteurs antinucléaires
FAN, anti-SSA) a été observée au cours du syndrome de Devic ou des
my¢lopathies aigués a rechutes. La présence de ces anticorps peut simplement
refléter un désordre de I’immunité humorale mais ils peuvent également étre
directement neurotoxiques. Les immunoglobulines G (IgG) trouvées dans les
plaques et autour des plaques de sclérose en plaques sont des anticorps antiacide
désoxyribonucléique susceptibles de se fixer sur les neurones et les

oligodendrocytes et d’induire des lésions neuronales [366].

184



Il peut également s’agir d’anticorps normaux mais a des taux trés élevés et
qui peuvent favoriser la formation et le dépot de complexes immuns circulants

dans la moelle épinicre.

Ainsi, Renard et al. ont rapporté le cas d’une patiente développant une
my¢lopathie aigué 8 heures apreés une vaccination contre 1’hépatite B avec des
taux tres élevés d’Ac anti-HBS dans le sang et le liquide céphalorachidien lui
donnant un statut sérologique d’hyper-répondeur [367]. De méme, un sous-
groupe de patients japonais ayant une my¢lopathie aigué avait des taux sériques

tres €levés d’IgE dirigés contre les mites domestiques [368].

Un des mécanismes suggérés chez ces patients est un dépot d’IgE dans la
moelle responsable de I’infiltrat lymphocytaire et €¢osinophilique visible sur les
biopsies médullaires et responsable des lésions myéliniques et axonales

observées [369].
IX-5¢ Role des cytokines

Récemment il a été démontré que le taux d’IL-6 est élevé dans le LCR des
patients avec my¢lite aigue. Ce taux est également ¢levé dans le LCR et le
sérum dans la sclérose en plaques mais a un degré moindre [370]. Les astrocytes
ont été¢ impliqués dans la production de I’'IL-6 dans le LCR, en réponse au TNFa
et IL-1PB, ces derniers qui sont augmentés en présence de I’'IL-17 [371, 372].
TNFa et IL-1P interagissent synergiquement [371].

De plus, I’IL-6 lui méme peut stimuler la production par les astrocytes via
une glycoprotéine gpl30 quand le récepteur soluble de I'lL-6 (sIL-6R) est
present [371, 373].
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L’IL-17 est fabriqué par des lymphocytes T mémoires CD4+ appelées
Th17. L'TL-23 produit par les macrophages et les cellules dendritiques semble
jouer un role de soutien pour la stimulation continue et la survie des cellules

th17 [374].

L’IL-17 stimule la production par les macrophages de 1’IL-6, du TNFa et
de I’IL-1B, tous impliqués dans la production de I’IL-6 par les astrocytes.

Graber et al ont démontrés que la production de I'IL-17 et de I'IL-6 est
significativement ¢€levée chez les patients présentant une myélite [375]. Ceci
fournit une preuve supplémentaire quant au role des cellules Th 17 dans la

pathogénese des myélites aigués.
IX-5¢ Pathologies associées

Les mécanismes physiopathologiques qui conduisent a la survenue d’une
my¢lopathie aigué sont variés et dépendent de la maladie sous-jacente [233]. 11
peut s’agir d’une vascularite comme dans le lupus [376,377] ou d’un granulome
comme dans la sarcoidose [378]. Tandis que d'autres peuvent étre associés a
l'infarctus thrombotique de la moelle épiniere [379, 380]. La survenue dans 30 a
60% des cas de my¢lopathies aigu€s d’un épisode infectieux antérieur suggere
que l’atteinte médullaire est secondaire a I’activation anormale du systéme
immunitaire par un agent infectieux. D’une manicre générale, il est admis que le
role des agents infectieux est indirect et que les mécanismes infectieux directs
sont plus rares comme dans les infections par les virus du groupe herpes ou par
Listeria monocytogenes dont on a montré qu’elle était transportée par voie

axonale vers les neurones de la moelle épiniére [381].
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D’autres arguments en faveur d’un rapprochement physiopathologique
entre MA et EMAD ont été suggérés par Abramsky qui retrouve une réactivité
des lymphocytes T périphériques vis-a-vis de la protéine basique de la myéline
chez 70 p. 100 des patients présentant une MA [382]. Cette méme réactivité des
cellules T contre la protéine basique de la myéline a également ¢été retrouvée
chez certains patients présentant une EMAD post-infectieuse alors qu’elle était
absente dans les autres maladies autoimmunes étudiées comme la SEP ou la

myasthénie.

Enfin, la survenue d’épisodes fébriles précédant 1’apparition des troubles
neurologiques a conduit certains auteurs a faire un rapprochement nosologique

entre les MA idiopathiques ou post-infectieuses et ’EMAD [26].
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Apres les premiers cas rapportés de myélite aigu€, cette derniere cherche

encore son identité au sein des disparités étiopathogéniques et nosologiques.

La my¢lite aigu€ est un syndrome clinique caus¢ par une inflammation
aigu€ focale du cordon médullaire. Les critéres pour cerner et définir ces
my¢lites n’ont cessé d’évoluer, ¢élucidant progressivement la confusion

maintenue par la diversité des termes employés.

L’apparition rapide d’une paraparésie ou d’une tétraparésie associée a un
déficit sensitif bilatéral ayant un niveau supérieur précis, et a des troubles
sphinctériens définit cliniquement les myélopathies aigués totales. Dans les
my¢lopathies aigués partielles, beaucoup plus fréquentes, I’atteinte médullaire
est asymétrique, parfois unilatérale, et le déficit sensitif peut étre au premier

plan.

Quel que soit I’aspect réalisé, la survenue d’un syndrome de myélopathie
aigu€ impose que soit effectuée en urgence une IRM médullaire. Cet examen
permet d’¢éliminer une myé¢lopathie aigué d’origine compressive. Le diagnostic

de MA nécessite la mise en évidence d’une inflammation de la moelle épiniere.

Ainsi, la présence d’une prise de contraste médullaire aprés injection de
Gadolinium et/ou la présence d’une pléiocytose du LCR et/ou d’un index IgG
¢levé ont été proposée pour authentifier cette inflammation. Les informations
apportées par ces deux examens sont d’un grand apport quant a la suspicion

¢tiologique.

La pathologie inflammatoire (sclérose en plaques, myélites para-
infectieuses, maladies systémiques) dominent les €tiologies. Dans la plupart des

cas, les my¢élites aigu€s peuvent étre rattachées a une maladie définie, mais
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certaines d’entre elles restent de cause indéterminée. La prise en charge
thérapeutique, bien que non encore codifiée, doit étre précoce chez les patients
atteints de my¢lites aigués. Elle repose sur la corticothérapie a forte dose, malgré
que son efficacité ait été mise en question par certaines études. L’association de
traitements spécifiques dans des cas particuliers se voit évidente (antiviraux,

antibacillaires, anticoagulants...).

L’évolution d’une my¢lite aigué est trés variable, tous les intermédiaires
existant entre une récupération compléte et la persistance de séquelles sévéres. A
coté de la gravité de I’atteinte neurologique initiale, la cause de la my¢élite doit

étre prise en compte pour le pronostic.

Notre étude a mis en évidence des résultats épidémiologiques, cliniques et
paracliniques concordants avec ceux présentés dans les différentes publications

sur le sujet.

La différence majeure concerne le pronostic de cette affection. Le caractere
homogéne de notre population est sans doute 1’une des données principales pour
expliquer la bonne évolution de notre série. Un suivi a long terme apparait par
ailleurs important étant donné la fréquence ¢€levée de causes diagnostiquées a
distance de 1’événement initial, dont I’identification a un impact thérapeutique

important.

Notre série est particuliere également par la fréquence des étiologies
infectieuses notamment 1’émergence de la tuberculose, la rareté de la
my¢lopathie aigu€ comme mode révélateur de la sclérose en plaque, le
diagnostic d’un cas de maladie de Behget peu rapporté dans la littérature, d’un
cas de my¢lite sarcoidosique qui est un mode exceptionnelle de révélation de la
maladie, et la gravité de la myélite post radique qui doit inciter la plus grande
prudence chez le patient nécessitant une radiothérapie puisque le traitement reste

uniquement préventif.
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Résumé

Introduction. Les myélopathies aigués sont caractérisées par une atteinte
aigué de la moelle épiniere responsable de symptdmes moteurs, sensitifs et
génitosphinctériens qui s’installent en moins de 4 semaines. Il s’agit d’une
affection rare. Les causes en sont multiples nécessitant une enquéte diagnostique

rigoureuse et un suivi prolongg.

Objectifs. Notre but est d’analyser le profil épidémiologique et les
différents aspects cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutifs des

my¢lopathies aigués. Nous rapportons a ce propos une série de 26 cas.

Méthodes. Sur une période de 8 ans (de janvier 2000 a décembre 2008),
nous évaluames rétrospectivement 26 dossiers de patients présentant une
my¢lopathie aigu€ inaugurale, définie par la présence d’un syndrome médullaire
installé en moins de 4 semaines et ayant duré plus de 48 heures. Les étiologies
neurochirurgicales ont été exclues de cette étude. Les caractéristiques cliniques
et paracliniques (IRM médullaire et encéphalique, étude du liquide
céphalorachidien (LCR), bilan biologique, étude des potentiels évoqués visuels,
auditifs, moteurs et somesthésiques, ¢électroneuromyogramme et tout examen
pouvant contribuer au diagnostic étiologique) ont ¢été étudiées dans cette

population.

Résultats. Il s’agissait de 13 hommes et 13 femmes avec un age moyen de
39 ans. Un syndrome infectieux préalable aux manifestations neurologiques était
retrouvé chez 31 p. 100 des patients et un syndrome douloureux chez 46 p.100
des sujets. L’examen clinique objectivait une atteinte sensitivo-motrice chez 92
p-100 de nos patients associée a des troubles vésico-sphinctériens plus ou moins

séveres dans 61,5 p.100 des cas. L’IRM médullaire était anormale chez 19
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patients sous forme d’un hypersignal en séquence T2 s’étendant sur plus de deux
vertebres dans 79 p.100 des cas et une prise de contraste dans 41 p.100 des cas.
Les 1ésions IRM étaient de topographie cervicale dans 26 p. 100 des cas, de
topographie thoracique dans 42 p.100 des cas, de topographie cervico-
thoracique dans 26 p.100 des cas et de topographie thoracolombaire dans 5
p.100 des cas. La ponction lombaire montrait une pléiocytose a prédominance
lymophocytaire associée a une hyperprotéinorachie dans 42 p. 100 et 38 p. 100
des cas respectivement, avec un profil oligoclonal sur [’analyse
isoélectrophorétique dans 26 p.100 des cas. 92 p.100 de nos patients ont été
traités par une -corticothérapie intraveineuse a forte dose. Le pronostic
fonctionnel était favorable dans 65 p.100 des cas mais les séquelles

sphinctériennes étaient de récupération tardive.

Discussion. Notre étude a mis en évidence des résultats épidémiologiques,
cliniques et paracliniques concordant avec les données de la littérature. La
différence majeure concerne le pronostic de cette affection qui est due
probablement au caractére homogene de notre population, ainsi qu’a la rapidité

de prise en charge globale des patients.

Sur le plan étiologique, notre série représente également certaines
particularités importantes a préciser. La fréquence des étiologies infectieuses, la
rareté de la myélopathie aigué comme mode révélateur de la sclérose en plaque,
le diagnostic d’un cas de maladie de Behget peu rapporté dans la littérature, de
deux cas de my¢lite sarcoidosique qui est un mode exceptionnelle de révélation

de la maladie, et la gravité de la my¢lite post radique ont caractérisé cette étude.

Conclusion. Ce travail nous permet de préciser les différents aspects des
my¢lopathies aigués dans notre étude et leur pronostic en comparaison avec les

principales données de la littérature.
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Abstract

Introduction. Acute myelopathies are characterized by a sharp attack of
the spinal cord responsible for motor and sensory symptoms and bowel and
bladder dysfunction that gets settled in less than four weeks. It is about a rare
affection. The causes are multiple requiring a rigorous diagnostic investigation

and a prolonged follow-up.

Objectives. The aim of this study was to analyze the epidemiological,
clinical and paraclinical aspects, therapeutic and outcome patterns of AM. To

this end we return a series of 26 cases.

Methods. We retrospectively identified 26 patients with a first-ever ATM
admitted to our institution from January 2000 to December 2008. We included
patients presenting with a first episode of acute or subacute myelopathy defined
by the presence of a medullary syndrome installed in less than 4 weeks and
having lasted more than 48 hours. We excluded the neurosurgical etiologies. The
clinical presentation, blood and cerebrospinal fluid (CSF) findings as well as
magnetic resonance imaging (MRI) of the spinal cord and brain,
neurophysiological features and all other exams capable to contribute to the

etiological diagnosis were evaluated in this population.

Results. Thirteen patients were females and thirteen males with mean age
of 39 years. Preceding or concomitant febrile illness was noted in 31% and a

painful illness in 46% of patients.

The clinical exam objectified a sensorimotor attack at 92 p.100 of our
patients associated to Sphincter disturbances more or less stern in 61,5%. Spinal

cord MRI was abnormal in 19 out of the 26 patients examined (73%) as high
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signal intensity extending over two or more segments in 79% of cases, and
showing enhancing of the cord after contrast in 41% of cases. 26% of lesions
were located in the cervical cord, 42% in the thoracic cord, 26% at the
cervicothoracic junction, and 5% involved the thoraco-lumbar cord. CSF
showed a pleiocytosis with a lymphocytary predominance associated to a high
protein level in 42% and 38% of cases respectively. Intrathecal 1gG-synthesis

was present in 26% of cases.

92% of our patients were treated by high doses of intravenous
corticosteroids. The outcome was good in 65% of patients but the sphincter

sequellae was of belated recuperation.

Discussion. Our study showed that epidemiological and clinical findings as
well as laboratory results were in agreement with those presented in the
literature. Conversely, prognosis was better that is probably owed to the
homogeneous character of our population, as well as to the speed of hold in
global charge of the patients. On the etiologic plan, our set represents also some

important particularities to specify.

The frequency of the infectious etiologies notably the emergence of the
tuberculosis, the rarity of acute myelopathy as fashion developer of multiple
sclerosis, the diagnosis of a case of behget’s disease little added on in the
literature, of two cases of sarcoidosis myelopathy that is one fashion exceptional
of revelation of the disease, and the gravity of the delayed radiation myelopathy

characterized this study.

Conclusion. This work allows us to specify the different aspects of acute
myelopathies in our Moroccan context and their prognosis in comparison with

the main data of the literature.
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